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1- ANTECEDENTES.

El drenaje anémalo total de venas pulmonares (DATVF} ¢s un defecto
del desarrollo embrionario, caracterizado por la ausencia de comunicacion
entre las venas pulmonares y el atrio izquierdo. Las venas pulmonares se
conectan al atrio derecho, ya sea de forma directa o indirecta, a través de las
venas tributarias, por lo tanto, es necesaria la existencia de una comunicacién
a nivel auricular (ya sea como foramen oval o comunicacion interauricular
verdadera) para que la sangre pase a las cavidades izquierdas y pueda ser

bombeada a la circulacion sistémica (1.2,

El DATVP es una cardiopatia inusual, tiene una incidencia del 1 al 2%
de todas las cardiopatias, aunque puede variar de 0.35 a 4% (3). Se presenta
por igual en ambos sexos, aunque predomina ligeramente en el sexo
masculino, (1.4:1); curiosamente, en la variedad infradiafragmatica es mas

evidente este predominio (3.6:1) 2.

La malformacion fue descrita por vez primera en 1798 por Wilson, pero
en asociacion a otros defectos intracardiacos en un recién nacido de 7 dias de
vida. En 1868, Friedlowski la report6 en forma aislada. No fue sino hasta
1942, que se consideré una entidad bien definida, cuando Brody realizé una
excelente revision postmortem. En 1950 Friedlich y cols. realizaron por vez

primera el diagndstico clinico de esta malformacion (12),




Para comprender esta patologia, se debe acudir 2 la embriologia del
sistema venoso pulmonar. Los primordios de los pulmones se derivan de una
division del intestino primitivo. En e} horizonte X1I de Strecter del embrion
humano aparece el esbozo de los pulmones como una evaginacion de la
porcion més caudal del suelo de la faringe primitiva; sus paredes son de
origen endodérmico. En estadios tempranos del desarrollo, los pulmones estdn
rodeados por el plexo vascular del intestino primitivo (plexo esplacnico). En el
horizonte XIII de Streeter, ante una progresiva diferenciaciéon pulmonar, parte
del plexo esplacnico forma la red vascular pulmonar. Simultaneamente, en la
pared dorsal de la mitad izquierda de la auricula comin aparece una
evaginacién endotelial que corresponde a la vena pulmonar comin. En este
momento, la red vascular comin comparte las vias de drenaje del plexo
esplacnico, como son el sistema umbilico vitelino y cardinal, ya que no tiene
conexion directa con el corazén. En el horizonte XIV de Streeter, la vena
pulmonar comtin se canaliza y conecta con el plexo pulmonar. En el horizonte
XV, ¢l retono venoso pulmonar puede drenar directamente al atrio izquierdo
o indirectamente al corazon a través de las conexiones venosas primitivas; sin
embargo, subsecuentemente estas conexiones desaparecen entre el horizonte
XVI y XVIIL Finalmente, la vena pulmonar comin, logra incorporarse a la
auricula izquierda gracias a un proceso de crecimiento diferencial, adoptando
la disposicién anatémica definitiva: cuatro venas pulmonares que drenan por

separado y directamente al atrio izquierdo.




La falta de desarrollo de la vena pulmonar comin puede ser resultado
de tres problemas de diferenciacion celular, a partir de:
a) Agenesia (ausencia de aparicidn),
b) Invelucion (desaparicion).
¢) Atresia (desaparicion, pero quedando un remanente en

fondo de saco).

En el desarrollo de la vena pulmonar comin pueden ocurrir

aberraciones embriolégicas que explican y pueden clasificar estas anomalias:

1.- La agenesia o atresia de la vena pulmonar comin puede acontecer mientras
adn estin presentes las conexiones venosas sistémico-pulmonares. Como
resultado;

) Drenaje andémalo venoso pulmonar parcial.

b) Drenaje anémalo venoso pulmonar total.
2.- Puede ocurrir, muy rara vez la simple estenosis de la vena pulmonar
comun (Cor triatriatum).
3.- Finalmente, es extremadamente rara la reabsorcion anormal de la vena
pulmonar comun en la auricula izquierda; ésta da lugar a otras condiciones:

) Estenosis individual de venas pulmonares.

b) Numero anormal de venas pulmonares.




La aberracion embriologica més frecuente de éstas es por persistencia

de alguno de los sistemas venosos embrionarios (1,24,

El DATVP tiene una elevada mortalidad si no se trata quirirgicamente
(). Caracteristicamente se acompaitan de una auricula izquierda reducida de
volumen que recibe sangre a través de un corto circuito de derecha a izquierda
a nivel atrial. Para reparar esta lesién es menester realizar una anastomosis
entre la confluencia de las venas pulmonares y el atrio izquierdo, para que este
reciba la totalidad del retorno venoso pulmonar ). A partir de los primeros
intentos exitosos de correccién quirdrgica, las estrategias de manejo han
evolucionado gracias a un diagnéstico certero incruento, a adecuada
estabilizacién preoperatoria, y a la reparacion quiriirgica temprana, con una
reconstruccién anatdmica precisa. A pesar de las precarias condiciones
clinicas de muchos nifios con DATVP, estos principios han permitido
disminuir el riesgo operatorio y lograr una excelente supervivencia a largo
plazo ®. Por muchos afios se lograron éxitos en ¢l manejo de ésta entidad en
nifios mayores de 1 mes; en afios recientes, con un diagndstico precoz,
estabilizacion clinica preoperatoria y manejo 6ptimo trans y post operatorio efn
neonatos ),

Las manifestaciones clinicas del DATVP son muy variables, y
dependen del tipo anatomopatofisiolégico. Por una parte hay gran diferencia
entre el cuadro clinico si existe 0 no obstruccion al retorno venoso pulmonar,

por otra, también varia dependiendo del tamafio de la comunicacion interatrial




y de las anomalias cardiacas asociadas, que por cierto, son infrecuentes (1.2,
El diagnéstico clinico en el periodo neonatal frecuentemente es dificil, ya que
la cianosis es, en general, muy leve, y pueden cursar asintomaticos 7). Pero
la mayoria presenta las manifestaciones clinicas ostensibles durante los
primeros meses de vida. El sintoma maés precoz es la taquipnea. Al final del
primer mes, es frecuente la dificultad al alimentarse, disnea al llanto, y retraso
en la curva pondoestatural. La cianosis es minima, excepto cuando se acentia
la insuficiencia cardiaca, se acompaifia de infeccién, o de resistencias
. vasculares pulmonares elevadas (1-2). El cuadro clinico en estos pacientes es
usualmente de dificultad respiratoria severa, con o sin, insuficiencia cardiaca,
siendo considerada como una emergencia quirargica (). La insuficiencia
cardiaca ostensible generalmente aparece alrededor de los 6 meses, st €s muy
aparatosa en las primeras semanas, debe sospecharse obstruccion en el sitio
del DATVP. Es muy raro que s¢ manifieste simulando una simple

comunicacion interatrial o Sindrome de Eisenmenger (1-2),

Cuando no hay obstruccion al retorno venoso, se encuentra a la
palpacién, precordio hiperdinamico en la regién paraesternal. A la
auscultacion, puede haber un soplo sistélico de intensidad moderada con
epicentro en 20. 6 4o. espacio intercostal izquierdo. El 20. ruido cardiaco tiene
desdoblamiento fijo con cierre pulmonar intenso. El retumbo tricuspideo es
frecuente en la mitad de los casos. Casi siempre hay hepatomegalia. La

distension de las venas del cuello debe buscarse sentando al lactante (1.2.3).



Cuando el DATVP se acompafia de obstruccidon al retorno venoso
pulmonar, los sintornas son muy graves desde el nacimiento o a los pocos dias
de edad, hay disnea importante y progresiva, dificultad al alimentarse, cianosis
e insuficiencia cardiaca. Contrario al grave cuadro clinico, los hallazgos
fisicos son escasos o minimos, como el corazon no estd grande, por lo tanto
no hay hiperactividad paraesternal; generalmente no hay soplos o, son leves.

Presentan estertores basales, hepatomegalia, edema periférico (123,

En la radiografia de torax, se observa cardiomegalia, arteria pulmonar
prominente y plétora pulmonar. Si el drenaje anémalo es a la vena
innominada, se observa la silueta cardiaca en forma de “8”, ¢ muifieco de
nieve, dando lugar a una imagen muy caracteristica. L.a vena cava superior
est4 dilatada en toda variedad de DATVP, pero sobre todo en la conexion

directa a ésta, apareciendo prominente el perfil superior derecho.

Al electrocardiograma no hay diferencias entre el DATVP supra e
infracardiaco, los cambios manifiestan crecimiento de cavidades derechas y
escasa manifestacion del ventriculo izquierdo. Frecuentemente la onda P es
alta y picuda en derivaciones D-ILII, AVF y precordiales derechas, el eje de
QRS se desvia siempre a la derecha. Las ondas R son generalmente de gran
voltaje en precordiales derechas (). La derivacion transicional es

frecuentemente V4 6 V5.



Al ecocardiograma se observa dilatacion con o sin hipertrofia
ventricular derecha, movimiento septal paraddjico, atrio izquierdo pequefio, y
ausencia de conexién de las venas pulmonares al atrio izquierdo. El
diagnostico se sugiere con la presencia de flujo turbulento en el atrio derecho
o a otro nivel, con ausencia de un drenaje venoso pulmonar normal. El
diagndstico certero al ecocardiograma puede obviar la necesidad de

cateterismo cardiaco y facilitar la correccion quirargica (12,

El objetivo del eco-Doppler es:
1) Identificar la confluencia y las venas pulmonares individualmente.
2) Reconstruir en su totalidad el retorno anémalo de las venas
pulmonares.
3) Identificar, si existe, el sitio de obstruccitn al flujo venoso pulmonar.
4) Identificar otras lesiones asociadas.
5) Evaluar la anatomia intracardiaca.

6) Valorar la comunicacién interatrial 0-7.9),

Smallhorn y cols. sugieren el uso de varios cortes ecocardiograficos
(subcostal, paraesternal y supraesternal), mientras que Chin y cols. apoyan
imicamente el uso de la ventana subcostal para el diagndstico de DATVP; sin
embargo, en el uso exclusivo de la vista subcostal puede omitirse el

diagnoéstico de la variedad mixta de DATVP, ya que s¢ pueden observar solo



2 venas pulmonares a la vez. Utilizando el eje supraesternal se pueden
observar las 4 venas pulmonares simultineamente, y suméandose al resto de los
cortes ecocardiograficos se logra un diagnostico certero, sobretodo en la
variedad mixta de DATVP. Algunos autores apoyan el uso de medio de
contraste para demostrar el patrén invertido de la confluencia venosa
pulmonar (), pero el uso de Doppler-color es muy superior, al mostrar la

direccion que sigue €l flujo venoso pulmonar.

El cateterismo cardiaco tiene los siguientes fines:

1.Confirmar el diagnéstico, precisando si la desembocadura andmala se lleva
a cabo en uno o mas niveles.

2. Demostrar obstruccién del circuito venoso pulmonar.

3. Cuantificar la magnitud de la hipertensién arterial pulmonar.

4. Delimitar el tamafio del atrio y ventriculo izquierdos con fines pronosticos y
quirdrgicos.

5. Valorar el tamafio de la comunicacion interatrial, con miras a indicar en
algunos casos una septostomia atrial tipo Rashkind.

6. Descartar anomalias asociadas.

El cateterismo cardiaco se realiza en los contados casos en los que los
datos anteriores no se logran precisar mediante ecocardiografia, o bien,

cuando es necesario practicar una septostomia atrial (1,79,



Durante la pasada década, la edad de la correccién quirirgica y la
mortalidad  operatoria de pacientes con DATVP  disminuyeron
significativamente y la sobrevivencia a largo plazo es del 70 al 80% posterior
a la cirugia (19, Sin tratamiento quirirgico, méas det 80% fallecen en el primer
afio de vida, y menos del 10% alcanza la edad adulta. La historia natural

depende de que exista o no obstruccién al retorno venoso pulmonar, asi como

del tamaiio de la comunicacion interatrial (2,

El tratamiento preoperatorio consiste en tratar de manera intensiva la
insuficiencia cardiaca hasta lograr la estabilidad hemodinamica y metabolica,
incluyendo en algunos casos la ampliacion de la comunicacion interatrial, para
posteriormente realizar la intervencion quiriirgica precoz, sin aguardar a que el
paciente incremente de peso, ya que esto no es posible en muchos casos, por
ser una cirugia de urgencia, y que el riesgo con un manejo médico prolongado

es muy elevado (1.2,

Desde que se llevo a cabo la primera reparacién quirirgica satisfactoria
por Muller en 1951, la mortalidad operatoria ha disminuido de un 30% a
menos del 10% en muchos centros. La mejoria en los resultados quirargicos
se relaciona con el diagnéstico temprano, empleando métodos no invasivos,
mejoria en el manejo preoperatorio, la proteccion miocardica durante la

perfusion extracérporea y los cuidados post operatorios (1),



La mortalidad tardia en pacientes con DATVP frecuentemente se asocia
a la obstruccién venosa pulmonar en sitios lejanos a la anastomosis quirdrgica
entre la confluencia de las venas pulmonares y el atrio izquierdo. La
obstruccion venosa pulmonar individual, la cual se ha atribuido a fibroplasia
de la intima y a esclerosis venosa pulmonar, se ha asociado con estenosis
progresiva de los vasos e inevitablemente resulta en muerte a pesar de la
intervencion quirurgica (12), La estenosis venosa pulmonar post operatoria es
la mayor complicacion después de la correccion de DATVP; en una revision
realizada por Yokota y cols. en el Children's Hospital de Shizuoka, 6
pacientes presentaron obstruccion de 2 a 3 meses después de la cirugia, 5 se
reoperaron y sélo sobrevivio un caso. Consideraron como factores de riesgo
para desarrollar estenosis a: (1) la existencia de una vena pulmonar comun
pequefia con ramas pequefias en pacientes menores de 2 dias de vida al
momento de la intervencién quin'ugica, y (2) una vena pulmonar comin en
forma de “Y”, con la confluencia situada por debajo y lejana al atrio
izquierdo. En sus casos, la anastomosis no se encontrd estrecha. La
prevencion de la estenosis postoperatoria es importante, y se logra creando
una amplia anastomosis sin que la incision se extienda hacia las venas

pulmonares, empleando material de sutura absorbible (13),

En el periodo post operatorio, la evaluacién ecocardiografica de estos
pacientes se ha enfocado a determinar la presencia o ausencia de obstruccidn

de las venas pulmonares o en el sitio de reparacion quirirgica (). Wang y cols,
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demostraron en su estudio que la ecocardiografia combinada con
Doppler-color es superior a la angiografia en detectar obstruccion del drenaje
venoso pulmonar. La ecocardiografia mejora la imagen directa del sitio de
obstruccion y determina el gradiente existente con precision. El cateterismo se
debe reservar para los pacientes en quienes la informacién ecocardiografica no
puede obtenerse por razones técnicas, o cuando ésta aparenie no estar acorde

con los datos clinicos (%),

Sanders y colaboradores, resaltan la importancia de realizar la medicion
del indice venoso putmonar (L.V.P.) (1D al momento de realizar el diagnostico
ecocardiografico de DATVP, como factor predictivo de supervivencia en

estos pacientes, utilizando la siguiente férmula:

I.V.P.= Suma del didmetro de Yenas Pulmonares
Superficie corporal.

En su estudio, Sanders y cols. encontraron que los pacientes con
heterotaxia visceral y DATVP tienen un indice venoso pulmonar de 53.3 £
16.6 mm/m?2, en tanto que los pacientes con DATVP sin heterotaxia tienen un
LV.P. de 68.7 + 12.9 mm/m?2 con una desviacion estindar para cada una de
las venas pulmonares (VP) de: superior derecha 0.78 mm, inferior derecha de

0.71 mm, superior izquierda 0.74 mm e inferior izquierda de 0.66 mm (12,

1




Coleman y colaboradores (%), realizaron !a medicion del diametro de la
anastomosis venosa pulmonar y la compararon con el diametro del anillo
valvular mitral, encontrando que esta relacion tenia una media del 58%. Ellos
hacen referencia a las himitaciones de la ecocardiografia transtoracica para
lograr esta evaluacion en el periodo post operatorio temprano por una pobre
ventana ecocardiografica, y por ello proponen a la ecocardiografia
transesofagica como ¢l método optimo de evaluacién de las venas pulmonares

y de la anastomosis venosa pulmonar en este periodo.
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I1.- JUSTIFICACION.

De acuerdo a la literatura, el drenaje anémalo total de venas pulmonares
es una cardiopatia poco frecuente, por ejemplo, en ¢! Hospital for Sick
Children en Toronto, ¢l mimero de pacientes por afio es de 10 casos ; por el
contrario, en nuestra institucion se manejan anualmente un promedio de 32
NUevos casos, a quienes se les realiza el diagnéstico de DATVP clinicamente

y se confirma por ecocardiografia bidimensional y Doppler-color (19,

En estudios realizados previamente, se han reportado las limitaciones de
la ecocardiografia transtoracica para la evaluacién del post operatorio
temprano en pacientes con DATVP, relacionadas a la pobre ventana
ecocardiografica, y proponen a la ecocardiografia transesofagica como el
método Optimo para evaluar las venas pulmonares y la anastomosis venosa
pulmonar en este periodo (9. Sin embargo, en vista de las dificultades de la
aplicacion de la ecocardiografia transesofdgica en neonatos y lactantes recién
intervenidos quirirgicamente, decidimos llevar a cabo retrospectivamente, la
evaluacion transtoracica de los pacientes post operados de correccidon de
DATYVP en ¢l Hospital Infantil de México “Federico Gomez”.
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IIL.- OBJETIVO.

Determinar mediante Ecocardiografia bidimensional transtoracica y
Doppler-color los factores predictivos de obstruccion al retorno venoso
pulmonar en pacientes post operados de correccion del drenaje venoso

pulmonar anémalo.



V.- METODOLOGIA.

A) Tipo de estudio:
Observacional, descriptivo, longitudinal y retrospectivo.
B) Poblacién de estudio:
Pacientes del Hospital Infantil de México “Federico Gomez ™.
C) Criterios de inclusion:
1.- Nifios (as) de 0 a 15 afios.
2.- Diagnéstico de certeza de DATVP.
3.- Estudio ecocardiografico completo en €l periodo post operatorio
temprano ¢ tardio.
D) Criterios de eliminacién: i
1.- Pacientes sin estudio ecocardiografico en el periodo post operatorio.
E) Ubicacién temporal de la poblacion: ‘
Enero de 1994 a Junio de 1997.
F) Ubicacién espacial de la poblacion:
Hospital Infantil de México “Federico Gémez”.
G) Muestra:
Se revisaron todos los expedientes clinicos, expedientes cardioldgicos y
ecocardiograficos, asi como las cintas de video de los pacientes que reunieron
los criterios de inctusién.

H) Marco de muestreo:

13



El archivo clinico del Hospital Infantil de México y el archivo del servicio
de Cardiologia Pedidtrica del HIM.
I) Unidad de Muestreo: Expedientes  clinicos, cardioldgicos y-
ecocardiograficos.
_J) Variables de estudio:
1. Edad al diagnostico.
2. Edad al momento de la cirugia.
3. Sitio de localizacién del drenaje andmalo total de venas pulmonares.
4. Determinar obstruccion venosa pulmonar al momento del
diagnéstico.
5. Digmetro de la anastomosis venosa pulmonar y el atrio izquierdo.
6. Didmetro del anillo de la valvula mitral.
7. Gradiente a nivel de la anastomosis veno atrial.

8. Indice venoso pulmonar.

ANALISIS ESTADISTICO.

Se exploraron los datos buscando asociacién entre las variables ya
mencionadas a través de la prueba exacta de Fisher, dado que el contenido de
cada casilla para evaluar en tabla tetracica era inferior a 5. Se obtuvieron los
vatores de cada dato explorado y se compararon con los valores criticos de la

prueba exacta de Fisher.

16



REALIZACION DEL METODO.

A todos los pacientes se les realizd ecocardiograma bidimensional
transtordcico con un aparato Somos 1000 y/o 5500 (Hewlett Packard),
observandose principalmente en el corte apical 4 camaras y subcostal, para
realizar la medicion del gradiente a nivel de la anastomosis veno atrial, del
diametro de la boca anastomotica y del anillo valvular mitral; también se
realizaron los cortes paraesternal largo y corto, asi como el supraesternal. Se
midi6 en forma retrospectiva el diametro de cada una de las venas pulmonares
para obtener el indice venoso pulmonar en los ecocardiogramas previos a la

cirugia.

17




V.- RESULTADOS.

De Enero de 1994 a Junio de 1997 se realizé correccion quirargica a 76
pacientes con diagnostico de Drenaje andmalo total de venas pulmonares en el
Hospital Infantil de México “Federico Gomez”. Se present6 una mortalidad en
¢l periodo post operatorio temprano del 25% (19 casos). De los 57 pacientes
restantes a 22 (38.5%) se les estudié con ecocardiografia bidimensional
transtoracica y Doppler-color en ¢l periodo post operatorio, estos 22 casos

conforman el grupo I de estudio.

El 59% (13 casos) pertenecian al sexo masculino y 41% (9 casos) al
femenino (Gréfica 1). La edad al momento de la cirugia fue de 9.9 + 17.2
meses, siendo menores de 1 mes el 82%, de 1 a 3 meses el 36%, de 4 a 6
meses el 23%, de 7 a 12 meses el 4.5% y mayores de 1 afio de edad el 18.2%
(Gréafica 2). El sitio de localizacion del drenaje anomalo fue: 11 a nivel
supracardiaco, 7 cardiaco, 2 infracardiaco y en 2 fue mixto. Cuatro casos
presentaron obstruccién del drenaje andmalo al momento del diagnostico (2

supracardiaco y 2 infracardiaco) (Tabla 1).

Se realizé un total de 33 estudios ecocardiograficos a los 22 pacientes.
En todos los casos se midio el diametro entre la confluencia de las 4 venas

pulmonares, y este didmetro se comparé con el didmetro del aniflo mitral.

18



También se realizé la medicion del gradiente a través de la anastomosis veno

atrial mediante ecocardiografia con Doppler-color.

Fallecieron 6 pacientes (27.2%), 3 de ellos por obstruccion en ¢l sitio de
anastomosis, que fueron incluidos en el grupo I, los 3 casos restantes
fallecieron por causa extracardiaca y no se incluyeron en el analisis (Tabla 2).
El caso No. 1, con drenaje venoso pulmonar al atrio derecho, fallecio en el
primer dia de post operatorio con causa aparente de muerte hemorragia e
insuficiencia renal aguda, presentd un gradiente de 4.8 mmHg, por lo que se
consideré dudoso que su muerie se relacionara con obstruccion de venas
pulmonares. En otro caso la defuncion fue secundaria a bronconeumonia e
insuficiencia renal, el gradiente post operatorio fue de 4 mmHg. En el tercer
caso que fue excluido del grupo I, el drenaje pulmonar andmalo era
infracardiaco; éste fallecié en su domicilio y se ignora la causa de la

defuncion, el gradiente inmediato fue de 3 mmHg.

De los 3 casos considerados dentro del grupo I, dos drenaban a la vena
‘cava superior y uno a vena vertical; uno de ellos fallecié en el post operatorio

temprano y dos en el tardio, respectivamente (Tabla 2 y 3).

El grupo II estuvo formado por los 16 pacientes sobrevivientes, todos
presentaron excelente evolucion post operatotia, sin datos de obstruccion

residual. Se llevd a cabo un seguimiento de 12.8 + 11.9 meses.
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En los 3 casos del grupo I, el gradiente promedio post quirrgico fue de
13.9 + 6.25 mmiig; en tanto que en el grupo I1, el gradiente inicial fue de 3.89
+ 1.9 mmHg y a mediano plazo bajé a 2.43 + 0.72 mmHg, con una diferencia
estadisticarnente significativa (p < 0.001). En el grupo II, sélo 2 casos
tuvieron gradientes iniciales mayores de 4 mmHg (Tabla 4); uno de ellos fue
el caso no. 2, de 3 meses de edad, con DATVP a vena vertical, con una
relacién anillo mitral/anastomosis de 45%, quien presentd un gradiente inicial
a nivel de la anastomosis veno atrial de 5 mmHg y que en una evaluacion
ecocardiografica un aflo después el gradiente disminuyé a 4 mmHg El
segundo caso fue el numero 6, de 2 meses de edad, también con DATVP a
vena vertical, 1a relacion vélvula mitral/ anastomosis fue de 54%, y que en la
primera evaluacion ecocardiografica post quirargica el gradiente fue de 10.4
mmHg, y al cabo de 10 meses disminuyé a 2 mmHg (Grafica 3), ambos

pacientes s¢ encontraban clinicamente asintomaticos.

Por lo que respecta a la relacion anillo mitral / didmetro de anastomosis,
en el grupo [ fue del 38% (+ 1.5%), y para el grupo I def 58.7% (+£23%), sin
significancia estadistica (p >0.05) (Grafica 4).

Los 3 casos que fallecieron por obstruccién tenian una relacion anillo
mitral / diadmetro de la anastomosis menor del 40% y gradiente mayor de 4

mmHg. En el grupo 11, todos tenian una relacion mayor del 40%, excepto dos
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€asos que tenian una relacién francamente anormal, que fue el caso no. 10, de
3 meses de edad, con DATVP a vena vertical, y con una relacién anillo mitral
{ anastomosis de 27% y gradiente de 2.7 mmHg. El otro caso fue el no. 17, de
3 meses de edad, con conexién anémala a vena vertical, gradiente post
quirirgico de 2.7 mmHg; ambos pacientes tuvieron una evolucién favorable,
sin evidencia de obstruccion al retomo venoso pulmonar, observandose la
utilidad de obtener esta relacién. Pos el contrario, 2 casos con una relacion de
45 y 54% tuvieron un gradiente inicial de 5 y 10.4 mmHg, respectivamente, el

cual se redujo a 4 mmHg un afio después, evolucionando satisfactoriamente.

La medicion retrospectiva, del indice venoso pulmonar sélo fue posible
en 8 de los 22 casos (36.3%); todos cllos sin obstruccion venosa preoperatoria
significativa. El indice venoso pulmonar fue similar para los pacientes vivos y
para los fallecidos en €l post operatorio, con una media de 45 y 47 mm/m?,

respectivamente (Grafica 5).

21




VL- DISCUSION.

En nuestro estudio, observamos que en la evaluacién ecocardiografica
en el periodo post operatorio, se aprecia que los casos con obstruccién en el
sitio de anastomosis veno atrial (grupo I) tenian un gradiente inmediato
superior a los 4 mmHg y una relacion didmetro de anastomosis / area valvular
mitral menor de 50 mmHg, en tanto que el grupo II, con evolucién favorable
tuvieron todos los gradientes inferiores a 4 mmHg, excepto 2 casos, que
tuvieron gradiente inicial mayor de 4 mmHg, pero que al seguimiento se
redujo a menos de 4 mmHg. Sin embargo, 5 casos con evolucion favorable,
tuvieron una relacion de area valvular mitral / anastomosis inferior al 50%;
por lo que se concluye que la determinacién del gradiente es de mayor
utilidad para juzgar el resultado inmediato que la relacion area valvular mitral/
diametro de anastomosis; y que, cuando en una primera evaluacion
ecocardiografica el gradiente a nivel de la anastomosis venoatrial es mayor de
4 mmHg, y clinicamente no hay datos de obstruccion al retorno venoso
pulmonaf, se puede esperar la disminucion del gradiente a menos de 4 mmHg

en evaluaciones posteriores.

En la evaluacion preoperatoria de los casos con DATVP es importante
la determinacion del indice venoso pulmonar sugerido por el Dr. Sanders y

col. en 1993 a2, En nuestro estudio, no se encontraron datos de obstruccion

22




basados en éste indice, sin embargo, se considerd como limitante del estudio
que se realizé en forma retrospectiva, siendo en ocasiones muy dificil realizar
la medicion del didmetro de cada una de las venas pulmonares. Sin embargo,
el indice venoso pulmonar se considera de gran valor al realizar el diagndstico
preoperatorio de DATVP, ya que establece si son las venas pulmonares
mismas, de calibre anormalmente bajo, la causa de la obstruccién, o si ¢sta
reside en la anastomosis quirdrgica; en éste Ultimo caso, €s preciso
reintervenir al paciente para crear una anastomosis entre la confluencia venosa

y ¢l atrio izquierdo al tamafio adecuado.

En nuestra experiencia, los pacientes que tienen un gradiente post
operatorio a través de la anastomosis < 4 mmHg y una relacion anillo mitral /
anastomosis mayor del 40%, se consideran con una correccion quiriirgica
satisfactoria, y libres del peligro de estenosis tardia. Por el contrario, aquelios
casos con gradientes mayores, deben ser reintervenidos quirurgicamente
durante la misma hospitalizacion si los datos clinicos son sugestivos de
obstruccion venosa putmonar, o bien, ser vigilados estrechamente con estudios
ecocardiograficos seriados si la evotucién clinica es favorable; en ellos es de
esperarse que las determinaciones subsecuentes del gradiente mayor de 4
mmHg se reduzca a menos de ese valor al cabo del tiempo, como ocuiri6 en

dos de nuestros casos.

23



VIiIL.- CONCLUSIONES.

1.- Los pacientes con gradiente a nivel de la anastomosis veno atrial menor o
igual a 4 mmHg, y una relacion anillo mitral / anastomosis mayor del 40%,

generalmente cursan con buena evolucion.

2.- Los pacientes con gradiente mayor de 4 mmHg y relacién anillo mitral /
anastomosis mayor del 40% deben vigilarse estrechamente, y correlacionar

estos datos con la evolucidn clinica para valorar la reintervencion quirargica.

3.- Los pacientes con un gradiente mayor de 4 mmHg y relacion anillo mitral /
anastomosis menor de 40%, se consideran obstruidos y se deberd realizar

reintervencion quiniurgica.

4.- Finalmente, se concluye que la ecocardiografia bidimensional transtoracica
es suficiente para evaluar la estenosis de la anastomosis veno atrial en
pacientes con reparacion de Drenaje anémalo total de venas pulmonares en el

periodo post operatorio, asi como para indicar su reintervencion quirirgica.
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TABLA L.

CARACTERISTICAS CLINICAS DE LOS 22 PACIENTES.

Edad al diagnastico. 0.9 + 17.2 meses.

Peso al diagnéstico. 551+ 25Kg

Sitio de DATVP:

Supracardiaco 11

Cardiaco 7

Infracardiaco 2

Mixta 2

Obstruccion inicial 4
TABLA 2.

PACIENTES QUE FALLECIERON EN EL PERIODO POST OPERATORIO.

Variedad Defuncion

No. Caso anatémica Gradiente (mmHg) {Dias P.O) Causa de Muerte,
} AD. 48 1 Sangrado, LR A.
3" V.CS. 17 30 OBSTRUCCION
8+ V.CS. 67 60 OBSTRUCCION
9 sC. 4 14 { BNMIRA.
il* V.V, 18 180 : OBSTRUCCION
19 Infracardiaco. 3 60 ! Dudosa.

P.O=postoperatorio, A.D=atrio derecho, V.C.S=vena cava superior, S.C=seno coranario, V.V=vena vertical,
1LR.A=insuficiencia renal aguda, B.N.M=bronconeumonia. *Pacientes del grupo I



TABLA 3.

Grupo L. Pacientes que fallecieron por obstruccién.

F.0. Diim. AM Didm. Aa. Gradiente
No.Caso  Edad V. Apatém__ (mm mm mm) R.An/AM (mmHg)
3, Im VCSobst ]l 33 010 6 1 &% | 17
8 . m . VCS 19 12 ! 48 1 8% ‘ 67 |
m o, 13d ! vw s i g . 25 37% g |

V. anatom.=variedad anatémica, Diam =diametro, F.O.=foramen oval, An= anastomosis, AM= anillo mitral,
mitral, R AM/An=relacion gnastomosis/anilio mitral, VCS=vena cava superior, VV= vena vertical,
obst=cbstruccidén. m= meses, d= dias.

TABLA 4.

Grupo 1L Pacientes con evolucidn satisfactoria.
F.O. Diém AM Didm. An. Aw/AM. Grad. inic, Grad. MP.

_No.Casoe _ Edad  V.Anatém. (mm mm mm % (mmHg) (mmidg)
2 T m | W I 145 | 66 45% 5 4
4  mm WV | 30 17 ’ 8 49% 4 -
s odm ioves Do~ 0 om0 66% 4 2
6§ . 2m | WV | 25 93 | 5 54% 104 2
7 oazm 0osc o7 b oas o 3% 4 3
w | oam | ow | e | 2 | s 27% 4 2
2 ! s | sc e o ‘ 10 83% 4 ]
13| 304 [VV(ebsthi 46 | 125 | 55 44% 4 -
14  ém [ sC ; 53 . WM P74 53% 3 -
15 , 24m | SC . 6 . s | 10 69% 3 2
16 | 12d  Infradiaf ! 4 150 66% 27 -
17 | 3a9%m ; wvv | 8 L8 47 26% 27 -
18 1 25d | SC | 6 ! 9 Lou 122% 2 25
20 | 6a l Mite | 6 <R B 43% 35 -
21 . 2m , Mixto } s 10 | s 55% 2 -
22 ¢ tdm | VW | 1 ! 17 ] N 65% 4 2

V= variedad, Diam=diimetro, F.O~ fosamen oval, AM=anillo mitral, An=anastomosis, R=relacién,
Grad=gradiente, MP=mediano plazo, m=meses, d=dias, a=aftos, SC=seno coronario, VV= vena vertical,
VCS=vena cava superior, Infradiaf= inffadiafragmatico.
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