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Eficacia de la ventilacion no invasiva a largo plazo
en una paciente con cifoscoliosis asociada a comunicacion

interauricular tipo seno venoso
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Los defectos septales e interauriculares constituyen una
de las anomalias congénitas cardiacas mas frecuentes en
adultos y adolescentes. Su asociacion a enfermedades de la
caja toracica es un hecho excepcional. Cuando ello ocurre,
la aparicion de insuficiencia respiratoria es precoz y de ma-
yor gravedad. No hay casos descritos de evolucion favorable
a largo plazo con ventilacién no invasiva. Presentamos el
caso de una paciente de 71 afios afectada de cifoscoliosis y
de comunicacion interauricular tipo seno venoso, con hiper-
tensién pulmonar grave, insuficiencia respiratoria global e
insuficiencia cardiaca, asi como su respuesta al tratamiento
con ventilacién mecanica no invasiva.
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Effective Long-Term Noninvasive Ventilation of
a Woman With Kyphoscoliosis and Sinus
Venosus Atrial Septal Defect

Atrial septal defects comprise one of the most common
congenital cardiac malformations in adults and adolescents.
However, such septal defects are rarely associated with
chest wall diseases. When they are, respiratory failure soon
develops and is severe. Cases in which the long-term course
of disease is favorable with noninvasive ventilation have not
been reported in the literature. We present the case of a
71-year-old woman with kyphoscoliosis, sinus venosus atrial
septal defect, severe pulmonary hypertension, respiratory
failure, and heart failure. We describe her response to
treatment with noninvasive mechanical ventilation.

Key words: Kyphoscoliosis. Atrial septal defect. Noninvasive
ventilation. Pulmonary hypertension.

Introduccion

El tratamiento de la insuficiencia respiratoria crénica
de origen restrictivo es la ventilacién mecdnica no inva-
siva (VNI), generalmente nocturna. Los pacientes con
secuelas de tuberculosis, cifoscoliosis, sindrome de hi-
poventilacién-obesidad y enfermedad neuromuscular
constituyen los candidatos ideales para recibir VNI a
largo plazo'. La gravedad de la insuficiencia respiratoria
puede aumentar si a la enfermedad pulmonar restrictiva
se asocia otra afeccion cardiorrespiratoria, como es el
caso de los defectos septales interauriculares. Estos cons-
tituyen una de las anomalias congénitas mds frecuentes
en adultos y adolescentes®. Se han relacionado con otras
anomalias congénitas y se han descrito casos de transmi-
si6n autosémica dominante asociada a otras malforma-
ciones®. Presentamos el caso de una paciente afectada de
cifoscoliosis y comunicacion interauricular (CIA) tipo
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seno venoso con hipertensién pulmonar grave, insufi-
ciencia respiratoria global e insuficiencia cardiaca, asi
como su respuesta al tratamiento con VINI. Esta asocia-
cion es un hecho excepcional y no hay casos descritos
de evolucidn favorable a largo plazo con VNI

Observacion clinica

Mujer de 71 afios, alérgica a betalactdmicos, diabética no
insulinodependiente y diagnosticada de cifoscoliosis modera-
da-grave con un dngulo de Cobb de 48°. A la edad de 56 afios
se le diagnostic6 por ecocardiografia de CIA tipo seno venoso
con hipertensiéon pulmonar grave. Hasta ese momento habia
permanecido asintomadtica y desarrollado una vida normal.
Era madre de 2 hijos vivos y sanos. Se planted tratamiento
quirtrgico del defecto interauricular, que se desestimé dado el
grado de deterioro funcional respiratorio. A los 62 afios de
edad la paciente inicié oxigenoterapia domiciliaria por gafas
nasales al objetivarse insuficiencia respiratoria global y cifras
de presion arterial pulmonar media por encima de 50 mmHg.
Ingresada en nuestro servicio ante el progresivo deterioro cli-
nico y la falta de respuesta a la oxigenoterapia, fue catalogada
como clase funcional III de la New York Heart Association
(NYHA). En la exploracién fisica destacaba una importante
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Fig. 1. Radiografias posteroanterior y lateral de térax.

deformidad cifoscolidtica de convexidad derecha, y en la aus-
cultacién cardiaca un soplo mesosistdlico III/VI con predomi-
nio en foco pulmonar y tricuspideo, con aumento del compo-
nente pulmonar del segundo tono. Las pruebas de funcién
respiratoria mostraban una alteracién ventilatoria restrictiva
grave con capacidad vital forzada de 960 ml (47%), volumen
espiratorio forzado en el primer segundo de 778 ml (47%) y
relacién entre ambos pardmetros del 82%. En la pulsioximetria
nocturna se aprecié desaturacion grave, con saturacién arterial
de hemoglobina por debajo del 70% durante todo el registro.
La gasometria arterial mostraba pH de 7,37, presion arterial
de oxigeno (PaO,) de 52 mmHg y presién de anhidrido carbé-
nico (PaCO,) de 87 mmHg. La radiografia de térax evidencié
notable cifoscoliosis con cardiomegalia importante, funda-
mentalmente a expensas de cavidades derechas y auricula iz-
quierda, asi como prominencia del cono de la pulmonar con
agrandamiento de arterias centrales y lobulares en relacién
con hipertension pulmonar precapilar (fig. 1). Los hallazgos
de la ecocardiografia transtordcica pueden resumirse en la
existencia de hipertensiéon pulmonar grave (100/35 mmHg),
un cortocircuito izquierda-derecha con Qp:Qs de 2,55, mini-
mo derrame pericdrdico sist6lico en la cara posterior del ven-
triculo izquierdo, ventriculo derecho dilatado con hipertrofia
de la pared y disfuncién grave con inversién de curvatura del
tabique interauricular, defecto de 14 mm del tabique interauri-
cular préximo a la desembocadura de la vena cava superior,
indicativo de CIA de seno venoso, y un cortocircuito izquier-
da-derecha con Qp:Qs de 2,55 (fig. 2). Se inici6 tratamiento
con VNI con respirador volumétrico y oxigenoterapia afiadida
al circuito, y a los 3 dias se corrigié la insuficiencia respirato-
ria. Durante 8 aflos la paciente ha realizado ventilacién noc-
turna con oxigeno afiadido al respirador y mantenido cifras de
PaO, de 64-70 mmHg y PaCO, en rango de normalidad. La
regulacion del respirador se ha mantenido con volimenes co-
rrientes de 800-1.000 ml, frecuencia respiratoria de 20 respi-
raciones/min y relacién inspiracién/espiracién de 1/1,5. Los
controles realizados con pulsioximetria nocturna han mostra-
do saturacién arterial por encima del 92% durante la mayor
parte del registro obtenido mientras las paciente dormia con el
respirador, y los controles ecocardiograficos han evidenciado

Fig. 2. Ecocardiograma Doppler color transtoracico. Proyeccién subcos-
tal. Se muestran las desembocaduras de ambas venas cavas y el defecto
septal interauricular. AD: auricula derecha; AI: auricula izquierda;
VCS: vena cava superior.

cifras elevadas de presion pulmonar sin modificaciones res-
pecto a las inicialmente comentadas. En estos afios la paciente
ha ingresado en el hospital en 3 ocasiones por infecciones res-
piratorias. Se encuentra clinicamente estable, con clase fun-
cional II de la NYHA.

Discusion

La CIA estd producida habitualmente por un defecto
del tabique interauricular dentro de los margenes de la
fosa oval. En menos del 10% de los casos la localiza-
cion del defecto es posterior, fuera de los confines de la
fosa oval (CIA tipo seno venoso). La asociacién de ci-
foscoliosis y CIA es un hecho excepcional en la biblio-
graffa, y no existe descripcion alguna de tratamiento
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con VNI y de su evolucién a largo plazo, como el caso
que presentamos. Es habitual que el defecto tipo seno
venoso se descubra en la edad adulta debido al curso
clinico silente que suele presentar. La realizacién de un
ecocardiograma transesofdgico es la unica forma de de-
tectarlo y descartar a su vez la coexistencia de drenajes
venosos pulmonares anémalos parciales. Puede ser util
en estos casos la inyeccién de contraste mediante acce-
0 venoso para poner de manifiesto el cortocircuito?.

Henry et al® describieron el caso de una paciente de
73 afios con CIA vy cifoscoliosis, en quien el cierre per-
cutaneo del defecto septal permitié la correccion de la
hipoxemia. En nuestra paciente se desestimé el cierre
quirudrgico dadas las elevadas cifras de presién pulmo-
nar y la grave alteracién funcional respiratoria. El tra-
tamiento médico junto con la instauracién de VNI u
oxigenoterapia permitid, no obstante, corregir la insufi-
ciencia respiratoria, mejorar la clase funcional de la
NYHA, que paso del grado III al II, y estabilizar la pro-
gresion de la hipertensién pulmonar a largo plazo®.

La supervivencia de los pacientes con defectos inte-
rauriculares suele estar disminuida, aunque no es raro
que alcancen edades avanzadas’. Se estima que la mor-
talidad aumenta un 6% anual a partir de los 40 afios.
Una de las complicaciones mds graves es el desarrollo
de hipertension pulmonar, que aparece en el 15% de es-
tos pacientes y que puede llegar a ser rapidamente pro-
gresiva. La supervivencia en estos casos estd muy dis-
minuida, ya que los pacientes evolucionan de forma
progresiva hacia insuficiencia cardiaca y respiratoria.
En efecto, nuestra paciente present6 evolucion hacia in-
suficiencia respiratoria, la cual pudo controlarse eficaz-
mente con VNI, Durante 8 afios la gasometria arterial
basal se ha mantenido estable, con cifras de PaCO, den-
tro de la normalidad y PaO, por encima de 60 mmHg,
mientras que la hipertensiéon pulmonar no ha mostrado
cambios.

Otras complicaciones menos frecuentes que se obser-
van en pacientes con defectos septales interauriculares
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son el desarrollo de arritmias auriculares y, menos fre-
cuentemente, la aparicién de fendmenos vasculares ce-
rebrales y embolias paradéjicas, circunstancias que no
se objetivaron en nuestra paciente.

La asociacién de un defecto interauricular tipo seno
venoso con una deformidad tordcica cifoscolidtica gra-
ve es algo excepcional. Ambas enfermedades contribu-
yen al desarrollo de hipertensién pulmonar grave. Ello
debe hacernos presumir un mal pronéstico a corto pla-
zo, incluso si fuera posible el cierre del defecto. Una al-
ternativa al cierre quirtrgico o percutdneo en los pa-
cientes en quienes se desestima esta opcidn puede ser la
optimizacién del tratamiento médico con la aplicacion
de VNI'. En nuestra paciente, a pesar de que presentaba
una mala situacién respiratoria, este enfoque terapéuti-
co permitié mejorar su clase funcional, corregir la insu-
ficiencia respiratoria y aumentar su esperanza de super-
vivencia.
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