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RESUMEN

En el Instituto Nacional de Cardiologia se hizo una revision de 122 pacientes que
presentaron conexion anémala total de venas pulmonares (CATVP) de 1993 al
2003. El cuadro clinico de presentacion fue insuficiencia cardiaca, insuficiencia
respiratoria y cianosis. El diagndstico se realizd con ecocardiograma en el 99%
de los casos. La variedad mas comun fue supracardiaca a vena vertical en 27.82
% de los casos. El defecto interatrial encontrado es ostium secundum. Las
lesiones asociadas fueron la persistencia del conducto arterioso en 23.7%. Con
menor frecuencia comunicacion interventricular, coartacion de aorta y tetralogia
de Fallot. Se encontré también como lesion asociada estenosis pulmonar en dos
casos de la que no existen reportes previos. Se operaron 113 pacientes cuya edad
promedio fue 1.6 afos. El tiempo de estancia intrahospitalaria fue de 10.6 dias y
el tiempo promedio de cirugia fue de 67.3 minutos, con un pinzamiento aortico de
43.4 minutos. Hubo 9 defunciones, de los cuales uno fallecid durante la cirugia.
.os otros fueron pacientes con insuficiencia cardiaca grave y bronconeumonia,
hallazgos que contraindicaron el procedimiento quirtrgico. Los factores asociados
a la mala evolucion fueron la conexion infradiafragmatica, coartacion de aorta y la
comunicacion interventricular. Las complicaciones posquirirgicas fueron la
hipertension pulmonar, sepsis, sangrado, alteraciones del ritmo y la falla organica
multiple. A los 113 sobrevivientes se les realizé ecocardiograma un afo después
de la cirugia. En ningun caso se demostrd obstruccion de la anastomosis. La
presion de la arteria pulmonar disminuyé a 40+- 15mmhg. Durante el seguimiento
a 5 anos las complicaciones encontradas fueron trastornc del ritmo y la
conduccion en el 11.5%. Entre ellas destacan flutter auricular 6.1% (7casos), el
blogueo atrioventricular completo 2.7% (3 pacientes). Tres paci ntes presentaron
ritmo auricular bajo (2.7%), uno de ellos por adecuada fr+ .uencia ventricular
media se mantiene bajo observacion. Los otros dos posteriorinente desarrollaron
blogueo atrioventricular completo y necesitaron marcapaso. Se han colocado en
total 6 marcapasos definitivos con tiempo de seguimiento de 3 anos y adecuada
evolucion. Dos casos desarrollaron taquicardia supraventricular por foco ectopico
por lo que se realizd ablacion exitosa. Actualmente ambos se encuentran en ritmo
sinusal

La conexion anémala de venas pulmonares es un grupo de cardiopatias que tiene
bajo riesgo quirurgico por lo que el diagnéstico temprano permite cambiar la
historia natural de este grupo de enfermos. Es bajo el porcentaje de trastornos del
ritmo que se presentan después de la cirugia y afortunadamente en todos ellos el
tratamiento ofrecido ha permitido que continien con adecuada calidad de vida



INTRODUCCION

La conexion anémala total de venas pulmonares (CATVP) es grupo de
cardiopatias en la que todas las venas pulmonares drenan al atrio derecho o
dentro de un canal venoso en comunicacion con el atrio derecho. ™ ? Es una
entidad poco frecuente. Representa el 1- 2 % de todas las cardiopatias
congénitas. Ocupa el duodécimo lugar de frecuencia y ocurre uno por cada
17,000 nacidos vivos. Solo con el tratamiento médico tres cuartas partes de los
pacientes fallecen si no se le realiza la cirugia en el primer afo de vida, "2 %%®

La relacion entre el sexo masculino y femenino es igual en todos los casos de
CATVP supracarduaca Zv cardiaca, mientras que la infracardiaca es de predomino
masculino de 3:1. 9 1475 | os autores especulan en los mecanismos de
transmision, pudiendo tratarse de una translocacién o ser autosomica dominante.
Muchos casos son esporadicos y se han asociado a factores multifactoriales

81 Se ha encontrado también relacion con la exposicion prenatal de plomo y
pesticidas.

Se han propuesto varias clasificaciones. La mas aceptada es la de Darwin,
(1957), que suqmo una clasificacion de acuerdo al sitio de llegada de las venas
pulmonares. De acuerdo a ello la frecuencia es:

1.- Supracardiaca (55%), vena vertical, innominada y cava superior.

2.- Cardiaca (30%).

3.- Infracardiaca (13%)

4.- Dos 0 mas niveles (2%).

En 1951 Muller realizé una correccion parcial . . Posteriormente Cooley y
Ochsner realizaron la prim<:a correccion exitosa utilizando puentes
cardiopulmonares. ’

Debido a que las cavidades derechas manejan toda la circulacion sanguinea es
necesaria para la supervivencia de estos enfermos la presencia de comunicacion
interauricular. Su tamafno juega un papel importante en la distribucion del flujo
venoso entre el pulmoén g la circulacion sistémica en ausencia de obstruccion de
las venas pulmonares. ® *'* El termino obstruccién denota que el retorno venoso
pulmonar es impedido entre la vena pulmonar comun y el atrio derecho. Mientras
que la comunicacion interatrial restrictiva denota obstruccnon del flujo sanguineo
pulmonar de la auricula derecha al atria |zqmerdo

Un tercio de los pacientes tienen otras malformacmnes cardiacas como conducto
arterioso permeable, coartacién aortica, tetralogia de Fallot y transposicion de las
grandes arterlas También se han descrito casos complejos como los
isomerismos. *?*. Por otro lado se han asociado a sindromes como Holt Oram,
Klippel Fiel, focomella y Schachermann.

Las manifestaciones clinicas dependen del tamafo de la comunicacion
interauricular y la presencia o no de obstruccion del colector. En estos casos los
pacientes desarrollan sintomas desde el primer y sedgundo dia de vida como fatiga
a la alimentacion, cianosis y dificultad respiratoria.”
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Estas manifestaciones se exacerban si la conexion anémala total de venas
pulmonares es de tipo infradiafragmatico debido al aumento de Ia resu)n
intrabdominal que obstruye el colector a nivel de hiato esofagico. * ' #4%°. Al
examen fisico encontramos desnutricion y cianosis de diversos grados, Puede
existir soplo expulsivo en foco pulmonar con el segundo ruido desdoblado. En
otros casos, ausencia de soplos y el componente pulmonar del segundo ruido
intenso, La hepatomegalla esta presente a menudo cuando la CATVP es al
sistema porta.” %. En el electrocardiograma encontramos crecimiento acentuado
de las cawdades derechas y pocas manifestaciones de fuerzas izquierdas. En la
radiografia de torax el tamano del corazon es normal o ligeramente incrementado.
La presencia de hipertension venocapilar sugiere obstruccion. En los lactantes
mayores con CATVP a vena vertical se aprecia la silueta en ocho. > %% Los
pacientes con conexién anomala total de venas pulmonares y comunicacion
interatrial amplia no tienen sintomas tan tempranos. “. El ecocardiograma es un
procedimiento de diagnostico no invasivo que perrmte hacer el diagnostico de
esta entidad. En modo M y bidimensional se observa una marcada dilatacion de
auricula y ventriculo derecho y movimiento septal paraddjico. Las cavidades
izquierdas habitualmente tienen dimensiones menores a las esperadas para la
edad. Cuando la conexion anémala es a seno coronario, éste se observa dilatado ,
debe diferenciarse de la posibilidad de vena cava superior izquierda persistente
En los casos con conexion andmala, variedad supracardiaca, en el corte
supraesternal se observa el sitio de llegada de las venas y la dilatacion del vaso
correspondiente. & ' 2% Debe evaluarse ademas el tamafio del defecto
interatrial El defecto se considerc amplio arriba de 5mm y por debajo de ello
restrictivo. Se revisa también el colector ya que en algunos casos esta obstruido.
Por otro lado debe medirse la pres’dn de la arteria pulmonar e investigar lesiones
asociadas como conducto arteric o permeable, coartacion aodrtica, comunicacion
interventricular y tetralogia de Fallot. En la actualidad, cuando existe dificultad
para evaluar la conexion venoatrial con ecocardiografia transtoracica, se procede
al estudio transesofagico. El cateterismo se requiere en los contados casos en
que a través del ecocardiograma no se pueda evaluar la conexion venoatrial.
También esta descrito en casos con comunicacion interatrial restrictiva para
atrioseptostomia. Recientemente se ha realizado este diagndstico con resonancia
magnetica y tiene alta sensm:hdad en el diagnéstico, comparado con el
ecocardlograma y el cateterismo. ’ :

La cirugia se realiza por abordaje transatrial. La vena pulmonar comun es
movilizada y la vena ascendente o descendente es ligada. El sitio de anastomosis
entre el atrio izquierdo y la vena pulmonar comun es creado usando una incision
en el atrio izquierdo y la comunicacion interatrial se cierra con pericardio. Los
resultados posquirurgicos son excelentes. La presién pulmonar vuelve a lo normal
o puede permanecer ligeramente elevada en los primeros meses. Las
anormalidades del ventnculo izquierdo desaparecen y el ventriculo derecho
adquiere tamafio normal. 2



La reoperacion se ha reportado en 20% de los casos' % 8%, La obstruccion de la

anastomosis puede ocurrir en todos los tipos de conexion anomala total de venas
pulmonares. Pero parece ser mas comun en la infradiafragmatica y también en la
conexion anomala total de venas pulmonares a seno coronario. 2% 3% Las
complicaciones mas frecuentes a mediano plazo son las arritmias como la
bradicardia sinusal, taquicardia supraventricular, flutter atrial, enfermedad del nodo
sinusal y bloqueo atrio ventricular . No hay reportes en la literatura que informen
de la evolucion de los casos operados cuando llegan a la vida adulta.



OBJETIVO GENERAL

Describir la evolucion de los pacientes con conexion anémala total de venas
pulmonares llevadas a cirugia y sus complicaciones.

OBJETIVOS ESPECIFICOS
v Determinar la morbimortalidad de los pacientes sometidos a tratamiento
quirargico con conexion anomala de venas pulmonares.
v Evaluar su evolucion a mediano plazo.
v" Describir las arritmias y manejo de los pacientes a qmenes se realizé
correccion de conexion anomala de venas pulmonares.



JUSTIFICACION

La conexién anomala de venas pulmonares es un grupo de cardiopatias que tiene
pronostico y supervivencia desalentadores sin tratamiento quirirgico ya que la
historia natural de esta cardiopatia ha demostrado que sin cirugia mas del 80% de
los pacientes fallece durante el primer ano de vida y menos del 10% alcanza la
edad adulta. Los resultados quirtrgicos son excelentes: la mortalidad es baja y las
complicaciones a mediano plazo son pocas, entre ella se sefiala la estenosis
venosa pulmonar y las arritmias. No hay estudios recientes al respecto .En nuestro
pais no hay estadisticas que informen de la evolucion de estos pacientes por lo
que realizamos este estudio con la finalidad de evaluar que ha pasado con estos
casos.



UNIVERSO DE TRABAJO

Se revisaron todos los expedientes de los pacientes que ingresaron al
departamento de Cardiologia Pediatrica del Instituto Nacional de Cardiologia ~
Ignacio Chavez ~ con el diagnostico de conexion andmala total de venas
pulmonares en el periodo comprendido de enero 1993 a diciembre 2003.

DISENO DEL ESTUDIO

Estudio observacional, descriptivo y retrospectivo.



LUGAR

Todos los pacientes que hayan ingresado al departamento de Cardiologia
Pediatrica Instituto Nacional de Cardiologia “Ignacio Chavez’, en el periodo
comprendido de enero 1993 a diciembre del 2003.

MATERIALY METODOS

Se estudiaron 122 pacientes con diagnéstico de conexion anémala total de venas
pulmonares. Los datos se obtuvieron mediante la revision de expedientes clinicos.
Se analizaron los tipos de conexion, edad de diagndstico, cuadro clinico, tamafo
de la cavidades izquierdas, lesiones asociadas, presion sistolica de la arteria
pulmonar, edad en que se efectudé la cirugia, tamano de la comunicacion
interatrial, lesiones asociadas, tiempo de cirugia, pinzamiento aodrtico,
complicaciones tiempo de estancia hospitalaria, arritmias posquirurgicas,
defunciones y evoluciéon a mediano plazo.



RESULTADOS

Se estudiaron un total de 122 pacientes, 83 hombres y 39 mujeres, cuyas edades
fluctuaron de un dia de vida a 20 anos. (Fig. 1). La media de edad, 3 afos 4.16
DE. Noventa y tres pacientes, (76%) tuvieron menos de 3 afos de edad, mientras
que 29 pacientes (24%) tuvieron mas de 3 anos al momento del diagnostico.

(Fig 2). El cuadro clinico de presentacion fue: insuficiencia cardiaca 99 pacientes
(Fig. 3), insuficiencia respiratoria 25 pacientes, cianosis ligera 82 pacientes y
moderada, 40 enfermos. El diagnostico se hizo con ecocardiograma en 99.18% y
s6lo en 0.82% se requirid cateterismo. En ningun paciente se realizo
atrioseptostomia. La conexion anomala mas frecuente fue la variedad
supracardiaca 49.1% (60 pacientes), cardiaca 46% (56 pacientes) e
infradiafragmatica en 4.9% (6 pacientes). (Fig. 4). La variedad mas comun fue a
vena vertical 27.82%(34 pacientes), seguida de vena cava superior 18% (22
pacientes) y vena innominada 3.3% (4 pacientes). De todos ellos la variedad mas
comun fue a seno coronario en 37% (45pacientes) y atrio derecho 9% (11
pacientes).Mientras que en la infradiafragmatica hubo sélo 6 pacientes. De todos
los casos el tipo de defecto interatrial fue ostium secundum en 117 pacientes,
foramen oval | paciente y en 4 pacientes no se reporté. La comunicacion interatrial
fue restrictiva en el 14% de los casos. Se encontraron en 40 casos lesiones
asociadas como persistencia del conducto arterioso : 29 pacientes, comunicacion
interventricular en 3 pacientes, estenosis pulmonar 2 pacientes, coartacion de
aorta y persistencia del conducto arterioso 2 pacientes, estenosis pulmonar y
persistencia del conducto arterioso 1 paciente, comunicacion interventricular vy
persistencia del conducto arterioso 1 paciente, tetralogia de Fallot en un paciente
(Fig. 5). La presion sistélica de la arteria pulmonar se mididé en 115 pacientes que
vario de 30 a 120 mmHg (Fig. 6). De acuerdo a la severidad:19 pacientes se
encontraron de 30-50mmHg, 50 pacientes de 51 a 70mmHg, 31 pacientes de 71 a
90mmHg y 15 pacientes arriba de 91 mmHg. Las cavidades izquierdas de todos
los pacientes estuvieron antes de la cirugia por debajo de una DE, 113 pacientes
fueron llevados a cirugia. La edad a la cirugia fue de 1.6 anos promedio, con un
rango de 14 dias a 20 anos. El tiempo de cirugia promedio fue de 67.3 minutos,
pinzamiento aértico de 43.4 minutos, el tiempo de estancia hospitalaria en terapia
intensiva fue de 4 dias, mientras que la estancia hospitalaria total fue de 10.6 dias.
Hubo en total 9 defunciones, uno fallecié durante la cirugia. El tipo de conexion
anomala fue a vena vertical y como lesién asociada comunicacion interventricular.
Los otros 8 pacientes no se operaron debido a que al ingreso al hospital
presentaron insuficiencia cardiaca severa y bronconeumonia, por lo que no
respondieron al tratamiento ofrecido. De éstos, 6 casos tuvieron conexion anoémala
infradiafragmatica, otro tuvo conexion andémala a seno coronario y comunicacion
interventricular y otro conexion anémala a vena cava superior y coartacion aortica
Las complicaciones posquirdrgicas mas frecuentes fueron: hipertension arterial
pulmonar 65% de los casos, sepsis, 54.5%, sangrado 3%, y falla organica
multiple en 1% (Fig. 7).



Después de la cirugia la calidad de vida mejoré. El ecocardiograma que se
realizé un ahfo después de la cirugia no demostré obstruccion de la anastomosis
en ningun caso y la presion pulmonar fue de 40 +/- 15 mmHg. Durante el
seguimiento a 5 anos, las complicaciones encontradas fueron trastornos del ritmo
y la conduccion en el 11.5%. Entre ellas destacan flutter auricular 6.1% (7casos),
el bloqueo atrioventricular completo 2.7% (3 pacientes). Tres pacientes
presentaron ritmo auricular bajo (2.7%), uno de ellos debido a la adecuada funcién
ventricular se mantiene en  observacién. Los otros dos posteriormente
desarrollaron bloqueo atrioventricular completo y necesitaron marcapaso. Se han
colocado en total 6 marcapasos definitivos con tiempo de seguimiento de 3 anos y
adecuada evolucion. Dos pacientes desarrollaron taquicardia supraventricular por
foco ectépico por lo que se realizé ablacion exitosa. Actualmente ambos se
encuentran en ritmo sinusal
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DISCUSION

Es poca la bibliografia actual acerca del seguimiento de estos casos a nivel
mundial. En nuestro pais no existen estadisticas al respecto. De acuerdo al tipo
anatémico, nuestra incidencia fue: supracardiaca 49.1%; cardiaca 46.0%
infracardiaca 4.9% similar a la descrita por Darwin.

La edad a la cirugia fue de 1.6 afos. Comparada con el grupo Linconl fue mayor.
Esto esta en relacion a que la mayor parte de los pacientes tienen como
manifestacion clinica inicial insuficiencia respiratoria y como la exploracion fisica
cardiovascular ofrece pocos datos en forma inicial se sugiere que el diagnostico es
algun proceso infeccioso respiratorio bajo. En otros paises el diagndstico prenatal
permite que una vez que nacen sean enviados a los hospitales en donde se les
pueda ofrecer la cirugia.

De las lesiones asociadas, la que se presento con mayor frecuencia fue el
conducto arterioso permeable. Dicha lesion no modifico la historia natural del
padecimiento ya que todos ellos sobrevivieron después de la operacién. Todos los
casos con conexion anomala, variedad infracardiaca, murieron. Las edades de
presentacion fueron de 1 a 30 dias por lo que el diagndstico prenatal a haber
modifi.ado la evolucion. También se conocieron en la primera semana de vida,
uno de los pacientes con coartacion aortica y otro con comunicacién
interv~ itricular. Desafortunadamente las condiciones criticas en que llegaron
impic 2ron el manejo quirdrgico. En nuestro material se encontraron dos casos con
estenosis pulmonar y dicha anomalia no estaba descrita en la literatura.

Se ha descrito asociacion de esta entidad con Sindromes como Holt Oram, Klippel
Fiel y Schacherman. En nuestra serie se encontré6 un caso con sindrome de
VACTER y conexion anomala a vena vertical con resultado quirtrgico exitoso.

La hipoplasia del atrio izquierdo y tamafio reducido del ventriculo izquierdo ha
sido sefalada por Utha como factores anatémicos que influyen en los resultados.
Sin embargo, nuestra serie revela que todos nuestros pacientes se encontraban
una percentil por debajo de la esperada para la edad y, a pesar de ello, la
evolucion ha sido adecuada.

En una serie de 33 casos con obstruccion al retorno venoso, el superviviente
mayor alcanzo sin cirugia 4.5 meses de vida. Sin embargo, en nuestra serie, no
rebasd el mes de edad (conexién anémala variedad infracardiaca).

El 14% de los pacientes presentd comunicacion interatrial restrictiva. El
procedimiento quirdrgico se ofreci6 en forma inmediata y los resultados
quirurgicos fueron exitosos.

11



Se ha descrito que las cicatrices intracardiacas favorecen las arritmias tardias por
lo que estamos obligados a pensar en ellas. Fue bajo nuestro porcentaje: entre
ellas destacan flutter atrial con respuesta adecuada a tratamiento farmacolégico,
el bloqueo atrioventricular completo para lo que se han colocado marcapasos y
taquicardias auriculares que respondieron exitosamente a la ablacién.

Aun falta por determinar que sucede con estos pacientes cuando alcancen la edad
adulta y la combinacion que se produzca de un corazén sometido a tratamiento
quirurgico por cardiopatia congénita y las modificaciones que sufra al cabo del
tiempo por el envejecimiento.

12



CONCLUSIONES

La conexidon anomala total de venas pulmonares es una cardiopatia que tiene
buena evolucion a mediano plazo por lo que el diagnéstico oportuno permite que
su manejo se efectué en forma temprana.

Las variedades en orden de frecuencia son: supracardiaca, a vena vertical e
innominada; cardiaca a seno coronario y la variedad infracardiaca poco
frecuente.

La malformacion que se asocia con mas frecuencia es el conducto arterioso, en
23.7% de los casos.

La conexion anomala total de venas pulmonares variedad infracardiaca tiene alta
mortalidad. También la asociacion de conexion anémala de venas pulmonares de
cualquier variedad con coartacion aértica y con comunicacion interventricular.

Se demostré ademas en dos enfermos estenosis pulmonar; dicha asociacion no
se habia reportado previamente en la literatura.

La mortalidad quirurgica es muy baja y ocurre en el 0.9% de los casos. Esto
puede estar en relacion en dicho caso se asocid con comunicacion
interventricular

En el 11.5% de los casos se encontraron trastornos del ritmo y la conduccion, en
el seguimiento posquirdrgico, entre los que destacan el bloqueo atrioventricular
completo por lo que fue necesaria la colocacion de marcapaso definitivo en  los
enfermos. :

En las ultimas décadas ha habido grandes avances en Cardiologia Pediatrica. De
tal suerte que en otros paises se efectia el diagnostico prenatal de esta
malformacion, por lo que, una vez que esto se realice en nuestro pais, el
tratamiento quirdrgico se ofrecera a edades mas tempranas

Por ultimo estos pacientes :n poco tiempo seran parte de los enfermos que se
encuentran en el grupo 2 cardiopatias congénitas del adulto y falta saber la
evolucion en esa etapa.

13
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