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CONEXION ANOMALA TOTAL DE VENAS PULMONARES
EXPERIENCIA EN EL INSTITUTO NACIONAL DE PEDIATRIA

Resumen La Conexién anémala total de venas puimonares (CATVP) es un defecto en el
desarrollo embrionano caractenzado por la ausencia de comumcacion entre los venas pulmonares
y el atno 1zquierdo Representa del 1 a 2% de todas las cardiopatias congémitas Al ser una
cardiopatia grave, y de no tratarse en forma temprana, conlleva un prondstico desfavorable ¢on
mortahdad hasta del 90% al afio de edad reduciéndose en forma significativa hasta casi el 0%

cuando se lleva a cabo [a cirugia en forma temprana

Objetivos 1 Describir tas caracteristicas epidennoi6gicas de los mifios con CATVP atendidos en la
instituctén asi como los diferentes tipos de dicha entidad

Matenal y Métodos Se llevé a acabo un estudio observacional, comparativo, retrospectivo y
longitudinal, revisandose los expedientes clincos de pacientes con diagnéstico clinico,
ecocardiogrifico o hemodinamico de CATVP, con edades comprendidas entre recién nacidos a 7
afnos de cualguier género hospitalizados en el INP de 1871- 1998

Analisis estadistico Se capté la informacidon en hojas de recolecctén de datos disefiadas ex
profeso y analizadas a través del paquete Excell El anélisis estadistico se efectué en una
computadora personal Pentium i, disco duro de 4 gigabytes, a través del paquete SPSS ver 80
para Windows Se efectud descripcién de las vanables de impacto mediante calculo de promedio +
ds para vanables continuas y/o con distribuctén sesgada o mediante medianas con valores
mirmmo-maximo para vanables categoricas y/o sesgadas



ANTECEDENTES.

DEFINICION.

La conexién anémala total de venas pulmonares (CATVP)
constituye un defecto del desarrollo embricnario caracterizado por la
ausencla de comunicacion entre las venas pulmonares y la auricula
1zquierda, es necesario par lo tanto la existencia de una comunicacion
atnial (foramen oval permeable o una verdadero defecto septal atnial)
con la finalidad de que la sangre pase a las cavidades izquierdas vy

pueda ser bombeada a la circulacion sistémica ' 7 914 1820-28

INCIDENCIA

Es una cardiopatia poco frecuente, su incidencta no es bien
conocida, ya que cambia segun las series reportadas En la mayoria
de estas, representa el 1 a 2% de todas las cardiopatias aunque con
un rango variable (0 35 al 4%) segun lo reportado en la literatura
mundial, es hgeramente mas frecuente en el sexo masculing que en el
femenino con una relacién 14 1 * 182925 E| rango de edad reportado
es desde el primer dia de vida hasta los 28 afios, sin embargo se
presenta con mavyor frecuencia por debajo del mes de vida (63%),
seguido de aquellos entre 1 y 10 afios (25%) y en casos muy raros
mayores de 10 afios (15%) 2' ?® En el instituto Nacional de Pediatria

no existen estadisticas con relacién a esto

CLASIFICACION Y TIPOS.

En ta CATVP, todas las venas pulmonares estan conectadas a
la auricula derecha de manera directa o indirecta por la persistencia
de alguno de los sistemas venosos embrnionarios Desde el punto de
vista anatdémico y de acuerdo al sitio de conexidon de las venas,



Darling y colaboradores *° '® propusieron una clasificaciéon para estos

casoes

Tipo | Vanedad Supracardiaca Corresponde al 50% de los casos,
con la vena innominada siendo la via de accesc en 40% vy la

vena cava supertor derecha en 10% de los casos

Tipo [l Variedad Cardiaca Corresponde al 30% de los casos, con la
Hegada de Jas venas anémalas al seno coronario en un 20% vy

directamente a la auricula derecha en 10%

Tipo Il Variedad infracardiaca en 15% de los casos, con conexién 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 '°2° catalogaron a estos defectos
Unicamente en 2 tipos a) supradiafragmaticos en los que
generalmente no hay obstruccién al  retorno venoso vy b)

infradiafragmaticos asociados muy comunmente a obstruccidn

venosa

Neilt "6 2° realizé otra clasificacidon siguiendo basicamente un criterio

embriolégico:

A Drenaje al atrio derecho
B Drenaje al sistema cardinal comun derecho Incluye a la vena cava

superior y la vena acigos

C Drenaje al sistema cardinal comun i1zquierdo Incluye la vena
iInnominada, la vena cava superior izquierda, v el seno coronario

D Drenaje al sistema umbilicovitelino Abarca la conexiéon a la vena

porta y al conducto venoso



En el Instituto Nacional de Pediatria, Mata y Espino en 1988,
realizaron una revisién de los casos de CATVP, encontrando 92

pacientes con [a siguiente distribucion 2°

1 Variedad supracardiaca 43 casos (46%)
2 Variedad intracardiaca 37 casos (40%)
a) Seno coronario 28 casos
b) Atrio derecho 9 casos
3 Variedad infracardiaca 4 casos (4 5%)
4 Variedades mixtas 4 casos (4 5%)
5 Cardiopatias complejas 4 casos (4 5%)

asocladas a CATVP
ANATOMIA MACROSCOPICA.

La presencia de esta malformacién mphica la adaptacion de la

estructura cardiaca anormal, la cual se resume a continuacién,

a) Cavidades derechas Es comun la dilatacidn e hipertrofia de la

auricula derecha, del ventriculo derecho y la dilatacidon de la arteria

pulmonar '* 2924

b) Cavidades izquierdas E! ventriculo 1zquierdo (VI} puede ser
normal, reducido ¢ hipoplasico, aunque el hallazgo de esto es aun
controversial y 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 algunos casos El tamafio
del atrio 1zquierdo es menor que el atrio derecho y esta en relacion

con la ausencia de las venas pulmonares para su formacion '* 2024



FISIOPATOLOGIA.

En la CATVP, la auricula derecha recibe todo el retorno venoso
del corazén, el de las venas cavas que tiene bajo contenido de
oxigeno y el flujo venoso pulmeonar con un alte contenide de oxigeno
Los hallazgos fisiopatolégicos dependen fundamentalmente de Ia

presencia o ausencta de obstruccidon al retorno venoso y del tamario

del defecto interatnal

Cuando no existe obstruccion del coiector venoso, la saturacién
arterial puede ser hasta del 80%, ya que la AD recibe 3/5 partes de
sangre oxigenada por cada parte de sangre venosa sistémica
desaturada, de tal manera que la saturacidn de oxigeno en el VD, Ila
arterra pulmonar y aorta es similar a la saturacién de Ja AD
1418182425 | 5 consecuencia del hiperflujo pulmonar consiste en la
dilatacidn e hipertrofia de las cavidades derechas y dilatacién de la
arteria pulmonar con la aparicién de insuficiencia cardiaca Cuando
existe obstruccién del colector en cualquiera que sea el sitio, se
origina una elevacidén en el compartimento proximal a la obstruccidon

que es transmitida al lecho capilar pulmonar dando como resultado la

. 34614202425
aparicion de edema agudo pulmonar

DIAGNOSTICO.

Se basa principalmente en la clinica Los signos y sintomas son
variables y van a depender del ftipo anatomopatolégico de la
malformacidon, de la presencia ¢ ausencia de obstruccion del colector

13671418192428 441 como con la ayuda de fos estudios auxiliares de
gabinete tales como la radiografia de torax, ECG 1210134151819
embargo el diagnéstico definttivo se realiza a través del
ecocardiograma transtoracico en mas del 90% de los casos °° 101318

El cateterismo cardiaco esta indicado en casos de pacientes



gravemente enfermos con obstruccidon del coiector vy que requiere de
un procedimento de atrioseptostomia para facilitar fa mezcla
sanguinea ' 820222 E| diagnéstico diferencial deberd hacerse con
cardiopatias que ocasionen flujo pulmenar elevado e nsuficiencia
cardiaca temprana como una comunicacidon interatrial ampha,

transposicidon de grandes arterias sin estenosis pulmonar, etcétera
20 22 23 25

El manejo inicia con el tratamiento temprano de ia insuficiencia
cardiaca cuando esta se presenta S la respuesta no es adecuada, se
considerara como insuficiencia cardiaca refractana y sera candidato a
estudio hemodinamico de urgencia, durante el mismo deberan recibir
el beneficio de la septostomia atnal (procedimiento de Rashkind) para
dilatar la comunicacion interatrial, lo gue provocara una mejoria
transitoria de la saturacién arterial y de la insuficiencia cardiaca, sin
embargo este procedimiento solo es palative y estd indicado al
momento del diagnodstico la reparacién quirurgica del defecto, ya que

es una cardiopatia sin probabihdades de resofucidn espontanea
89111217 20 23 25

El tratamiento guirurgico ha mejorado dramaticamente la
sobrevida de estos pacientes Antes de 1970, se reportaba una
mortalidad entre el 30- 60% Finalmente cabe sefialar que de 1971-
1880 la mortalidad ha disminuwido hasta un 10-20% como se refiere en

un estudio multicéntrico realizado en el Hosprtal del Nifio en Boston



COMPLICACIONES Y EVOLUCIGN.

En aquellos pacientes que sobreviven al procedimiento quirurgico
generalmente la evolucién es favorable y las complicaciones se

pueden dmividir en 2 fases

a) Tempranas, las cuales son generalmente secundarias a la falla del
ventriculo 1zquierdo y por consigulente edema agudo pulmonar o

bien crists de hipertensién pulmonar

b) Tardias Se refiere la presencia de obstruccidn venosa en el sitio
del colector entre el 5 y 10% de los casos entre 1os 3 a 6 meses

posterior al procedimiento quirurgico, asi como los trastornos del

ritmo 20 21-25

JUSTIFICACION.

La CATVP es una cardiopatia poco frecuente segun la literatura
mundial y se reporta en 1 a 2% de todas las cardiopatias congénrtas,
sin embargo es una cardiopatia grave con mamfestaciones de
insuficiencia cardiaca Incluso desde la etapa neonatal, que de no
tratarse adecuadamente y en forma temprana conlleva un mal
prondstico para los paclentes con mortalidades hasta del 80 al 90% al
afioc de edad En el Instituto Nacional de Pediatria, existen 2
revisiones de la CATVP, una con base en las variedades
embriolégicas vy otra en los hallazgos de piezas anatomopatolégicas,
sin embargo no existe algun estudio que se enfoque a la presentacrén
climica de los pacientes dragnosticados con CATVP
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OBJETIVOS

1 Describir las caracteristicas epidemiolégicas de los nifios con
CATVP atendidos en la Institucién asi como los diferentes tipos de
dicha entidad

MATERIAL Y METODOS,

Diseiio del estudio

Se llevé a cabo un estudio observacional, comparativo, refrospective

y longitudinal

Poblacién objetivo.

Se revis6 el expediente clinico de los pacientes con diagnéstico de
CATVP hospitalizados en la Instifucion de 1971 a 1998 para fratar de
identificar la epidemiologia, forma de presentacién, forma

embrioldgica y diagndstico en este tipo de paciente
Criterios de Inclusion.
1 Edad de 1 dia a 17 afios

2 Cualquier género

3 Diagndstico clinico, ecocardiografico yfo hemodinamico de CATVP

{(Ver seccidon de antecedentes)
Criterios de Exclusién,
1 Todos los pacientes con diagnostico de CATVP en cuyo expediente

no se incluyeron la totalidad de ias vanables de estudio

2 Pacientes con diagnéstico de CATVP ascciados a cardiopatias

compiejas



OBJETIVOS

1 Describir las caracteristicas epidemiolégicas de los nifios con
CATVP atendidos en la Institucién asi como los diferentes tipos de
dicha entidad

MATERIAL Y METODOS,

Diseiio del estudio

Se llevé a cabo un estudio observacional, comparativo, refrospective

y longitudinal

Poblacién objetivo.

Se revis6 el expediente clinico de los pacientes con diagnéstico de
CATVP hospitalizados en la Instifucion de 1971 a 1998 para fratar de
identificar la epidemiologia, forma de presentacién, forma

embrioldgica y diagndstico en este tipo de paciente
Criterios de Inclusion.
1 Edad de 1 dia a 17 afios

2 Cualquier género

3 Diagndstico clinico, ecocardiografico yfo hemodinamico de CATVP

{(Ver seccidon de antecedentes)
Criterios de Exclusién,
1 Todos los pacientes con diagnostico de CATVP en cuyo expediente

no se incluyeron la totalidad de ias vanables de estudio

2 Pacientes con diagnéstico de CATVP ascciados a cardiopatias

compiejas



Criterios de eliminacion

1 Pacientes que a lo largo de su seguimiento hayan solicitado alta
voluntaria o no hayan acudido a sus citas de seguimiento

Descripcion de Método.

1 Se revisaron los expedientes ciinicos de los pacientes con
diagnéstico de CATVP, que ingresaren al servicio de Cardiologia

de 1871 a 1998

ANALISIS ESTADISTICO.

Se capté la informacién en hojas de recoleccidén de datos
disefiadas ex profeso y analizadas a través del paquete Excell E|
analisis estadistico se efectud en una computadora personal Pentium
I, disco duro de 4 gigabytes, a traves del paquete SPSS ver 8 0 para
Windows Se efectud descripcién de las variables de impacto
mediante calculo de promedio £ d s para vanables continuas yfo con
distribucién sesgada o mediante medianas con valores mimmo-

maximo para variables categdricas y/o sesgadas

RESULTADOS.

Se revisaron 120 expedientes del mismo numero de pacientes,
atendidos en el Servicio de Cardiologia del Instituto Nacional de

Pedratria entre los afios 1971 y 1998

Del total de pacientes predominé el sexc masculino con un 70%
{84 pacientes) Fig 1 La edad promedio &l momento del ingreso fue

de 360 5 dias

Los datos clinicos que llevaron a la sospecha diagndstica por
frecuencia fueron disnea en 80 casos (75%), cianosis en 88 casos

8
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(73 3%), diaforesis en 39 casos (32 5%), infecciones de repeticién en
vias aereas en 36 pacientes (29 2%) y por ultimo insuficiencia

cardiaca en 26 pacientes (21 7%) Fig 2

A la exploracidon fisica, los datos mas relevantes a su Iingreso al
Instituto Nacional de Pedratria fueron la presencia de soplo cardiaco
en 98 pacientes (81 7%) La localizacién del soplo se reportd mas
frecuentemente en el foco pulmonar (79 5%), en el foco tricuspideo
(14 2%) y por ultimo en foco adrtico y mitral con 3% cada uno La
cianosts se present6 en 89 pacientes (74 6%) Con manifestaciones
clinicas de hipertensidon pulmonar mantfestado por el segundo ruido
pulmonar intenso en 75 pacientes (62 5%), hepatomegaha en 53
pacientes (44 2%), bronconeumonia asociada en 27 pacientes

(22 5%), y por ultimo acropaquia en 13 casos (10 8%) Fig 3

Se cuenta con reporte de radiografia de térax al momento del
ingreso en 112 pacientes (93 3%), encontrando los siguientes datos
por orden de frecuencia. cardiomegalia en 897 pacientes (86 6%),
incremento en el flujo puimonar en 96 pacientes (85 7%), arco medio
abombado en 42 pacientes (37 5%), 1magen en "8" o "mufeco de
nieve" en 15 casos (13 4%) y datos de hipertensidn venocapilar
pulmonar en 8 pacientes (7 1%) Fig 4 El grado de cardiomegalia en
la radiografia de téorax fue grado ill en 39 1%, grado I en 36 0% vy
grados |y IV en 12 3% Tabla 1

Se realizd ecocardiograma en 41 de los 120 pacientes (34 2%),
encontrando que la variedad mas frecuente por este método es la
supracardiaca con 20 pacientes (51 2%) siendo la segunda variedad
més frecuente |a ntracardiaca, con 15 pacientes (36 6%) vy
posteriormente la infracardiaca (7 3%) y la mixta (4 9%)



El cateterismo cardiaco se realizé en 116 pacientes (96 7%),
determinandose la variedad mas frecuente |la supracardiaca con 55
pacientes (45 8%), en segundo lugar la ntracardiaca con 47
pacientes (39 2%), en tercero la infracardiaca con 8 pacientes (6 7%)
y por ultimo fa mixta con 6 pacientes (5 0%) Tabla 2 Asi mismo, se
encontraron malformaciones asociadas en el 19 2% (23 pacientes) de
los que se les realizd cateterismo, siendo la mas frecuente la
persistencia de conducto arterioso Asi mismo se determiné el famafo
del defecto interatrial en 112 pacientes (93 3%), siendo CIA amphlia
en 106 pacientes (88 3%), sin embargo no se realizé maniobra de

Rashkind en ninguno de los pacientes

De los 120 pacientes, se practicé un procedimiento quirurgico
de correccton en 79 pacientes (65 8%), siendo la cirugia realizada
mas frecuentemente la correccion total con 51 pacientes operados
(42 5%), luego la correccion parcial con 24 pacientes (20 0%) y en 4

pacientes (3 3%) se realizd otro procedimiento quirurgico Tabla 3

DISCUSION.

La CATVP se considera una cardiopatia poco frecuente En la
mayoria de las series, representa el 1 a 2% de todas las cardiopatias
congénitas En la literatura mundial se refiere una mayor frecuencia
en el sexo masculino, dato que coincide con nuestro estudio 4 18 20-2°
La edad promedio de ingreso al Hospital en nuestro estudio fue de
360 5 dias, lo cual puede influir en forma defimtiva al pronéstico y la

sobrevida de estos pacientes

La sintomatologia depende del tipo anatémico que se presente
esta malformacién, siendo mas grave en los pacientes con
obstruccidn del colector venoso, la sintomatologia y los datos clinicos
encontrados en nuestros pacientes nos indicaron la gran repercusion
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pacientes (3 3%) se realizd otro procedimiento quirurgico Tabla 3

DISCUSION.

La CATVP se considera una cardiopatia poco frecuente En la
mayoria de las series, representa el 1 a 2% de todas las cardiopatias
congénitas En la literatura mundial se refiere una mayor frecuencia
en el sexo masculino, dato que coincide con nuestro estudio 4 18 20-2°
La edad promedio de ingreso al Hospital en nuestro estudio fue de
360 5 dias, lo cual puede influir en forma defimtiva al pronéstico y la

sobrevida de estos pacientes

La sintomatologia depende del tipo anatémico que se presente
esta malformacién, siendo mas grave en los pacientes con
obstruccidn del colector venoso, la sintomatologia y los datos clinicos
encontrados en nuestros pacientes nos indicaron la gran repercusion
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hemodinamica secundaria a la cardiopatia al momento del

diagnédstico

Un factor que fué e! motivo de los pacientes de acudir al
hosprtal en donde finalmente se realizd el diagnéstico de la
cardiopatia fué la presencia de un proceso nfeccioso en vias

respiratorias inferiores, lo que también complhica la evoluciéon de la

enfermedad

En el presente trabajo la variedad anatémica mas
frecuentemente reportada fue la supracardiaca, seguida de la
cardiaca, infracardiaca y finalmente la variedad mixta, estos datos

correlacionan con las diversas series reportadas en la lhteratura
15 16 20 25 27

En cuanto a los auxthares dragndsticos, tanto las radiografias
de térax como el electrocardiograma, fueron estudios inespecificos y
en la mayoria de los casos unicamente reflejaron la gran repercusidn
hemodinamica de la cardicpatia En cuante a las 1méagenes
radiclégicas “tipicas”, las encontramos en un numero reducido de
pacienties a pesar de la gran frecuencia de variedad supracardiaca y
del diagnéstico tardio de la enfermedad

El estudio de eleccién actuaimente para realizar en forma
conflable y defimtiva el diagnéstico de la CATVP, es el
ecocardiograma en todas sus modalidades ° ' En nuestro estudio sin
embargo, la realizacién del ecocardiograma solo fue en 34 4% del
total de los casos Estos datos estan relacionados a que algunos de
los pacientes que se estudiaron se presentaron previe al desarrollo
de una tecnologia adecuada En los ultimos afios (1991-1898) el
diagndstico definitivo de la cardiopatia se llevd a cabo en forma més

confiable can el estudio de ecocardiografia
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En el presente trabajo, la mayoria de los pacientes fueron
sometidos a estudio hemodinamico (96 7%), en donde ademas de
realizar el diagnostico definitivo, permitié determinar con precisién la
fisiopatologia de la cardiopatia, y la presion arterial pulmonar Este
procedimiento de acuerdo a la literatura mundial, actualmente esta
reservado para aquellos casos en que el ecocardiograma no pueda
determinar en forma definitiva el sitio de la conexién venosa pulmonar
o en aquellos c¢asos en que se diagnostica una comunicacién
interatrial obstructiva y que no permita una adecuada mezcla venosa
? 1. on estos casos esta indicado una septostomia atnal con balén o

procedimiento de Rashkind En nuestra serie no se practicé dicho

procedimiento

La evolucton natural de la enfermedad sin tratamiento es el
desarrollo de insuficiencia cardiaca, con el fallecimiento generalmente
antes del afio de edad 2*?° En aquellos pacientes en que existe
obstruccién del colector venoso, el deceso generalmente ocurre antes
de los 3 meses de wvida, mientras que en los pacientes que
desarrolian enfermedad vascular oclusiva por hipertensién arterial

pulmonar, la sobrevida puede alcanzar edades mayores 2* 25

El tratamiento médico, actualmente se considera un pilar del
tratamiento previo a la correccidn quirurgica, donde se tiene que
diagnosticar y corregir tanto la insuficiencia cardiaca como las
infecciones pulmonares de repeticiéon Sin embargo, €l tratamiento
defintive de la cardiopatia es la cirugia % la cual esta indicada tan
prontc como se haya reahzado el diagnéstico de |la cardiopatia y fa
estabilizacion del paciente En nuestro estudio sélo el 65 8% de los
pacientes fueron sometidos a correccidén quirurgica, de los cuales en
51 pacientes se intentd la realizacidn de correccién fotal y en 24
paclentes se realizd correccidn parcial, la cual consiste en realizar la

anastomosis del colector venoso al atrio 1zquierdo, sin cerrar la
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comunicacion interatrial Este procedimiento cada vez esta menos

indicado

CONCLUSIONES,

Del presente trabajo se concluye que la conexidén andmala total
de venas pulmenares (CATVP) constituye un defecto del desarrollo
embrionario caracternizado por la ausencia de comunicacién entre las
venas pulmonares y la auricula izquierda, s$e considera poco
frecuente, y su presentacion clinica depende del tipo de conexion y
locahzacion, siendo frecuente su presenfacion clinica a corta edad,
debiéndose diagnosticar antes del mes de vida, con signos vy
sintomas como disnea, cianosis, infecciones de vias aéreas inferiores
e insuficiencia cardiaca Los auxihares de diagnéstico como la
radiografia simple de térax y el electrocardiograma, son ciertamente
inespecificos, sin brindar apoyo relevante para ¢l diagnéstico, siendo
el ecocardiograma en la actualidad el estudio no Invasive, mas
confiable para establecer el diagnédstice, y el estdndar de oro el
cateterismo cardiaco El tratamiento definitivo es la correccidn
quirurgica total de la conexién E! prondstico de los pacientes
dragnosticados y tratados en forma oportuna es bueno a corto y

mediano plazo
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Fig. 1 Distribucién por sexo
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Fig. 2 Presentacion clinica
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Fig. 3 Datos clinicos al momento

del ingreso
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Fig. 4 Datos en la radiografia de
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