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La conexión anOmala total de venas pulmonare.s (C.A.T.V.P.), es 

una entidad congen1ta en la que se ~ierden total o parcialmente 

laa conexiones normales que existen entre el plexo vena.so 

pulmonar y el atrlo izquierdo. Las venas pulmonares, est&n 

conectadas con el atrio derecho ya sea directamente o a traves de 

sua aistemas venoaoa trll:>Utartos. 

La primera descripción de esta anomalla tue realizada por 

Frledloakl en 1868 (1). En el atlo .1912, Brody (2) descrllJIO loa 

hallazgos anatomopatolOgicos de 38 casos de CATVP. 

La 'frecuencia de eata mal'formacton, dentro de laa cardiopatlaa 

cons•nttaa, ea relativamente baJa, la proporciOn varia del 0.1N 

al 1.5" en las distinta& series pulJUcadaa (3,1,S) En el 

Inattt.uto Nacional de Cardiologla de Mextco esta maltormacton 

repreaenta el 0.35" del total de laa cardtopatias congenttas (6). 

Sin correccton qutrQrgica el BON de los pacientes fallecen en 

el primer ano de vida (3) y de estos la mayorta lo hace en la• 

primera• aemanas deapuea del nacimten to (7) • 

La aupervtvencta de los pacientes portadores de CATVP hasta la 

edad adulta, •• extremadamente rara. 

Exiatan en· la literatura, informes de casos aislados de 

paciente• portad.orea de eata anomalla que alcanzaron la edad 

adulta (3,7,9,10,11) y en algunos de ellos ful posible la 

correcciOn qutrllrgica a esta edad (12) • 

En nuestra serie presentamos 19 paclentea con CATVP operados en 

la edad ad u1 t.a . 
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Se revisaron 215 expedientes de pacientes portadores de CATVP . 

En 28 pacientes 1ué realizado el dlagn6sUco en la edad adulta y 

de ellos, en 19 casos, 1ue posible l& correcciOn quirO.rgica. 

La edad del grupo estudiado estuvo comprendida entre loa 17 y 

los 38 aftas, la edad medla 1ul! de 26.1 :! 6.1 , de esto• 9 fueron 

homl>rea y 10 mujeres . en el presente estudio ae analizan 11 

variables, recogidas del 1t~terrogat.orlo , exploraclOn cUnica, 

pruebas complementarla•, hallazgos qulrllrglcoa y aeguimlento 

postoperat.orio. En 9 pacientes f
0

ue posll>le, bien mediante 

cateterismo yl'o doppler continuo, medir la preaiOn arterial 

pulmonar, en el seguimiento post.operatorio. 

Loa pactentea 1ueron aeparadoa en dos grupos de acuerdo al Upo 

de conexiOn • Asl, el grupo 1 quedo formado por loa paciente• que 

tenlan CATVP a vena vertical (Ruta Intermedia). El gi:upo 11 lo 

formaron loa pacten tea que tenlan CATVP al a trio derecho, a vena 

cava aupertor o a seno coronario (Ruta Corta). Un paciente tenla 

CATVP aixta con t.rea venas pul•onares conectad.as al aeno 

coronario y la vena pul•onar superior izquierda conectada a la 

vena innominada. 

El anauats eatadtatico se reauzo mediante la apltcactOn de 

X cuadrado. 
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El grupo l eStuvo 'formado por diez casos en los cuales las 

venas pulmonares, conectaban por medio de una vena vertical, a 

las ca vidadea derechas. La edad de !Os pacten tes oscilO entre los 

18 y los 36 ados ( media 21.9;!6). cuatro de los pacientes eran 

varones y seis mujeres. Al momento del diagnostico 6 pacientes 

tenian cianosis (60") y de estos, en dos la cianosis era severa 

en uno moderada y en tres ligera. Tres pacientes (30K) estaban en 

clase funcional 1 de la N.Y.H.A, cinco (SOK) en clase U y dos 

(20K) en clase 111. Cinco pacient.éa (SOK) tenian bipocratismo 

digital. 

Las cifras de hemoglobina estuvieron entre 15 y 21 grs/dl 

(media 18.1 • 2.6). El hematocrlto oscilo entre 1611 y 6111 ( media 

SS ! 1.8). 

En el estudio e1ectrocard.iogra11co se encentro ~e forma 

constante, crecimiento de cavidad•• derechas con sobrecarga 

aiatOllca del ventriculo derecho, deavtaciOn del eje de QRS a la 

derecha y bloqueo de rama derecha del Haz de H1s en diferente• 

grados. En 8 caaos ae encontraron datos sugerentes de crecimiento 

del atrio izquierdo. 

En el estudio radiolOgico se encontraron tres pacientes (30") 

sin cardtomegalla. Tres pacientes (30") con indice card.iotorAcico 

(l.c.) entre o.s y O.SS En tres pacien tea (30K) el 1.c. ea taba 

entre O.S6 y 0.6 y un paciente (10") tenla un l.c. de o.62 • 

En todoa loa pacientes se observó en la radiograila de torax la 

i•as•n cl&aica en •ocho• o •mufteco de nieve• . 

En el estudio hemodinAmico se obaerv6 un aalto oximttrico medio 

entre vena yugular y vena cava superior de 1.85 + 2 vol." de 
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varlO entre 88 y 21 mm Hg (media 17.1 .! ·20.7). Las reslstenclas 

vasculares pulmonares totales (RV?), variaron entre 353 y 96 

dnal"Sgl"cm-5 1 con una medla de 228.9 ! 95 . La 'funciOn ventricular 

izqulerda en todos loa casos tull normal, de acuerdo a la prealOn 

diastOlica 'final del ventriculo izquierdo obtenida en cada caso. 

Fueron sometidos a correcctOn quirllrgtca todos los pacientea 

del grupo. Los hallazgos ·durante la ctrugla contlrmaron el 

diagnOst.tco y mostraron en todos lo.!: casos la existencia de una 

comuntcaciOn interatrial amplia de tipo ostium secundum. La 

auricula izquierda se encentro en todos los casos de pequen.o 

ta man.o. 

Un paciente ta11ec10 en el transoperatorto por sangrado 

tncohercible, 

El resto de los pacientes, tienen un seguimiento entre 1 y 23 

an.oa (media 6.9) y todos ae encuentran en clase 'funcional I de la 

N.Y.H.A. En tres pacientes de este grupo se reauzo control de la 

preaiOn arterial pulmonar sistOUca varios an.os despuea de la 

cirugla, bien mediante doppler continuo o mediante cateterismo. 

En todos la prestOn arterial pulmonar aiatolica tue normal o 

ligeramente elevada (Fg 1). 

Dos pacientes presentaron un evento vascular cerebral de tipo 

eml:>Olico. 

El grupo 11 estuvo integrad.o por 8 pacientes. En dos de ellos 

laa vena• pulmonares conectaban directamente al atrio derecho y 

en los 6 restante.s la conexton fufl al seno coronario. 

La edad del grupo oacilO entre loa 20 y los 38 aftoa (media 26,3 
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~-~;.:·1 :·-·~ .• :·.:~~ 5.9). Cuatro pacientes eran varones y cuatro muJeres. 

A su d.1agnóst1co, siete de los ocho pacientes tenian cianosis 

s~vera y un paciente tuvo c1anos1s leve. Cuatro pacientes (50") 

estaban en clase t'uncional III de la' U.Y.H.A. y el resto en clase 

"funcional Jl. Todos los pacientes tenian hipocrattsmo digital. 

Las cit'ras de hemoglobina estuvieron entre 17.3 y 22 g/d.l (19.6 

1.8) y el hematocrito varió entre 53" y 71" (61.8 ! 8.1). 

En el est.ud.1o electrocardiogr.1f1co se observo crecimiento de 

cavidad.es derechas con sobrecarga sistólica del ventriculo 

derecho, desvlacton del eje de QRS a ia derecha y :bloqueo de rama 

derecha d.el Haz de Hls en dtterentes grados. En cinco casos se 

encontraron datos electrocard.iogrA.ticos sugerentes de crecimiento 

del a trio izquierdo. 

El estudio radtogr&tlco mostró tres pacientes (37.5") aln 

cardiomegalla.. Cuatro pacientes (50K) tenlan un i.c. entre o.so y 

0.51, un pacten te (12.5") tenla un 1.c. d.e o.se. 

El estudio hemodlnAmico reveló un salto oxtmetrlco que oscilaba 

entre 2.6 vol." y 5.6 vol." (1 ! 1.25). La pre a ton arterial 

pulaonar alst.Ol!ca eat.uvo ent.re 63 y 26 mmHg (10.75 • 11.8). 

Las resistencias vasculares pulmonares totalea oscilaron entre 

151 y 332 dns/sgl'cm-5 (213 ! 66). La 1uncton ventricular 

tzquterd.a representada por la presión d.1astohca "final del 

vent.rlculo izquierdo (02) 1ue normal en todos los pacientes 

excepto en un caso que tenta una 02 de 11 mmHg. 

Todos los pacientes :fueron somet.tdos a correccton qutrurgica, 

loa hallazgos tntraoperatorios conttrmaron el dlagnóstlco, en 

todos loa casos se encontró una comuntcactón 1nteraur1cular 

amplia, en siete de ellos de tlpo osuum secundum y en un caso de 
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siete pacientes sobrevivientes Uenen un seguimiento entre 1 y 12 

años (media 18 años), encontr4nd?se todos ellos en clase 

tuncional I de la N.Y.H.A. en su ultima revlston. 

En cinco pacientes de este grupo se realizo control de la 

preaiOn arterial pulmonar mediante cateterismo y/o doppler 

continuo varios aftos despues de la cirugla, en todos ellos la 

preaiOn arterial pulmonar siStOlica :tue normal o estuvo levemente 

elevada. Un paciente presento u~ evento vascular cerebral 

embOlico. 

El grupo UI estuvo :tormado por un solo paciente en el cual 

tres venaa pulmonares conectaban al seno coronario y la vena 

pulmonar superior izquierda conectaba a la vena innominada. La 

edad fue de 38 aftas, sexo femenino. Al moment.o del diagnOattco 

tenla cianosis moderada, htpocratismo digital y estaba en clase 

funcional 111 de la N.Y.H.A. 

En el electrocardiograma se encontraron da tos atmilarea a loa 

4• loa. pacten tea de loa grupos 1 y n. 

La radtagrafla de torax mastro un t.c. de o.se. 

En el estudia hemodtn&mica se encentro un salta oximl!trico de 

3.9 val.X entre la vena yugular y la aurlcula derecha. La preslOn 

arterial pulmonar sistOlica fue de 96 mmHg y la.s RVP fueron de 

160 dna/sg/cm-5. 

Durant.e la cirugla se conttrmo el diagnOsttco, encantrAnd.ose un 

foramen oval permeable de 1.S cm d.e di&met.ro. La correcctOn 

. quirtlrgica :fue parclal, deriv&nd.ose unicamente hacia el atrio 

izquierdo, el ':fluJo d.e laa venaa pulmonares que conectaban al 
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El estudio hemodln4.m1co realizado 5 aflos despues mostro una 

pres10n arterial pulmonar sistOllca de 103 mmHg con unas R.V.P. 

de 690 dns/ag/cm-s. 

La paciente, despues de la cirugla, permaneció en clase 

'funcional 11-Ill y su evolución 'ful la de la hipertensión 

arterial pulmonar grave. En t.res ocasiones presento un evento 

vascular cerebral de tipo emb(\lico. 
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La sobrevivencia de los pacientes con CATVP sin correcc1on 

quirO.rgica va a depender de la au~enc1a de desarrollo de las 

resistencias vasculares pulmonares (12,13) y estas a su vez 

parecen dependientea principalmente de dos 1actorea: 1) del 

tamatio de la comunicaciOn interauricular y 2) del grado de 

obstrucciOn al 1luJo de las venas pulmonares anOmalaa (11), •l 

cllal depende no solamente de au d.iAmetro si no tambiln, de la 

longitud del trayecto, resultando. asl que las rutas largas 

e intermedias. producen un mayor grado de resiatencta al 1luJo 

que las rutas cortas (3). 

Burroghs y Edvards (3) relacionaron la longevidad de loa 

pacientes con el Upo de comunicaciOn interatrlal y el sit.10 de 

conexton de las venas pulmonares anomalas. Para ello dividieron a 

su.s pacientes en tres grupoa de acuerdo a la longitud. de la ruta 

y en sets subgrupos segtln que el tabique tnteratrtal presentase 

comuntcactOn interaurtcular o 1oramen oval. 

Le llo.maron ruta larga cuando las venas pulmonares d.eaembocaJJan 

en la vena cava tn1erior o en la vena porta, ruta intermed1Jl 

cuando las venas pulmonares conectaban con la vena vertical y 

ruta corta cuando las venas pulmonares desembocaban ea la 

aurlcula derecha, seno coronario o vena cava superior. 

Ellos consideran que tanto la mayor supervivencia como la 

tardla apar1c10n y la menor intensidad d.e la ctanoata en lo.s 

pacientes con CATVP estan asociados con las rutas cortas y laa 

comunicaciones interaurtculares amplias. 

En nuestro e.studto la presencia de etano.sis tue m4s 1recuente 

9 ESTA TESIS NO DEBE 
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-~~;~_·:g;;.\,~d1ferencia estad.1sticamente signi"f'icaUva) y tuvo tendencia a 

.ser mas intensa y a aparecer mas precozmente en los pacientes 

con ruta corta que en los pacientes de ruta intermedia algo 

a1mUar ocurrlO con el hipocraUsmo digital, 

Nosotros pensamos que este comportamiento pudiera expllcarse 

por la existencia en este grupo de pacientes (ruta corta) de un 

:tlujo sanguineo preterencial desde las venas pulmonares 

directamente hacia la válvula trlcllsptde, mientras que en los 

caaos de ruta intermedia este "f'lujo sangutneo se dirige en mayor 

proporciOn hacia el detecto interatrtal. 

En nuestro estudio no se encontraron d.l"f'erenc1as s1gnt"1'1cattvas 

en las c1"1'ras de presiOn arterial pulmonar ni de RVP entre los 

grupos 1 y 11. 

El pronostico en los niftos despues de la correcctOn qutr\lrgtca 

de la CATVP es bien conocido. Las complicaciones graves y la 

mortalidad son bajas cuando los pacientes tienen mas d.e un an.o de 

edad, la "función ventricular izquierda es normal y la pres10n 

arterial pulmonar no esta elevada (11). 

Existen pocos in"f'ormes en la literatura de pacientes con CATVP 

que alcanzaron la edad adulta, por esta razOn 1 es di11cil 

establecer un pronostico a mediano y largo plazo de los 

resul t.ados quirllrg1cos (12). 

En nuestra serie la mortalidad. perioperatoria de los pacientes 

con CATVP -tue del 10.s "· En base a los resultados obtenido en un 

aegutmiento postqutrdrgtco medio de 6 an.os1 podemos asegurar que 

la evoluciOn postperatoria de los pacientes con CATVP ea 

excelente cuando la presiOn arterial pulmonar es normal o esta. 

elevad.a d.e ~orma ligera o moderada. La presten arterial pulmonar 

10 



elevada.a, la ctanoala desaparece completamente y los paclentes 

retornan o ae mantlenen en clase 'fu~cional 1 d.e la N.Y.H.A. 

Es poall>le que loa eventos vasculares eml>Ollcoa autrld.oa por 

los pacientes con CATVP que llegan a la edad. adulta eaten 

'favorecidos por cifras elevadas en au hematocrtto, d1lataci0n de 

laa cavidades derechas que 'favorece el ~stasls aangutneo y la 

preaencia de comunlcactOn · in teraurtcular que prediapone a 

eml>ollamoa parad.OJtcoa. 

11 
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