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Introduccion:

El sistema venoso pulmonar es un conjunto de estructuras
anatomicas que, como el grueso de la anatomia humana, no esta
exento de presentar variantes congénitas. La anatomia normal de las
venas pulmonares es la confluencia de cuatro vasos venosos (dos por
cada pulmon) en la auricula izquierda, aportando sangre oxigenada al
corazon izquierdo para transmitirla a la circulacion sistémica. Las
venas pulmonares superiores drenan la sangre de los |6bulos superior
v medio (derecha) y superior vy lingula (izquierda) respectivamente.
Las venas pulmonares inferiores drenan los |6bulos pulmonares
inferiores. Se trata de una configuracion presente en el 60-70% de la
poblacion (Figura 1) [1,2], v las variantes mas comunes son la
presencia de venas accesorias o bien la confluencia de algunas de

estas venas en troncos comunes que drenan a auricula izquierda

11,2]. TBC
» TBC |

Figura 1: Anatomia normal del sistema venoso pulmonar (rojo
opaco), mostrando el drenaje de las cuatro venas en auricula

izquierda; Venas pulmonares; AA: arco aortico; AP: arterias pulmonares; CS: vena cava
superior; Cl: vena cava inferior; TBC D: tronco braquiocefalico derecho; TBC I: tronco
braquiocefalico izquierdo.

Nota: anotaciones validas en el resto de ilustraciones
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El tema que nos ocupa, los retornos venosos andmalos pulmonares,
es de interés para conocer e identificar estas anomalias en los
estudios radiologicos habituales, puesto que en algunas ocasiones
pueden asociar manifestaciones clinicas y complicaciones. A
continuacion realizaremos un breve recorrido por el desarrollo
embrionario de las venas pulmonares, que sera de utilidad para
comprender el origen de estas variantes. Acto seguido nos
centraremos en la descripcion de los tipos de retornos venosos
anomalos pulmonares, con imagenes de casos de la practica clinica

que ayudaran a ejemplificarlos.

ol S 4 -



SeRa 20 3 Congreso

Nacionak‘

Embriologia de las venas pulmonares:

En el embrion, el inicio del desarrollo pulmonar se produce
alrededor del dia 26 de gestacion [1]. La circulacidon venosa de los
pulmones en este momento es recogida por un plexo venoso con
comunicacidon a ambas venas cardinales y a venas umbilicovitelinas.
A partir de los dias 27-29, se produce en la auricula izquierda una
pequena evaginacion de la pared posterior. Esta evaginacion se
desarrolla formando una vena pulmonar comun, hasta comunicarse
con el plexo venoso [1,2], al mismo tiempo que la comunicacion del
mismo con las venas cardinales y umbilicovitelinas involuciona hasta

separarse de la circulacion sistémica del embrion [1-3].

Una vez derivada la circulacion venosa pulmonar a esta vena
pulmonar comun con comunicacidon a auricula izquierda, se
desarrollan las cuatro venas pulmonares a partir de ésta, dando
lugar a la circulacion pulmonar que tendra el individuo en el
momento del nacimiento [1-3]. Respecto a las venas cardinales, la
derecha dara lugar a la vena cava superior y a troncos
braquiocefalicos venosos, v la izquierda involucionara dando lugar al
Seno0 Venoso, aungue en raras ocasiones no se produce dicha
involucidon v da lugar a la vena cava superior izquierda persistente.
Las venas umbilicovitelinas daran lugar a circulacion portal, vena

cava inferior y ductus venoso [3].
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Cualquier alteracion en los diferentes procesos mencionados
puede derivar en la presencia de anomalias anatomicas. Si el fallo
se produce en la incorporacion de las venas pulmonares a la
auricula izquierda, puede producirse una entidad en la que no
profundizaremos, llamada cor triatriatum, en la que la auricula
izquierda es dividida por una membrana fenestrada en dos partes:
una posterior donde se produce el drenaje venoso posterior y otra
anterior donde existe la comunicacion con ventriculo izquierdo
11,3]. En cuanto a los retornos venosos anomalos, el principal
punto del desarrollo donde se produce la alteracidon es en la
involucion de las anastomosis con los sistemas venosos cardinales
v umbilicovitelinos, existiendo finalmente una comunicacidn entre

sistemas venosos pulmonares y sistemicos [1,3].
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Retorno venoso andmalo total (RVAT):

Los retornos venosos andmalos totales son aquellos en que toda la
vascularizacion venosa pulmonar drena en un lugar diferente de la
auricula izquierda. Habitualmente este drenaje se produce mediante
un tronco intermediario que recoge las cuatro venas pulmonares, y
gue a continuacion desemboca en otra estructura del sistema venoso
sistémico. Debido al drenaje sistémico de la sangre venosa pulmonar,
se trata de una entidad cianotica y con compromiso vital temprano
por fallo cardiaco, aunque puede ser compatible con la vida porque
suele asociarse a cortocircuitos derecha-izquierda, siendo los mas
frecuentes la comunicacion interauricular por foramen oval
permeable y el conducto arterioso persistente [1,3]. Ademas, estos
pacientes tienen tendencia a presentar sindromes heterotaxicos,

particularmente asplenia [3].

La técnica diagnostica inicial de eleccidon para esta entidad, como
para la mayoria de las cardiopatias congénitas, es la ecocardiografia,
aunque habitualmente es insuficiente y conviene recurrir a pruebas
como la tomografia o |la resonancia magneética. Es importante
describir el tipo de retorno venoso anomalo asi como aquellas
malformaciones cardiacas asociadas, de gran importancia para la

reconstruccion quirurgica [2,3].
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Los RVAT se clasifican en funcion de su lugar de drenaje, de modo que
encontramos las siguientes categorias:
-Tipo |: Supracardiaco. Se trata del tipo mas frecuente (44%), vy

habitualmente se compone de una vena vertical comun en la que

drenan las cuatro venas pulmonares, que desemboca en el tronco

braquiocefalico izquierdo (Figuras 2 y 3). Esta forma presenta la
imagen en radiografia toracica de “muneco de nieve” o “de ocho”.

Otras variantes menos frecuentes desembocan en vena acigos o0 en

vena cava superior [1,3].

Figura 2: RVAT tipo I. Se observan las cuatro venas pulmonares
confluyendo en un tronco comun con drenaje en vena

innominada izquierda (rojo opaco).
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Figura 3: RVAT tipo I. Los cortes transversales de TC de las
imagenes a-d) muestran la confluencia de Ilas venas
pulmonares en un tronco comun (flechas) que, en lugar de
auricula izquierda, drena en la vena innominada izquierda.
Apreéciese en imagen e) la asimetria de volumen ventricular
por la sobrecarga derecha. Imagen f): Reconstruccion 3D del
sistema venoso del paciente; en color lila el RVAT y en color
fucsia las venas cava e innominada izquierda y el corazon.
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-Tipo II: Cardiaco. El tercero en frecuencia (21%). La
desembocadura de las venas pulmonares se produce en el seno

coronario, o directamente, en la auricula derecha (Figura 4)

11,3].

Figura 4: RVAT tipo Il. El drenaje del tronco comun
se produce directamente en auricula derecha.
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-Tipo lll: Infracardiaco. El segundo tipo mas frecuente (26%). El
drenaje se produce en la vena cava inferior (Figura 5), la vena
porta o las venas suprahepaticas [1,3]. Al ser una variante que
atraviesa el diafragma, puede existir compresion extrinseca de
las venas pulmonares, siendo ésta la variante que mas

frecuentemente asocia edema pulmonar en el nacimiento (hasta

el 78% de los pacientes) [3].
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Figura 5: RVAT tipo lll. El drenaje se produce en la
vena cava inferior.

3
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-Tipo IV: Mixto. Se trata de una variante en la que el drenaje se
produce en dos o mas estructuras de las citadas en los tipos

anteriores (Figura 6), siendo la forma de presentacion menos

frecuente (9%) [1,3].

Figura 6: RVAT tipo IV. La confluencia de las cuatro venas
deriva en dos troncos comunes, comunicados con vena
innominada izquierda y vena cava inferior.




£ dacton Virtual

~ 0".-00
ot S 4 -

s 1

Retorno venoso anomalo parcial (RVAP):

Los retornos venosos anomalos parciales son aquellos en los que alguna
de las venas pulmonares no drena en la auricula izquierda,
desembocando en la circulacion sistémica, y generando un cortocircuito
izquierda-derecha. Su prevalencia estimada en la poblacion es del 0,4-
0,7% [1-3]. Dado que el resto de vasos venosos pulmonares realizan el
recorrido fisiologico, estas anomalias son frecuentemente asintomaticas,
o levemente sintomaticas [1-3], por lo que lo mas habitual es
identificarlas en pacientes ya adultos como hallazgos incidentales en
estudios radioldogicos realizados por otras causas [2]. Su mayor
relevancia se encuentra en su asociacion con anomalias cardiacas
(defectos del septo interauricular) y con la sobrecarga de cavidades
derechas, por hiperaflujo debido al cortocirtcuito izquierda-derecha, que

puede desembocar en hipertension pulmonar [1-3].

Figura 7: RVAP superior derecho. Se identifican tres venas
pulmonares con drenaje en auricula izquierda (rojo
opaco), y la vena pulmonar superior derecha drenando en

vena cava superior (lila).
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Aunque la técnica de diagnhostico inicial de eleccion para las
cardiopatias congeénitas es la ecocardiografia [2,3], en el caso del
RVAP, por su condicion de hallazgo incidental; las técnicas de
imagen mas habituales son la TC toracica con contraste (sobre todo
para planificacion quirurgica), asi como el estudio de resonancia
magnética con gadolinio [1-3]. Esta ultima permite cuantificar el
flujo sanguineo derivado en la vena andmala, siendo éste hallazgo
relevante puesto que derivaciones de flujo de mas del 50% se
asocian a RVAP clinicamente significativos [3]. La radiografia
toracica puede ofrecer cierto rendimiento, especialmente en el
sindrome de la cimitarra [2], pero es preciso realizar un estudio
axial para una mejor valoracidon anatomica [1-3]. El hallazgo
radiologico que debe alertarnos de RVAP es la presencia de menos
de cuatro venas pulmonares drenando en la pared posterior de |a
auricula izquierda, a partir del cual deberemos examinar qué vena
es la ausente y donde se drena la sangre venosa del segmento

pulmonar afecto [1-3].



SeRa 20 3 Congreso

Nacionak‘

Dentro de los RVAP, los mas frecuentes (4:1 aproximadamente) son
los derechos [1]. La variante mas habitual de RVAP derecho es la vena
pulmonar superior derecha drenando en la vena cava superior, siendo
el lugar mas comun en la confluencia con la auricula derecha, aunque
también existen variantes que desembocan en segmentos mas
craneales de |a vena cava superior (Figura 7), el tronco
braquiocefalico venoso derecho o incluso la vena acigos [1,2]. Otras
variantes menos frecuentes son la desembocadura de ambas venas
pulmonares derechas directamente en la auricula derecha, o bien el
drenaje de alguna de ellas en el seno coronario o la vena cava inferior
[1]. Este ultimo caso es conocido con el nombre de sindrome de |a

cimitarra, y nos referiremos a €l mas adelante en un apartado propio.

Los RVAP de la vena pulmonar superior derecha suelen asociarse a
defectos en el tabique interauricular, tipicamente en la region craneal
del mismo, por encima de la desembocadura del seno coronario [1,2].
Dado que este tipo de comunicacidon interauricular es clinicamente
silente o paucisintomatico, la busqueda activa del mismo en pacientes
con RVAP superiores derechos es importante de cara a un futuro
manejo quirurgico, puesto que para la resolucion de los mismos
puede emplearse este foramen con el objetivo de recanalizar el

drenaje de nuevo a auricula izquierda [1,2].
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Los RVAP izquierdos son menos frecuentes, con una prevalencia
del 18,2% de todos los RVAP [1,2]. La variante mas frecuente en
estos casos es la vena pulmonar superior izquierda con drenaje en
tronco braquiocefalico venoso izquierdo (Figuras 8 y 9) , pudiendo
existir drenaje en seno venoso coronhario o en vena hemiacigos
11,2]. El principal diagnostico diferencial de esta entidad es |la vena
cava izquierda persistente, que gracias a las reconstrucciones
multiplanares de tomografia es facilmente diferenciable por el
recorrido que realiza (desde el tronco braquiocefalico derecho

hasta el seno coronario) [2].

Figura 8: RVAP izquierdo con drenaje en tronco
braquiocefalico venoso izquierdo. Se observa como la
vena pulmonar superior izquierda drena directamente
en circulacion sistémica (lila), mientras el resto de
venas pulmonares confluyen en auricula izquierda (rojo
opaco).
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Figura 9: RVAP izquierdo: imagenes transversales de tomografia
(a-d) donde se identifica una vena pulmonar superior izquierda
con trayecto anomalo (flecha amarilla),que asciende hasta drenar
en vena innominada izquierda. En auricula izquierda solo se
observa el drenaje de la vena pulmonar inferior izquierda (flecha
verde). Las imagenes e) y f) son reconstrucciones 3D donde se
observa el recorrido anomalo del vaso (segmentado en f).



Sindrome de la Cimitarra:

Como mencionabamos con anterioridad, el sindrome de la cimitarra,
conocido alternativamente como sindrome venolobar pulmonar
congénito o sindrome del pulmon hipogenético, constituye un subtipo
poco frecuente de RVAP consistente en el drenaje venoso anomalo del
pulmon derecho, de forma completa o parcial, en la vena cava inferior
tanto supra como infradiafragmatica (Figuras 10 y 11), siendo esta
ultima mas frecuente [1-3]. No obstante, puede drenar en otros vasos
venosos infradiafragmaticos como la vena porta o las venas
suprahepaticas, al sistema acigos, al seno coronario, auricula derecha,
etc. y hay casos descritos en la literatura afectando al drenaje venoso
del pulmon izquierdo [1-3]. Este sindrome asocia hipoplasia pulmonar
derecha, asi como hipoplasia o aplasia de la arteria pulmonar ipsilateral

12, 3]. Puede asociar asimismo un aporte arterial sistémico colateral de

origen aortico [3].

Figura 10: Sindrome de la cimitarra. Se observa como la vena
pulmonar inferior derecha desciende diagonalmente drenando
en vena cava inferior, dando una imagen que recuerda al sable

persa (lila). El resto de venas pulmonares confluyen en auricula
izquierda (rojo opaco).
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El 25% de los pacientes afectos presentan anomalias cardiacas
congénitas [2], destacando por su frecuencia defectos del tabique
auricular. La asociacion con otras malformaciones también ha sido
descrita, tales como el pulmon en herradura, las malformaciones
arteriovenosas pulmonares, el secuestro pulmonar extralobar,

anomalias diafragmaticas o del tracto genitourinario [1, 2].

El hallazgo radiolégico clasico a destacar en este sindrome en la
radiografia simple de torax es el sigho de la cimitarra, consistente en
una opacidad tubular curva adyacente al margen del borde cardiaco
derecho, con un curso caudal y con aumento progresivo de diametro
hasta alcanzar |la vena cava inferior. Puede identificarse a su vez la
hipoplasia pulmonar y/o de hemitdorax derecho y la consecuente
lateralizacion de la silueta cardiaca hacia el hemitorax derecho
(dextroposicion cardiaca) [1, 2]. Cabe destacar la posibilidad de un
falso positivo en el signo de |la cimitarra cuando nos encontramos ante
el sindrome de |la pseudo-cimitarra, en el que identificamos una vena
anomala de drenaje del pulmon derecho con trayecto tortuoso hasta

alcanzar auricula izquierda [1].

Al igual que en el resto de entidades comentadas, la mayor resolucion
espacial aportada por el estudio angiografico mediante TC puede
facilitar la evaluacion de la trayectoria de drenaje, asi como valorar

posibles malformaciones asociadas como l|la presencia de aporte

arterial sistémico [2].
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Figura 11: Sindrome de la cimitarra. En g7
la imagen a) de la radiografia de torax g mmm—
en proyeccion postero-anterior, se ‘
objetiva en el lobulo inferior derecho
una opacidad curva que no borra la AR
silueta cardiaca (flecha). En los cortes | Y
transversales de TC (imdgenes b-e) se | S
identifica la vena pulmonar inferior
derecha con trayecto descendente
hacia la vena cava inferior (flechas).
Imagen f): reconstruccion coronal en
proyeccion de maxima intensidad (MIP)
de TC, donde se aprecia el recorrido del
vaso (flecha), superponiéndose al
hallazgo de la radiogrdfia.
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Conclusiones:

Los retornos venosos anomalos son entidades poco frecuentes de
origen congenito. En el caso de los retornos venosos anomalos
totales, el diagnodstico precoz y la descripcion detallada de las
estructuras vasculares es fundamental para el adecuado manejo
quirurgico. En cuanto a los retornos venosos andmalos parciales, |a
sintomatologia es muy variable, pudiendo Illegar a pasar
desapercibidos por la ausencia de manifestaciones clinicas, aunque
en estos casos los pacientes no estan exentos de complicaciones a
largo plazo como la hipertension pulmonar. Conocer las estructuras
anatomicas principales de la vascularizacion pulmonar y realizar
siempre una valoracion de dichas estructuras en todos los estudios
toracicos puede ayudar a aumentar la capacidad diaghostica del

facultativo, permitiendo un manejo precoz de sus complicaciones.
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