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J u s T 1 F 1 e A e 1 o N 

La clrugla correctiva para la conexión anómala total de v~ 
nas pulmonares se ha Incrementado durante los Gltlmos anos 
debido a la amplia experiencia adquirido en el manejo In -
traoperatorlo de éstos pacientes. Sin embargo se reporta 
aOn mortalidad operatoria elevada. 

El interés de éste estudio es conocer las caracterfstlcas 
y el comportamiento de los tipos de conexión an6mala total· 
de venas pulmonares en nuestro medio. Conocer la oportuni­
dad del método dlagn6stlco y del tratamiento qulrOrglco -

ofrecido. 

Es además de nuestro Interés, conocer las caracterfstlcas 

técnicas propias del procedimiento qulrGrgico y los resul­
tados obtenidos y esf establecer medidas favorables en el 

manejo de los pacientes con conexión an6mala total de ve-­
nas pulmonares. 
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!NTRODUCC!ON 

La conexión anómala total de venas pulmonares es una mal-­
íormacl6n conganlta rara, que comprende de 1 a 2% de todas 

las onomaltas congenitas cardiacas. 
Esta patologfa fue descr_Lta aparentemente por Wl lson en el 

ano 1798. En el centro madtco de la Universidad de callfoL 
en Los Angeles, se reporta el primer abordaje quirúrgico 
en pacientes con O\TVP en 1951(1), realizando una correc­

cl6n parcial registrada por anastomosis del seno venoso 
pulmo~ar común a la orejuela de la nurfcula izquierda. 

En 1956, Lewls y Varco(2) en la Universidad de Mlnnesota 

reportaron la reparación abierta adecuada de ésta malfor­
macl6n, usando hipotermia moderada Inducida por enfrlamten 
to superficial y oclusl6n temporal del flujo venoso al co­
razOn. En el mismo ano Klrklln reporta la reparación de la 
CATVP usando bypass cardlopulmonar(3). 

Subsecuentemente se hizo aparente que la mortalidad quirGr 

glca de ésta patologta usando bypass cardiopulmonar conven 
clonal fue lmpreslonantemente m6s alta en los niños de me­
nor edad(l,2,3,4,5). 

Los Intentos por mejorar los resultados en la correccl6n 
qutrarglca o en las medidas paliativas no fueron satlfaCtQ 

rlos durante tos primeros años del manejo de la patologfa. 
posteriormente la adecuacl6n de la técnica lntraoperatoria 
trajo substancial me~orta en los resultados en niños. Ast 
Dillard registr6 buenos resultados por el uso de hlpoter-­
mia profunda y paro circulatorio total sin bypass cardio-­
pulmonar(6). 
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La hipotermia profunda, bypuss cardlupulmonar l lml tado y 

poro clrculutorlo total f~eron u:sudns en 1969 1 con reporte 

de resultados impresionuntemente mejores(7,8). 



MARCO TEORICO Y REFERENCIAL 

DEFINJCION 

La conexión anómala total de venas pulmonares es una mal-­
formacJOn cardiaca en Ja cual existe una falto de conexión 
directa entre las venas pulmonares y la uurfcula Izquierda, 

pero todas las venas pulmonares conectan a la aurfcula de­

recha o a una de sus tributarlas. 

Un foramen oval permeable o un defecto septal atrial est6 
presente escenclalmente en todas las personas con conexión 

an6mla total que sobreviven al nacimiento. 

MlRFOLOGIA 

Existen cuatro tipos de conexi6n anómala total de venas 

pulmonares distribuidas de la siguiente manera: La verle-­
dad supracardlaca representa aproximadamente el 45% de los 

casos de conexión anómala total. El tipo de conexión cardl 

aca representa un 25%, lnfracardiaca cerca de 2S°M y la mi~ 

ta el 5% restante(9, 10, l l, 12). 

En la variedad supracardlaca, la conexl6n de las venas pul 

monares es usualmente a una vena vertical izquierda medial!_ 

te un seno venoso pulmonar coman. Esta vena vertical l_zqul 

erda generalemente drena a la vena lmnomlnada, con menor 

frecuencia o la vena cava superior en la unlOn con la aurf 

cula derecha{ll) y raramente a la vena ázlgos. 

En la variedad cardiaca la conexión es usualmente al seno 

coronarlo y menos frecuentemente a la aurfcula derecha di-
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rectamente( 12, 13, 14). 

En la lnfracardtaca el sitio de conexl6n mAs coman es a la 

vena porta en el 65% de los casos y con menor frecuencia a 
la-vena gAstrlca, vena hcpAtlca derecha o Izquierda y ta -
vena cava inferlor(ll,16). 

En el tipo mixto se observa con mayor frecuencia que el 
lóbulo superior del pulmon Izquierdo drena a la vena vertl 

cal Izquierda y los restantes de ambos pulmones al seno C.Q. 

ronarlo. 

El seno venoso pulmonar puede esta ausente en algunos ca-­
sos de conexiones tipo cardiaca o mixta. 

La obstruccl6n venosa pulmonar es una condlclon asociada 
severa que resulta de una estenosis que Involucra la co-­
nexl6n del seno venoso pulmonar coman al sistema venoso 

slst~mlco. Rara vez la obstruccl6n venosa pulmonar es el 
resultado de la estenosis de una vena pulmonar aislada o -

al cierre de su conexl6n al seno venoso pulmonar coman(l7, 
18). 

HISTORIA NATURAL 

La conexión anómala t.otal de venas pulmonares es una anom!_ 
Ita infrecuente, representa cerca del 1 a 3% de los casos 
de enfermedades cardiacos congénitns(9). Solo el 500ib sobr~ 
vive a 3 meses y 20% el primer ano de vlda(ll,13,19). Es-­
tos pacientes desarrollnn taqulpnea, cianosis y evidencia 
cltnlca de gasto cardiaco bajo. 

Los lactantes que sobreviven las primeras semanas de vida 
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usualmente desarrol Jan cardlomegal lu, flujo pulmonar aume!! 
tado, con cianosis leve. La muyorfa de el los tienen algGn 
grado de hlpertensl6n arterial pulmonar. Su sfndrome clfn! 
co Incluye taqulpnca, episodios recurrentes de congestión 
pulmonar venosa, retención de l fquldos y hepatomegal la. 

Esos que sobreviven ni primer ano de vida sin tratamiento 
qulrQrgico generalmente tienen un defecto septal interatr! 

al grande. Estos pacientes tienden hacia un estado hcmudl­
namlco estable de 10 a 20 anos, con pequenos cambios en la 

resistencia vascular pulmonar, y asf pequenos cambias en 
la presión pulmonar, flujo sanguineo y enfermedad vascular 
pulmonar( 12, 14,20). 

La mortalidad hospitalaria para la carrecci6n quirGrglcu 
de la conexión anómala total de venas pulmonares durante -
el primer ano de vida sigue siendo apreciable. En los dlf~ 
rentes reportes se registre una mortal ided entre el 11-25% 
de las serles(ll,21,22,23). Teoricamente la mortalidad en 
ésta clrugfa completamente correctiva, en la cual no se 
abren los ventrfculos, debe aproximarse a cero. Sin embaL 
go la severidad de las condiciones del paciente al momento 
de la clrugfa, combinada con el crecimiento inadecuado de 
Ja mayorta de los pacientes, hacen de ésta una situación 
muy delicada en lactantes seriamente enfermos con CATVP, 

hlpertensiOn arterial pulmonar severa y necrosis mlocárdl­
ca, presentes preoperatoriamente{ 11,22,23,24,26,27). Alg.!!. 

nos de éstos pacientes requieren intubación inmediata a la 
admisión hospltalarla(25). 

El estado preoperatorio deteriorado de un paciente es un -

Importante factor de riesgo qutrargico{ll,22,24,25,51). 

-6-



En los tipos de conexión anómala total de venas pulmonares 

lnfradlafragmétlca y mixta se ha observado mayor mortall-­

dad (12,16,25,28,29,31). También se ha observado un Incre­

mento en la mortalidad hospitalaria en neonatos con hlper­
tensl6n arterial pulmonar y resistencias vasculares aumen­
tadas perslstentemente en el posoperatorlo inmediato. Esta 
sltuacl6n es diferente para pacientes de mayor edad (11 1 12 
25, 28). 

El tamaño relativamente pequefio de las cavidades lzquler-­

das frecuentemente presente en ésta lesión no ha tenido -­
efecto adverso en tos resultados (11 1 25 1 37). En la mayorfa 
de los casos esas cameras son de tamaño adecuado desde que 

~aportan la circulación sistémica total preoperatorlamente, 
en ausencia de un corto circuito de derecha a izquierda en 
el ventrfculo o vaso ductal. Varios estudios han document~ 

do crecimiento de aurfcula y ventriculo Izquierdo después 
de corrección qulrGrglca total adecuada (11,38). 

Otros factores que pueden contribuir a resultados pobres y 

que han recibido poca atención, son las variaciones en el 
abordaje técnico. Desde la experiencia temprana en el man~ 
jo qulrarglco de ésta entidad, la hipotermia profunda y p~ 
ro circulatorio han sido casi exclusivamente usados en la 
mayorfa de los centros qulrGrgtcos basados sobre estudios 
clfnlcos y experimentales, Indicando seguridad y efectivi­
dad para brindar un campo sin sangrado e lnm6vll (11.37,39 
40). Dado que la realización del paro circulatorio no es -
sin efectos adversos a corto y largo plazo, se ha sugerido 
minimizar su uso e instalar flujo continuo bajo e hipoter­
mia profunda. 

La canulación de ambas venas cavas, con aurtcula abierta -
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y colocacJOn de catéteres pequenas brlndu un excelente dr~ 

naje en flujo bajo y un campo casi seco sin necesidad de 
Interrumpir la circulación extracorpórea. excepto por cor­
tos periodos de tiempo. La ventaja del ílujo bojo hipotér­
mtco sobre el paro circulatorio e hipotermia profunda, in­
cluye perfusión continua de los vaso sangulnes cerebrales, 

enfriamiento homgeneo del cerebro y evita la disminución -
brusca y severa de la temperatura cerebral. Todos éstos -­

factores son Importantes para mantener la funclon cerebral 
normal. Las ventajas son aparentes por la ausencia de dis­
función neurológica o renal en éstas serles (11,12,28,41). 

La exposición del seno venoso pulmonar coman y lo aurfcula 
Izquierda como recomendaron Willlams, Richardson y Campb-­
bell en el pasado, y frecuentemenete utilizado por otros 
(11,22,41,42,43}, necesita elevación del ápex del corazón 
con obstrcclOn de la perfusión arterial coronaria y reduc­
ción del retorno venoso cuando el corazón está fuero del 
saco perlcárdlco. La Isquemia mlocérdlca y el edema resul­
tante pueden contribuir a la dlsíunciOn mtocárdlca posope­
ratorla y bajo gasto cardiaco, llevando a la muerte tempr.!! 
na. El abordaje del lado derecho erecta menos la lrrigacl-
6n arterial coronarla y el retorno venoso (44). 

Cada vez que el corazón se levanta, se pierde la relación 
espacial entre el atrio y el seno venoso pulmonar coman. 

La sutura continua ha sido el método usual para la reallz.!! 

cJ6n de la anastomosis entre el atrio Izquierdo y el seno 
venosos pulmonar coman. Con ésta, existe el peligro poten­
cial de una sutura apretada, lo que puede resultar en una 

constricción significativa (11,39}. La realizecl6n de la 
anastomosis con una sutura f lna Interrumpida reduce la po-
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sibl l ldad de obstrucción anastom6tlca temprana y permite 
el creclmlentci rutur6. 

La necesidad de aumentar la anastomosis y cierre del defe~ 
to septal atrial con un parche de pericardio o dacrOn ha -
sido cuestionada (22). Se ha observado lntraoperatorlamen­

te retracción del pericardio bovino, lo que desanima en -
el uso de este material {IJ,35,45). 

La excisión selectiva e.le Ja porción posterior de la pared 

del seno en lu variedad cardiaca de conexión anómala y el 
uso de sutura fina con puntos separados, colocados lejos -
del nodo aurtculo ventricular en el piso del seno; ha dls­
mlnufdo considerablemente la posibilidad de lesión al nodo 
y ha minimizado la prevalencia de arritmias posoperatorlas 
(11). 

Los resultados tardlos de la corrrecciOn qulrGrglca son e~ 
celentes y la operaci6n puede ser considerada curativa. En 
neonatos la mortalidad posoperatorla tardla se considera 
entre el7 y 17% ( 12 1 13,33). En la nlñéz los resul tedas son 
adecuados cuando la enfermedad vascular pulmonar no se ha 

desarrollado: reportandose como asintomáticos, con crecimJ. 
ento normal y resultado funcional excelente. 

La obstrucción venosa pulmonar posoperatorla, aunque lnfr~ 

cuente, es la causa mas importante de falla qulrOrglca. E~ 
ta falla generalemente se muniflesta por si misma dentro -

de los primeros 6 meses de la clrugta por el desarrollo de 
disnea recurrente y signos de congestl6n venosa pulmonar 
en la placa de Rx de tórax. La estenosis de ha observado -
en el orificio individual de las venas pulmonares. Sin em 
bargo ésta puede ocurrir en el sitio de la anastomosis. E~ 
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te proceso comunmente es una íibroelastosls difusa que ore~ 
ta la pared atrlnl, extendlendose a lu terminación proximal 
de las venas, pudiendo íormarse una estenosis difusa de las 

venas pulmonares (12,22,26,34). La causa exacta de la este­
nosis después de la reparación qulrOrgica no está clara. Se 
han reportado anormal ldadcs intrínsecas de las paredes de 

las venas, siendo más coman cuando ta obstrucción venosa e~ 
tuvo presente preoperatorlamente. La lesión de las paredes 
venosas durante la clrugfa ha sido sugerida como otra causa 
posible de estenosis (11,12,26,34,51). 

Cuando la obstrucción es corregible, la reoperaclón se re-­
quiere con prontitud. Sin embargo los resultados estan de -
acuerdo con una mortalidad temprana alta y cambios signifi­
cativos que favorecen una segunda reestenosls (11,12,35,36). 

La moyorfa de las anastomosis entre el seno venoso pulmonar 
coman y la aurícula Izquierda crecen normalmente. La Jncl-­
dencla exacta de obstrucción anastomótica no se conoce y d~ 

bldo a que pocos pacientes han sido cateterlzados rutinarl~ 
mente en el posoperatorto, la mayor incidencia está en rel~ 

cJ6n con pacientes severamente sJntomátlcos en el posopera­
torio y aquellds que fallecen o son reoperados. 

INDIO\CIONES QUIRLRG!O\S 

La clrugfa debe ser realizada en forma inmediata una vez e_! 
tablecido el diagnóstico de CATVP obstructlva o no. Esta P..Q. 
lftica es algunas veces regla para la corrección qulrGrglca 
en los primeros dlas o semanas de vida, y casi siempre utl-
1 Izada en los primeros meses de edad. 

Algunos autores han considerado que en neonatos con CA.TVP 
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no obstructiva, una septostomta con balón inicialmente pu~ 
de producir una respuesta ravorable temprani con tratamten 
to médico intenso, pero lo clrugta correctiva debe reali-­

zarse entre los 3 y 12 primeros meses de vida (33,47). Sin 

embargo hay que considerar que con manejo médico seguido -

de septostomta atrial con balón existe una mortalidad en­
tre el JO y 25% (33). Por otra parte algunos autores han 

reportado lo clrugta correctiva dentro de las primeras 24 

horas de vida, con buenos resultados (48,52). 

En los nlnos en quienes el diagnóstico se establece entre 

6 y 12 meses de edad, la el rugta debe ser real Izada con -­

prontitud, desde luego el riesgo quirúrgico es muy bajo y 

aún cuando parecen estar bien, existe el riesgo de muerte 

antes de la edad de un ano ( 12,50). 

Es muy roro que individuos con conexión anómala total de 

venas pulmonares sobrevivan hasta Ja adolescencia o adul-­

téz temprana y que sean vistos por primera vez para consi­

deración quirOrgica en éste tiempo. En estos casos la clr~ 
gta es aconcejoble si ~o se ha desarrolado eníermedad vas­
cular pulmonar severa. Los crl ter los de operabl l ldad con -

respecto a la enrermedad vascular pulmonar son similares 

a esos pacientes con defecto septal atrlal; sin embargo é~ 

tos son mt\s dl [1cl l~s de apl lcar en pacientes con CATVP d.!:, 

btdo a la presencia de desaturaclón arterial sistémica, CQ 

mo resultado de un seno venoso pulmonar coman con mezcla -

de sangre. CuandÜ la resistencia vascular pulmonar es me-­

nor de 6 U.m2 y Qp/Qs es de 2 o mayor la ctrugta es aconc.!:_ 

ble. Cuando la resistencia vascular pulmonar es mayor que 

ésta o la Qp/Qs es menor, los pacientes deben ser estudl.!!, 

dos durante ejercicio moderado. S1 la resistencia vascular 

permanece lo mismo o aumento tanto que el flujo pulmonar -
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no puede aumentar signlflcatlvumente, la Qp/Qs cae debido 

al aumento de flujo sangulnco Sistémico Inducido por ejer~ 

ciclo y hecho posible por un shunt de derecha a izquierda 

u nivel atrlal Incrementado. Si como resultados de esos -­

cambios durante el ejercicio, Qp/Qs llega a ser menor de -

1.2 a t.4, los resultados de la clrugta a largo plazo son 

lnsatlfactorlos y la clrugta correctiva no es aconcejabte. 
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MATERIAL Y METODO 

1. UNIVERSO DE TRABAJO 

Sujetos de cualquier edad y sexo con dJagn6stlco de e~ 

nexi6n anómala total de venas pulmonares, que han acu­
dido ni Instituto Nacional de Cardlologta "Ignacio Ch~ 

vez y recibieron tratamiento quirGrglco entre enero -

de 1980 y diciembre de 1991. 

I I. SELECClON DE LA MUESTRA 

CRITERIOS DE INCLUSION: 

Cualquit!r edad 

Cualquier sexo 

Diagn6stico establecido de conexión an6ma·1a total de 

venas pulmonares, que haya recibido corrección qul-­
rúrgica total. 

CRITERIOS DE NO 11\'CLUSION: 

Pacientes con lesiones asociadas complejas tales co­

mo: Canal atrloventrlcular, tronsposici6n de grandes 
arterias, atresia pulmonar, ventriculo único, ventr! 

culo Izquierdo hipoptastco o doble cfimara de salida 

del ventrtculo derecho. 

I I I • FUENTE DE ORIGEN DE LA 1NFORl\4\C1 ON 

Los expedientes de pacientes con diagnOstlco de conexl 

6n anómala total de venas pulmonares registrados en el 

archivo de1 Instituto Nacional de Cardiologfa "Ignacio 

Chavez". 
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IV. PROCEDIMIENTOS 

El estudio seré retrospecttv'o transversal y descript.i 

vo. 

Los resulta.dos obten Id.os se expresarAn en cuadros y -

gr6flcas diseñados para su análisis posterior. 
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TECNJCA QUIRURGJCA 

Estirn6t~~ra-m~dla longitudinal, bypass cardlopulmonar con 

~an_l!_la-c~l~n::de aortB, canulacl6n atrlal doble para ambas C.!!. 

vas, solución cardloplégica por ralz de aorta e hipotermia 

entre los 18 y 25ª C de temeperatura rectal y nasal, fue-­

ron usados en todos los pacientes. 

Hubo diferentes abordajes para la corrección de tu conexi­

ón anómala total de venas pulmonares. 

Para pacientes con conexión anómala tipo cardíaca, el aboL 

deje íue através de la aurfcula derecha. Cuando las venas 

pulmoranes drenaban al seno coronario, éste fue abierto h.!!, 

eta lo Izquierda, Incidiendo longitudinalmente con su ani­

llo; resecando la parte poster.lor del anillo haciu la aur! 

cula Izquierda y del segmento lnteratrial del septum entre 

el defecto septal atrial y el seno {Fig.l). Se colocó un -

parche de pericardio autólogo en la mayurfa de los casos, 

para cubrir el deíecto asi formado con sutura continua de 

pro lene (Flg.2). 

En la corrección de los casos con conexión anómal supracaL 

dlaca, lnfracardiaca y mixta, se realizó de dos formas di­

ferentes. En todos los casos el seno venoso pulm3nar comfin 

y la vena vertical se movllJ7.arOn en forma extensa para -­

evitar torceduras posanastom6ticas (Flg. 3). 

En un tipo de corrección se suturó el seno venoso pulmonar 

comfin directamente a la aurtcula Izquierda y se cerro el -

defecto septol atrlal atra\·és de lo aurfcula derecha. 

La otra forma de c~rreción fue através de un abordaje 
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transotrlal, real Izando una Incisión obl Jcua en la pared -
atrlal derecha, extendlendose posteriormente hacia el sep­

tum y el deíecto septal hacia Ja pared auricular izquierda 
sobre la base de la orejuela izquierda, paralelo al eje -­
longl tudlnal del seno venoso pulmonar coman (Flg. 4, 5 y -
10). 

Se hizo una lnclsl6n en el seno venoso pulmonar coman ady~ 
cente a la lnclsl6n atrlal lzqulerd~ y cxtendlendose sin -

Involucrar el orificio Individual de los venas pulmonares 
(flg. 6 y 11). 

El atrio izquierdo se suturó al seno venoso pulmonar coman 
con sutura continua de prolene y en los al timos 12 casos -
se utlllz6 monofllamento absorvible (Fig. 7). La anastomo­
sis se aumentó con unparche de pericardio aut6logo en la -
moyorfa de los casos, suturado a la pared libre de la auri 
cula Izquierda y el seno venoso pulmonar coman; ex"tendien­
dose hacia el septum Jnteratrlal y cerrando el defecto se~ 
tal atrlal sobre el otro lado (flg. 7, 8 y 9). 

Las paredes de la aurtcula derecha se cerraron en forma -­
transversal apoyando~e sobre el parche. 
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SENO CORON'\RIO 

Ftg. l. 

Abordaje transatrlal para reparar el drenaje paracardlaco. lncl 
sl6n sobre el anillo del seno coronarlo y remosl6n de una porcI 
6n del septum. 
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PAROiE DE PERICARDIO 

l'lg. 2. 

Cierre del orificio realizado con un parche de pericardio. 
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Flg. 3. 

Anatanfa del drenaje supracardiaco, con vena vertical izquierda dre­
nando a 1 a vena hmanl nada. 
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Flg. 4. 

VENA VERT 1 CAL 
I ,. 
I 

SENO VENOSO PULM. a:MJN 

Real izacl6n de una lncislOn obl lcua sobre la aurtcula derecha que se 
extiende hacia el septtm interatrial y el defecto septal atrlal. 
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DEFECTO SEPTAL ATRIAL 

Fig. 5, 

Abordaje de la aurfcula derecha para reparar las variedades supra­
cardinca, lníracardiaca y mixta. lnclsl6n planeada sobre el septun 
lnteratrial. 
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AUR. 

AUR. 

Flg. 6. 

1 
1 
1 

SENO VENOSO PULM. CXMUN 

lnclsl6n sobre la aurfcula izquierda y la pared anterior del seno ve­
noso pulrronar caríin. 
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Flg. 7. 

Anastamsls entre la aurfcula izquierda y el seno venoso putrmnar 
ccnún. 
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PAROiE DE PERICARDIO 

Flg. 8. 

Parche de pericardio usado para aurentar lateralrrente la enastarosls 
cerrando al mism:> tiempo el defecto septal atrlal. 
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Fig. 9. 

Anastarosls caq>letn del parche de pericardio. 
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SENO VENOSO PUl.M. CXMJN 

FJg. 10. 

Anatanfa del drenaje infracardlaco. Incisiones planeadas sobre 
la aurfcula y el seno venoso pulrmnar cOTi'ln. 
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Fig. 11. 

Real tzacl6n de la anastamsis entre la aurrcula Izquierda y el seno 
venoso pulrmnar ccníin. Esta se CCJ11>leta caro en la variedad supra-­
cardiaca. 
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RESULTADOS 
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DESCltlPCION 

Se estudiaron 76 pacientes con dtagnóstlco de conexión an~ 
mala total de venas pulmonares, sometidos a ctrugta en el 

Instituto Nacionnl de Cardlologfa "Ignacio ChAvez" de ene­
ro de 1980 a diciembre de 1991. De ~stos 42 pacientes fue­
ron del sexo femenino (55.2qó) y 34 del sexo mascul lno 

(44.8%), con edades entre 15 dlas de nacido y 36 anos; con 

promedio de 18 anos de edad. La dlstrlbucl6n por edad fue 

de lo siguiente manera: 4 pacientes menare~ de 30 dlas (5%) 

34 pacientes de l a 12 meses (44.7%), 16 pacientes de l a 

4 a!los (21.05%), 8 pacientes de 5 a 12 anos ( 10.5%), 5 pa­

cientes entre 13 y 17 años (6.5%) y 9 pacientes de 18 o -­
m~s anos de edad ( 11. 8%l. 

El tipo de conext6n anómala total de venas pulmonares est~ 
vo representado por 36 pacientes de la variedad supracard! 
aca o tipo l (47.2%). 33 pacientes de la variedad cardiaca 

o tipo 11 {43.4%), de los cuales 24 pacientes tuvieron dr~ 
naJe al seno venoso. Un paciente con conexl6n anOmala ln-­
f racardlaca o tipo 111 y 6 pacientes con conexiOn anómala 
mixta o tipo IV (7.8%). 

El dlagnOstlco de conexión anómala total de venas pulmona­
res se estableclO mediante ecocardlograffa modo M bldlmen­
slonal y con doppter color, y con angtocardlograffa. 

En ésta serle se registraron 39 pacientes con cianosis al­

naclmlento, de los cuales 27 evolucionaron con cianosis -­

progresiva. 11 Pacientes requlrteron lntubaclOn endotraqu~ 
al previo a la ctrugfa por deterioro de la función resplr.!. 
torta. 
Se rcglstr6 bajo gesto cardiaco preoperatorlo en 31 de 55 
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pacientes. Se documentó hipertensión arterial pulmonar pr~ 
operatoria en 66 de 68 pacientes distribuidos de la sigui­
ente manera: 7 Pacientes con hipertensión arterial leve, -
con cifras tenslonales slst611cas menores de 40 rrm Hg. En 
11 pacientes se registro hlpertenslOn moderada, con prest~ 

nes de la arteria pulmonar entre 40 y 50 mn Hg. Los resta~ 

tes 48 pacientes registraron hipertensión severa; con cl-­
fras de presiones de la arteria pulmonar mayores de 50 mn 
de Hg, con resistencia vascular pulmonar aumentada en 58% 
de los pacientes estudiados. 

Se observó una saturnclOn de oxtgeno menor del 80% en 33 -
pacientes (43%). 

De éste grupo, 74 pacientes mostraron una comuntcnclón ln­
teratrlal ampl la y los 2 restantes fueron recibidos en nu­
estro servicio con septostomta atrlal por CIA restrictiva. 
En 8 pacientes (10.Soro) se documentó persistencia del con-­
dueto arterioso como patologla agregada a la conexión anó­
mala total de venas pulmonares. 

La clase funcional preoperntorta seg6n la N.Y.H.A. se dis­
tribuyo asi: 9 pacientes en clase funcional l 1 34 pacten-­
tes en clase funcional 11 1 26 pacientes en clase funcional 
111 y 5 pacientes en clase funcional IV. 

Todos los pacientes fueron sometidos B clrugta para corre~ 
cl6n total de la conexión anómala con la técnica ya descr! 

ta, con un tiempo de pinzamlento a6rtico entre 20 y 88 mi­
nutos, con promedio de 54 minutos. 

En la evoluclOn posoperatorla Inmediata se observó stndro­

me de bajo gasto cardiaco en 22 pacientes, hlpertensi6n a~ 
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terlal pulmonar de dlffcll manejo en 25 pacientes y 17 pa­

cientes con arrf tmlas posoperatorlas. 9 Pacientes desarro-
1 laron insuficiencia renal, de los cuales fal lecleron 6 y 

los 3 pacientes restantes respondieron en forma adecuada -
al manejo médico lnstltufdo. En dos pacientes de 2 y 4 me­
ses de edad se desarrolló Infarto al miocardio perloperat~ 
ria, los cuales fal lecleron. 

En tres pacientes fue necesario Ja reexploraclón qulrOrgl­
ca por obstrucción de venas pulmonares en dos casos y obs­
trucción de vena cava superior en uno. La evolución posop~ 
ratorla de éstos pacientes fue satlfactorla en dos casos y 

uno fal 1 ecl6. 

La mortalidad global de la serle fue en 19 de 76 pacientes 
(25%), de los cuales 6 fueron del sexo femenino (31.5%) y 

13 del sexo masculino (68.4%). Estos pacientes presentaron 
como caractertstlca prcoperatorla Importante hipertensión 

arterial pulmonar severa, con presiones sistólicas de la -
arteria pulmonar muy por por arriba de los SO rrm de Hg. E~ 

tos pacientes evolucionaron con hipertensiOn arterial pul­
monar severa y de dificil manejo posterior o la clrugta. -
En doce de esos pacientes se desarrollo choque cardlogénl­
co, seis evolucionaron en falla orgánica mfiltlple y tres -
murieron en forma sGblta. 

De acuerdo a tos grupos de edad hubo 17 defunciones en pa­
cientes menores de una al)o (22.2%), incluTdos los cuatro -
pacientes menores de un mes. Los dos defunciones restantes 
fueron en pacientes de 14 y 17 meses de edad (2.6%). 9 de 

los pacientes que requirieron lntubacl6n endotraqueal por 
deterioro de la funcion respiratoria en el preoperatorio 

fallecieron en el posoperatorio Inmediato. 
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Segfin el tlpo de conexión anómala, en la variedad supracardl 
aca hubo 9 defunciones en 36 pacientes (25%). En la variedad 
cardiaca hubo 8 defunciones en 33 pacientes (24%), en la in­
fracardlac~ una defuncton (100%) y en la variedad mixta una 
defuncl6n de 6 pacientes (16.6%). 

Respecto a clase funcional preoperatorta, el 75% de la mort~ 

lldad estuvo representada por pacientes en clase 111 y IV. 
Cuatro de cinco pacientes en clase IV y 10 de 26 en clase --
111 y 5 de 34pacientes en clase l l. En clase funcional l no 

hubo mortalidad. 

La saturación arterial de oxfgeno se observo superior al 80% 
en todos los pacientes durante el posoperatorlo. 

Los 57 pacientes sobrevivientes fueron egresados del hospl-­
tal en forma sattfactorta. De éstos, 55 pacientes tuvieron -
seguimiento 3 y 72 meses, con promedio de 37.5 meses. 

La clase funcional posoperatorta mejoró en forma signlflcatl 
va. De ellos, 37 pacientes se encontraron en clase funcional 
1 (62.2%), 17 en clase funcional 11 (30.9%) y un paciente en 

clase funcional 111 (1.8%). Este p~clente estuvo en clase --
IV preoperator lamente. ~ ... 

Un paciente desarroll6 bloqueo AV completo que ameritó la c~ 
locacl6n de un marcapaso definitivo. Este paciente fue port~ 

dor de una conexión anómala total de venas pulmonares con -­
drenaje al seno coronarlo. 

No se registraron muertes tardtas nl reoperaciones posterio­
res al egreso hospitalario, al momento de la revisión. 
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DISCUSION 

La conexl6n anómala total de venas pulmonares es una enfeL 

medad cardiaca congénita que generalmente evoluciona hacia 

la muerte durante el primer n~o de vida sin tratamiento -­
qulrCirglco. 5610 el 50% de el los sobrevive a. los 3 meses 

de edad (54} y los pacientes slntom6tlcos tienen una mort~ 

lldad del 90% durante el primer a~o de vida sin clrugfa -­
(26). En éstos pacientes se reduce la functnn ventrlcula~ 
izquierda, reduciendo de esa manera el gasto sistémico, a~ 

menta la cianosis, desarrolla acidosis metab6llca y falla 

cardiaca congestiva. 

Para mejorar la tasa de mortal ldad, el tratamiento qulrCir­

glco debe ofrecerse en la presentación temprana de los stn 
tomas. Sin tratamiento qutrOrglco, ese estado deteriorado 
de los pacientes es irreversible (25}. 

En ocasiones algunos pacientes sobreviven a la edad adulta 
dependiendo de tres factores: l. Un defecto septal atrlal 
no restrictivo. 2. El grado de obstruccl6n al flujo de re­

torno venoso pulmonar. 3.Ausencla de enfermedad vascular -
pulmonar obstructlvu stgnlftcatlva (55,56). Los pacientes 

con vasos venosos pulmonares ob~tructtvos tienden a dese -
rrollar clan6sls temprana disminuyendo asl la sobrevida 
( 56). 

La condlcl6n clfnlca de los pacientes antes de la clrugta, 
ho sido ldenti flcada como un determinante _importante de -­
los resultados qulrGrglcos (31). Existe una asociact6n al­
tamente significativa entre la mortalidad hospitalaria y 

el deterioro de la clase funcional preperatorla. Los paci­

entes en clase funcional 111, que han sido considerados p~ 
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ra clrugfa, el manejo m~dlco solo debe considerarse en pa­
cientes que tienden a la mejorfa. La falla en el manejo m!. 
dico es una JndlcacJOn de cirugfa urgente, antes de que el 

deterioro ocurra (31). 

En nuestra serie, el 75% de la mortalidad está representa­

da por pacientes en clase runcional preoperatoria 111 y IV. 

Fallecieron 4 de 5 pacientes en clase funcional IV y 10 de 
26 pacientes en clase íuncional 111. 

Algunos pacientes dependientes de un flujo ductal para so­
brevivir, deben ser manejados si es posible con prostaglan 
dinas durante 12 a 24 horas preoperatorlamente para mejo-­
rar su clase fucnlonal preoperatorla. Cuando la cirugfa p~ 
Ilativa con cierre efectivo es posible para un nino en el~ 
se funcional 111 o IV, debe considerarse la alternativo de 
una corrección primaria. SI el enfermo esta en clase funcl 
anal 11 debe considerarse dlferible hasta los 3 a 6 meses 
de edad. La mortalidad para los pacientes en clase funcio­
nal 11 y el Incremento en los factores de riesgo en los n! 
nos muy pequenos demostrado en este estudio, sugiere que -
lacirugfa correctiva debe ser diferida hasta los 3 o 6 me­

ses de edad cuando sea posible. 

La realidad del Incremento en los rectores de riesgos para 

nlnos muy pequenos ha sido discutido por muchos grupos qul 
rQrglcos, estando de acuerdo en que la clrugfa electiva, -

para los pacientes en clase runclonal 1 o 11, debe ser ca~ 
slderada hacia los tres mesesª Las urgencias, pacientes en 
clase funcional 111 o IV requieren cirugía de urgencia (25) 

Sin embargo se ha considerado que los nlfios de menor edad 
son más suceptlbles a los efectos deletereos del bypass -­
cardlopulmonar que los nlfios de mayor edad, y ésta puede 
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ser una razón para la asoclacl6n entre mortalidad hosplta­

larla y la corta edad de los pacientes en éste estudto. 

La necesidad de lntubacl6n endotraqueal preoperatorta por 
deterioro de la función respiratoria, ha sido conslderada­

como un factor de riesgo importante (26,27). De los 11 pa­
cientes que requirieron lntubacl6n previa a la ctrugta en 
nuestra serle, 9 fallecieron. Esto probablemente refleja -
la demora en establecer el dlagn6stlco y la condtcl6n clf­

nlca deteriorada resultante en la admisión del paciente. 

Otro factor considerado como un determinante muy importan­
te de los resultados en paclentes'con conexión anómala to­

tal de venos pulmonares, ho sido la asociación de varieda­
des anatómicas a ésta patologta (25,28). En nuestra serle, 
en 8 pacientes se observó p~rsistencia del col1ducto arter! 

oso como patologf a agregada, sin repercusión sobre los re­
sultados. 

Algunos autores han reportado el tipo de conexión anómala 
como un determinante de sobrcvlda. Ellos han observado un 
incremento en la mortalidad temprana asociada con la cone­
xl6n an6mala lnfracardlaca (33, 52). Stn embargo otros han 

considerado que el tipo de conexión anómala no es un foc-­
tor determinante Ue los resultados quirGrgicos (11,47). El 
tipo de conexl6n anómala mixta ha sido considerada asocia­
da a mortalidad alta, pero existen reportes de serles act~ 

ales de correcion total con resultados satlfactorlos (47). 
En nuestra experiencia hubo una defuncl6n de 6 pacientes -

con ésta variedad de conexión anómala. Sin embargo tenemos 

una mortalidad elevada en el grupo de conexión anOmala ti­

po cardiaca (24%), comparado con los reportes actuales de 

la literatura. Esto puede estar en relación con la falla -
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cardiaca que presentaron éstos pacientes en el preoperato­
r 1 o. 

Se ha registrado una correlación positiva entre la resls-­
tencla vascular pulmonar y la mortalidad operatoria, ohseL 
vandose un Incremento en la mortalidad de los pacientes -­
con resistencia vascular aumentada e hipertensión arterial 
pulmonar {47). En nuestra serte de pacientes se observó hl 
pertensl6n arterial pulmonar severa en el preoperatorlo, -
en todos los pacientes fallecidos. Se observó adem~s un --
70% de mortalidad entre los pacientes con resistencia vas­
cular aumentada. 

El tamano relativamente pequeno de las cavidades izquler-­
das1 frecuentemente presente en t!sta entidad, no ha demos­
trado tener efecto adverso sobre Jos resultados quirOrgl-­

cos como se pensó originalmente. En la mayorfa de Jos ca-­

sos, ésas cavidades son de tamano adecuado desde que sopoL 

tan la circulación sltémlca total preoperatorla, en ausen­

cia de un corto circuito de derecha a izquierda. Varios e~ 
tudlos han documentado crecimiento de las cavidades auric~ 
lar y ventricular izquierdas después de la correcci6.n to-­
tal adecuada (11,38). 

Aunque la sutura continua ha sido el método usual de real! 
zaci6n de la anastomosis entre la nurtcula izquierda y el 
seno venoso pulmonar coman, el dano potencial de tensión -
excesiva de la sutura puede resultar en constricción slgnl 
(lcatlva (11,39}. La realización de la anastomosis con su­
tura (lna discontinua reduce la posibilidad de estenosis -
temprana de la anastomosis y puede permitir el crecimiento 

futuro (11). En nuestra experiencia se utilizó sutura con­

tinua de prolene en la moyorta de los casos y monofilamen-
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to absorvible en los Gltlmos 10 casos para la reallz.acl6n­

de éstas anastomosis, sin observar constricci6n anastom6tJ. 
ca durante el seguimiento de los pacientes. 

La.estenosis venosa pulmonar posoperatoria puede complicar 

la corrección de la conexión anómala total de venas pulmo­
nares. En la mayorta de los casos la estenosis ocurre den­

tro de Jos 6 a 12 meses despu~s de la clrug!a (22). Tiple~ 

mente la estenosis es en el orificio de la vena, aunque e~ 
to puede ocurrir en el sitio de la anastomosis. Comunmente 
el proceso es una flbroelastosis difusa que afecta lapa-­
red atrial y se extiende proximalmente hacia la vena (11). 

Muchos autores han observado estenosis de venas pulmonares 
causadas por retracción del parche de pericardio, cuestio­
nando el uso de cualquier malerial en la corr~cci6n de ~S­
ta patologfa (11,17,18). Se ha considerado necesario el -­

uso de un parche de pericardio redundante, para aumentar -
el lado derecho de la anastomosis, evitando asi la dlstor­
clón de la anastomosis venoatrial y previniendo ta tencl6n 

de la vena (46). En nuestro grupo de pacientes no tenemos 

evidencia posoperatorla de estenosis de venas pulmonares. 

La frecuencia relativamente alta de disociación atrloven-­

trlcular después de la correcci6n total de la conexión an.Q. 
mala total de venas pulmonares tipo cardiaca puede deberse 
a la resección agresiva del anillo del seno coronarlo (11). 
En nuestra serle hubo un paciente que requirió colocacl6n 
de un marcapaso definitivo por bloqueo AV completo poste-­
rlor a la correccl6n qulrQrglca de la CA.TVP tipo cardiaca. 
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CONCLUSIONES 

La experiencia en el tratamiento qulrGrglco de lo conexl6n 

anómala total de venas pulmonares, parece ser un factor l!!! 

portante y decisivo en los resultados de la correccl6n qui 

rurgica de ésta patologfa. Nuestros resultados, al igual -

que otros publ lcados, han mejorado considerablemente con -

el incremento en la experiencia qulrOrgica, incluyendo la 

perfección de la técnica y el manejo perloperatorio. 

La edad neonatal y la obstrucción de venas pulmonares pue­
den incrementar los factores de riesgo de la clrugta cor­
rectiva, sin embargo ante su presencia no está Indicado el 
manejo médico conservador; En vista de la pobre historia -
natural de la enfermedad y la posibilidad de buena sobrevl 

da después del tratamiento qulrGrglco. 

El tipo anatómico de CATVP y la hipertensión pulmonar par~ 

cen ser factores de riesgo importantes durante la cirugta. 

Su reconocimiento de ningQn modo indica que la corrección 
deba ser retrasada para pacientes con CATVP alatamente sin 

tométlcos. El tipo de conexión anómala total de venas pul­

monares no es un factor de riesgo por si sólo. La mortal! 
dad Inicial de la CATVP lnfracardlaca depende prlnclpalme~ 
te de las condiciones del nlno al momento de la admtsl6n. 
Series recientes h~n publicado resultados excelentes a laL 
go plazo para los pacientes sobrevivientes. 

La mortalidad actualmente es baja con clrugta temprana, m! 
entras que los riesgos con manejo médico conservador perm~ 
necen muy a 1 tos. 

Los resultados tardlos con clrugta son generalmente gratl-
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flcantes y la necesidad de reoperacl6n infrecuente. 

El envio r4pldo de pacientes en buenas condiciones es vi-­
tal y el diagnóstico preciso es escenclol. 

Los factores relacionados a los resultados satifactorlos -

son: dtagn6stico temprano, cuidado apropiado de los parAm~ 

tros respiratorios y metab6llcos antes de la clrugfa y tr~ 

tamlento quirfirglco pronto después del diagn6sttco. 

Posiblemente el factor mfis Importante en la sobrevtda tem­
prana y tardfa, es la real lzacl6n exacta de una anastomo-­
sis amplia libre de cualquier obstruccl6n o dlstorslOn. 
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