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Hemoptisis por estenosis congénita aislada de
vena pulmonar. Reporte de un caso

Hemoptysis due to isolated congenital pulmonary vein stenosis. Case report
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Resumen

Presentamos un caso de estenosis congénita de vena pulmonar con un cuadro de hemoptisis. Previo al cateterismo se realizé
endoscopia y angiotomograffa multislice, que confirmaron el diagnéstico. Se decide angioplastia percutdnea con balén de Ia
lesion por via venosa a través del foramen oval permeable. La angioplastia fue efectiva inicialmente pero con recidiva al afio del
procedimiento por lo que fue necesario repetirla. La angioplastia percutdnea de vena pulmonar es un tratamiento paliativo que
conlleva muchas probabilidades de repetir el procedimiento a lo largo de la vida del paciente.
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INTRODUCCION

La hemoptisis es la eliminacidn de sangre proveniente
de la via aérea inferior. Esta se evidencia por la expec-
toracién de sangre o la presencia de la misma en el es-
puto. Es poco frecuente en nifios y puede amenazar la
vida cuando la pérdida supera 8 ml/kgen 24 hs.!?

La estenosis congénita de vena pulmonar en su for-
ma aislada es una cardiopatfa con incidencia extre-
madamente baja, que puede afectar a una o varias de
las venas pulmonares. Es el resultado de la incorpora-
cién anormal de la vena pulmonar comun en la auri-
cula izquierda, en etapas tardias del desarrollo embrio-
nario del corazén.? Se puede encontrar asociada a car-
diopatias simples como comunicacidn interventricular
o mds comunmente con defectos complejos como iso-
merismos cardiacos.*>
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En la poblacién adulta, la estenosis de venas pulmona-
res es infrecuente; puede ser secundaria a procesos que
involucran al mediastino como neoplasias, a fibrosis
quistica o al aislamiento de venas pulmonares con ra-
diofrecuencia en la fibrilacién auricular.®

CASO CLiNICO

Paciente de 5 afos de edad, que ingresa a la guardia por
hemoprtisis intermitente de escasa magnitud.

Presenta adecuado desarrollo pondoestatural y mini-
mo soplo en el foco pulmonar. ECG normal. Rx de t6-
rax mostraba una ligera congestion venocapilar en base
izquierda.

Se le realizé endoscopia respiratoria en la cual se ob-
servaron estrias de sangre proveniente del bronquio iz-
quierdo, con un marcado aumento de la vasculatura
superficial, y se establecié el diagnéstico de telangiesta-
sia bronquial izquierda. Se realizaron topicaciones con
nitrato.

Se solicitd angio-TAC multislice de 64 filas con recons-
truccién 3D. Este estudio entregd excelentes imégenes
con muy buena orientacion espacial. Se observé una
gran vena pulmonar izquierda que recibia todo el re-
torno venoso pulmonar izquicrdo, con una estenosis
severa en su ostium (Figura 1).
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Figura 1. Angiotomografia con reconstruccion 3D de vena pulmonar comun izquierda. Presenta estenosis severa en el ostium. El resto de la anatomia de la vena
es normal.

Se indicd cateterismo cardfaco terapéutico

Bajo anestesia general y por puncién de vena y arteria fe-
moral derecha (introductores 6 y 4 Fr, respectivamente)
se realizé cateterismo cardfaco derecho ¢ izquierdo con
angiografia selectiva de ambas arterias pulmonares. Se
evalud el retorno venoso pulmonar confirmando la este-
nosis severa de la tinica vena pulmonar izquierda a nivel
del ostium. Se registraron las presiones de ambos circui-
tos. El gradiente medio entre la vena pulmonar izquier-
day auricula izquierda fue de 15 mmHg. La presién en
arteria pulmonar fue de 33 /20 (27) mmHgy la presion
adrtica de 90 / 60 (73) mmHg, A través de un foramen
oval permeable se accedid ala AL

Se realizé angiografia selectiva de la vena pulmo-
nar izquierda. Demostré una estenosis severa de 2
mm de & localizada en el ostium de la vena pul-
monar izquierda. Ventriculografia izquierda y aor-

tograma normales. Se descartaron otras malforma-
ciones asociadas y colaterales aortopulmonares.

Ingresando a la vena pulmonar izquierda se traspuso el os-
tium estendtico con guia de 0,014” y baldn coronario de 5
mm de & x 25 mm de largo. Se efectud angioplastia con
inflado a 12 ATM, logrando vencer la estenosis. Tras di-
cha angioplastia se redujo el gradiente entre la vena afecta-
dayla AT a4 mmHg, mientras que la presién pulmonar
disminuyé a 28 / 10 (22) mmHg con aumento de la pre-
sién adrtica a 99 / 56 mmHg. Angiograficamente el did-
metro de la vena estendtica se incrementé a 4,5 mm (Fi-
gura 1B). El procedimiento fue considerado exitoso y se
otorgd el egreso hospitalario a los 5 dias de su internacion.
Al ano del procedimiento reingresa a guardia con
hemoptisis. Se recateterizé, confirmando la reeste-
nosis de 2 mm de & a nivel ostial, con gradiente en-
tre la vena pulmonar izquierda y la Al de 18 mmHg
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Figura 2. Angiografia selectiva de vena pulmonar comdn izquierda. Presenta reestenosis severa en el ostium. El resto de la anatomia de la vena es normal. Se rea-
liz6 angioplastia con baldn que logré mejorar el didmetro del ostium pulmonar izquierdo.

y una presion pulmonar de 35 / 24 (27) mmHg para
una presion adrtica de 94 / 56 mmHg,

Se realizé angioplastia utilizando guia 0,014” + cutting
balloon de 4 mm, intercambiando luego la guia por una
de 0,018” y realizando a continuacién dilatacién secuen-
cial con balones de 6 mmy 12 mm de & % 20 mm de lar-
go insuflados a 12 ATM, con lo que se logré vencer total-
mente la muesca estenética. El gradiente residual fue de
2 mmHgy la presién arterial pulmonar final de 26 /10
(17) mmHg con presién adrtica de 99 / 56 mmHg, El
didmetro de las estenosis se incrementd a 10,4 mm.

El procedimiento fue considerado exitoso y se otorgd
el egreso hospitalario a los 3 dias (Figura 2).

A 6 meses del ultimo procedimiento se encuentra
asintomdtico, con exploracién cardioldgica normal, y
presenta un gradiente estimado por ecocardiograma
de 4 mmHg en el ostium de vena pulmonar izquierda.

DISCUSION

Es probable que el tratamiento inicial de angioplastia
de vena pulmonar fuese solo parcialmente efectivo, por
utilizar un balén pequefio de 5 mm de . La seleccion
del tamano se bas6 en una estrategia conservadora para
evitar la diseccién y eventual ruptura de la vena pul-
monar. El drea entonces lograda fue insuficiente para
mantener el drenaje de todo el pulmén izquierdo, con
la previsible reestenosis acaecida en el seguimiento.

En la segunda oportunidad, luego de revisar varias se-
ries de angioplastia venosa pulmonar publicadas, uti-
lizamos una estrategia mds agresiva con cutting ba-
lloon, seguida de angioplastia secuencial con balones
de 6 mm y de 12 mm de &. A pesar de este aborda-
je, es factible futura recidiva y nuevas angioplastias.
Los pacientes con compromiso de 1 o 2 venas pulmo-



Hemoptisis por estenosis congénita aislada de vena pulmonar. Reporte de uncaso 119

nares tienen mejor prondstico que cuando se afectan
3 o todas las venas pulmonares, como confirma Lat-
son y cols.” En algunos casos ha sido necesaria la neu-
monectomia segmentaria por presentar hemoptisis.
El implante de stent es considerado un recurso de ul-
tima eleccién debido al alto grado de reestenosis in-
trastent, como describen Driscoll, Seale y Latson en
su trabajos.””

La cirugfa cardiaca con técnicas quirargicas especial-
mente seleccionadas' es una opcién valida cuando han
fracasado previamente los procedimientos interven-
cionistas, pero la libertad de reoperacién a 5 anos si-
gue siendo atin con nuevas técnicas del 50%.>'° La uti-
lizacién de balén medicado puede ser una alternativa
para retrasar la reestenosis, ya que Edwards JE obser-
v6 reaccion inflamatoria involucrada en esta patologia
congénita.’

CONCLUSIONES

La hemoptisis en nifios es muy poco frecuente. La en-
doscopia respiratoria es muy importante para defi-
nir el sector del arbol pulmonar de donde proviene el
sangrado.

Recomendamos angio-TAC multislice con reconstruc-
cién 3D o bien el cateterismo cardfaco con aortogra-
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ABSTRACT

We present a case of a patient with hemoptysis due to
congenital pulmonary vein stenosis. Pulmonary en-
doscopy and multislice CT scan were done confirming
the diagnosis. We decided percutancous balloon an-
gioplasty of left pulmonary vein, through the foramen
ovale. Angioplasty was effective initially but reesteno-
sis appeared after a year, so it was necessary repeating
the procedure. Balloon angioplasty of the pulmonary
vein is a palliative treatment. Restenosis is common in
this disease therefore the procedure could be repeated
many times in the patient lifetime.

Key words: hemoptysis, congenital pulmonary vein
stenosis, percutaneous angioplasty, cutting balloon.
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