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OONEXION ANOMALA TOTAL DB VENAS PULMONARES 

La conexidn andmal.a total. de venas pUl.monares 

fue descrita por primera vez en l.798 por Wil.aon (l.). 

La variedad infracard!aca (2) fue identificada en 

l.9l.3. En l.942 Brody (3) reVisd l.00 oaaos, 35 de l.oa 

cual.ea eran total.es. 

Bn esta mal.formacidn l.as venas pUl.monares se o~ 

neotan anormal.mente al. atrio derecho o a uno de .us 

tributilrios venosos. Por tal. circunstancia exiati~ 

mezol.a de sangre venosa pUl.monar y eistlmioa en el. 

atrio derecho, s!tio a partir del. ouaJ. se distri'1N7e 

el. gasto pal.monar y el. eistlmioo. 

Bn aproximadamente 3°" de l.os casos se asocia a 

otros defectos intraoard!aoos o bien extraoard!aooa. 

Tambiln ha sido descrito oon agenesia de una de l.ae 

ramas pu:Lmonarea 7 raramente existe sin defecto seP­

tal. interatrial. (4, 5, 6, 7, 8, 9, l.O, 11). 

De l.os defectos intraoard!aoos, l.os a«s freouea 

tes son l.oa corasones univentrioul.ares, l.a tranapo•.! 

oicSn de l.ae grandes art•riu, atreaiaa pUl.monarea o 

Tetral.ogia de Pal.l.ot (7, 12). Bl. 25~ de l.os 93 caso• 

descritos por Van Praagh (7) se asociaba a aitua ..,. 
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-biguos. 

En el Instituto Nacional de Oardiologia ex:l.sten 

71 CIUIOB de la ma.lformaoidn y que serdn la base de 

este trabajo. 

La ma.lformacidn ha sido clasificada de v4rios 

modos (9, 13, 14). Pensamos que la utilizada por Ge~ 

sony (14) es la de simple puesto que es esencialme.!! 

te anatdmica y de f'cil aplioaoidn. Es como observa­

mos en la Tabla I. 

TABLA I 

SITIO DE DESEMBOCADURA No.PACIENTES " 1-Supraoard!aoa ( 39. 60") 

la.-VCSD 4 5.65:.' 

lb-V. inominada 23 32.55" 

J;o-VCSI l. l.. 4°" 

2-0ard!aca (35") 

2-Seno coron4rio 15 21.00:' 

2b-Atrio Derecho 10 14.0°" 

3-Infracard!aca l. 1..4°" 

4-•ixto(supra, supra e infra) l.0 14.00:' 

5-Desconooido 7 10.0°" 

MATERIAL Y llETODOS: 

Setenta ;r.:uno pacientes con edades que Tariaron 

de dos meses a 45 efl.os, portadores de conex:l.dn and~ 

l.a total de venas pulmonares fueron estudiados en el. 

---------
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período compreendido entre octubre de 1950 y abri1 

de 1980. Loa sitios de deeembocl!Ulura astan dota1la 

dos en 1a Tabla I. 

Pueron estudiados desde e1 punto de Vista anat~ 

mico, c1!ni.co, hemodinAmico y angiocardiogr4rico. 

Loe reeul.tadoe obtenidos eer4n anal.isadoe en 1a 

discusidn. 

OAJU.O~.BRISTIOAS ANATOJIJ:OAS DE LA JIAL.l'ORMACIOKs 

En esta ma.l.formacidn la presencia de una co~ 

cacidn interatrial es importante para la sobrevi.da 

del. paciente. Bl. defecto aepta1 puede ser verdadero 

o bien existe sol.amente un foramen oval. permeable (4, 

11). 

Bxcel.entee trabajos describen las oaracter!ati­

c as anatdmicas de la cardiopatia ( 15, l. 7) • 

Como el punto final de la circulacidn de la a~ 

gre es el atrio derecho, esta cavidad está dilatada 

al igual que el ventrículo derecho. La hipertrofia 

secundalria existe 7 se debe en parte a la hiperten -

sídn arterial. pulmonar. Bl. ventr!cul.o izquierdo bab!, 

tualmente está de tamaflo nonuü., sin embargo, cuando 

se encuentra hi.popl.~ioo es l.a causa de loe mal.os r.!. 

eultados postoperatdrios. La dilatacidn del. ventr!~ 

lo derecho presenta aumento a1111ento en la longitud 

---·- ··-· .. __,.._ 
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de ambos tractos de entrada y de ea.J.ida. Tiene forma 

eef&rica, asemejandoee nu1s al ventrfcul.o izquierdo 

que al pr6prio ventr!cu1o derecho. El corte transve!:_ 

sal. mu.eetra que la cirounf'erencia total del ventricl:!, 

lo derecho eet' aumentada en espesor, se observa au­

mento en la muscul.aridad del septum, y de la pared 

libre de la cavidad (18, 19). 

Debido a la hipertrofia eeptal el peso del eep­

tWll sumado al del ventrfcu1o izquierdo es superior a 

lo normal, por lo que la relaci6n ventr!cu1o izquie!:_ 

do+septum,lventrfculo derecho es m!s baja de la de un 

feto normal a t~rmino, indicando el severo grado de 

hipertrofia de la pared libre del ventr!cul.o derecho 

(15, 18). 

Loe casos de conexi6n an6mala total de venas 

puJ.monares del tipo infraoard!aco tienen el ventric!!. 

lo derecho de aspecto normal, sin dilataci6n de la 

cavidad y sin aumento en el peso, aposar del aumento 

en el grosor de la pared libre del ventr!cu1o dere -

cho (15, 18). 

En este grupo la relaoi6n ventrfcu1o izquierdo+ 

eeptum,lventr!culo derecho est! normal por la poca e­

videncia de hipertrofia del ventr!oulo derecho dur&!! 

te el primer mes de vida, y existen caeos con ventr! 

cul.o izquierdo pequefio y ventrículo derecho hipertr.2. 

TESIS CON 
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-f'iado. 

ANA!l!OllIA DE LAS VIAS VENOSAS: 

Las venas pu:Lmonares se unen en e1 mediastino 

para f'ormar un cana1 unico que se conecta al. retorno 

venoso sist4mico, o bien, 1as venas pu1monares al.e&!! 

zan e1 atrio derecho. 

Jias venas pul.menares se conectan directamente 

a1 seno coronario o bien por un remanente de 1a vena 

cava superior izquierda. Otras veces e1 cana1 co1ec­

tor desemboca en 1a vena inominada; 1as venas pul.mo­

nares pueden además conectarse a 1a vena cava supe 

rior derecha directamente o via vena ~zigoa. Pina1 

mente desembocan directamente al. atrio derecho (21 , 

25). 

En 1a conexi6n infracard!aoa , 1a conf1uyenoia 

venosa pu1monar origina un canal. vascul.ar que pene 

tra a 1a cavidad abdomina1 por Tia hiato eeof''8ioo 7 

termina en J.a vena porta o BUl!I tributúi-, o bien 

en e1 ductua venosus (4). Otros sitios menos comunes 

tambi'n pueden aer encontrado• (24). 

La conexi6n venosa andmal.a tota1 tiene a1t•ra -

cionee estruo'turaJ.ee importantes que cambian eobrelll§ 

nera 1a evo1uoi6n y se deben f'undamentaJ.mente a 1a 

presencia de obetrucoiones venosas intra o extrapu1-

TESfü--c:oN 
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-monarea. Se ha descrito que en el tipo aupracard!a.­

co (13, 14) ha sido encontrado en aproximadamente 

50% de loa casos. Al igu.al que 1a obstrucci6n puede 

ocurrir por alteraciones anat6micas pr6prias de la 

vena, podemos encontrarla en casos en los que tanto 

la art&ria pulmonar izquierda como el bronquio iz 

quierdo co!Ilprimen externamente la vena vertical. 

En la conexi6n an6maJ.a en la vena vertical, la 

obstrucci6n se situa detrás de la artéria pulmonar 

izquierda o en la uni6n con la vena cava au.perior d,2 

recha. Se observa inclusive dilataci6n postesten6ti­

ca de la vena vertical izquierda por encima de la &.!: 

t&ria pulmonar izquierda (20). Menos frecuentemente 

existen estenosis a nivel de la apertura de la vena 

inolllinada izquierda en la vena cava superior derecha. 

En los casos de conexi6n venosa a vena cava su.-

perior derecha la estenosis se situa a nivel de la 

conexi6n venosa an6mala, aunque, se han descrito ce.­

sos en los que la estenosis se situa igualmente en 

las porciones intrapulmonaree venosas. También se 

han observados caeos de estenosis a nivel de la via 

de entrada de la vena ázigoa en la vena cava superior 

derecha. Parece ser que la conexi6n venosa an6mala a 

seno coronario no presenta habitualmente estenosis 

venosa. 1,17,..1':1'1 0011r 
f~ll [,') ,, J.'~ 

FALLA DE ORIGEN 
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Las estenosis de venas pulmonares son muy fre -

cuentes en los portadores de conexiones infracard!a­

cas y se pueden encontrar en 10°" de los caeos. La 

atresia de la via venosa an6mal.a es rara, sin embar­

go ha sido reportada por Lucas, Nakib y Van Praagh 

(5, 25, 26). Tambi~n se han encontrado estenosis ee­

cundárias situadas a nivel del diafragma, producidas 

por la presi6n extr!nseca de esta estructura muecu -

lar. 

PISIOPATOLOGIA: 

La sangre oxigenada, por drenar en forma ancSmala 

en las venas eiet~micas , en el seno coronari.o o en 

el atrio derecho, provoca la mezcla de sangre sa'tur!!; 

da e ineaturada, que parte pasa al ventr!culo dere -

cho en su mayor totalidad, y parte pasa al atrio iz­

quierdo por un defecto eeptal, volumen este que es 

el responsable por la circu1aci6n sist4mica. Es fun­

damental la preauncia de una comunicaci6n interatrial 

verdadera o un foramen oval permeable con vál.vula,que 

se abre ampliamente. El gasto sist~mico es inferior 

al gasto pulmonar. 

La obatrucci6n venosa pulmonar es el factor BD!!; 

t6mico más importante en las caracter!sticae fieiOP!!, 

tol6gicas de esta malformac~6n. La hipertenei6n art.!. 

TESIS CON 
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-riaJ. pu:Lmonar precoz dependerá fundamentalmente de 

ia presencia de obstrucciones venosas y de1 grado de 

severidad de 1as mismas. De este modo, 1os casos con 

obstrucci6n venosa severa no tienen biperf1ujo puJ.m~ 

nar y evo1ucionan con severa hipertensi6n puJ.monar , 

mientras que pacientes sin obstrucci6n venosa puJ.mo­

nar evo1ucionan en forma muy semejante a 1ae comuni­

caciones interatria1es amp1ias, o sea, con mu.cho hi­

perf1ujo pulmonar y resistencias pulmonares cercanas 

a 1o norma1. Grados intermedios entre estos dos ex 

tramos son observados y de acuerdo a estas caracte 

r!sticaa fisiopato16gicaa dependerá la bist6ria na~ 

re.l. de1 defecto (27). Ocmo oaraoter!sticaa muy pecu­

liares es habitual. encontrar saturaciones muy seme 

jantea en las cuatro cámaras cardíacas. Debido a1 

cortocircuito venoarteria1 existe cianosis. 

La presencia de una verdadera comunicaci6n in -

teratria1 o bien de un foramen oval. permeab1e tiene 

imp1icacionea en 1a cantidad de sangre que pasa a ia 

oircul.aci6n siat~mica. 

Pocos pacientes requieren septoatomia por medio 

de un baJ.6n (27-33), situaci6n necesária en la atre­

sia tricuspídea o atresia pulmonar, 

Ea difícil evaluar e1 tamafio del foramen oval. una 

vez que 1a ausencia de gradiente prea6rico no deacB!: 

TESIS COÑf 
FALLA DE OF~ 
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-ta 1a obstruooi6n a este nive1 debido a 1a 1arga C.!!; 

pacitancia de1 sistema venoso (27). 

Otros autores (29) encontraron en e1 estudio de 

autopsia de pacientes preViamente sobmetidos a sep -

tostomia con 1a fina1idad de disminuir e1 f1ujo pu1-

monar, grandes comunicaciones septa1es atria1es, por 

1o que se 1imitan a ejecutar1a so1amente en pacien 

tes critica.mente enfermos, con f1ujo a1 coraz6n iz 

quierdo severamente 1imitado. 

Si e1 paciente tiene obstrucci6n venosa pu1mo -

nar no observamos mejoria hemodin&nica por medio de 

1a s9ptostomia, por existir una obstrucci6n m4s dis­

ta1 (34). 

La saturaci6n arteria1·perif4rica está regu1ada 

por 1as resistencias vascu1ares puJ.monares. Si e1 

f1ujo pu1monar est4 aumentado existirá importante r~ 

torno de sangre oxigenada a1 atrio derecho. BJ. incr~ 

mento de 1as resistencias vaacuJ.ares pu1monares dis­

minuye e1 f1ujo puJ.monar y consecuentemente 1a cant_! 

dad de sangre oxigenada que retorna a1 atrio derecho. 

La presencia de obstrucc16n provoca hipertensi6n 

venosa e hipertensi6n arteria1 puJ.monar con sobrec&!: 

ga a1 ventr:!cu1o derecho e1 cuai se hipertrofia 7 

disminuye su distensibi1idad. Bn consecuencia,e1 f1~ 

jo pu1monar tambi&n disminuye progresivamente, a1 

TESIS CON 
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igual que la saturaci6n arterial periférica. 

MANIFESTACIONES OLINICAS: 

Hubo predomínio del sexo femenino (54%) sobre 

el masculino. 

En la Tabla II se detal.J.a la distribuci6n de 

loe pacientes de acuerdo con la edad del primer atea 

dimiento médico. 

TABLA II 

EDAD No.PACIENTES 

2 meses a l afio 20 28.J.% 

J. afio a 2 afios 10 l4.05f' 

2 af1oe a 6 a1ios J.3 18.40% 

6 af1os a 12 a.fios 9 12.70% 

J.2 a 18 afio e J.O 14.05" 

mayores de J.8 afios 9 12.70% 

La incidencia familiar de conex16n venosa an6~ 

la total está descrita en casos de aspJ.enia familiar. 

Los pacientes no operados portadores de severa 

obstrucci6n venosa, en su mayoria con conexiones in­

fracardíacas, se presentan con alteraciones clínicas 

importantes entre los primeros dias de vida y rara -

mente sobreviven más de dos o tres semanas. Evoluci.2. 

nan con edema pulmonar franco con todas sus caracte­

r!s ticas clínicas. 
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Pacientes con obstrucci6n venosa 1igera y f1ujo 

sanguíneo pul.monar aumentado, con cierto grado de e-

1evaci6n en 1as resistencias pu1monares, desarro11an 

1os signos de inBUficiencia cardíaca congestivo-ven2 

ea más tardiamente que 1os pacientes portadores de 

severa obstrucci6n venosa pul.manar (27). 

La insuficiencia cardíaca observada en 1os pri­

meros meses de vida puede ser contro1ada con trata 

miento mddico. E1 cuadro c1ínico se manifiesta ade 

m4e por epis6dios frecuentes de infecciones respira­

t6riae, dificu1tad para 1a alimentaoidn e hipodeaar­

ro11o. La causa de 1a muerte en e1 primer ailo de vi­

da es 1a insuficiencia cardíaca o 1oe epie6dioe de 

infecci6n pu1monar. 

Loe pacientes ain obetrucci6n venosa pu1monar o 

hipertensidn arterial pu1monar presentan un cuadro 

c1!nico muy semejante a 1a comu.nicaoi6n interatrial.. 

Es rara la insuficiencia cardiaca en e1 primer afio 

de vida, retardo en e1 creecimiento ea menos impor 

tan te. 

Aunque exista poca int'ormacidn con respecto al. 

seguimiento a iargo p1amo de 1os pacientes con pre -

si6n arterial pu1monar normal., parece ser que tienen 

1a misma hist6ria natura1 de una gran collll1Dioaci6n 

interatria1. Un pequefio grupo de pacientes pertenec,! 
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-entes a este grupo fué recateterizado hasta 8 afl.os 

después del diagn.6stico, y se observ6 que esencial -

mente no existian alteraciones significativas en su 

estado hemodinámico (9). 

En los pacientes con obstrucci6n, 5o% mueren a 

los tres meses aproximadamente, y 80% en un aflo. Si 

hay obstrucci6n en el canal venoso an.Smalo, el prog­

n.Sstico empeora y la muerte ocurre en el primer afl.o 

de vida ( 27). 

Los pacientes sin obstru.cci.Sn venosa puJ.monar 

son asintomáticos al nacer. Tienen taquipnea, difi 

cultad de alimentaci6n al final del primer mes de v! 

da, y a los 6 meses de edad presentan epie.Sdios de 

infecciones respirat.Srias e insuficiencia cardíaca 

(23, 37). 

En presencia de obstrucci6n venosa existe die -

nea progresiva a corto plazo, dificuJ.tad para la al! 

mentaci.Sn e insuficiencia cardíaca. Llama la atenci­

.Sn qu~ loe ha1lazgos cardiovasculares a la eXplora -

ci6n física son mínimos en comparaci6n con los exub~ 

rantes síntomas (38, 39). 

En nuestro material encontramos que el 56~ de 

los pacientes fueron portadores-de insUficiencia CB!: 

d!aca en alguna época del curso de su enfermedad,con 

franco predom!nio en pacientes de baja e4ad(TablaIII). 
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Con gran frecuencia estos pacientes tienen broa 

quitis de repetici6n o bronconeumonia, que son los 

motivos de la consul.ta a1 m&dico. En el grupo estud,!_ 

ado por nosotros, 28 casos tenian infecci6n pul.manar. 

Los pacientes más frecuentemente afectados se encon~ 

traban en el grupo etilrio de O a l afio de edad. 

TABLA III 

EDAD No. PACIENTES A.PEOTADOS 

2 meses a l afio 20 15 (75:') 

1 afio a 2 efloe 10 8 (80:') 

2 af1os a 6 afl.os 13 7 e 54:'> 

6 a 12 af!.os 9 2 e 23:'> 

12 a 18 af1os 10 3 e JO:'> 
mayores de 18 afi.os 9 3 e 34:'> 

En nuestro grupo de pacientes las causas de mue!: 

te más frecuentes en orden deoresciente de frecuen­

cia fueron: insuficiencia card!aca, trastornos del 

rítmo asociados o no a terapeutica digitAl.ica, eín -

drome meníngeo, infecciones respirat6rias y crisis 

hipdxicas. 

EXPLORACION PISICA: 

Los pacientes portadores de conexi6n venosa an! 
ma1a total tienen importante d'~icit ponderal y est,a 

tu.ral.; son nifioa irritables, con severa disnea, ta -
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-quipnea, y tiro intercosta1. 

E1 pul.so arteria1 depende de1 tamaHo de la ººID.!! 
nicaci6n interatrial y del grado de hipertensi6n ar­

teria1 pulmonar. 

Cuando la comunicaci6n interatria1 es grande y 

no existe hipertensi6n arterial pulmonar, e1 pu1ao 

venoso yugul.ar es igual al de la comu.nicaci6n inter­

a tria1. El advento de hipertensi6n arterial pulmonar 

resul.ta en aumento de la fuerza de contracci6n del 

atrio derecho, con aparici6n de ondas "A" proeminen­

tes, principa1mente en casos con comunicaci6n inter­

atria1 pequefia. 

Casos sin hip~rtensi6n arterial pu1monar y con 

gran comu.nicaci6n interatrial, mu.estran 1os movimie~ 

tos precordiales amp1ios. La frecuente combinaci6n 

de sobrecarga de volumen y de presi6n produce impor­

tantes loa impulsos ventricuJ.ar derecho y pu1monar 

(9). 

Cuando existe obstrucci6n venosa pulmonar, res~ 

tencias vasculares pu1monares elevadas e hipertensi6n 

arterial pulmonar (34), loa movimientos precordiales 

son poco amplios, por el hecho de que la sobrecarga 

volum4trica del ventr!cu1o derecho ea poco importan­

te • Sin embargo, se puede detectar impu1so paraes 

terna1 izquierdo bajo, o en 1a área xifoidea. 
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Los ru!dos cardíacos son 11111l.tiples. El primer 

ru!do es seguido de chasquido protoeiet6lico, el se­

gundo ru!do ampliamente desdoblado sin variaci6n re~ 

pirat6ria, y un tercer ru!do son frecuentes en loe 

datos auscultat6rioe. Se escucha soplo sist6lico ex­

pulsivo en foco pulmonar, en grados variables. Otros 

pacientes tienen lo correspondiente a un soplo de i~ 

suficiencia tricusp!dea como siendo la unica manife~ 

taci6n auscultat6ria card!aca. Son muy variables las 

combinaciones de soplos que se puede encontrar en e~ 

te tipo de cardiopatia congfnita, siendo frecuente 

también la presencia de soplos en el ápex card!aco 

que probablemente tengan origen en el foco tricusp!­

deo y se presentan en este a!tio por la importante 

dextrorotaci6n del coraz6n. Los casos que cursan con 

gran hipertensi6n arterial pulmonar pueden tener ad~ 

m4s, soplo diaet!ico en la base card!aca como rel!l\ll.­

tado de insuficiencia sigmoidea pulmonar. 

Whitaker (38) llam6 la atenci6n para loa soplo• 

eist6licos que se oyen en todo el t6rax. La amplia 

diatribuoi6n de tales soplos es probablemente debi­

da a su origen en las artériae pulmonares perifério• , 

análogos a los soplos arteriales pulmonares en la• 

comunicaciones interatriales bipercinéticas con gran 

TESIS CON t 
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flujo (39). Ocurren desdoblamientos amplios y fijos 

del seglllldo ruido. 

Como regla, la hipertensi6n arterial pul1110nar y 

el fal.lo ventricular derecho modifican los signos 

auscultat6rios. La hipertrofia ventricular derecha 

causa disminuci6n de la distensibilidad de esta cálll!!. 

ra, de modo que el flujo del atrio derecho preferen­

temente f'l.uye a la izquierda, al. invés de pasar por 

la válvula tricdspide. Existe una ca!da del gasto 

por 1atido del ventrículo derecho mientras que aumea 

ta el gasto por latido del ventrículo izquierdo. De 

modo concordante el desdoblamiento del segundo ruido 

disminuye y puede estar presente solamente durante 

la inepiraci6n (4, 9). Bajo estas circunstancias el 

componente pulmonar está reforzado, el soplo sist6l! 

co pulmonar está atenuado, ea comun la presencia de 

un chasquido protosiat6lico pulmonar, puede aparecer 

un cuarto ru!do y el soplo de Gra.ham-Steel. 

El aparecimiento de un soplo cont!nuo es un si~ 

no auacultat6rio poco comun (4, 34, 35, 40-42), gen~ 

ral.mente a 1o largo del borde esternal izquierdo su­

perior, v tiene la calidad de un "zumbido venoso". 

Este soplo suele ocurrir cuando 
0

la confluyencia de 

las venas pulmonares se une a la vena inominada iz 

quierda. Menos comumente un soplo cont!nuo es o!do a 
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l.o l.argo del. borde esternaJ. superior derecho, al. pa­

recer con origen en una vena cava superior derecha 

dil.atada (41.}. ocasional.mente el. acme del. sopl.o coa 

tfnuo aparece al. final. de l.a sfstol.e con configura -

ci6n que asemeja a una persistencia de conducto art~ 

rioso. 

Los niffos con obstrucci6n venosa pu1monar y se­

vera hipertensión arterial. pul.menar tienen diferentes 

signos auscu1tat6rios (34, 36, 44, 45). Aproximada -

mente l.a mitad de l.os pacientes no presentan sopl.os 

atrav4s de l.a vál.vu1a pu1monar. El. componente pul.me­

nar del. segundo rufdo es reforzado. El. gasto por l.a­

tido del. ventrfcuJ.o derecho no está significativame~ 

te el.evado, de modo que el. segundo rufdo es dnioo o 

con muy pequeffo desdobl.amiento durante l.a inspiración. 

Se escucha un sopl.o mesosistdl.ico suave y corto, pr~ 

duoido por el. paso de sangre por l.a art4ria pul.monar 

dil.atada. 

La insuficiencia cardíaca congestiva, frecuente 

en esta entidad patol.dgica, es uno de l.os factores 

que cuando presente ya nos puede orientar hacia este 

diagnóstico. 

En nuestro material. f'u.e encontrada con frecuen­

cia y su correl.acidn con el. s!tio de desembocadura 

se observa en l.a Tabl.a IV. 
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TABLA IV 

LOCAL DE DESEl4BOC:ADURA No. PACIENTES Al!'ECTADOS 

Atrio derecho 10 5 (5~) 

Mixto 10 4 (4~) 

VOSD 4 o 
VOSI 1 o 
Seno coronario 15 8 ( 53?') 

Vena inominada 23 13 ( 56") 

Vena porta 1 o 

Loa 4 pacientes con conexi6n an6ma1a tota1 de 

venas pul.manares en 1a vena cava superior derecha no 

evo1ucionaron con insuficiencia cardíaca. 

A1 correlacionar en nuestro materia1 e1 aítio 

de 1a conexi6n an6mal.a con 1os niveies de presi6n 

aiat61ica de la artéria pul.manar se observ6 que en 

1oa casos con conexi6n a la vena cava superior dere­

cha tenian 1oa niveies de presi6n aist61ica de 1a ~ 

téria pulmonar e1evadoa y en ninguno de e11oa se pr.!!. 

sent6 insuficiencia cardíaca. La insuficiencia cardf~ 

ca no se re1acion6 con 1os nive1es e1evados de pre 

si6n arterial pu1monar, que tenia valores norma1es 

en vários de e11os. 

La cianosis es un dato importante. En algunos 

casos es discreta y se incrementa con e1 esfuerzo. 

En nuestro grupo se detect6 en 60 casos. Once casos 

presentaron crisis hip6lticaa. Se encontr6 bipocrati~ 

TESIS CON 
FALLA DE QIUG~ 



- 19 -

-mo digital. en 31 pacientes. 

ELECTHOCARDIOGRAMA.: 

Este procedimiento ofrece datos que sugieren e1 

diagn6stico de conexi6n an6mala tota1 de venas pu1m2 

·nares. 

Se observ6 r!tmo sinuea1 en 10~ de 1os caeos. 

Son re1ativamente frecuentes 1as arritmi.ae atriales 

y e1 b1oqueo atrioventricu1ar de primer grado en pa-­

cientes de mayor edad (10). 

En 42 pacientes de nuestro materia1 se encontr6 

1a onda P acuminada, t!pica de crecimiento atria1 d.!, 

recho, con marcado predom!nio en e1 grupo de pacien­

tes de ~s bajas edades, tal. como observamos en 1a 

tabla v. Este hallazgo ha sido descrito previamente 

( 6, 46). 

TABLA. V 

EDAD No. de pacientes Onda P acuminada 

o a 1 afio 20 16 (8~) 

1 a 2 eiios 10 5 (50") 

2 a 6 eiios 13 8 ( 61. 5") 

6 a 12 eiios 9 5 (55.5") 

12 a 18 afio e 10 4 ( 40") 

'l'OTAL 71 '412 ( 59.1") 

En esta entidad se obeerya desvio de1 ~QRS en 

TESIS CON 
FALLA DE ORIGEN 
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e1 p1ano frontal a la derecha, sin embargo en 3 ca -

sos lo encontramos entre O y +90 grados, en 4 paciea 

tes entre O y -90 grados, y en dos casos fu~ indete~ 

minado. En 42 casos e1 ~QRS se localiz6 entre +90 y 

±180 grados, mientras que ee aitu6 entre -90 y ±160 

grados en 11 casos (Tabla VI). 

TABLA VI 

Entre O y -90 grados: 4 pacientes. 

O a 1 año 

2 a 6 años 

6 a 12 años 

12 a 18 años 

1 caso. 

1 

1 

1 

" 
" 
" 

Entre O y +90 grados: 3 pacientes. 

O•a 1 año: 3 caeos. 

Entre +90 y ±160 grados: 42 pacientes. 

O a 1 año 

1 a 2 años 

2 a 6 años 

6 a 12 años 

12 a 18 afios 

14 

6 

9 

4 

3 

casos. 

" 
" 
" 
" 

mayores de 18 e.fios 6 casos. 

Entre -90 y ±180 grados: 11 pacientes. 

O a 1 año 

2 a 6 años 

12 a 18 afios 

6 casos. 

1 caso. 

4 casos. 

TESIS CON 
FALLA DE OHIGEN 
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FIGURA I - Diatr:l.buci6n de l.oa pacientes de acuerdo 

con la l.ocalizaci6n del. eje de AQBS. 

±180 

·· . . ·. ·. 
-90 

. ··•·· . ... .. .. ..... : .. .. ·~ .· . .. . . . 
+90 

•• 

. 
• 

o 

Otro hall.azgo importante observado en el el.ectr.Q, 

cardiograma de portadores de conexi6n an6mal.a total. 

de venas pulmonares es la presencia de compl.ejos QRS 

pol.ifásicos en l.as derivaciones D2, D3 y aVJ!, que se 

detect6 en 27.4~ de l.os pacientes estudiados, siendo 

que el. mayor ndmero se encontr6 en loa dos primeros 

afias (Tabl.a VII). 

EDAD 

O a l afio 

l a 2 aflos 

2 a 6 afíoa 

6 a 12 afioe 

TABLA VII 

QRS POLIPASICOS 

6 pacientes. 

3 

7 

l 

• 
• 
• 

El bloqueo de l.a rama derecha del haz de His, 

por otra parte es muy frecuente en esta ma1formaci6n. 

Al. igual que en otras s&ries publ.icadas, ha sido obee~ 

vado en practicamente todos loa casos (Tabl.a VIII). 

[~J~~i[~r~ -·- -·-· -- ··-------....1 
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Esta a1teraci6n de J.a conducci6n intraventricu.­

J.ar se asocia a hipertrofia del. ventr!cuio derecho 

siempre que exista hipertensi6n arterial pu1monar. 

TABLA VIII 

EDAD BRDHH BRDHH BRDHH 

grado I grado II grado:III 

o a ]. año 12 5 ]. 

]. a 2 años 2 2 o 
2 a 6 afl.os 5 5 o 

6 a l.2 años o 2 2 

l.2 a 18 a.floe 4 4 1 

mayores de 18 años ]. 2 2 

En 6 de 1os pacientes se detect6 crecimiento 

ventricul.ar izquierdo asociado. 

Las cifras de presi6n sist6J.ica de la art4ria 

puJ.monar en estos 6 pacientes fueron normales en dos 

(25 y 32 mmHg), moderadas en otros dos (40 y 66 mmHg) 

y severa-(80 llllllHg) en uno. En el. sexto no se pudo r~ 

gistrar pu4s el paciente fa1J.eci6 en consecuencia de 

insuficiencia card!aca antes del. cateterismo. 

Los tres pacientes sin bl.oqueo de J.a rama dere­

cha del. haz de His tenian pres:l.ones sist6J.icas de 1a 

art4ria pulmonar de 65 mmHg, 79 y 100 mmHg. No se o~ 

serv6 re1aci6n directa entre el. grado de bl.oqueo de 

J.a rama derecha con J.a presi6n sist6J.ica de l.a art4-

TESIS C0N 
II .... ,. ;'·-,;·.¡r"~1'J 1.·l':. l)¡< •.. ·•1._l]fü,~ 

...... ~··-··k•,. ..... ·····-····~-
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-ria puJ.monar (Gralfica I:) 

.. . 

BRDHH 

GRAPI:OA I: 

: .. .. .... . . 

La hipertrofia ventricuJ.ar derecha ea domnante 

en 1oa oaaoa que cursan oon obstru.ooidn venosa. 

lUDI:OLOGI:A: 

La silueta oard!aoa r 1o• campos puJ.monares va -

rian considerablemente, de acuerdo a la presenoia 7 

grado de obst:niccidn al. re-torno venoeo andmal.o pU.1mo­

:nar, de la hi.perteneidn pul.manar 7 del s!tio de la ca, 

nexidn venosa pgl.monar. 

J.o• portadores de conexidn andmal.a total. de v-

TESIS CON 
FALLA DE ORIGEN 
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-nas pulmonares sin obstrucci6n venosa presentan c~ 

diomegaJ.ia importante fundamental.mente a expensas de 

1as cavidades derechas, es evidente e1 hiperf1ujo 

puJ.monar con 1a art4ria pu1monar di1atada y e1 bot6n 

a6rtico pequeffo (4, 29, 40, 47). 

Rl. estudio radio16gico puede tener aspectos muy 

cercanos a 1o norma1 a1 nacimiento; aJ. disminuir 1as 

resistencias pulmonares observamos e1 incremento en 

1a si1ueta cardíaca y e1 hiperf1ujo pulmonar. El. ar­

co a6rtico permanece inconsp!cuo en 1os casos con 

cortocircuito de derecha-izquierda intracardíaco(29i 

La marcada di1ataci6n de1 ventrículo derecho , 

principa1mente en su tracto de saJ.ida puede enma.sc.!!; 

rar 1a di1ataci6n de1 tronco de 1a art4ria pu1monar. 

No existe crecimiento atriaJ. izquierdo. Cuando 

1as venas pulmonares comunicanse con e1 seno coron4-

rio, 1a di1ataci6n de esta estructura puede indentar 

e1 esdfago y faJ.samente sugerir un atrio izquierdo 

creoido (6, 10). 

Otras veces 1a si1ueta cardíaca tiene 1a forma 

en "ocho" o de "1111.lfieco de nieve"• Este aspecto radi~ 

16gioo no es sin embargo frecueate en 1os primeros 

meses de vida (4, 9, 35, 40). Esta apariencia es vi~ 

ta cuando 1a conf1uyencia de 1aa venas puJ.monares se 

hace a 1a vena inominada izquierda por medio de un 

cana1 venoso verticaJ. izquierdo • 

...._ _________________________ _ 
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izquierdo est! formado por 1a vena vertice1 di1atada, 

e1 derecho por 1a vena cava superior derecha, mientras 

que 1a porcidn baja es 1a prdpria si1ueta cardíaca 

(9, 10, 26, 35, 38, 47-52). 

E1 crecimiento asimdtrico de1 borde superior d~ 

recho ocurre cuando 1a vena cava superior derecha r~ 

cibe 1a conexi6n de 1as venas pul.manares directamen­

te o via vena 'zigos, o cuando 1a vena vertice1 der~ 

cha se junta a 1a vena cava superior. La conexi6n a­

n6me1a puede, a veces ser sospechada en 1as primerae 

semanas de vida por borramiento de 1a unidn vena ca­

va superior derecha-atrio derecho (9). 

Ouando existe severa obstruccidn venosa pu1ao -

nar e1 cuadro radio16gico es tote1mente distinto (g, 

10, 24, 34, 36, 44, 45, 53, 54). E1 corazdn es de t~ 

mafio norma1 o est4 discretamente crecido (9, 44,53). 

En 1as proyecciones 1atera1ee o ob1!qua anterior iz­

quierda se puede comprobar crecimiento atrie1 o ven­

tricu1ar derechos. Las cámaras card!acae izquierdas 

son pequeBas, hecho que contribU7e para 1a norma1iz~ 

cidn de ia si1ueta card!aca. Loe campos pu1monaree 

muestran edema intereticia1, evidencia de hiperten 

sidn venocapi1ar pu1monar, inc1usive con 1!neas B de 

Ker1ey visib1ee (9, 10, 55) producidas por 1a obstIU,2_ 

cidn de 1as venas que condiciona marcada dieteneidn 
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de 1as venas y de los 1infáticos. Los pulmones pue -

den mostrar un patrón difuso que puede borrar 1a so~ 

bra cardfaca. Otras anomalias congtlni tas asociadas 

con obstruccidn venosa pUlmonar generalmente causan 

oardiomega1ia oonaiderab1e (4, 24, 55). 

En 9 de 1os caeos estudiados no se obeervd hi -

perflujo pUlmonar y 1a apariencia radiol6gioa de "DIJ! 

fieco de nieve"ee encontr6 en 17 casos. 

OATBTBRISMO CARDIACO: 

B1 sf tio venoso de la conexidn an6ma1a puede 

ser identificado si sangre con alta eaturaci6n es ºE 
tenido de la vena inominada izquierda, vena cava su­

perior o seno coronário. La conexi6n an6ma.J.a que se 

hace directamente al atrio derecho o a seno coron4 -

rio DDleetra un salto entre la saturacidn de orlgeno 

a nivel de 1a vena cava superior o i~erior y e1 a -

trio derecho, mientras que si 1a conexi6n se hace a 

nive1 de 1a vena cava superior derecha sea directa -

mente o por 1a vena 4zigos o bien en vena inominada, 

encontramos e1 salto oximtltrico entre la vena cava 

superior y la estructura venosa situada antes de 1a 

conexi6n. 

La eaturacidn de oxfgeno obtenida en el atrio 

derecho varia entre 80 y 95~ y son muy semejantes a 

.· .. 
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1as obtenidas en 1as otras ollmaras card!aoas. 

Ouando 1a conexi6n venosa an6ma1a tota1 se haoe 

a 1a vena inominada izquierda o a l.a vena cava supe­

rior derecha, l.a sangre fl.uye preferentemente de 1a 

vena oava superior a1 orif!oio tricusp!deo, mientras 

que 1a sangre de 1a vena cava inferior 1o haoe pref~ 

rentemente a1 atrio izquierdo. Este hecho produce 

una saturaci6n en l.a art4ria pu1monar en a1gun grado 

superior a 1a saturaci6n de 1as artérias sistémicas. 

La saturaoi6n sistémica depender! de 1a magnitud de1 

f'1ujo pu1monar y del. cortocircuito de derecha a iz -

quierda. 

Las presiones en el. ventr!cuio derecho varien 

desde cercanas a 1o norma1 o son igua1es a 1ae eiet! 

micas •. La interpretaci6n de presiones con 1a fina1i­

dad de determinar el. tamaf!.o de 1a oomunicaci6n 1nte~ 

atria1 es poco confiab1e. Para a1gunos autores (27) 

1a presencia de presiones igwl].es en l.os dos atrios 

es un signo dudoso de defecto septa1 no obstructivo. 

Este fen6meno es probab1emente debido a que 1a diete~ 

sibi1idad de 1os ventr!cu1oe es semejante, por 1o 

que 1as presiones m~dias atrial.es no muestran gra d! 

entes. Una preei6n atrial. derecha que excede en 2mmHg 

o más a 1a preei6n de1 atrio izquierdo es más facti­

b1e de indicar que el. defecto septal es restrictivo, 

pe~o tambi~n frecuentemente ocurre en casos de 1ibre 

oolDUJiicaci6n entre l.oa dos atrios. El. medio llllls efe2 
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-tivo de evaluar el tama.flo de la comunicaci6n inter­

auricular es medirlo por medio de un "catt'!ter-balon" .. 

( J.2). 

En los casos con obstrucci6n venosa pulmonar el 

cateterismo puede ser útil principalmente si la oxi­

metria muestra sangre muy saturada en la vena cava ~ 

perior o inferior, sugiriendo en este último caso c2 

nexi6n infracardíaca. La interpretaci6n de J.a oxime­

tria deberá ser cuidadosa, put'!s por un lado el flujo 

pulmonar está disminuído y su volumen puede no ser 

suficiente para permitir alta saturaci6n cuando mes­

cJ.ado con la sangre venosa sistt'!mica, y por otro la­

do, el flujo de la sangre de las venas renal.es puede 

producir incremento en la saturaci6n en la vena cava 

infenor (12). 

Las presiones ventriculares derechas son usual­

mente iguales o superiores a las sistt'!micas. Las pr~ 

siones atriales son normales, sin embargo la presi6n 

capilar pulmonar está elevada. 

ANGIOCARDIOGRAFIA: 

La arteriografia selectiva pulmonar es usualme~ 

te diagn6stica. En la recircula~i6n observamos en fo~ 

roa precisa las caracter!sticas anat6micas de las ve­

nas pulmonares y su sítio de conexi6n. Aunque la an-

FALLA DE ORIGEN 
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-giografia en el tronco de la art&ria puJ.monar puede 

ser suficiente para el diagn6stico, 11111chas de las v~ 

ces no permite precisar las características anat6mi­

caa de los retornos venosos an6me.J.os mixtos. 

En casos de conexi6n an6mal.a total de venas pU1_ 

monares a la vena inominada izquierda, la vena vert.!, 

cal puede ser visualizada originandose del área de 

la vena pulmonar comun y asciendendo para juntarse a 

la vena inominada izquierda¡ la dltima es delimitada 

en su curso a la vena cava superior derecha. 

Cuando la conexi6n an6mala se hace al seno COX'2, 

n4rio, el material opaco se colecta en la vena ~ 

nar comun y entra al seno corondrio por detrás del 

coraz6n. En la proyecci6n p6atero-anterior el seno 

coron4rio tiene la apariencia de una masa de forma 2. 

valada, en la porci6n medial e inferior del atrio d~ 

racho. Los aspectos anatdmicos del seno coron4rio 

son m4s claramente definidos en una vista lateral. 

En caso de conex.idn an6mala que se hace direct,a 

mente al atrio derecho, no se visualizan estructuras 

extracard!acaa y el contraste prontamente opacifioa 

la cavidad atrial derecha. 

Cuando la angiografia nuestra conexicSn an6mala 

total de venas pulmonares al sistema venoso portai, 

se puede inferir la presencia de obstrucoicSn en laa 

' ;~ ~ .-\ ·:¡1.:..SJ.S NO ::J;.\..}·. 
c. ~- •• -. • IBLlOTlY. ~, 
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vias venosas andmalas. 

En vista del importante retraso en el paso del 

contraste radiopaco atrav4s de la vasculatura pulm,2 

nar, el angiograma deberá ser programado de modo a 

permitir que las pel!culas sean obtenidas en tiempo 

superior a 12 segundos despu4s de la inyeccidn ini­

cial. 

ECOOARDIOGRAFIA: 

Oomo hallazgos inespac!ficos registramos datos 

de sobrecarga volwn4trica del ventr!culo derecho (57, 

58), tales como aumento del tamafio de la cámara, y 

movimiento parad6jico del septum sea de tipo A o B. 

Una l!nea consistente ha sido observada en medio del 

atrio izquierdo que posiblemente represente la pared 

que divide la vena pulmonar comun posteriormente del 

pequeffo atrio izquierdo. Aunque no sea un hallazgo 

espec!fico, au presencia sugiere la malformacidn,sin 

que sea definitivo el diagn6atico ecocardiográfico 

( 58). 

Se observa adem4e, disminucidn del atrio izqui-

erdo. 

Al.gunos autores dan relevada importancia aJ. es­

pacio libre de ecos en la cara posterior del atrio 

izquierdo (59), que pudiera deberse a la vena pulmo-
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-nar comun • En los casos con obstrucci6n venosa no 

se encontraran los signos de sobrecarga diast6licn 

del ventrículo derecho. 

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL: 

De 1as cardiopatías del recieri nascido es impo~ 

tante el diagn6stico diferencia1 con la transposici-

6n de la grandes art~rias sin comunicaci6n interatr! 

al. Las dos malformaciones presentan cianosis precoz, 

ausencia de soplos e insuficiencia cardíaca. La sil~ 

eta cardíaca permite muchas veces separar un defecto 

del otro. La transposici6n tiene la silueta ov6ide y 

e1 arco m~dio escavado, mientras que la conexi6n an~ 

ma1a muestra art~ria pulmonar abómbada y otros perf! 

1es radio16gicos ya especificados como la dilataci6n 

de 1a vena cava superior derecha, desplazamiento de1 

es6fago por el seno coronário dilatado y 1a imagen 

en "ocho". El angiograma define el diagn6stico. La 

presencia de trifasismo y de bloqueo de la rama der~ 

cha sugiere la presencia de conexi6n venosa an6ma1a. 

Con menos frecuencia los casos con mucho hiper­

flujo pulmonar y resistencias bajas ameritan diagn6~ 

tico diferencial con defectos séptales interatriales. 

En este grupo la mejor tolerancia a la cardiopatía 

permite una observaci6n más cuidadosa. 

Los casos con obstrucci6n venosa pulmonar deben 



ser diferenciados del s!ndrome del coraz6n izquierdo 

hipop14aico, coraz6n triatriatun, estenosis mitral 

congánita o atresia mitral que igualmente producen 

hipertens16n venocapilar pUlmonar (37). 

Cada una destas malformaciones tienen sin embB,!'. 

go caracter!sticas electrocardiogrdficas, eoocardio­

gráficas y angiocardiogrdficas que permiten el diag­

n6etico diferencial. 

TESIS CON ~ 
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