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INTRODUCCION

La conexidon anomala total de venas pulmonares (CATVP) es una
cardiopatia congenita en la que se pierde totalmente la conexion que existe
normalmente entre el plexo venoso pulmonar y el atrio izquierdo. De acuerdo al
lugar de conexion se clasifica en: Tipo |, Supracardiaca (vena cava superior,
cayado de vena acigos, vena innominada y vena cava superior izquierda); Tipo
Il. Cardiaca (seno coronario, atrio derecho); Tipo Ill, Infracardiaca (vena porta,
venas hepaticas, ductus venosus, venas gastricas y vena cava inferior) y tipo
IV, Mixta, cuando la conexién anémala se hace en dos o mas de los sitios ya
mencionados (10). La clasificacion anterior es la mas utilizada y fue establecida
en la Conferencia Internacional de Nomenclatura de la Asociacion Europea de
Cirujanos Cardiotoracicos (1,28) Del total las cardiopatias congénitas la
CATVP representa del 1-3% (3) Con base a su historia natural tiene una
mortalidad de 80% antes del primer afo de vida (1) y solo el 10% alcanza la
edad adulta si no antes son sometidos a tratamiento correctivo quirargico(a).
Se asocia con otras cardiopatias hasta en el 25% lo cual incrementa el riesgo
quirdrgico (3)

La fisiopatologia esta condicionada por cortocircuito mixto secundario a
la mezcla de sangre venosa pulmonar y sistémica a nivel del atrio derecho y
depende de tres factores: tamano del defecto septal atrial, nivel de resistencias
pulmonares y la presencia de obstruccion al retorno venoso pulmonar. (10)

Las manifestaciones clinicas fatiga y disnea con los esfuerzos se
explican por el flujo pulmonar elevado. Si no hay obstruccion la cianosis es
ligera y las manifestaciones de dificultad respiratoria se presentan entre el
primer y sexto mes de edad. La hipoxia es severa desde el nacimiento cuando
el defecto septal atrial es restrictivo. Son pacientes con déficit ponderal,
irritables, con hiperactividad precordial por la sobrecarga volumétrica. La
radiografia de torax se caracteriza por incrementd el flujo pulmonar y
cardiomegalia a expensas de cavidades derechas. En presencia de obstruccion
se puede encontrar signos de hipertension venocapilar. El electrocardiograma
muestra habitualmente ritmo sinusal, poco frecuente arritmias atriales y
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blogueo atrioventricular de primer grado, crecimiento atrial derecho con P alta y
acuminada, eje de QRS a la derecha. R alta con o sin s pequena en V1 y
bloqueo de rama derecha del has de His. El metodo diagnoéstico idoneo es el
ecocardiograma bidimensional Doppler color, con una sensibilidad en conexion
anomala total de venas pulmonares del 85% y especificidad del 98%. (5.11). Se
considera que este metodo diagnostico no incrementa el riesgo de
morbimortalidad de la cirugia y reduce el costo. (19) El patrén preciso de la
conexion es identificado por la combinacién de planos supraesternal, apical y
subcostal, situacion indispensable para el manejo quirtrgico (22). Hay varios
estudios prospectivos que sustentan la precision de la ecocardiografia en el
diagnostico de CATVP vy justifican el abandonar el cateterismo y la angiografia
como metodos diagnésticos definitorios (21, 24). Sin embargo esta indicado la
realizacion de cateterismo cardiaco para una mejor definicion en presencia de

CATVP variedad mixta o cuando hay defectos asociados.

Aunque si bien en la CATVP infracardiaca es la que casi siempre se
asocia con obstruccion, también se ha encontrado obstruccion en el tipo
supracardiaco siendo el sitio de obstruccion su conexién con la vena cava
superior (20,25) Se reporta en diversos estudios que la obstruccion venosa
representa un factor de riesgo significativo a considerar en el tratamiento
quirurgico (2). El ecocardiograma postoperatorio evaltiia obstruccion venosa, y
se convierte en una excelente herramienta para la evaluacion quirurgica,
identificacion y localizacion de obstruccion post operatoria en el retorno venoso.
(23)

El tratamiento de eleccion es quirirgico aunque la reparacion quirdrgica
fue asociada en el pasado con alto riesgo de mortalidad, esta ha disminuido de
un 30% al 5% en los ultimos reportes situacion que se ha atribuido, en parte, al
diagnéstico temprano por ecocardiograma, en el cual se detalla en forma
general detecta el flujo de todas o de una vena conectada en forma anomala,
cuantificar la dilatacion de atrio, ventriculo derecho y arteria pulmonar y la
presion sistdlica de arterial pulmonar, el movimiento septal plano o francamente
paradojico; la obstruccion a nivel de la conexién de las venas pulmonares, el

tamano de la comunicacion interatrial, entre otras.(30).



Con el fin de determinar el pronéstico en esta cardiopatia se han
estudiado factores como la saturacion preoperatoria, la cual es menor en
paciente con cierto grado de obstruccion e hipertension arterial pulmonar
severa. También se ha considerado el requerimiento de asistencia de
ventilacién en el preoperatorio. Asi la presencia de una comunicacién interatrial
restrictiva y la necesidad de cirugia de emergencia, entendida como aquella
que se lleva a cabo dentro de las primeras 12 a 24 hrs. de hospitalizacion son

reconocidos como factores de riesgo de mortalidad temprana. (3) (Cuadro )

Encontrando que en presencia de asociacion de estos factores por
ejemplo: menores de 1 ano, peso < 50 percentil, saturacion preoperatoria baja
e HAP moderada, los pacientes requieren a menudo cirugia de emergencia y
su mortalidad temprana puede ser hasta de un 18%. El factor que a menudo se
describe como la mayor causa de mortalidad es la hipertension arterial
pulmonar (HAP) (3) La mortalidad posticirugia se ha reportado hasta del 9% vy,
en forma general, los determinantes de mortalidad son: el tipo de CATVP, la
presencia de obstruccion venosa preoperatorio. (4,16) (Cuadro 2-3)

Los dos factores que se consideran determinantes en mortalidad son la
presencia de HAP severa y mal estado nutricional, factores que a su vez
condicionan mayor tiempo de circulacion extracorpérea, infeccion, mediastinitis,
hemorragia bronquial, entre otras. (2-3) La obstruccion venosa pulmonar es
factor predictor de mortalidad ya que puede existir incluso después de la
correccion. Se explica por fibrosis y proliferacion de la neointima en el sitio de
anastomosis (6). En conclusion el resultado de la correccion quirlrgica esta
influido por la condicién clinica como reflejo directo del tipo de anatomia y

severidad de lesiones asociadas (16)

En la evolucién clinica en el postoperatorio la necesidad de ventilacion
electiva por minimo de 24 hrs es habitual. En algunos casos se requiere
vasodilatadores como nitroglicerina, prostaglandinas E4 e incluso del uso de
oxido nitrico (3), Los resultados a largo plazo han demostrado que la sobrevida
a 17 anos después de la cirugia es del 84%, la mayor parte de muertes



ocurren durante la hospitalizacion inicial Se ha demostrado una alta
probabilidad de reoperacion en los casos con obstruccidon venosa pulmonar.(4)
De los pacientes que presentaron obstruccion, hay predominio del tipo
infracardiaco, siendo el sitio de la obstruccién en la anastomosis o en la
ostium. De presentarse es necesario llegar a la reoperacion siendo la
mortalidad elevada (25%) (6). De los predictores de mortalidad en esta
complicacion se han considerado el sitio de la obstruccién, presion del

ventriculo derecho y obstruccién residual (2,6).

Por otro lado la HAP frecuentemente es un problema encontrado
después de la reparacion de conexion anomala total de venas pulmonares con
obstruccion venosa, en los cuales se han descrito con cavidades izquierdas
mas pequenas de lo normal mas no hipoplasicas (7).

Otro aspecto que ha sido considerado son el tamano de las cavidades
izquierdas medidas por ecocardiografia, encontrando que la masa ventricular
en nifos con conexion anomala total de venas pulmonares es normal. pero la
cavidad esta comprometida por desplazamiento del septum hacia la izquierda
por la combinacion de sobrecarga de volumen y presion de las cavidades

derechas del corazon. (12,27).

El ventriculo izquierdo es pequeno o poco desarrollado debido a la
reduccion de flujo sanguineo y puede ser un factor mayor de alta mortalidad
después de la correccion quirargica.(12). En el estudio por Bove y cols (12,29)
se demostro hipertrofia constante y dilatacion variable del ventriculo derecho y
la valvula pulmonar consistentemente dilatada en todos los casos. El septum se
encontré mas grueso que la pared libre del ventriculo izquierdo. Se establecié
en conclusion, que la masa del ventriculo izquierdo incluyendo septum es
normal o ligeramente disminuida y que la configuracion de la cavidad del
ventriculo izquierdo esta marcadamente distorsionada por el desplazamiento
del septum a la izquierda, la pared posterior del ventriculo izquierdo es delgada
y la valvula aodrtica es hipoplasica en muchos casos. El retardo del crecimiento
del orifico de la valvula aortica es una evidencia circunstancial del poco flujo a

traves del ventriculo izquierdo. (12)



Gramham y cols usando el método de area de Dodge, reportaron que el
volumen diastélico del ventriculo izquierdo estaba disminuido al igual que el
volumen sistolico y la presion del ventriculo izquierdo asi como describen el
volumen del atrio izquierdo dos desviaciones abajo de lo normal (13). Estudios
patologicos sustentan estos argumentos ya gue se ha encontrado que las
cavidades izquierdas tanto el atrio como el ventriculo son mas pequefas al
compararlos con corazones normales (26)

Tajik y cols. reportaron la evidencia ecocardiografica del movimiento
septal paraddjico en conexion anémala total de venas pulmonares y la
importancia del movimiento septal sobre el llenado del ventriculo izquierdo para
mantener un gasto normal por el incremento del volumen del ventriculo
derecho. (14) El balance entre la reduccion de la precarga y la resistencia al
llenado es mantenida con presion al final de la diastole y adelgazamiento de la
pared posterior del ventriculo izquierdo y, probablemente, sea un signo
intrinsico de falla de bomba (12).

La presencia de severa disminucién tanto en tamano como en funcién
del ventriculo izquierdo han sido analizados como factores de riesgo
postquirirgicos y se ha encontrado que tanto el tamafo como la funcion del
ventriculo izquierdo estdn marcadamente deprimidos y constituyen un factor
predictor de riesgo alto de mortalidad operatoria si se asocia a obstruccion
venosa, habiéndose demostrado en estos paciente que el bajo volumen

sistolico marco el bajo gasto cardiaco (18)

El compromiso de la cavidad ventricular izquierda en el postoperatorio
inmediato limita el éxito de la cirugia (12). Los sintomas en conexién anomala
total de venas pulmonares son debidos ya sea por obstruccion venosa
pulmonar y/o falla de la funcion ventricular izquierda. Se ha sustentado que las
anormalidades preoperatorios en el ventriculo derecho e izquierdo deben volver
a lo normal después de la cirugia y por consiguiente el resultado satisfactorio
de la correccién quirdrgica ha sido asociado con su desarrollo y crecimiento
normal. (15-18)



JUSTIFICACION

La morbilidad quirirgica continua siendo elevada en los nifios

operados de correccion andémala de venas pulmonares . Aunque se han
identificado algunos factores de riesgo, no se han evaluado las dimensiones del

ventriculo izquierdo como factor de riesgo.

OBJETIVO

Evaluar la asociacion entre dimensiones de la cavidad ventricular izquierda,
medidas por ecocardiografia y el tiempo de ventilacion mecanica posterior a la
correccion quirdrgica de nifos con conexion anomala total de venas

pulmonares.

HIPOTESIS
Existe una asociacion inversa entre las dimensiones del ventriculo izquierdo y
el tiempo de ventilacion mecanica posterior a la cirugia en ninos operados de

correccion de una conexion anémala de venas pulmonares.

MATERIAL Y METODOS

Tipo de estudio.

Observacional, longitudinal, ambispectivo y descriptivo.

Criterios de Inclusion.

a) Poblacion Objetivo: nifios, ambos géneros, operados de correccion total

de conexion andmala de venas pulmonares



b) Poblacién Elegible: pacientes operados recibidos en el Servicio Terapia |
Intensiva del Instituto Nacional de Cardiolegia Igna-

cio Chavez del 2000 al 2004

Criterios de Eliminacién.
Isomerismo

Expedientes incompletos

Material
Expedientes clinicos
Video-cintas del ecocardiograma prequirurgico realizado con el equipo

Hewlett-Packard Sonos 5500

Meétodo

Se revisaron los expedientes clinicos de todos los pacientes que cumplieron los
criterios de seleccion. Las variables universales y especificas fueron
registradas en una hoja de recoleccion de datos elaborada ex profeso para el
presente estudio. Las videocintas fueron revisadas por un ecocardigrafista
pediatra, el cual midié en tres ocasiones las dimensiones del

ventriculo izquierdo obteniéndose un promedio sobre las imagenes grabadas
del eje largo en modo ‘M". Con los promedios obtenidos se calcularon los
valores Z para cada una de las dimensiones a través de la ecuacién de
regresion del programa Z-score del servicio de Ecocardiografia del Instituto
Nacional de Cardiologia Ignacio Chavez. Los valores obtenidos también se

registraron en la hoja de recoleccion de datos.



Definiciones Operacionales

a) Diametro Diastolico del Ventriculo lzquierdo
- variable: cuantitativa
- escala: numeérica continua de razon
- unidad de medicion: mm
- definicion: segun Comité de la Sociedad Americana
Ecocardiografia Pediatrica (29)

b) Valor Z del Diametro Diastolico del Ventriculo lzquierdo
- variable: cualitativa
- escala: numerica continua de razon
- unidad de medicion: adimensional
- definicion:  segun Comité de la Sociedad Americana
Ecocardiografia Pediatrica (29)

c) Diametro Sistolico del Ventriculo lzquierdo
- variable: cuantitativa
- escala: numeérica continua de razon
- unidad de medicion: mm
- definicion: segun Comité de la Sociedad Americana
Ecocardiografia Pediatrica (29)

d) Valor Z del Diametro Sistolico del Ventriculo lzquierdo
- variable: cuantitativa
- escala; numerica continua de razon
- unidad de medicion: adimensional
- definicion: segun Comité de la Sociedad Americana
Ecocardiografia Pediatrica (29)

e) Grosor Diastolico del Septum Interventricular
- variable: cuantitativa
- escala: numerica continua de razon
- unidad de medicion: mm
- definiciobn: segun Comité de la Sociedad Americana
Ecocardiografia Pediatrica (29)

f) Valor Z del Grosor Diastolico del Septum Interventricular
- variable: cuantitativa
- escala: numeérica continua de razon
- unidad de medicidén: adimensional
- definicion: segun Sociedad Americana de ecocardiografia (1)

g) Tiempo de Ventilacion Mecanica
- variable: cuantitativa
- escala: numérica continua de razon
- unidad de medicion: dias
- definicién: dias cumplidos con ventilacion mecanica invasiva

de

de

de

de

de



ANALISIS ESTADISTICO

Se realizd el analisis estadistico a través del paquete SPSS version 10.0 para
Windows. Las caracteristicas clinicas y demograficas se resumieron con
estadistica descriptiva (frecuencias y/o proporciones para variables nominales
u ordinales; promedio y desviacion estandar para variables numéricas con
distribucion gaussiana o mediana con minimos y maximos, cuando no tengan

esta distribucion).

La asociacion entre las dimensiones del ventriculo izquierdo y el tiempo de
ventilacion mecanica fueron evaluados con el Coeficiente de Correlacion de
Pearson o la Rho de Spearman dependiendo del tipo de distribucion de los

datos.

CONSIDERACIONES ETICAS

Por ser un estudio retrospectivo sin implicar riesgo al paciente, no requirio

consentimiento informado.

RESULTADOS

En el periodo analizado se incluyeron 48 pacientes postoperados de
conexion anémala total de venas pulmonares. Se encontré que la edad de los
pacientes la mediana fue de 5 meses con rango de 1 mes a 120 meses: peso
con una mediana de 4.9 kg. con un minimo de 3 kg y maximo de 28 kg. El
tamafio de CIA tuvo valores variables desde un minimo de 2 mm hasta un
maximo de 27 mm con una mediana de 6 mm. El diametro diastdlico del
ventriculo izquierdo tuvo minimo de 10 mm y maximo de 35 mm con mediana
de 17 mm. El diametro sistolico del ventriculo izquierdo el minimo fue de 5 mm
y maximo de 24 mm con una mediana de 11 mm La pared posterior del
ventriculo izquierdo el minimo fue de 2 mm y maximo de 7 mm con mediana de

4 mm. Los dias de ventilacién mecanica tuvieron distribucion asimétrica con
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valores de menos de un dia (2 hrs.) hasta un maximo de 75 dias con una

mediana de 3 dias. (tabla 1)

En cuanto a las medidas del ventriculo izquierdo en valor Z se encontro.
que el diametro diastélico y sistdlico medido por ecocardiograma modo M,
fueron menores de los esperados para el peso del paciente. El valor Z del
anillo adrtico y pared posterior fueron normales para el valor esperado al peso

del paciente. (tabla 2)

No existio asociacion entre valor Z del diametro diastolico del ventriculo
izquierdo y el tiempo de ventilacion mecanica(correlacion no significativa,
Sperman -0.21). Tampoco se encontrd asociacion del valor Z de diametro
sistélico y el tiempo de ventilacion mecanica (Sperman: -0.09). Tampoco fue
significativa la asociacion entre pared posterior y ventilacion (Sperman: -0.37)
Asi como no fue significativa la correlacion del valor Z de anillo aortico y tiempo

de ventilacion ( Sperman: -0.10). (tablas 3-6)

DISCUSION

Un sustento para disminuir la morbilidad y mortalidad en cardiopatias
congénitas ha sido el encontrar factores de riesgo, los cuales mediante su
prediccion y modificacion determinan la evolucion de los pacientes. En la
conexion anomala total de venas pulmonares el enfoque de factores de riesgo
de morbilidad y mortalidad se ha delimitado a la severidad de la hipertension
arterial pulmonar y obstruccion del colector (3,4). El estudio del tamario de las
cavidades ha sido estudiado también con el fin de encontrar correlaciéon entre
esta y la evolucion de los pacientes. Graham y col reportaron haber
encontrado disminuido el volumen diastdlico y sistolico en esta cardiopatia
(13), comprobado con otros estudios de patologia (26). Asi mismo otros
estudios han demostrado que el movimiento septal paradojico limita el llenado
del ventriculo izquierdo para mantener gasto cardiaco normal y se ha atribuido
el hallazgo de un anillo aértico hipoplasico como evidencia circunstancial del

poco flujo a través del ventriculo izquierdo (18).
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No se encontré asociacion entre el puntaje Z del tamano de cavidades
izquierdas y el tiempo de ventilacion mecanica estadisticamente significativa.

Y es relevante destacar que los factores de riesgo mas importantes
determinados son la obstruccion del colector, presencia de hipertension arterial
pulmonar, también debe considerarse si la cirugia es de urgencia, saturacion
baja preoperatorio, asi como que se requiera asistencia ventilatoria antes de la
cirugia(3).

Si bien en este estudio no pudimos establecer una correlacion entre el
tamarno de las cavidades izquierdas y la morbilidad consideramos que es un
aspecto que se debe analizar con mayor profundidad y buscar alternativas
ecocardiograficas, como por ejemplo el indice de Tei que mide la funcién
ventricular global, que nos permitan caracterizar mejor los riesgos tanto de
morbi-mortalidad en este grupo de pacientes.

La mortalidad quirdrgica ha ido disminuyendo debido a un abordaje cada
vez mas temprano de los pacientes, a mejores técnicas quirurgicas, de
proteccién miocardica, cuidados anestésicos y postoperatorios (30), sin
embargo muchos de estos pacientes requieren una asistencia ventilatoria
prolongada lo que los hace que tengan estancias hospitalarias largas y mas
posibilidades de procesos infecciosos intercurrentes. El poder determinar
factores que nos puedan predecir una asistencia ventilatoria prolongada nos
permitiria afrontar mas adecuadamente a estos pacientes.



CONCLUSIONES

En Conexion anomala total de venas pulmonares no se encontro
asociacion entre el tamano del ventriculo izquierdo, (valor Z del diametro
diastolico, sistolico, pared posterior y anillo aortico) y el tiempo de ventilacion
mecanica. Es necesario estudios prospectivos con un tamafio de muestra
mayor para definir si el tamano de las cavidades izquierdas y el anillo adrtico,
juegan un papel en la morbi-mortalidad de la correccién total de conexién

anémala total de venas pulmonares.
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ANEXOS
(CUADROS Y GRAFICAS)

Tabla #1 Variables Clinicas y Ecocardiograficas

Median Minimum  Maximum
Edad (meses)
Peso (Kg)
SC (m2)
CIA (mm)
DDVI (mm)
DSVI (mm)
PPVI (mm)
AAo (mm)
Ventilacion
mecanica (dias)

ro diastolico del ventriculo zquierdo. DSVI=

SC= superficie corporal. CIA= comunicacion ineralial. DDVI=
diametro sisiolico del ventriculo izquierdo. PPVI pared posterior del ventriculo izquierdo. AAo. Anillo aortico

Tabla#2 Dimensiones del Ventriculo Izquierdo

Mean Std. Deviation
DDVI (Valor Z)
DSVI (Valor 2)
PPVI (Valor Z)
A Ao (Valor Z)

Tabla# 3 Correlacién DDVIvs Ventilacién Mecénica

Spearman's rho
DDVI {(Valor Z) Ventilacion mecanica (dias)
Correlatnon Coefficient Sig. (2-tailed) N Correidilon Coefficient Sig. (2-tailed)

DDVI (Valor Z) 1.000 136
Ventilacion

mecanica J

(dias)




Tabla#4 Correlacién DSVI vs Ventilacion Mecéanica

Spearman's rho
DSVI (Valor Z) Ventilacion mecanica {dias)

Correlation Coefficient Sig. (2-tailed) N Correlation Coefficient Sig. (2-tailed)

DSVI (Valor Z) 1.000 48 -097
Ventilacion

mecanica -.087 48 1.000
(dias)

Tabla#5 Correlacion PPVIvs Ventilacién Mecanica

Spearman's rho
PPVI (Valor Z) Ventilacion mecanica (dias)
Correlation Coefficient Sig. (2-tailed) Currelation Coefficient Sig. (2-tailed)

PPVI (Valor Z) 1.000 X .800
Ventilacion

mecanica -.037 800 J .
(dias)

Tabla#6 Correlacién Anillo Aértico vs Ventilacién Mecénica

Spearman's rho
A Ao (Valor Z) Ventilacion mecanica (dias)
Correlation Coefficient Sig. (2-tailed) Correlation Coefficient Sig. (2-tailed)

A Ao (Valor Z) 1.000 -010
Ventilacion

mecanica -.010 1.000
(dias)
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Grafica# 5 Matriz de Correlaciones
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Cuadro 1

Factor de riesgo de mortalidad

Edad : = 12 meses, =2 12 meses

Tiempo de cirugia: electiva o de urgencia

Sexo

Peso menor de 50 percentil

MW N =

T

I_i_po de conexion
Obstructiva

Hipertension arterial pulmonar

Ventilacion mecanica asistida preoperatoria

O |~ ;|

Saturacion de oxigeno preoperatorio

Tiempo de circulacion extracorpérea

Tiempo de pinzamiento aortico ]

Crisis de hipertension pulmonarlg_gﬁl_gg_s_t‘é—pe_mt_orio -




Cuadro 2

(]
o

Crisis de hipertension pulmonar

3 CAUSAS DE MORTALIDAD TEMPRANA

Bajo gasto cardiaco

Neurologicas

Septicemia

Arritmia ventricular

; TRy IS

‘Mediastinitls

j Insuficiencia renal aguda

Cuadro 3

DEMOGRAFICOS | PREOPERATORIOS | TRANSOP | POST
- - OPERATORIOS
Edad a la cirugia | Asistencia ventilatoria | Cirugia de Tiempo de estancia
emergencia | hospitalaria ]
Peso al nacimiento | Tipo TAPVC Tiempo de Obstruccion
bomba venosa pulmonar
|en el post
) ‘operatorio
Peso alacirugia |Obstruccion venosa | Tiempo de Reintervencion
pulmonar pinzamiento
adrtico |
Sindromes Uso de |
cromosomicos parche para el
cierre atrial

Anomalias no
cardiacas asociadas
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