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Justificacién: La Conexion andomala total de venas pulmonares (CATVP) es un
defecto caracterizado por la ausencia de comunicacién entre las venas
puimonares y el atrio izquierdo.. Desde hace varios afics se ha intentado
establecer los factores prondstico que pueden influir significativamente en la
sobrevida de estos pacientes en el Instituto Nacional de Pediatria.

Objetivos: 1. Describir las caracteristicas epidemioldgicas, clinicas vy
hemodinamicas de los nifios con CATVP atendidos en la Institucién. 2. Describir la
variedad anatomica. 3. ldentificar los factores pronoéstico que pueden influir
significativamente en |a sobrevida de estos pacientes.

Material y Métodos: Se llevo acabo un esiudio observacional, comparativo,
retrospectivo y transversa!, revisandose todos los expedientes ciinicos de
pacientes con diagnostico de CATVP (diagndstico realizado en vida o emitido por
autopsia), con edad de cero a 18afos, de cualquier género, hospitalizados en la
Institucidn entre 1971- 1998, para tratar de identificar los factores determinantes
para la sobrevida en este tipo de cardiopatia

Resultados y Conclusiones: Se estudiargn un total de 177 pacientes,
eliminandose 21 por ser portadores de cardiopatias complejas. De 156 pacientes
69%correspondid al sexo masculine y 31% al femenino, la edad de presentacién
fue de 1 a 4650 dias (mediana 90 dias), el 27.8% de pacientes tuvo a su ingreso
insuficiencia cardiaca y 28.6% bronconeumonia. La variedad anatdmica en
frecuencia fue 1a supracardiaca (48.8%),cardiaca {38.5%), infracardiaca (8.7%),
mixta {(5.9%), en 21 se desconoce. En |la sobrevida global el 9.8% estan vivos,
70.2% fallecieron y en 9.6% se ignora; analizamos la edad, peso, variedad
anatémica, presion de arteria puimonar, obstruccidn del colector y la
correlacionamos, siende las variables de mayor impacto la edad {p 0.002),peso (p
0.0005), presién de arteria pulmonar (p0.001); 40 pacientes fallecieron anies de ia
cirugia, 19 durante, 20 después y en 35 pacientes se desconoce su evolucion. Se
practicd correccidn total en 63.1% , parcial en 21.4%, otro tipo de cirugia 6% y en
72 po se les practico cirugia. El tiempo entre ei diagnéstica definitivo y momento
de {a cirugia fue de 0 a 1950 dias {media 73.8:27.5dias). Actualmente de los 42
pacientes vivos, 30 estan en clase funcionat § NYHA, 2 en la clase {l , 6 con HAP
persistente y en 4 se desconoce su estado cliniceo.

Del estudio se concluye que la CATVP c¢ontinua siende una cardiopatia congenita
poco frecuente, los factores de mal pronost:co 30N el peso bajo, la de edad al
— -momehts deta—eo y—ta 3 s

tanto una vez establemdo el dlagnoshco y poste.mor a la correccidn de. los factores
clinicos agravantes es necesario llevar a los pacientes a la brevedad posmle al
tratamiento quirdrgico definitivo, lo que permitirda mejorar la sobrevida.




ANTECEDENTES

Definicidn

La conexion andmala total de venas pulmonares (CATVP) constituye
un defecto del desarrollo embrionario caracterizado por la ausencia
de comunicacién entre las venas pu!monares y ia auricula izquierda;
es necesario poer lo tanto la existencia de una comunicacion a nivel
atrial (foramen oval permeable o una verdaderc defecto septal atrial)
con la finalidad de que la sangre pase a las cavidades izquierdas y

pueda ser bombeada a la circulacion sistémica, '8 1719 23.23-30

Incidencia

Es una cardiopatia poco frecuente, su incidencia no es bhien conocida,
ya que cambia segln las series reportadas. En la mayoria de estas,
representa el 1 a 2% de todas las cardicpatias aunque con un rango
variable (0.35 al 4%} segin lo reportado en la literatura mundial; es
ligeramente mas frecuente en el sexo masculino que en el femenino
con una relacion 1.4:1. '®2%25% E| rango de edad reportado va desde el
nacimiento hasta los 28 afios, sin embargo se presenta con mayor
frecuencia por debajo del mes de vida (63%), seguido de aquellos
entre 1 y 10 afos (25%); y en casos muy raros e€n mayores de 10
afios (15%). 3" En el Instituto Nacional de Pediatria no existen

estadisticas en pacientes vives, solo en casos de autopsia .

Clasificacion y Tipos
En la CATVP, todas las venas pulmonares estan conectadas a la
auricula derecha de manera directa o indirecta por la persistencia de

alguno de les sistamas venosos embrionarios. Desde el punto de

vista anatomico y de acuerdo al sitio de conexién de las venas,



Darling y colaboradores?®™?' propusieron una clasificacion para estos

casos:

Tipo |. Variedad supracardiaca. Corresponde al 50% de los casos,
con la vena innominada siendo la via de acceso en 40% vy la
vena cava superior derecha en 10% de los casos.

Tipo Il. Variedad cardiaca. Corresponde al 30% de los casos, con la
llegada de las venas andmalas al seno coronario en un 20% y
directamente a la auricula derecha en 10%.

Tipo Ill. Variedad infracardiaca en 15% de los casos, con conexion a
la vena porta en 8%, al conducto venoso en 4%, a la vena cava
inferior en 2% y a la vena hepatica en 2%.

Tipo IV. Variedad mixta,

Smith y colaboradores®'-* catalogaron a estos defectos Unicamente

en 2 tipos: a) supradiafragmaticos en los gue generalmente no hay

obstruccién al retorno venoso vy b) infradiafragmaticos asociados muy
cominmente a obstruccién venosa,

Neill 2% realiz6 otra clasificacion siguiendo basicamente un criterio

embriolégico:

A.Drenaje al atrio derecho

B.Drenaje al sistema cardinal comdn derecho, incluye a la vena cava

superior y la vena acigos.

C.Drenaje al sistema cardinal comun izquierdo, incluye la vena
innominada, la vena cava superior izquierda, y el seno coronario.
D.Drenaje al sistema umbilicovitelino, Abarca la conexion a la vena

porta y al conducto venoso. '

En el Instituto Nacional de Pediatria, Mata y Espino en 1988,

- — — —rogalizaron una revision _de los casos de CATVP, encontrando 82

pacientes con ta siguiente distribucion.®

1. Variedad supracardiaca 43 casos {46%)



2. Variedad intracardiaca 37 casos (40%)

a) Seno coronario 28 casos

b) Atrio derecho 9 cases
3. Variedad infracardiaca 4 casos (4.5%)
4. Variedades mixia 4 casos {4.5%)
5. Cardiopatias complejas 4 casos (4.5%)

asociadas a CATVP.

Anatomia macroscépica

La presencia de ésta malformacion implica la adaptacion de la
estructura cardiaca anormal, la cual se resume a continuacion:

a) Cavidades derechas. Es comun la dilatacion e hipertrofia de la
auricula derecha, del ventriculo derecho y la dilatacion de la arteria
pulmonar.

_19.25-29

b)Cavidades izquierdas. El ventriculo izquierdo puede ser normal,
reducido o hipoplasico, aungue el hallazgo de esto es aln
controversial vy se ha especulado el papel que podria tener en la
génesis del edema agudo pulmonar que aparece durante la evolucién
de la enfermedad y que podria ser responsable de la muerte en el
periodo postoperatorio en alfgunos casos, El tamado del atrio
izquierdo es menor que el atrio derecho y esta en relacion a la

ausencia de las venas pulmonares para su formacion. 9252

Fsiopatologia
En la CATVP, la auricula derecha recibe todo el retorno venoso del

_corazén, el de las venas cavas que tiene bajo contenide de oxigeno y

el flujo venoso pulmonar con un alto contenido de oxigeno. Los

hallazgos fisiopatolégicos dependen fundamentalmente de la



presencia o ausencia de obstruccién al retorno venoso y del tamaido
del defecto interatrial.

Cuando no exisie obstruccion del ccoclector venoso, la saturacion
arterial puede ser hasta del 90%, ya que la AD recibe 3/5 partes de
sangre oxigenada por cada parte de sangre venosa sistémica
desaturada, de tal manera que la saturacién de oxigeno en el VD, ia
arteria pulmonar y aorta es similar a la saturacién de la AD, ':2%.23-29.30
La consecuencia del hiperflujo pulmonar consiste en la dilatacién e
hipertrofia de las cavidades derechas vy dilatacién de la arteria
puimonar con la aparicidon de insuficiencia cardiaca. Cuando existe
obstruceién del colector |, se origina una elevacién én el
compartimento préximal a la cbstruccion que es transmitida al lecho
capilar pufmonar dande como resultado la aparicion de edema agudo

pU|m0nar 35.719 2529.30

Diagnéstico
Se basa principalmente en la clinica. Los signos y sintomas son
variables y van a depender del tipo anatomopatoldgico de la
malformacién, de la presencia o0 ausencia de obstruccién del colector;
137819 232429365 of como con Ja ayuda de los estudios auxiliares de
1.2.14 17.19.20.23.24

gabinete tales como la radiografia de torax, ECG. , sin

embargo el diagnéstico definitivo se realiza a través del
ecocardiograma transtoracico en mas del 98% de los casos. &7 1723
El cateterismo cardiaco esta indicado en casos de pacientes
gravemente enfermos con obstruccion del colector y que requiere de
un procedimiento de atrioseptostomia para facilitar la mezcla

sanguinea. 2332830 E| djagnostico diferencial debera realizarse con

cardiaca temprana como una comunicacién interatrial amplia,

transposicion de grandes arterias sin estenosis pulmonar; ete. *%7.28.30



Factores prondstico que influyen en la sobrevida y tratamiento

El manejo inicia con el tratamiento temprano de la insuficiencia
cardiaca cuando esta se presenta. Si la respuesta no es adecuada,
se considerara como insuficiencia cardiaca refractaria y sera
candidato a estudio hemodinamico de urgencia, durante el mismo, el
paciente con comunicacion interatrial restrictiva debera recibir el
beneficio de la septostomia atrial (procedimiento de Rashkind). lo que
provocara una mejoria transitoria de la saturaciéon arterial v de la
insuficiencia cardiaca, sin embargoe este procedimiento solo es
paliativo y esta indicado al momento del diagndstico la reparacion
quirargica del defecto, ya que es una cardiopatia sin posibilidades de
resolucion espontanea, 9715 18.22.25.28.30

El tratamiento quirurgico ha mejorado dramaticamente la sobrevida de
estos pacientes. Antes de 1970, se reportaba una mortalidad entre el
30- 60% y se consideraba que la edad (menores de un afo), la
insuficiencia cardiaca de apariciéon temprana (antes del mes de edad),
la hipertension arterial pulmonar { media de 50mmHg)}, el tipo de
conexion asociado (infracardiaca), a si como la obstrucciéon venosa
pulmenar (gradiente entre la arteria pulmonar y la presién media del
atrio izquierdo de 5 torr 0 mas, radio de presién entre VD/VI de 60% o
mas, o cuando la evidencia angiografica localizaba la obstruccion
(didmetro de la vena pulmonar menor del 50%])]; eran factores que
influian en forma determinante en la sobrevida de los pacientes con
CATVP. Estos factores han sido referidos por Muller en 1951
(mortalidad 60% nifios menores de 1 afo), Lamb en 1968-1977, con un
total de 80 pacientes reportamdo una mortalidad del 29%, y encontré

que de estos el 18% correspondia al sexo femenino y 17% al

masculine, en el 2Z6% fa variedad anatémica™ fue Ta iniracardiaca

seguida de la mixta en el 16% y la obstruccion del colector venoso se



documento en el 22%. Por otro lade Whight y Cols encontraron que
la obstruccidn del colector venoso y su recurrencia era el factor con
mayor letalidad. Bando Ko en su estudio de 105 pacientes (1965)
menciona como factores de riesgo fa edad (periodo neonatal), la
hipertensién arterial pulmonar y la obstruccion del cofector venoso.
Finalmente cabe sedalar que de 1971-1980 la mortalidad ha
disminuido hasta un 10-20% como se refiere en un estudio
multicéntrico realizado en el Hospital del Nifio en Boston, Pittsburgh,
el Hospital Privado de Cérdoba, Argentina y el Hospital Went-Worth-
Douglass de Dover en Marzo de 1975, analizaron 93 casos de
autopsia en los que se encontrd que la media de edad fue de 7
semanas, predomino en el sexo masculino con una relacién [.6:1, en
cuanto a la variedad anatémica mas frecuente fue la supracardiaca
{45%), seguida por la cardiaca (26%), infracardiaca (24%) y mixta
(5%). 30 de los pacientes incluidos, tuvieron obstruccion del colector
venoso (media de edad 3 semanas). Igualmente destaca el estudio
llevado acabo en & centros hospitalarios y los |4 miembros dal Grupo
Regional de Cardiologia (Lamb 1968-1985 80 pacientes operados
28/80=35%, mortalidad menores de Imes B/28=21%, Galloway et al.
1976-1982(20), 17/20=85%.2/117=12%, Reardon 1972-1984 (76),
19/76=25% [1/19=57%, Osler 1973-1984 (53), 36/53=68%, Lincaln
1973-1986 (83), 36/83=43%,6/36=17%.Yee 1875-1986 {75),
39/75=52%, Jaumin 1975-1986 (19), 11/19=58%, 4/1(36%), Sano
1979-1987 (44), 28/44=64%, 1/28=3.6%,SLH 1983-1891
(21),15/21=71%,1/15=6..66, '*%283%3¢ En el Hospital del Nifie de
Bosion se reportdé una mortalidad en los casas de CATVP tratados

‘entre 1977 y 1986 del 7% para la variedad supracardiaca y del 24%

para _la _variedad infracardiaca. Como se puede opbservar _ la

mortalidad ha disminuido en forma importante de tal manera que

después de 1990 mualtiples estudios la reportan en menos del 10%: a



si mismo se ha vistec que los faclores que anteriormente se
consideraban de mal prondstico, actualmente a excepcion de la
obstruccion del colector venoso son potencialmente controlables vy
han dejado de serlo. Bradley y cols en un estudio realizado en el
Hospital de San Luis en un total de 20 nifios menores de 9m, su tasa
de mortalidad fue del 4.8% y del 6.6% para los menocres de un mes.
Ko Bando reporta una mortalidad del 13% en 1985 {5/38) y del 0%
en 1991 (0/31) y refiere que ni la hipertension pulmonar, edad, peso,
tipo de conexion fueron factores de riesgo. En un estudio reciente
realizado por Vander en este mismo centro hospitalario, se reporta
una mortalidad de! 0% en los pacientes tratados en forma

temprana_ 23134

Complicaciones y Evolucién

En aquellos pacientes que sobreviven al procedimiente gquirlrgico

genera!mente la evolucion es favorable y las complicaciones se

pueden dividir en 2 fases:

a)Tempranas, las cuales son generalmente secundarias a [a falla del
ventriculo izquierdo y por consiguiente edema agudo pulmonar o
bien crisis de hipertension arterial pulmonar.

biTardias. Se refiere la presencia de obstruccién venosa en el sitio
de! colector, (5-10%) de los casos durante los primeros 3 a 6 meses
posteriores al procedimiento quirGrgico, alteraciones del ritmo.
25,26-30-34

Segun la literatura mundial y muitiples estudios realizados (Ko Bando,

Lamb, S$.Sano, Lupinetti, Bradley;etc) un gran porcentaje de

pacientes vivos sometidos a cirugia correctiva total se encuentran en

‘Clase Funcional | NYHA, 2 S




Experiencia en el Instituto Nacional de Pediatria

Aunado al reporte de 1988 del Dr. Espino y Colaboradores,
previaments sefialado; existe el estudio de los doctores Javier Qlivas
y Cecilia Ridaura, publicado en 1997 ** y que constituye un trabajo de
tesis en el que se identifican las caracteristicas epidemiclégicas,
clinicas y anatomopatologicas en 71 casos de CATVP identificados
entre 1971 y 1993, en los que se identifican las siguientes
caracteristicas:
1. Representan el 8.5% de las cardiopatias congénitas de autopsia.
2. La variedad anatomica fue supracardiaca en 35 pacientes (49.2%),
22 cardiaco (30.9%), infracardiaco 14 (19.7%).
3. En la variedad supracardiaca el sitio mas frecuente de conexidon
fue a vena cava superior derecha (61.7%), seguide por vena cava
superior izquierda (35.2%) y un caso a tronco braquiocefalico {2.9%).
4. En la variedad cardiaca la conexién fue a seno coronario (54.5%)
de los casos y a auricuia derecha (44.5%).
5. En la variedad infracardiaca las conexiones fueron a vena porta 11
casos {73.3%), vena cava inferior 3 (15%) y venas suprahepaticas 1
caso (6.6%).
6. La edad promedio de los pacientes al momento del fallecimiento
para la variedad supracardiaca fue de 11 meses (5 dias a 13 afios),
en la cardiaca 16 meses (7 dias a 8 afios) y en la infracardiaca 2.3
meses (13 dias a | afio}.
7. En cuanto a las manifestaciones clinicas, estas se presentaron en
el 63.3% al momenio del nacimiento e i}\ciuyeron disnea, cianosis,
taquipnea, dificultad respiratoria, soplo cardiaco, hepatomegalia e

. _ _ _ _insuficiencia_cardiaca. No se_observaron difefencias en cuanto al tipo

de CATVP.



8 17 de los 71 casos fueron sometidos a cirugia (23.9%). En los
casos supracardiacos (n=10) se efectlic unidn del tronco colecter a
la auricula izquierda. En esta modalidad 3 fallecieron durante la
cirugia, 6 en terapia intensiva por insuficiencia cardiaca y uno al mes
por bronconeumonia. En los casos de variedad cardiaca {n=5) se les
efectiio destechamiento y ampliacién del seno <cofonaric , 3
tallecieron en la cirugia y 2 por insuficiencia cardiaca en terapia
intensiva. En los casos infracardiacos {n=2), se efectto unidon del
colector venaso al atrio izquierde, ambos fallecieron en terapia
intensiva por insuficiencia cardiaca o arritmias.

9. 37 casos presentaron como complicaciones infecciones (17 en la
variedad supracardiaca, 10 en la cardiaca, 10 en la infracardiaca ),
34 hipoxico-isquémicas (17 supracardiaca, 13  g¢ardiaca, 4

infracardiaca), 15 tromboembdlicas (7,4 y 4 respectivamente).




_ 1. Describir las caracteristicas epidemiolégicas y clinicas de |

JUSTIFICACION

La CATVP es una cardiopatia poce frecuente segin la literatura
mundial y se reporta en 1 a 2% de todas las cardiopatias congénitas,
sin embargo es una cardiopatia grave con manifestaciones de
insuficiencia cardiaca incluso desde la etapa neonatal, que de no
tratarse adecuadamente y en forma temprana conlleva un mal
prondstico para los pacientes con mortalidades hasta del 80 al 90% al
afio de edad. Si bien existe un gran nimero de reportes en la
literatura mundial sobre los posibles factores asociados con una
torpida evalucidn clinica, no existe en nuestro medio la

suficiente informacion relacionada con este tdpico.

Si bien el estudio de los doctores Qlivas y Ridaura establece
informaciéon de gran utilidad , no se identifican algunos factores como
el tiempo desde el nacimiento hasta el diagnéstico de la cardiopatia,
el intervalo de tiempo entrg el diagnéstico y el momento de la
correccién quirlrgica, ademas de que si bien se efectua una
interesante descripcién de las muertes observadas de acuerdo a la
variedad de CATVP. resultaria 0Otil saber dei total de pacientes
operados, cuantos no fallecieron, para de esta manera estructurar un
analisis de riesgos.

Por lo anterior creemos necesario la reaiizacidn del presente
estudio para conocer los factores pronosticos asociados a la
svolucion de nifios con CATVP, teniendo en cuenta los datos
recolectados por los doctores Olivas Villagran y Ridaura Sanz y a si

proponer una mejor vigilancia y tratamiento oportunc de los mismaos.

OBJETIVOS

con CATVP atendidos en la Institucion

2. Describir los diferentes tipos de CATVP



3. ldentificar en los nifios con CATVP, los factores epidemioldgicos,
clinicos y anatomopatcléogicos mas importantes en relacién a la

sobrevida.

HIPOTESIS

1. La presencia de insuficiencia cardiaca grave en etapas tempranas
de la vida, la hipertension arterial pulmonar, la edad de
presentacion, la variedad anatdmica (el sitio de conexion de las
venas pulmonares) , la coexistencia de otras malformaciones
cardiacas asociadas, a si como la obstruccion del colector venoso
son factores prondsiico clinica y estadisticamentie significativos
para la sobrevida de pacientes con diagnostico de CATVP (Ver

definiciones operacionales).

MATERIAL ¥ METODOS
Disefio del estudic

Se llevd a cabo un estudio observacional, comparativo, retrospectivo

y transversal.

Poblacién objetive

Se revisd el expediente clinico de todos los pacientes con diagndstico
de CATVP (diagnostico realizado en vida del paciente o emitido
durante la autopsia, hallan sido intervenidos o no quirurgicamente)
hospitalizados en la institucion de 1971 a 1998 para tratar de
identificar los factores determinantes para la sobrevida en este tipo

de cardiopatia, incluyendo los pacientes fallecidos, se les haya

realizado ¢ no autopsia.

Criterios de Inclusion
1. Edad de 1 dia a 18 afios



2. Cualqguier género
3. Diagnostico clinico, ecocardiografico, hemodinamico o por

autopsia de CATVP (Ver seccion de antecedentes)

Criterios de Exclusidn

1. Todos los pacientes con diagnostico de CATVP en cuyo expediente
no se incluyan !a totalidad de las variables de estudio.

2. Pacientes que durante el estudio hallan presentado alguna
enfermedad lo suficientemente importante para influir scbre la
sobrevida del paciente y que no se considere secundaria a la

cardiopatia misma.

Descripcion del Método

1. Se revisaron los expedientes clinicos de iodos 105 pacientes <on
diagnostico en vida o mediante autopsia de CATVP, que ingresaron
al servicio de Cardiologia de 1971 a 1998.

2. Se analizaron los criterfos de inclusian y exclusion de fodos los
casos de CATVP y se procedio al ltenado de la hoja de
recoleccién, captando Ias variables epidemiocldégicas . las
manifestaciones clinicas observadas, el tipo de CATVP, la
realizacién de cirugia o no , el tipo de correccion.

3. La informacién obtenida se incluya en una base de datos,
slaborada para los fines del estudio y se realizé un analisis
estadistico de los hallazgos para tratar de determinar los factores
capaces de influir en la sobrevida de estos pacientes.

4. Se considerd dentro del analisis, los datas abtenidos por los Drs.
Olivas Villagran y Ridaura Sanz, los cuales se incluyeron en.el

modeio de prediccion de riesgo de muerte. o



CALCULO DEL TAMANO MUESTRAL

De acuerdo al estudio de Lupinetti’, y considerando la edad menor de
un mes, el tipo de conexién, |la existencia de obstruccién al colector,
la hipertensién arterial pulmonar y ia realizacién de cirugia temprana
como factores potenciales de riesgo para la sobrevida y de acuerdo a
la férmula

n= [2PQ * (Za + ZB)*] / & ? se tiene los siguientes calculos del tamafio

muestral (Ver tabla)

Factor p1 p2 P Q & n
(%) (%) (%) (%) (%)
Edad < 1 mes .5 0.0 4.75 95.25 9.5 39
Tipo conexion 9.0 52 7.1 92.9 3.8 36
Obstruccion
colector 8.0 0.0 4.0 96.0 8.0 47

Hipertension
arterial puimonar 9.
Cirugia temprana 4

39

4.75 95.25 9.
4 79

2.4 97.6

o O
Lo I }

Por lo tanto se decide incluir un minimo de 79 pacientes en el

estudio.

ANALISIS ESTADISTICO

Se capto la informacién en hojas de recoleccién de datos disefiadas
en el paquete Excell para Windows. El analisis estadistico se efectuo
en una computadora personal Penitum I, disco duro de 4 gigabytes, a
través del paquete SPSS ver. 80 para Windows. Se efectio
descripciéon de las variables de impacto mediante calcuto de promedio
"+ d.s. para variables continuas con distribucion Gaussiana o a través

de mediana con valores minimo-maximo y/o porcentajes para _ _ _ _

variables categéricas o0 numéricas sesgadas. Se considero

comovariable de impacto primaria la scbrevida del paciente en forma



dicotomica (sobrevida o muerte]) con la finalidad de someter las
variables independienies definidas con anterioridad a un modeio de

regresiéon logistica un a< 0.05

CONSIDERADIONES ETICAS.
Por ser un estudio retrospectivo, no requiere de valoracion por parte

del Comité de Etica del Instituto Nacional de Pediatria.




RESULTADOS

Se estudiaron un total de 177 pacientes, de fos cuales se eliminaron 21 por
ser portadores de cardiopatias complejas y debido a que nuestro andlisis estuvo
basado en pacientes con CATVP aislada; de lgs 156 pacientes restantes 107
correspondieron al sexo masculino (69%) y 49 al sexo femenino {31%). Fig.1. La
edad de presentacién oscild desde 1 dia de vida hasta 4650 dias con una
madiana de 90 dias. En cuants al cuadro clinico 37 pacientes se encontraron 2 su
ingreso en insuficiencia cardiaca (27.8%), v 40 con bronconeumonia (28.6%).
Por frecuencia la variedad anatémica encontrada fue la supracardiaca con un
total de 66 pacientes (48.8%), seguida de fa cardiaca 52 {38.5%), infracardiaca 9
{(6.7%) y finalmente la mixta 8 (5.9%). Fig. 2. En 21 pacientes no se pudo
docurnentar el tipe, debido a que no hubo la sospecha diagndstica de la

cardiopatia © bien fallecieron en ia sala de urgencias a su ingreso.

Con respecto a la sobrevida global, 42 pacientes estan vives (29.8%), 99
faliecidos {70.2%) vy en 15 lo ignoramos ya que fueron pacientes quienes solo
tuvieron una valoracion o bien se les realizé el diagndstico, se egresaron y nunca

mas regresaron a la consulta.

Se analizaron las siguientes variables: edad, peso, variedad anatdmica,
presion de la arteria pulmonar y obstruccion de! colector, correlacionandolas con la
sobrevida en todos los casos, encontrando que la edad {p 0.002), el peso (p
0.0005), la presién de arteria pulmonar (p0.001) fueron las variables de mayor

impacto en forma global. Fig.3.

Analizando la mortalidad operatoria se encontrd que 40 pacientes

fallecieron antes del evento quirirgico (33.1%), 19 an el transquirdrgico (15.7%), v




Al analizar las variables edad, peso, variedad anatomica de la CATVP,
presion de la arteria pulmonar y obstruccion del colector con la martalidad
operataria, se observo que la variable de impacto en el grupo de pacientes
muertos previo a la cirugia fue el peso con un total de 40 pacientes en
comparacion con los que no fallecieron durante esta etapa 81 (6780gm + 5248)
con {p 0.0001), en relacibn a los pacientes fallecidos en el transquirirgico
nuevamente el peso fue la Unica variable de mayor trascendencia con un total de
19 pacientes comparado con los que nc murieron en esta etapa 102 con p de
0.0066. Finalmente para los 17 pacientes que fallecieron en el pericdo
postquirirgico inmediato, la presion de la arteria pulmonar fue el factar que influye
en forma determinante para su desceso, siendo las cifras para el primer grupo
(77.8mmHg + 21.4mmHg ) en comparacién con los que no fallecieron 86 (68.9 =

24.8mmHg), con una p de 0.02

Finaimente se llevo acabo el analisis de sobrevida de acuerdo al tipo de
cirugia realizada; observandose que la correccion total se practico en 53 pacientes
{63.1%), correccion parcial 26 (31%), algin otro tipo de cirugia en 5 (6%) y en 72

casos no se realizd tipo alguno de procedimiento quirirgico.

Al analizar unicamente a los sobrevivientes, a 32 pacientes, se les realizo
correccion total (72.6%), a 9 correccion parcial (21.4%) y a 1 paciente algun otro

tipo de cirugia (2.4%). Fig. 4

Analizando la variedad anatémica en los sobrevivientes 20 pacientes
tuvieron variedad supracardiaca {50%), 16 cardiaca (40%) y 6 varedad mixta
(10%). Cabe mencionar que si bien no hubo diferencia estadisticamente
significativa en cuanto a la variedad anatomica de la CATVP, comelacionada con
la mortalidad quirirgica, los 9 pacientes con variedad infracardiaca todos




encontré un conducto arterioso permeable, (5.9%) que fue reparado en el mismo

acto guirdrgico y que no influyé en la sobrevida global.

En cuanto a la evolucion actual de estos 42 pacientes, 30 estén
asintomaticos (78.9%), 2 pacientes con datos de insuficiencia cardiaca controlada
(5.3%), 6 con hipertensidn arterial pulmonar persistente (15.8%) y en 4 pacientes
se desconoce su estado clinico. Solo un paciente que fue sometido a correccién
parcial, ha sido sometido al segundo tiempo quirirgico para completar la
correccion.

En cuanto al tiempo en dias entre el diagnostico definitivo y el momento de
la cirugia, fue variable desde O dias hasta 1950 dias, con una media de 73.8 *

27.5 dias y una mediana de 13 dfas.
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Fig. No. 3

FACTORES DE MAL PRONOSTICO EN CATVP

VIVOS MUERTOS P

Peso (gr) 8.8886gr  4,282gr 0.0005
X+-ds
Edad (dias) 713+-178 106+-12 0.002
x+-ds
Variedad Supracardiaca 50 48.1
anatémica Cardiaca 40 37
% Infracardiaca 0 98
Mixta 10 4.9
Presion 66.9+-24.8 77.8+-21.4 0.02
pulmonar
mmHg
x+-ds
QObstruccion del 4 0.16

colector %
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DISCUSION

La CATVP continda siendo una cardiopatia poco frecuente, segun los
reportes de la literatura mundial corresponde al 1-2% (0.35-4%})."8"1822330 En g
Instituto Nacional de Pediatria constituye el 8.5% de todas las cardiopatias
sometidas a necropsia.®® El sexo masculino predomino sobre el sexo femenine lo
cual resulta similar a lo reportado en ei estudio multicéntrico realizado en el
Hospital del Nifio en Boston y 4 centros hospitalarios mas.®#*#* |a edad de
presentacion varid desde | dia de vida hasta 4650 dias con una mediana de 90
dias.

En la literatura se refiere la presentacion clinica de acuerdo a la
desembocadura anatémica del colector y a la obstruccion o no del mismo, pero
finalmente la traduccion clinica es insuficiencia cardiaca.®>"'9#2% En nuestro
estudio encontramos que solo 37 pacientes (27.8%) llegaron en insuficiencia
cardiaca y 40 (28.6%) con un cuadro infeccioso a nivel pulmonar, ambos factores
importantes para la saspecha clinica de la CATVP.

La forma mas frecuente de presentacidn anatdmica es la supracardiaca
66/156 (48.8%), seguida de la cardiaca 52/156 (38.5%), infracardiaca 9/156
(6.7%) y finalmente la variedad mixta 8(5.9%} Esto cormrelaciona con los

diferentes reportes en la literatura. 33

En 21 pacientes no fue posible documentar el tipo anatomico en vida
debido a que cuando ingresaron al Instituto no se tuvo la sospecha clinica o bien
fallecieron a la sala de urgencias antes de la valoracion cardiclégica. A estos
pacientes se les realizo estudio necropsico y fue ahi donde se realizd el
diagnéstico, de ahi gue los expedientes clinicos no cuenten con informacidn
suficiente.

En el estudio analizamos los factores prondstico que influyen en la

sobrevida de los pacientes con CATVP. En la literatura mundial hasta 1970 los

tactores que implicaban mmﬁpmnﬁsﬁweranﬁedadﬁmemrde%aﬁojrpesc,—

variedad anatomica, hipertension arerial pulmonar (media de 50mmHg),



obstruccién del colector, Estos factores se asociaron con una mortalidad hasta
del 60%. Sin embargo, con la mejoria en los métodos de diagnostico y las
técnicas quirirgicas posterior a 1990 muiltiples estudios reportan una reduccién en
la mortalidad en forma significativa, siendo el promedio de los diferentes centros
reportados en la actualidad un 10% de mortalidad. E! unico factor actual que
habla de mal pronostico es la obstruccion del colector después de la cirugia.
vander en el Hospital del Nifio en Boston reporta una mortalidad del 0 al 10% en
los pacientes tratados en forma temprana. Actualmente se considera que todos
los factores de mal prondstico antes mencionados para la sobrevida en los
pacientes con CATVP a excepcion de la obstruccion del colector venoso son
potencialmente controlables, 25228333
En nuestro estudio, incluimos un total de 177 pacientes, agregando los
pacientes sometidos a autopsia; se eliminaron 21 pacientes debido a que eran
portadares de cardiopatia compleja y dentro de su espectro anatémico se
encontraba la CATVP, de los 156 pacientes restantes solo 42 estan vivos {29.8%),
99 muertos (70.2%) dato no comparable con lo reportado por la literatura mundial
actual (0-10%) y si compatible con lo que se referia hasta 1970 (30-80%), en 15
pacientes ignoramos su evolucién ya que fueron pacientes que tenian solo una
valoracién, o bien se ies realizo el diagnostico, se egresaron y no regresaran a la
consulta tal vez debidc a la poca informacion que en su momento se les otorgd o
bien por el bajo nive! socio-econdémico y cultural de los padres que predomina en
los pacientes de nuestra Institucion.
Cuando analizamos las variables determinantes para la sobrevida en forma
global se encontré que las variables de mayoer impacto fueron el peso Dajo, la
edad y la hipertensién arterial pulmenar con significancia estadistica, [0 que es
equivalente a lo reportado en la literatura hasta antes de 1990,
E! manejo actual de los pacientes con CATVP inicia con el tratamiento
~____ médico temprano de la insuficiencia_cardiaca. Si la respuesta no es optima, se
considerara como insuficiencia cardiaca refractaria y por lo tanto debera ser

sometido a cateterismo cardiaco de urgencia, En caso de encontrarse una



camunicacion interatrial restrictiva es necesario |a realizacion de septostomia atrial
{procedimiento de Rashkind) para lograr una mejor mezcla venosa de sangre lo
que condicionara mejoria transitoria de fa saturacion y de la insuficiencia cardiaca.
Sin embargo este procedimiento solo es paliativo y esta indicado al MOMENTO
DEL DIAGNOSTICO, LA REPARACION QUIRURGICA TOTAL DEL DEFECTO
INDEPENDIOENTEMENTE DE LA VARIEDAD ANATOMICA, YA QUE ES UNA
CARDIOPATIA SIN PROBABILIDADES bE RESOLUCION
ESPONTANEA 2115162225283 Egta conducta ha mejorado draméticamente la
sobrevida de los pacientes, sobretodo si [a cirugia se lleva acabo antes del mes
de vida, %%

En el estudio encontramos que de los 156 pacientes gue analizamos solo
84 se operaron y de estos Unicamente se lievo a cabo correccion total en 83
pacientes (63.1%), correccién parcial en 26 (31%), algln otro tipo de cirugia en 5
pacientes (septectomia atrial, cierre de del conducto arterioso).

Al evaluar los sobrevientes, solo a 32 de ellos se les realizo correccion total
(72.6%), a ¢ pacientes correccion parcial (21.4%), de estos solo a un paciente se
completd (a correccion total y en un caso solo se realizé cierre del conducto
arterioso.

En relacion a la variedad anatémica, 20 pacientes fueran supracardiaca,18
cardiaca y en 6 pacientes variedad mixta.

El lapso de tiempo desde que se llevo acabo el diagndstico definitivo de
CATVP al momento de 1a cirugia fue de 0 a 1950 dias con una media de 73.8
275 dias y una mediana de 13 dias, Estos datos no son comparabiés con lo
reportado por la literatura mundial en donde se refiere que la cirugia debe llevarse
acabo al momento del diagndstico, si es posible antes del mes de edad lo cual
evidentemente mejorara la sobrevida. En el Instituto la cormreccion total en edad
temprana no fue posible tanto por que los pacientes llegaron en promedio a los
3 meses de edad, como por el retraso en la correccion quinirgica una vez

© T establecidd gidiagnostico ——



Al evaluar la monralidad operatoria, encontramos gque 40 pacientes
fallecieron previo a la cirugia, siendo la variable de mayor trascendencia comao
factor de riesgo el peso bajo, es importante mencionar que entre estos pacientes
se encontraron todos los pacientes de la variedad infracardiaca, que en mas del
90% de los casos cursan con obstruccién del colector venoso, que por si mismo
puede condicionar edema agudo pulmonar y muerte si no se operan al momento
del diagnéstico. %% En nuestro estudio sclo se documentd en 2 pacientes la
obstruceion del colector y aungue estadisticamente no tuvo impacto como factor
prondstico, no se puede eliminar esta posibilidad dado el escaso numero de
pacientes analizados.

De los pacientes que fallecieron en el transoperatorio, la variable de
impacto como factor de riesgo para la sobrevida fue nuevamente peso bajo.
comparahie con lo referido en la literatura en los aios 1870-1980.

De los pacientes fallecidos en el postquirirgico inmediato fue la
hipertensidn arterial el factor de riesgo mas importante. Segun ia bibliografia las
complicaciones mas frecuentes en el postoperatorio inmediato son el edema
agudo puimonar par falla veatricular izquierda vy crisis de hipertension pulmonar.
25,26.30,34

En aquellos pacientes gue sobreviven al procedimiento quirdrgico
generalmente la evolucion es favorable, sin embargo existen algunas
complicaciones tardias, como sen la obstruccidn venosa del colector en el sitio de

la anastomosis (5-10%) y las alteraciones del ritmo, 2224

En los reportes actuales la mayoria de los pacientes vivos se encuentran en
la Clase Funcional | de la NYHA. 3% En nuestro estudio 30 pacientes se
encuentran en clase funcional |, 2 en clase funcional 2 y finalmente seis pacientes

persisten con hipertensién arterial pulmonar.




CONGLUSIONES
Del presente estudio se puede concluir, que la CATVP continua siendo una

cardiopatia congénita poco frecuente, sin embargo en nuestra casuistica en
algunos pacientes no se sospechd el diagnostico en vida al momento de su

ingreso.

Una vez establecido el diagnostico de la cardiopatia, es importante
identificar gportunamente los factores de mal prondstico, para establecer un

tratamiento enérgico de los mismos, que permitan llevar a los pacientes en forma

6ptima a una correccion quirdrgica, lo que permitira mejorar la sebrevida.
Posterior a la correccion temprana de los factores clinicos agravantes, es

necesario realizar a la brevedad posible el tratamiento quirirgico total sobre todo
en los pacientes que presenten variedad infracardiaca.
En nuestro estudio, los factores predictivos de mortalidad en la CATVP
encontrados son peso bajo e hipertensidn arterial pulmonar los cuales estan
relacionados tanto con la referencia y el diagnéstico tardio de la enfermedad,

5

como por el lapse de tiempo tan prolongado para fa correccion total.
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