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La conexién andmala total de venas pulmonares (C.A.T.V.P.), ea
una entidad congénita envla que se pierden total o parcialmente
laa conexiones normalea que eXxisten entre el plexo venoao
pulponar Yy el atrie lzquierdo. Las venas pulmonares, estan
conectadas con el atrio derecho ya sea directamente o a través de
sus sistemas venocaos tributarios.

La primera descripcién de esata anomalia fue realizada por
Friedloski en 1868 (1) En el afio 1942, Brody (2) describié los
hallazgos anatomopatoldgicos de 38 casos de CATVP.

La frecuencia de esta malformacién, dentro de las cardiopatias
congénitas, es relativamente baja, la proporcién varia del 0.4%
al 1.5% en las distintas series publicadas (3,45) . En el
Instituto Nacional de cardiologia de México esta malformacitn
representa el 0.,35% del total de las cardiopatias congénitas (6).

8in correccion quirdrgica el 80% de los pacientes fallecen en
el primer afo de vida (3) y de aatos la mayoria 1o hace an las
ﬁrmerll semanas despues del nacintento (7) .

La supervivencia de los pacientes portadores de CATVP hasta la
edad adulta, es extremadamente rara,

Existen en 1la literatura, informes de casos aisladeos de
pacientes portadores de esta ancmalfa que alcanzardn la edad
aduita (3,7,9,£0,11) ¥y en algunos de ellos fué& posible 1la
correccidn quirdrgica a esta edad (12) .

En nuestra serie presentamos 19 pacientes con CATVF operados en

la edad adulta .



{30 MATERIAL ¥ METODOS
Se revisaron 215 expedienteas de pacientes portadores de CATVP .
En 28 pacientes fué realizado el diagnéstico en la edad adulta y
de ellos, en 19 casos, fué posible la correccién quirdrgica.
La edad del grupo estudiado estuvo comprendida entre loa 17 y
los 38 afios, la edad media fu# de 261 + 6.4 , Ade estos 9 fueron
hombrea y 10 mujeres . En ‘el pregsente estudio ae analizan 14
variables, recogidas Adel interrogatorio , exploracién clinica,
pruebas complementarias, hallazgos quirdrgicos y seguimiento
postoperatorio. En 9 pacientes fué posible, bien mediante
catatarismo y-<o doppler continuo, medir la presion arterial
pulnonnf, en el seguimiento postoperatorio.

Los pacientes fueron separadoa en dos grupos de acuerdo al tipo
de conexidén . Asf, el grupe I quedo formado por los pacienteas que
tenian CATVP a vena vertical (Ruta Intermedia). El grupo II lo
formaron loa pacientes que tenian CATVP al atrio derecho, a vena
cava superior o a seno coronaric (Ruta Corta). Un pacienta tenia
CATVP mixta con tres venas pulsonares conectadas al ssno
coronario y la vena pulmonar superior izquierda conectada a la
vena innocmpinada.

El analisis estadistico se realizé mediante la aplicacion de

X cuadrado .
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El grupo I estuve formado por diez casos en los cuales las
venas pulmonares, conectaban por medio de una vena vertical, a
las cavidades derechas. La edad de los pacientes oscild entre los
18 ¥ los 36 afioa ( media 24.9:6). Cuatro de loa pacientes eran
varones Yy seis muJjeres, Al momento del diagnéstico 6 pacientes
tenian clanosis (60%) y de estos, en dos la cianosis era severa
en uno moderada y en tres ligera, Tres pacientes (30%) eataban en
clase funcional I de la N.Y.H.A, cinco (50%) en clase [I v dos
(20%) en clase [lI. Cinco pacientes (50%) tenian hipocratismo
digital. ‘

Las cifras de hemoglodina esatuviercn entre 15 y 24 grs”dl
(media 18.1 s+ 2.6). El hematocrito osclléd entre 46% y 61i%¥ ( media
55 & 4.8). )

En el estudio electrocardiografico se encontrd ¢e forma
conatante, crecimiento de cavidades derechas con scbrecarga
sistdlica del ventriculo derecho, deaviacién del eje de QR3S a la
d-rach; ¥ Dbloqueo de rama derecha del Haz de His en diferentes
grados. En 8 casos se encontraron datos sugerentes de crecimiento
del atrio izquierdo,

En el estudic radioldgico se encontraron tres pacientes (30%)
sin cnrdlomeéalxa. Tres pacientes (30%) con indice cardiotorAcico
(l.c.) entre 05 y 0S5 . En tres pacientes (30%) al j.c. estaba
entre 056 y 0.6 y un paciente (10%) tenia un ic. de 062 .

En todos los pacientes se observé en la radjografia de torax la
imagen clasica en “ocho" o *mufieco de nieve" ,

En el eatudio hemodinimico se observé un salto oxim&trico medio

entre vena yugular y vena cava superior de 4585 +« 2 volX de

4



NIRRTt Y

.'éontenldo de oxigeno., La presion arterial pulmonar sist6lica
varie eﬁtre 88 y 2% mm Hg (media 47.1 ¢ '20.7). Las resalstencias
vasculares pulmonares totales (RVP), variaron entre 353 y 96
dns-/sg/cm-5, con una media de 228.9 & 95 . La funcién ventricular
iZquierda en todes los casos fué normal, de acuerdo a la presién
diastélica final del ventriculo izquierdo obtenida en cada caao.

Fueron acmetidos a correccién quirdrgica todos los pacientea
;il.el grupo. Los hallazgos durante la cirugia confirmaron el
diagndstico y mostraron en todos loa casos la existencia de una
comunicacién interatrial amplia de tipo ostium secundum. La
auricula izquierda se encontré en todos los casos de pequefio
tamatio.

Un paciente falleci6 en el transoperatorio por sangrado
incohercible,

El resto de los pacientes, tienen un seguimiento entre 1 y 23
afios (media 6,9) y todos se encuentran en clase funcional I de la
N.Y.H.A. En tres pacientes de este grupo se realizé control de la
presidén arterial pulmonar aistélica varios afios despues de la
cirugia, bien mediante doppler continuo o mediante cateterismo.
En todos la presidn arterial pulmonar sistolica fué normal o
ligeramente elavada (Fg 1)

Do8 pacientes presentaron un evento vascular cerebral 4e tipo
embolico,

El grupo Il estuvo integrado por 8 pacientes. En dos de elles
las venas pulmonares conectaban directamente a) atrio derecho y
en los & restantes la conexion fu# al asno coronario.

La edad del grupo ©08cilS entre 108 20 y los 38 anos (media 26,3
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L;;ij’,;,",_,."_;:'q 5.9). Cuatro pacientes eran varones y cuatro mujeres,

A s5u diagndéstico, siete de 103 ocho pacientes tenian clanosis
ssvera y un paciente tuvo clanosis leve. Cuatro pacientes (S0%)
estaban en clase funcional I de 1la NY.HA. y el resto en clase
funcional Il. Todos los pacientes tenian hipocratisme digital.
Las cifras de hemoglobina estuvieron entre 17.3 y 22 g-/dl (19.6
1.8) ¥ el hematocrito varié entre S53% y 74X (64.8 « 8.4).

En el eatudio electrocardicgrifico se observ( crecimiento de
cavidades derechas con sobrecarga sistélica del ventriculo
derecho, deaviacién del eje de QRS a la derecha y bloqueo de rama
derecha del Haz de Hia en diferentes grados, En cinco casos ae
encontraron datos electrocardiograficos sugerentes de crecimiento
del atrio izquierdo.

El esatudio radiogratico mostrd tres pacientes (37.5%) sin
cardjomegalia. Cuatro pacientes (50%) tenian un i.c. entre 050 ¥y
0.54, un paciente (12.5%)} tenia un ic, de 0.58.

El eatudio hemodindmico revelé un salte oximétrico que oscilaba
entre 12.6 vol¥ y 5.6 vol.X (4 s+ 1.25). La presidn arterial
pulmonar sistélica eatuvo entre 63 vy 26 mmHg (4075 : 14.8)

Las resiatencias vasculares pulmonares totales oscilaron entre
151 y 332 aAns/sg/em-5 (243 s+ 66). La funcién ventricular
jzquierda re‘presantada por la presién diaatolica final del
ventriculo izquierdo (D2) fue normal en todoa los pacientes
excepto en un case que tenia una b2 de 14 mmHg,

Todos los pacientes fueron sometidos a correccion quirurgica,
los hallazgos intraoperatorios contirmaron el diagnéstico, en
‘todos 10 casos se encontrd una comunicacién interauricular

amplia, en siete de ellos de tipo ostium secundum y en un caso de
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"{IPO sano venoso, Un paciente fallecid en el transoperatorio, los

siete pacientes sobrevivieritea tienen un seguimiento entre 1 y 12
aflos (media 48 afos), encontrandoese todos ellos en clase
funcional I de la N.Y.HA., en su ultima revision.

En cinco pacientes de este grupo se realizd control de la
presién arterial pulmonar mediante cateterismo y-“o doppler
continuo varios afios despues de la cirugia, en todos elles la
presién arterial pulmonar sistélica fué normal o estuvo levemente
elevada., Un paciente presenté un evento vascular cerebral
enhéllco.v

El grupo III eatuvo formado por un solo paciente en el cual
tres venas pulmonares conectaban al seno coronario y la vena'
pulmonar superior liquterdn conectaba a la vena innominada. La
edad fue de 38 anos, aexo femenino, Al momento del diagnoatico
tenfa cianosia moderada, hipocratismo digital y eataba en clase
funcional IIf de la N.Y.HA.

En el electrocardiograma se encontraron dates similares a los
de los pacientes de loa grupos ! y IL

La radiografia de térax mostré un ic. de 058,

En el estudio hemodindmico se encontré un salto oximétrico de
3.9 volX¥ entre la vena yugular y la auricula derecha, La presién
arterial pulmonar sistélica fué de 96 mmHg y tas RVP fueron de
460 AdAns“/ag-/om-S.

Durante la cirugia se confirmé el diagnéstico, encontrandose un

ftoramen oval permeable de 1.5 cwo de di&metro, La correccién

.quirdrgica fu# parcial, derividndose unicamente hacia el atrio

1zquierdo, el flujo de las venas pulmonares gque conectaban al



e ey

ot
o e

‘seno coronario.
El estudioc hemedinaAmico realizado 5 afios despues mostré una

presién arterial pulmonar sistélica de 103 mmHg con unas R.V.P.

de 690 dAnsa/sg/cm-S.
La paciente, despues de la cirugia, permanecié en clase

funcional II-III ¥y s8u evolucién fu& la de la hipertensién

arterial pulmonar grave. En tres ocasiones presenté un evento

vascular cerebral de tipa embélico,
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DISCUSION

La sobrevivencia de los pacientes con CATVP sin correccidn
quirdrgica va a depender de' la ausencia de desarrollo de las
resistencias wvasculares pulmonares (12,13) y £&stas a su vez
parecen dependientes principalmente de dos tactoreas: 1) del
tamafio de la comunicacién interauricular y 2) del grado de
obastruceién al fluje de las venas pulmonarea andmalas (14), el
clial depende no solamente de su didmetro st no también, de la
longitud del trayecto, resultande asf que las rutas largas
e intermedias, producen un mayor grado de resistencia al flujo
que las rutas cortas (3).

Burroghs y Edwards (3) relacicnaron la longevidad de los
pacientes con el tipo de comunicacién (nteratrial y el sitio Ade
conexio'n de las venas pulmenares andmalas. Para ello dividieron a
sua paclentea en tras grupoa de acuerdo a la longitud de la ruta
Y en seis subgrupos segun que el tabique interatrial presentase
comunicacién interauricular 6 foramen oval,

Le llamaron ruta larga cuando las venas pulmonares desembocaban
en la vena cava inferior o en la vena porta, ruta intermedia
cuando las venas pulmonares conectaban con la vena vertical ¥y
ruta corta cuando las venas pulmonares deaembocaban en la
aurfcula derecha, seno coronario o vena cava superior.

Ellos consideran que tanto la mayor supervivencia como la
tardia aparicién y la menor {ntensidad de la ciancsia en loa
Pacientes con CATVP estan ascciados con las rutas cortas y las
comunjicaciones interauriculares amplias,

En nuestro estudic la presencia de cianoais fu& mas frecuente

* ESTA TESIS NO DEBE
SAUR DE (A BIBLIGFECA
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gduerencla estadisticamente significativa) y tuvo tendencia a
ser mAs intensa y a aparecer mas precézmente en los pacientes
con ruta corta gque en los pacientes de ruta intermedia algo
similar ocurrif con el hipocratismo 'dlgn.al.

Nosotros pensamos que este comportamiento pudiera explicarse
per la existencia en este grupo de pacientes (ruta corta) de un
f£lujo sanguinec preferencial desde las venas pulmonares
directamente hacia la vdalvula tricdspide, mientras que en los
casos de ruta intermedia este flujo sanguineo se dirige en mayor
proporcién hacta el defecto interatrial.

En nuestro estudic no se encontraren diferencias significativas
en las citras de presién arterial pulmonar ni de RVP entre los
grupes | vy II,

El pronostico en los nifnos después de la correccién quirargica
de la CATVP es hién conocido. Laa complicaciones graves vy la
mortalidad son bajas chuando 1os pacientes tienen mas de un afio de
edad, la funéian ventricular izquierda es normal ¥y la presién
arterlai pulmonar no eata elevada (14).

Existen pocos informes en la literatura de pacientes con CATVP
que alcanzaron la edad adulta, por esta razén, es Aaificil
esatablecer un prondstico a mediano Yy largo Pplazo de 1los
resultados ciulrﬁrg:cos (12).

En nuestra serie la mortalidad perioperatoria de los pacientes
con CATVP fue del 105 %, En bhase a los resultados obtenido en un
aseguimiento postquirdrgico medlo de 6 afios, podemos asegurar gque
la evolucién postperatoria de los pacientes con CATVP ea-
excelente cuando la presién arterial pulmonar es normal o esti

elevada de forma ligera o moderada. La presjon arterial pulmonar

10
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('m"le'n €3t0s casos deaciende a citras normales o ligeramente
elevadai. la cianosis desaparece completamente y los pacientes
retornan o ae mantienen en class funcional 1 de la N.Y.H.A

Es poaidble que los eventos vasculares embélicos sufridos por
103 pacientes con CATVP que llegan a la edad adulta estén
favorecidos por cifras elevadas en su hematocrito, dilatacién Ade
las cavidades derechas que favorece el &stagis sanguinec y la

presencia de comunicacién "interauricular que predispone a

emboliamos paraddjicos.

gy
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