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JUSTIFICACION

La cirugia correctiva para la conexi6n anSmala total de ve
nas pulmonares se ha incrementado durante los Gltimos ados
debido a la amplia experlencia adquirida en el manejo in -
traoperatorio de &stos pacientes., Sin embargo se reporta
an mortalldad operstoria elevada.

El interés de éste estudio es conocer las caracterfsticas
y e! comportamiento de los tipos de conexi6n an6mala total-
de venas puimonares en nuestro medio. Conocer ia oportunt-
dad del método diagn6stico y del tratamiento quirGrgico -
ofrecido,

Es ademis de nuestro interés, conocer las caracterfIsticas

técnicas propias del procedimiento quir@rgico y los resul-
tados obtenidos y asf establecer medidas favorables en el

manefo de los pacientes con conexi6én an6mala total de ve-=-
nas pulmonares.



INTRODUCCTION

La conexi6n an6mala total de venas pulmonares es una mal--
formaci6n congénita rara, que comprende de | a 2% de todas
las anomalfas congenftas cardiacas.

Esta patologfa fue desctita aparentemente por Wilson en el
afo 1798. En el centro médico de la Universidad de califor
en Los Angeles, se reporta el primer abordaje quirtrgico
en pacientes con CATVP en 1951(1), reallzando una correc-
ci6n parcial registrada por anastomosis del seno venoso =
pulmonar comfin a la orejuela de la aurfcula izquierda.

En 1956, Lewls y Varco(2) en la Untversidad de Minnesota
reportaron la reparacién abierta adecuada de ésta malfor-
macibén, usando hipotermia moderada inducida por enfriamien
to superficial y oclusi6n temporal del flujo venoso al co-
razén. En el mismo ano Kirklin reporta la reparacifn de la
CATVP usando bypass cardjopulmonar(3).

Subsecuentemente se hizo aparente que la mortalidad quirdr
gica de Esta patologfa usando bypass cardiopulmonar conven
cional fue impresionantemente mis alta en los ninos de me-
nor edad(1,2,3,4,5).

Los intentos por mejorar los resuitados en la correcci6n
quirdrgica o en las medidas paliativas no fueron satifacto
rios durante los primeros afos del manejo de la patologfa.
posteriormente la adecuaci6n de la técnica intraoperatoria
trajo substancial mejorfa en los resultados en njfos, Asft
Dillard registré bueﬁos resultados por el uso de hipoter--
mia profunda y paro circulatorto total sin bypass cardio--
pulmonar(6).
B



La hipotermia profunda, bypass cardiopulmonar limitado y
paro circulatourio total fueron usados en 1969, con reporte
de resultados impresionantemente mejores(7,8).
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MARCO TEORICO Y REFERENCIAL

DEFINICION

La conexi6n anGmala total de venas pulmonares es una mal--
formaci6n cardiaca en la cual exlste una falta de conexi6n
directa entre las venas pulmonares y la aurfcula izqulerda
pero todas las venas pulmonares conectan a la aurfcula de-
recha o a una de sus tributarias.

Un foramen oval permeable o un defecto septal atrial esté
presente escencialmente en todas las personas con conexifn
anfémla total que sobreviven al naclmlento.

MORFOLOGIA

Existen cuatro tipos de conexi6n anémala total de venas
pulmonares distribuidas de ta siguiente manera: La varie--
dad supracardiaca representa aproximadamente el 45% de los
casos de conexi6n anGmala total. E! tlpo de conexi6n cardi
aca representa un 25%, infracardiaca cerca de 25% y la mix
ta el 5% restante(9,10,11,12).

En la variedad supracardlaca, [a conexi6n de las venas pul
monares es usualmente a una vena vertlcal izqulerda median
te un seno venoso pulmonar comfin. Esta vena vertical izqui
erda generalemente drens & la vena imnominada, con menor
frecuencia a la vena cava superior en la unl6n con la aurf
cula derecha{(11) y raramente a la vena &zigos.

En la variedad cardiaca la conexi6n es usualmente al seno
coronario y menos frecuentemente a la aurfcula derecha di-
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rectamente{12,13,14).

En la Infracardiaca el sltio de conexi6n m&s comfin es a la
Vena~porta en el 65% de los casos y con menor frecuencia a
- la-vena.glstrica, vena hepStlica derecha o lzquierda y la -
vena-cava inferior(i1,16).

En el -.tipo mixto se observa con mayor frecuencia que el
I6bulo superior del pulmon izqulerdo drena a la vena vertl
cal izqulerda y los restantes de ambos pulmones al seno co
ronario.

E! seno venoso pulmonar puede esta asusente en algunos ca--
sos de conexiones tipo cardiaca o mixta.

La obstruccién venosa pulmonar es una condiclion asociada
severa que resulta de una estenosis que tnvolucra la co--
nexi6n de! sena venoso pulmonar comfin al sistema venoso
sistémlico. Rara vez la obstruccién venosa pulmonar es el
resultado de la estenosis de una vena pulmonar aislada o -
al cierre de su conexi6n al senc venoso pulmonar comGnfl7,
18).

HISTORIA NATURAL

La conexién an6maia total de venas pulmonares es una anoma
1fa infrecuente, representa cerca del | a 3% de los casos
de enfermedades cardiacas congénitas(9). Solo el 50% sobre
vive a 3 meses y 20% el primer ano de vida(11,13,19). Es--
tos paclentes desarrollan taquipnea, cianosis y evidencia
clinica de gasto cardiaco bajo.

Los lactantes que sobreviven las primeras semanas de vida
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usualmente desarrollan cardiomegalia, flujo pulmonar aumeqn
tado, con cianosis leve. La mayorfa de ellos tienen algtn
grado de hipertensi6n arterial pulmonar, Su sfndrome clfini
co Incluye taquipnea, episodios recurrentes de congestién
pulmonar venosa, retenci6n de |fquidos y hepatomegalia.

Esos que sobreviven al primer afo de vida sin tratamiento
quirGrgico generalmente tienen un defecto septal interatri
al grande. Estos pacientes tienden hacia un estado hemodi-
namico estable de 10 a 20 anhous, con pequefios cambios en la
resistencia vascular pulmonar, y as! pequenos cambios en
la presién putmonar, flujo sanguineo y enfermedad vascular
pulmonar({12,14,20).

La mortalidad hospitalaria para la correcci6n quirdGrgica
de la conexi6n an6mala total de venas pulmonares durante -
el primer ano de vida sigue siendo apreciable. En los dife
rentes reportes se registra una mortalidad entre el [1-25%
de las series(!1,21,22,23). Teoricamente la mortalidad en
ésta cirugfa completamente correctiva, en la cual no se
abren los ventrfculos, debe aproximarse a gero. Sin embar
go la severidad de las condiciones del paciente al momento
de la cirugfa, combinada con el crecimiento inadecuado de
la mayoria de los paclentes, hacen de &sta una situacl6n
muy delicada en lactantes serlamente enfermos con CATVP,
hipertensifén artertal pulmonar severa y necrosis miocdrdi-
ca, presentes preoperatoriamente{11,22,23,24,26,27). Algu
nos de €stos paclientes requieren intubaci6n inmediata a la
admisi6én hospitalaria(25).

El estado preoperatorio deteriorado de un paciente es un -
Importante factor de riesgo quirtGrgico(11,22,24,25,51}.

-6-



En los tipos de conexién an6mala total de venas pulmonares
infradiafragmatica y mixta se ha observado mayor mortalj--
dad {12,16,25,28,29,31). También se ha observado un incre-
mento en la mortalidad hospttalaria en neonatos con hiper-
tensi6n arterial pulmonar y resistencias vasculares aumen-
tadas persistentemente en el posoperatorio inmediato. Esta
situaci6n es diferente para pacientes de mayor edad (11,12
25, 28).

El! tamafo rejativamente pequeno de las cavidades lzquier--
das {recuentemente presente en &sta lesién no ha tenido --
efecto adverso en los resultados (11,25,37), En la mayorfa
de los casos esas cémaras son de tamafo adecuado desde que
soportan la circulaci6n sistémica total preoperatoriamente,
en ausencia de un corto circuito de derecha a izqulerda cn
el ventrfculo o vaso ductal. Varios estudios han documenta
do crecimiento de aurfcula y ventrfculo izquierdo después
de correccién quirGrgica tota! adecuada {(11,38).

Otros factores que pueden contylbuir a resultados pobres y
que han recibido poca atenci6n, son las variaciones en el
abordaje técnico. Desde la experiencia temprana en el mang
jo quirGrgico de ésta entidad, la hipotermia profunda y pas
ro circulatorio han sido casi exclusivamente usados en la
mayorfa de los centros quir@rgicos basados sobre estudios
cifnicos y experimentales, indicando seguridad y efectlivi-
dad para brindar un campo sin sangrado e inm6vil (t1,37,39
40). Dado que la realizaci6n del paro circulatorio no es -
sin efectos adversos a corto y largo plazo, se ha sugerido
minimizar su uso e instalar flujo continuc bajo e hipoter-
mia profunda.

La canulaci6bn de ambas venas cavas, con aurfcula ablerta -
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y colocacién de catéteres pequefos brinda un excelente dre
naje en flujo bajo y un campo ciési seco sin necesidad de
interrumpir la circulaci6bn extracorpbrea, excepto por cor-
tos periodos de ttempo. La ventaja del flujo bajo hipotér-
mico sobre el paro circuftatorio e hipotermia profunda, in-
cluye perfusi6én continua de los vaso sanguines cerebrales,
enfriamiento homgeneo del cerebro y evita la disminuci6n -
brusca y severa de Ja temperatura cerebral. Todos é&stos --
factores son Importantes para mantener la funcion cerebral
normal. Las ventajoes son aparentes por la ausencia de dis-
funci6n neurol6gica o renal en éstas series (11,12,28,41).

La exposici6n del seno venoso pulmonar comGn y la aurfcula
izquierda como recomendaron Williams, Richardson y Campb--
bell en el pasado, y frecuentemenete utilizado por otros
(11,22,41,42,43), necesita elevaci6n del spex del coraz6n
con obstrcci6n de la perfusién arterial coronaria y reduc-
ci6n del retorno venoso cuando el corazfn estd fuera del
saco pericédrdico. La isquemia miocdrdica y el edema resul-
tante pueden contribulr a la disfunci6n mioclrdica posope-
ratoria y bajo gasto cardiaco, llevando a la muerte tempra
na. El abordaje del |ado derecho afecta menos la irrigaci-
6n arterial coronaria y el retorno venoso {(44).

Cada vez que el coraz6n se levanta, se plerde la relacién
espacial entre el atrio y el seno venoso pulmonar comn.

La sutura continua ha sido el método usuzl para la realizg
ci6n de la anastomosis entre el atrio izquierdo y el seno
venosos pulmonar comGn. Con &sta, existe el peligro poten-
cial de una sutura apretada, lo que puede resultar en una
constriccidn significativa (11,39). La realizacibn de la
anastomosis con una sutura fina Interrumpida reduce la po-
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sibilidad de obstrﬁéqlon anastom6tica temprana -y permite
el crecimlento. futuro, "

La necesidad de aumentar la anastomosis y clierre del defec
to septal atrial con un parche de pericardio o dacr6n ha -
sido. cuestionada (22). Se ha observado intracperator|amen-
te retracci6n del pericardio bovino, 1o que desanima en -
el uso de este matertal (11,35,45).

La exclisi6n selectiva de la porcién posterior de la pared
del seno en lo variedad cardiaca de conexi6n an6mata y el
uso de sutura fina con puntos separados, colocados lejos -
de! nodo aurfculo ventricular en el piso del seno; ha dis-
minufdo considerablemente !a posibillidad de lesi6n al nodo
y ha mintmizado la prevalencia de arritmias posoperatorias

(1t}.

Los resultados tardios de la corrreccion quirGrgica son ex
celentes y la operaci6n puede ser considerada curativa. En
neonatos la mortalidad posoperatoria tardia se considera
entre el?7 y 17% (12,13,33). En la ninéz los resultados son
adecuados cuando la enfermedad vascular pulmonar no se ha
desarrollado; reportandose como asintométicos, con crecimi
ento normal y resultado funcliona) excelente,

La obstruccign venosa pulmonar posoperatoria, aunque infre
cuente, €s la causa mas importante de falla quirGrgica. Es
ta falla generalemente se munifiesta por si misma dentro -
de los primeros 6 meses de ia cirugfa por el desarrollo de
disnea recurrente y signuos de congesti6n venosa pulmonar

en la placa de Rx de t6rax.. La estenosis de ha observado -
en el orificio individual de las venas pulmonares. Sin em
bargo &€sta puede ocurrir en el sitlo de la anastomosis. Es
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te prdcesc comunmente es una fibroelastosis difusa que pfec
ta la pared atrial, extendiendose a la terminaci6n proximal
de las venas, pudiendo formarse una estenosis difusa de las
venas pulmonares (12,22,26,34). La causa exacta de la este-
nosis después de la reparacién quirfirgica no estd clara. Se
han reportado anormalidades intrfnsecas de las paredes de
las venas, siendo mds com@n cuando la obstruccién venosa es
tuvo presente preoperatoriamente. La lesi6n de f{as paredes
venosas durante la cirugfa ha sido sugerida como otra causa
posible de estenosis (11,12,26,34,51).

Cuando la obstrucci6n es corregible, la reoperacifn se re--
quiere con prontitud. Sin embargo los resultados estan de -
acuerdo con una mortalidad temprana alta y cambios signifi-
cotivos que favorecen una segunda reestenosis (11,12,35,36).

La mayorfa de las anastomosis entre el seno venoso pulmonar
comfin y la aurfcula izquierda crecen normalmente. La incl--
dencia exacta de obstruccl6n anastom6tica no se conoce y de
bido a que pocos pacientes han sido cateterizados rutinaria
mente en el posoperatorio, la mayor Incidencia estd en rela
ci6n con pacientes severamente sintomdticos en el posopera-
torio y aquellds que fallecen o son reoperados.

INDICACIONES QUIRURGICAS

La c¢lrugfa debe ser reatizada en forma inmediata una vez es
tablecido el dilagnéstico de CATVP obstructiva o no. Esta po
Ifeica es algunas veces regla para la correcci6n quirfirgica
en los primeros dias o semanas de vida, y casl! siempre uti-
{lzada en los primeros meses de edad.

Algunos autores han considerado que en neonatos con CATVP
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no obstructiva, una septostomfa con balén inlcialmente pug
de producir una respuesta favorable temprana con tratamien
to médico intenso, pero la cirugfa correctiva debe reali--
zarse entre los 3 y 12 primeros meses de vida (33,47). Sin
embargo hay que considerar que con manejo médico seguldo -
de septostomfa atrial con balén existe una mortalidad en-
tre el 10 y 25% (33). Por otra parte algunos sutores han
reportado la cirugla correctiva dentro de las primeras 24
horas de vida, con buenos resuitados (48,52).

En los ninos en quienes el dlagnbstico se establece entre
6 y 12 meses de edad, la cirugfa debe ser realizada con --
prontitud, desde luego el riesge quirfirgice es muy bajo y
an cuando parecen estar bien, existe el riesgo de muerte
antes de la edad de un afo (12,50).

Es muy raro que individuos con conexign anémala total de

venas pulmonares sobrevivan hasta la adolescencia o adul--
téz temprana y que Sean vistos por primera vez para consti-
deraci6n quirtirgica en €ste tiempo. En estos casos la ciru
gla es aconcejable si no se ha desarrolado enfermedad vas-
cular pulmonar severa. Los criterios de operabilidad con -
respecto a la enfermedad vascular pulmonar son simjlares

8 esos pacientes con defecto septal atrial; sin embargo €s
tos son mis diffciles de aplicar en pacientes con CATVP de
bido a la presencia de desaturacidn arterial sistémica, co
mo resultado de un senoc venoso pulmonar comGn con mezcla -
de sangre. Cuando la resistencia vascular pulmonar es me--
nor de 6§ U.m2 y Qp/Qs es de 2 o mayor la cirugfa es aconce
ble. Cuando la resistepncia vascular pulmonar es mayor que

ésta o la Qp/Qs es menor, los pacientes deben ser estudia
dos durante ejercicio moderado. S1 la resistencia vascular
permanece lo mismo o aumenta tanto que el flujo pulmonar -
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no puede aumentar significativamente, la Qp/Qs cae debido
al aumento de flu'jo sanguineo Sistémico inducido por ejer-
cicio y hecho posible por un shunt de derecha a izquierda
a nivel atrial incrementado. Si como resultados de esos --
camblos durante el ejercicio, Qp/Qs llega a ser menor de -
1.2 a 1.4, los resultados de la cirugfa a largo plazo son
insatifactorlos y la clrugta correctiva no es aconcejable.
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MATERTITAL Y METODDO

1. UNIVERSO DE TRABAJ]O

111,

Sujetos de cualquier edad y sexo con dlagn6stico de cgo
nexi6n an6mala total de vensas pulmonares, que han acu-
dido al Instituto Nacional de Cardiologfa "lIgnacio Cha
vez y recibier6n tratamiento quirirgico entre enero -
de 1980 y diciembre de 1991.

SELECCION DE LA MUESTRA

CRITERIOS DE [NCLUSICN:
Cualquier edad
Cualquler sexo
Diagn6stico establecido de conexi6én anSmala total de
venas pulmonares, que haya reclblido correcci6n qui--
rdrgica total.

CRITERIOS DE NO INCLUSION:
Pactientes con lesiones asociadas complejas tales co-
mo: Canal atrioventricular, transposici6on de grandes
arterias, atresia pulmonar, ventrfculo tnico, ventrf
culo izquierdo hipoplasico o doble cimara de salida
del ventrfculo derecho.

FUENTE DE ORIGEN DE LA INFORMACION

Los expedientes de pacientes con diagn6stico de conexi
6n an6émala total de venas pulmonares registrados en el
archivo del Instituto Nacional de Cardiologfa "Ignacio
Chavez".
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" 1V. PROCEDIM!ENTOS

El estudio serf retrospectivo transversal y descripti
vo. : L o

Los resultédos'db;enldcs se expresarfdn en cuadros y -~
grificas disenados para su andlisis posterior.
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TECNICA QUITRURGICA

'Esférnéébepimédla tongitudinal, bypass cardiopulmonar con

_canulaci6n de aorta, canulaci6n atrial doble para ambas ca

vas, soluci6n cardioplégica por raiz de aorta e hipotermia
“entre los 18 y 25% C de temeperatura rectal y nasal, fue--
ron usados en todes los pacientes.

Hubo diferentes abordajes para la correcclén de la conexi-
6n anomala total de venas pulmonares.

Para pacientes con conexi6n antmala tipo cardfaca, el abor
daje fue através de la aurfcula derecha. Cuando las venas
pulmoranes drenaban al seno coronarlo, éste fue ablerto ha
cia ta izquierda, incidiendo longitudinalmente con su ani-
t1o; resecando la parte posterior del anillo hacia la aurf
cula lzquierda y del segmento interatrial del septum entre
el defecto septal atrial y el seno {(Fig.1)., Se coloc6 un -
parche de pericardio aut6logo en la mayvrfa de los casos,
para cubrir et defecto asi formade con sutura continua de
prolene (Fig.2).

En la correcci6n de los casos con conexi6n an6mal supracar
diéca, infracardiaca y mixta, se realiz6 de dos formas di-
ferentes. En todos los casos &l seno venoso pulmonar comin
y la vena vertical se movilizarén en forma extensa para --
evitar torceduras posanastom6ticas (Fig. 3).

En un tipo de correcci6n se sutur6 el seno venoso pulmonar
com(in directamente a la aurfcula izquierda y se cerro el -
defecto septal atrial através de la aurfcula derecha.

La otra forma de currecion fue através de un abordaje -~
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transatrial, reallzendo una tncisi6n obltlicua en la pared -
-atrial derecha, extendiendosé posteriormente hacia el sep-
“tumy el defecto septal hacia la pared auricular izquierda
sobre la base de la orejuela izquierda, paralelo al eje --
longitudinal del! seno venoso pulmonar comGn (Fig. 4, 5 y -
to).

Se hizo una incisi6n en e! seno venoso pulmenar comGn adya
cente a la incisidén atrtal izquierda y extendiendose sin -
involucrar el orificio individual de las venas pulmonares
(Fig. 6 y 11). ’

El atrio izquierdo se sutur6 al seno venoso pulmonar coman
con sutura continua de prolene y en los Gltimos 12 casos -
se utiliz6 monofllamento absorvible (Fig. 7). La anastomo-
sis se aument6 con unparche de pericardio aut6logo en la ~
mayorfa de los casos, suturado a la pared libre de la aurf
cula lzquierda y el seno venoso pulmonar comGn; extendien-
dose hacta e] septum lInteratrial y cerrando el defecto sep
tal atrial sobre el otro lado (Fig., 7, 8 y 9},

Las paredes de la aurfcula derecha se cerraron en forma --
transversal apoyandose sobre el parche.
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Fig. 1.

Abordaje transatrial para reparar el drenaje paracardfaco. Inci
si6n sobre el anillo del seno coronario y remosiGn de una porci
6n del septum.
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PARCHE DE PERICARDIO

Fig. 2.

Cierre del orificio realizado con un parche de pericardio.
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Fig. 3. \

Anatomfa del drenaje supracardiaco, con vena vertical izquierda dre-
nando a la vens imnaninada.
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SENO VENOSO PULM. COMUN

Fig. 4.

Realizaci6n de una incisi&n oblicua sobre la aurfcula derecha que se
extiende hacia el septum interatrial y el defecto septal atrlat.
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DEFECTOC SEPTAL ATRIAL

Fig. 5.

Abordaje de la aurfcula derecha para reparar las variedades supra-
cardiaca, Infracardiaca y mixta.Incisi6n planeada sobre el septun
interatrial.

- 21 -



s

ey

SENO VENOSO PULM. OOMUN

FZQUIERDA

AUR.

Fig. 6.
Incisi6n sobre la aurfcula izquierda y la pared anterior del seno ve-

noso pulmonar comin.
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AUR. I1ZQUIERDA \
1

. \
SENO VENOSO PULM. COMUN

Fig. 7. -

Anastanosis entre la aurfcula izquierda y el seno venoso pulmnnar
camin.
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PARCHE DE PERICARDIO

Ftg. 8.

Parche de pericardio usado para aumentar lateralmente la anastamosis
cerrando al mismo tiempo el defecto septal atrial.
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PARCHE, DE PERICARDI

N

Fig. 9.

Anastanosis conpleta del parche de pericardio.
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SENO VENOSO PULM. COMUN

Fig. 10.

Anatonfa del drenaje infracardiaco. Incisiones planeadas sobre
la aurfcula y el seno venoso pulmonar cordn.
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IZQUIERDA  SENO VENOSO PULM. COMUN

Fig., 11.

Realizaci6n de la anastomosis entre la aurfcula izquierda y el seno
venoso pulmonar cafin. Esta se carpleta camo en la variedad supra--
cardiaca.
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RESULTADOS
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DISTRIBUCION POR EDAD

AAAAAAAAAA



CLASIFICACION POR SEXO

Fowm. 42 (88.2%)

Masc. 34 (44.8%)

GRAFICA Ne.2
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TIPOS DE CONEXION ANOMALA

v
GRAFICA No.3
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CARACTERISTICAS PREOPERATORIAS

CIANOSIS NAC, 39/76
CIANOSIS PROGRESIVA 27/78
INTUBACION PREOPERATQORIA /76
BAJO GASTO 31/66
CUADRO No.1
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CARACTERISTICAS PREOPERATORIAS

INDICE CARDIACO BAJO 11/36
HIPERTENSION ARTERIAL PULMONAR 66/68
AESISTENSIA VASCULAR PULMONAR 27/48
SATURACION 02 < 80% 33/76

CUADRO Noa.2
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PATOLOGIAS ASOCIADAS

GC.LA. T4
P.C.A. 8
CUADHRO No.3
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COMPLICACIONES

SX BAJO GASTO 22

ARRITMIAS 17
H.A.P. 25
LM. PERIOP. 3

CUADRO No.4
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COMPLICACIONES

INSUFICIENCIA RENAL 9
REOPERACIONES 3
O.V.P. 2
O.vV.CS. 1

CUADRO NO.5-
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MORTALIDAD

N as
304" | §
20 1 i |

|- /M/H/

B DEFUNCIONES [N TOTAL DE PAC.
QRAFICA No.4
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MORTALIDAD POR GRUPO DE EDAD

1=12 MESES 13p.

{1re)

1-4 AROS 2p.
(2.86%)

1-30 DIAS 4p.

{6.2%)

QRAFICA No.5
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MORTALIDAD Y GLASE FUNCIONAL

PREOPERATORIA
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SATURACION ARTERIAL DE OXIGENO

120

100- fi\ Ey +++¥++++-‘+~
ao

60 \/

40}

80 b e e

0 LA A bt i i bl s i bbbttty

—— PREOPERATORIO —— POSTOPERATORIO
QGRAFICA No.8



CAUSAS DE MUERTE

H.AP. 15
CHOQUE CARDIOGENICO 12
MUERTE SUBITA 3

FALLA ORGANICA MULTIPLE 6

CUADRO No.6
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DESCRIPCION

Se estudiaron 76 pacientes con diagn6stico de conexi6n and
mala total de venas pulmonares, sometldos a cirugfa en el
Instituto Nacional de Cardiologfa "Ignacio Chavez" de ene-
to de 1980 a diciembre de 1991, De Estos 42 paclentes fue-
ron del sexo femenino (55.2%) y 34 del sexo masculino --
{44.8%), con edades entre 15 dias de nacido y 36 apos; con
promedio de 18 afos de edad. La distribucitn por edad fue
de la siguiente manera: 4 pacientes menores de 30 dias (5%}
34 pacientes de 1 a 12 meses (44.7%), 16 pacientes de | a
4 anos {21.05%), 8 paclentes de 5 a 12 afos {10.5%), 5 pa-
cientes entre 13 y 17 apos (6.5%) y 9 pacientes de 18 o --
mas apos de edad (11.8%}.

El tipo de conexi6n andmala total! de venas pulmonares estu
vo representado por 36 pacientes de la variedad supracard}l
aca o tipo I (47.2%), 33 pacientes de la variedad cardlaca
o tipo 11 {43.4%), de los cuales 24 paclentes tuvieron dre
naje al seno venoso. Un paclente con conexi6n anfmala in--
fracardiaca o tipo lll y 6 pacientes con conexi6n anémala
mixta o tipo IV {7.8%).

El diagn6stico de conexi6n an6mala total de venas pulmona-
res se estableci6 mediante ecocardiograffa modo M bidimen-
sional y con doppler color, y con angiocardliograffa.

En &sta serie se registraron 39 pacientes con cianosis al-
nacimiento, de los cuales 27 evolucionaron con clanosis --
progresiva. 11 Paclentes requirieron intubaci6n endotraque
al previo a la cirugfa por deterioro de la funcién respira
toria.

Se registr6 - bajo gasto cardiaco preoperatorio en 31 de 55
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paclientes., Se document6 hipertensi6bn arterial pulmonar pre
operatoria en 66 de 68 pacientes distribuidos de la sigui-
ente manera: 7 Paclentes con hipertensién arterial leve, -
con cifras tensionales sist6iicas menores de 40 nmm Hg. En

11 pactentes se registr6 hipertensi6n moderada, con presio
nes de la arteria pulmonar entre 40 y 50 mm Hg. Los restan
tes 48 pacientes reglstraron hipertensi6n severa; con ci--
fras de presiones de la arteria pulmonar mayores de 50 nm

de Hg, con resistencia vascular pu!monar aumentada en 58%

de los paclentes estudiados.

Se observé una saturaci6bn de oxfgeno menor del 80% en 33 -
paclentes {(43%).

De éste grupo, 74 pacientes mostraron una comunicacién In-
teratrial amplia y los 2 restantes fueron recibidos en nu-
estro servicio con septostomfa atrlal por CIA restrictiva.
En 8 pacientes (10.5%) se document6 persistencia del con--
ducto arterioso como patologfa agregada a 1a conexibn an6-
mala total de venas pulmonares.

La clase funclonal preoperatoria segan la N.Y.H.A. se dis-
tribuys asi: 9 pacientes en clase funcional 1, 34 pacien--
tes en clase funclonal 1[I, 26 pacientes en clase funcional
111 y 5 pacientes en clase funcional IV.

Todos los pacientes fueron sometidos a ciruglfa para correc
ci6n total de la conexi6n antmala con la técnica ya descri
ta, con un tiempo de pinzamiento abrtico entre 20 y 88 mi~
nutos, con promedio de 54 minutos.

En la evoluci6n posoperatoria inmediata se observé sindro-
me de bajo gasto cardiaco en 22 pacientes, hipertensibn ag
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terjal pulmonar de diffcil manejo en 25 paclentes y 17 pa-
cientes con arrftmias posoperatorias. 9 Pacientes desarro-
Ilaron insuficiencla renal, de los cuales fallecieron 6 y

los 3 pacientes restantes respondieron en forma adecuada -
al ‘manejo médico institufdo. En dos pacientes de 2 y 4 me-
ses de edad se desarroll6 infarto al miocardio perloperatp
rio, los cuales fallecieron.

En tres pacientes fue necesario la reexploraci6n quirGrgi-
ca por obstrucci6n de venas pulmonares en dos casos y obs-
trucci6bn de vena cava supertor en uno. La evolucién posopge
ratoria de éstos pacientes fue satifactoria en dos casos y
uno fallecis.

La mortalidad global de la serie fue en 19 de 76 paclentes
{25%), de los cuales & fueron del sexo femenino (31.5%) y
13 de! sexo masculino (68.4%). Estos pacientes presentaron
como caracteristica preoperatoria Importante hipertensi6n
arterial pulmonar severa, con presiones sist6licas de ia -
arteria pulmonar muy por por arrlba de los 50 nm de Hg. Es
tos paclentes evolucionaron con hipertension arterlal pul-
monar severa y de diffctl manejo posterior a la clirugfa. -
En doce de esos pacientes se desarrollio choque cardiogéni-
co, sels evolucionaron en falla orgéntca miltiple y tres -
murieron en forma sGbita.

De acuerdo a los grupos de edad hubo 17 defunclones en pa-
cientes menores de una ano (22.2%), inclufdos los cuatro -
pacientes menores de un mes. lLas dos defunciones restantes
fueron en pacientes de 14 y 17 meses de edad (2.8%). 9 de
los pacientes que requirieron intubaci6n endotraqueal por
deterioro de la funcion respiratoria en el preoperatorio
fallecieron en el poscperatoric inmedlato.
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Segfin el tipo de conexi6n anémala, en la variedad supracardi
aca hubo 9 defunciones en 36 pacientes (25%). En la variedad
cardiaca hubo 8 defuncliones en 33 paclentes {(24%), en la in-
fracardlacé una defuncion (100%) y en la variedad mixta una
defunci6n de 6 pacientes {16.6%).

Respecto a clase funcional preoperatoria, el 75% de la morta
lidad estuvo representada por pacientes en clase 1II y 1V,
Cuatro de cinco paclentes en clase IV y |0 de 26 en clase --
111 y 5 de 34pacientes en clase 11, En clase funcional | no
hubo mortalidad.

La saturacifn arterial de oxfgeno se observo superior al 8(0%
en todos los pacientes durante el posoperatorio.

Los 57 pacientes sobrevivientes fueron egresados del hospi--
tal en forma satifactoria. De &€stos, 55 pacientes tuvieron -
segulmiento 3 y 72 meses, con promedio de 37.5 meses.

La clase funcional posoperatoria mejor6 en forma significatd
va, De ellos, 37 pacientes se encontraron en clase funclonal
i (62.2%), 17 en clase funcional 1l (30,9%) y un paciente en
clase funcionat 11l (1.8%). Este paciente estuvo en clase --

IV preoperatoriamente. jod

Un paciente desarroli6 bloqueo AV completo que amerit6 la co
locaci6n de un marcapaso definitivo. Este paciente fue porta
dor de una conexitn an6mala total de venas pulmonares con --
drenaje al seno coronario.

No se registraron muertes tardfas ni reoperaciones posterio-
res al egreso hospitalario, al momento de la revisibn.
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DISCUSION

La conexi6n anémala total de venas pulmonares es una enfer
medad cardiaca congénita que generalmente evoluciona hacia
la muerte durante el primer ado de vida sin tratamiento --
quirtrgico. 56lo el 50% de ellos sobrevive a los 3 meses

de edad (54} y los pacientes sintomaticos tienen una morta
lidad de! 90% durante el primer afo de vida sin cirugfa --
[{26). En é&stos pacientes se reduce la funci6n ventricular

fzquierda, reduciendo de esa manera el gasto sistémico, ay

menta la clianosis, desarrolia acidosis metab6iica y falls
cardiaca congestiva.

Para mejorar la tasa de mortalldad, el tratamiento quirGr-
gico debe ofrecerse en la presentacifn temprann de los sin
tomas. Sin tratamiento quirGrgico, ese estado deteriorado
de los paclentes es irreversible {25}.

En ocasliones algunos pacientes sobreviven a la edad adulta
dependiendo de tres factores: 1. Un defecto septal atrlal
no restrictive. 2. El grado de obstrucci6tn al flujo de re-
torno venoso pulmonar. 3.Ausencia de enfermedad vascular -
puimonar obstructiva significativa (55,56). Los pacientes
con vasos venosos pulmonares obstructivos tienden a desa -

rrollar clan6sis temprana disminuyendo asi la sobrevida
{56).

La condici6n clfnica de los pacientes antes de la cirugfa,
ha sido identificada como un determinante importante de --
los resultados quirGrgicos {(31). Existe una asociacifn al-
tamente significativa entre la mortalidad hospltalaria y

el deterioro de la clase funcional preperatoria. Los paci-
entes en clase funcional 111, que han sido considerados pa
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ra cirugfa, el manejo médico solo debe considerarse en pa-
clentes que tienden a la mejorfa, La falla en el manejo mg
dico es una Iindicaci6n de cirugfa urgente, antes de que el
deterioro ocurra (31).

En nuestra serie, e] 75% de la mortalidad estd representa-
da por pacientes en clase funcional preoperatoria [Il y IV.
Fallecier6n 4 de 5 paclentes en ¢clase funclonal IV y 10 de
26 pacientes en clase funcional I[I11.

Algunos pacientes dependientes de un flujo ductal para so-
brevivir, deben ser manejados si es posible con prostaglan
dinas durante 12 a 24 horas preoperatoriamente para mejo--
rar su clase fucnional preoperatoria. Cuando la cirugfa pa
liativa con cierre efectivo es posible para un nino en cla
se funcional 1Il o IV, debe conslderarse ia alternativa de
una correccién primaria. Si el enfermo esta en clase func}
onal [1 debe considerarse diferible hasta los 3 a 6 meses

de edad. La mortalidad para los pacientes en clase funcio-
nal Il y el incremento en los factores de riesgo en los nj
fos muy pequefios demostrado en este estudio, suglere que -
lacirugfa correctlva debe ser dlferida hasta los 3 o 6 me-
ses de edad cuando sea posible.

La realidad del incremento en los factores de riesgos para
ninos muy pequenos ha sido discutido por muchos grupos qui
rirgicos, estando de acuerdo en que la cirugfa electiva, -
para los pacientes en clase funcional I o Il, debe ser con
siderada hacia los tres meses. Las urgencias, pacientes en
clase funcional II1 o 1V requieren cirugfa de urgencla (25)
Sin embargo se ha considerado que los nidos de mencr edad
son mis suceptibles a los efectos deletereos del bypass --
cardlopulmonar que los ninos de mayor edad, y €sta puede
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ser una raz6n para la asociacién entre mortalidad hospita-
larin y la corta edad de los pacientes en &ste estudio.

La necesidad de intubacib6bn endotraqueal preoperatoria por

deterioro de la funcibn respiratoria, ha sido considerada-
como un factor de riesgo importante (26,27). De los 11 pa-
cientes que requirieron intubaclién previa a la cirugfa en

nuestra serie, 9 fallecieron., Esto probablemente refleja -
la demora en establecer el diagn6stico y la condici6n clf-
nica deteriorada resultante en la admision del pacliente.

Otro factor considerado como un determinante muy importan-
te de los resultados en pacientes con conexi6n an6mala to-
ta! de venas pulmonares, ha sido la asocliacitn de varlieda-
des anatémicas a ésta patologfa (25,28). En nuestra serie,
en 8 pacientes se observé persistencia del couducto arteri
oso como patologfa agregada, sin repercusion sobre los re-
sultados.

Algunos autores han reportado el tipo de conexién aﬁomala

como un determinante de sobrevida. Ellos han observado un

incremento en 1a mortalidad temprana asociada con la cone-
x16n antmala infracardiaca (33, 52). Sin embargo otros han
considerado que el tipo de conexi6n anbmala no es un faec--
tor determinante de los resultados quirGrgicos {(11,47), Ei
tipo de conexi6n an6mala mixta ha sido considerada asocia-
da a mortalidad alta, pero existen reportes de serles actu
ales de correcion total con resultados satifactorios (47).
En nuestra experiencia hubo una defunci6n de 6 paclentes -
con ésta variedad de conexi6n an6mala. Sin embargo tenemos
una mortalidad elevada en el grupo de conexibn anbmala ti-
po cardiaca (24%}, comparado con los reportes actuales de

la literatura, Esto puede estar en relaci6n con la falla -
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cardiaca que presentaron €éstos pacientes en'el'preoperato-
rio.

Se ha registrado una correlaci6n positl?n entre la resis--
tencia vascular pulmonar y la mortalidad operatoria, ohser
vandose un incremento en la mortalidad de los pacientes --
con resistencia vascular aumentada e hipertensi6n arterial
pulmonar {47). En nuestra serie de pacientes se observé hi
pertensién arterial pulmomar severa en el preoperatorio, -
en todos los pacientes fallecidos. Se observs ademas un =~
70% de mortalidad entre [os pacientes con resistencia vas-
cular aumentada.

El tamafo relativamente pequefo de las cavidades izquier--
das, frecuentemente presente en &sta entidad, no ha demos-
trado tener efecto adverso sobre los resultados quirGrgi--
cos come se pensf originalmente. En la mayorfa de los ca--
sos, €sas cavidades son de tamafo adecuado desde que sopor
tan la circulaci6n sitémica total preoperatoria, en ausen-
cia de un corto circulto de derecha a izqulerda. Varios es
tudios han documentado crecimiento de las cavidades auricu
lar y ventricular izgulerdas después de la correccibn to--
tal adecuada {11,38).

Aunque la sutura continua ha sido el método usual de realj
zacién de la anastomosis entre la aurfcula tzquierda y el

seno venoso pulmonar com@n, el daho potencial de tensibén -
excesiva de la sutura puede resultar en constricci6n signi
ficativa (11,39}, La realizaci6n de la anastomosls con su-
tura fina discontinua reduce la posibilidad de estenosis -
temprana de la anastomosis y puede permitir el crecimiento
futuro {(11}. En nuestra experiencia se utiliz6 sutura con-
tinua de prolene en la mayorfa de los casos y monofilamen-
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to absorvible en los Gltimos 10 casos para la realizacién-
de &stas anastomosis, sin observar constricci6n anastométi
ca durante el seguimiento de los pacientes.

La. estenosis venosa pulmonar posoperatoria puede complicar
la correccién de !a conexi6n an6mala total de venas pulmo-
nates, En la mayorfa de los casos la estenosls ocurre den-
tro de los 6 a 12 meses después de la cirugfa (22). Tipica
mente la estenosis es en el orificio de la vena, aunque es
to puede ocurrlr en el sitio de la apastomosis. Comunmente
el proceso es una flbroelastosis difusa que afecta la pa--
red atrial y se extiende proximalmente hacia la vena (11).

Muchos autores han observado estenosis de venas puimonares
causadas por retracci6n del parche de pericardio, cuestio-
nando el uso de cualquier material en la correccién 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 distor-
cién de la anastomosis venoatrial y previniendo la tencién
de ia vena (46). En nuestro grupo de pacientes no tenemos

evidenclia posoperatoria de estenosis de venas pulmonares.

La frecuencia relativamente alta de disociaci6n atrioven--
tricular después de la correcci6n total de la conexién and
mala total de venas pulmonares tipo cardiaca puede deberse
a la reseccién agresiva del anillo del seno coronario (11)
En nuestra serie hubo un paciente que requiri6 colocaclén

de un marcapaso definitivo por bloqueo AV completo poste--
rior a la correcci6én quirirgica de la CATVP tlpo cardlaca.

-51-



CONCLUSIONES

La experiencia en el tratemiento quirGrgico de lo conexi6n
an6mala total de venas pulmonares, parece ser un factor im
portante y decisivo en los resultados de la correcci6n qui
rurgica de &sta patologfa. Nuestros resujtados, al igual -
que otros publicados, han mejorado considerablemente con -
el incremento en la experiencia quirfirgica, incluyendo la
perfecci6n de la técnica y el manejo perioperatorio.

La edad neonatal y la obstruccién de venas pulmonares pue-
den incrementar los factores de riesgo de la cirugfa cor-
rectiva, sin embargo ante su presencia no esti Indicado el
mane jo médico conservador; En vista de la pobre historia -
natural de la enfermedad y la posibilidad de buena sobrevi
da después del tratamiento quirGrgico.

El tipo anat6mico de CATVP y la hipertensifn pulmonar pare
cen ser factores de rlesgo importantes durante la cirugfa.
Su reconocimiento de ninglin modo indica que la correccié6n
deba ser retrasada para pacientes con CATVP alatamente sin
tomSticos. El tipe de conexifn anémala total de venas pul-
monares no es un factor de rliesge por s$i s6lo. La mortall
dad inictal de la CATVP infracardiaca depende principaimen
te de las condicicnes del nifo al momento de la admisi6n.
Series recientes han publicado resultados excelentes a lar
go plazo para los ﬁaclentes sobrevivientes.

La mortalidad actuaimente es baja con clirugfa temprana, mj
entras que los riesgos con manejo médico conservador perma
necen muy altos.

Los resultados tardios con cirugfa son generalmente grati-
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flcaﬁtes y la necesidad de reoperaclén infrecuente.

El énvio.fapldo de paclentes en buenas condiciones es vi--
tal.y el diagn6stico preciso es escencial.

Los factores reiacionados a los resultados satifactorlos -
son: diagn6stico temprano, cuidado apropiado de los parfme
tros respiratorios y metab6licos antes de la cirugfa y tra
tamiento quirfirgico pronto después del diagnb6stico.

Posiblemente el factor mas importante en la sobrevida tem-

prana y tardfa, es la reallzacién exacta de una anastomo--
sis amplia libre de cuelquier obstruccién o distorsibn,
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