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Resumen 

“Diferencias de presentacion de variables sociodemograficas y clinicas entre sujetos 

con diagnostico de conexión anomala de venas pulmonares total, parcial y drenaje 

anomalo en el  Hospital de Cardiología CMN SXXI Luis Méndez entre los años enero 2011 

a marzo 2018”. 

ANTECEDENTES: Las malformaciones conge ́nitas más frecuentes son las cardiopati ́as 

congénitas. La prevalencia reportada a nivel mundial va de 2.1 a 12.3 por 1000 recień nacidos. 

En nuestro país, se desconoce su prevalencia real; por lo que el cálculo se basa en una 

prevalencia estimada de 8-10 por cada 1000 recién nacidos, y extrapolado a la natalidad, se 

esperan de 18,000 a 20,000 casos nuevos por año. Como causa de muerte infantil, se ubica en 

el sexto lugar en menores de un anõ y como la tercera causa en los niños entre uno y cuatro 

an ̃os. 

El avance en el conocimiento de las técnicas quirúrgicas, los métodos de perfusión y la 

atención perioperatoria ha permitido que la sobrevida actual a 45 años sea del 85%, sin 

embargo, se precisa de un sistema de atención temprano que permita que las cirugías sean 

realizadas en las primeras etapas de la vida  

El incremento en la sobrevida y la modificación de la historia natural ha permitido que el 

enfermo con cardiopatía congénita alcance la edad adulta y no sea exclusivo de la atención 

pediátrica.  

Dentro de las cardiopatias congenitas el drenaje venoso pulmonar anómalo es poco frecuente, 

caracterizada por la ausencia de conexión directa entre todas las venas pulmonares y la 

aurícula izquierda del corazón; constituye entre 0.4 y 2.0% de las cardiopatías congénitas, con 

una marcada mayor incidencia en el sexo masculino; ocurre en 6.8 de cada 100,000 individuos. 

Se diagnostica en 68% de los pacientes en etapa neonatal, lo que refleja la gravedad de esta 
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cardiopatía; otros autores reportan edades desde los primeros días de nacidos hasta los 6 

años y es rara su presentación en adolescentes y adultos. 

La deteccion de poblacion adulta portadora de cardiopatia congenita se ha visto incrementada 

como resultado de los avances en el diagnostico y en el tratamiento de este tipo de pacientes, 

asi como de la mayores expectativas de vida. Con este progreso, aparece una nueva poblacion 

de pacientes  

 

OBJETIVO:  

En pacientes con conexión anómala total, parcial y drenaje anómalo de venas pulmonares de 

reciente diagnóstico: Determinar las diferencias en la presentación de variables 

sociodemográficas y clínicas en sujetos con diagnóstico en la etapa adulta (>17 años). 

 

JUSTIFICACIÓN 

Al identificar al interior de la clínica de cardiopatias congenitas diferencias en variables 

sociodemográficas y clínicas en el grupo diagnosticado en la etapa de adulto, pueden 

justificarse maniobras para intervenir directamente en el proceso de atención que pueda 

beneficiar al sujeto con esta cardiopatia congenita. 

 

MATERIAL Y MÉTODOS:  

Se realizará un estudio observacional, retrospectivo, transversal, descriptivo, a partir del 

análisis de expedientes de los pacientes valorados por el servicio de cardiopatías congénitas 

del 01-Enero-2011 al 30 de marzo de 2018 con diagnóstico de certeza realizado en el HC CMN 

SXXI de conexión anómala total, parcial o drenaje venoso anómalo de venas pulmonares, 

corroborado por estudio de imagen (ecocardiograma, TAC o cateterismo).  
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RESULTADOS.- Se reclutaron 55 pacientes en el periodo comprendido entre enero del 2011 a 

marzo de 2018. 

 

RECURSOS E INFRAESTRUCTURA: El estudio se llevó a cabo en instalaciones del IMSS, 

con los recursos propios del Hospital de Cardiología del CMN Siglo XXI. 

 

LIMITACIONES.-. La cantidad reducida de pacientes ingresados hasta el momento. 

PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA 

El HC CMN SXXI es el único hospital del IMSS con una clínica integrada de cardiopatias 

congenitas del niño y del adulto, otorga atención a el suroeste del país y además de algunos 

otros estados con dispensa de trámite. Existe una investigación previa del servicio (Arch 

Cardiol ) donde la conexión anómala total representó menos del 1% del total de cardiopatias 

congenitas, pero en más de 25% el diagnóstico se realizó en la etapa de adulto, que expuso 

datos meramente descriptivos sin realizar análisis entre grupos de edad. Por lo que se 

desconocen las causas que motivan un envío real al tercer nivel. 

 

Pregunta de investigación 

En pacientes con conexión anómala total, parcial y drenaje anómalo de venas pulmonares de 

reciente diagnóstico. 

¿Cuáles serán las diferencias de presentación de variable sociodemográficas y cínicas entre 

sujetos con diagnóstico en la etapa adulta (>17 años)? 
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P= Pacientes con conexión anómala total, parcial y drenaje anómalo de venas pulmonares de 

reciente diagnóstico. 

I= medición de factores sociodemógraficos y clínicos 

C= tenerlos vs no tenerlos 

O= diagnóstico en la etapa adulta. 

Objetivos 

Objetivo principal  

En pacientes con conexión anómala total, parcial y drenaje anómalo de venas pulmonares de 

reciente diagnóstico: 

- Determinar las diferencias en la presentación de variables sociodemográficas y 

clínicas en sujetos con diagnóstico en la etapa adulta (>17 años). 

Justificación 

Por lo mencionado en párrafos anteriores consideramos que el estudio de este tema debe de 

ser prioritario como tema de salud pública; al identificar al interior de la clínica de Cardiopatias 

Congenitas diferencias en variables sociodemográficas y clínicas en el grupo diagnosticado en 

la etapa de adulto, pueden justificarse maniobras para intervenir directamente en el proceso de 

atención que pueda beneficiar al sujeto con esta Cardipatia Congenita.. 
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Marco Teórico 

DEFINICION: Conexión anomala de venas pulmonares 

La conexión anómala de venas pulmonares es una cardiopatía congénita en la que las 

conexiones normales entre el seno venoso pulmonar y el atrio izquierdo no se establecen, se 

clasifica en  total o parcial. 

Parcial: cuando una o más venas pulmonares están conectadas a una vena sistémica, en lugar 

de su conexión normal al atrio izquierdo  

Total: el seno venoso pulmonar drena la sangre al atrio derecho ya sea directamente o a través 

de sus sistemas venosos tributarios cardinal y umbilicovitelino.  

La sangre venosa pulmonar y sistémica se mezcla en el sitio de conexión anómala y se 

establece un cortocircuito del atrio derecho hacia el atrio izquierdo a través de una 

comunicación interauricular o de un foramen oval permeable; si la comunicación es amplia la 

sangre se distribuye homogéneamente en las cuatro cavidades, pero si el defecto septal es 

pequeño o restrictivo dificulta el cortocircuito de derecha a izquierda; el volumen reducido de 

sangre que llega al atrio izquierdo condiciona la instauración de hipoxia e insuficiencia 

cardiaca.  

Debido a la sobrecarga de volumen sanguíneo las cavidades derechas y la arteria pulmonar 

incrementan su tamaño por dilatación y se establece un aumento en el flujo sanguíneo 

pulmonar lo que a la larga desarrolla hipertensión pulmonar, proceso que incrementa la 

hipertrofia del ventrículo derecho; en cambio las cavidades izquierdas están hipoplasicas, la 

aurícula izquierda con una orejuela de tamaño normal, El ventrículo izquierdo y la válvula mitral 

son morfológicamente normales o con grados de hipoplasia leves.  



 

8 

 

Según el lugar a donde llegue la vena de drenaje, se clasifican en supracardíacos (territorio 

dependiente de la vena cava superior), cardíacos (a la propia aurícula derecha o al seno 

coronario), infra- cardíacos, cuando la vena de desagüe atraviesa el diafragma y llega a la vena 

cava inferior o al territorio portal, y formas mixtas, las más infrecuentes cuando no todas las 

venas pulmonares confluyen en único colector y existen varias venas de drenaje a distintos 

niveles.  

La forma más frecuente de drenaje venoso pulmonar anómalo total es el supracardíaco, el 45% 

del total, y dentro de estos el que drena en la vena innominada a través de una vena vertical 

izquierda que suele encontrarse en íntimo contacto con el nervio frénico de ese lado. Los 

drenajes a nivel cardíaco representan el 25% del total, el mismo porcentaje que los 

infracardíacos. Los drenajes mixtos completan el 5% restante.  

La lesión cardíaca más frecuentemente asociada es la persistencia del ductus, tanto más 

probable cuanto más precoz sea el momento de la intervención quirúrgica.  

Epidemiologia: 

La frecuencia de presentación de la conexión venosa pulmonar anómala total es baja. Supone 

el 1-3% del total de cardiopatías congénitas en corazones con concordancia auriculoventricular 

y ventrículo-arterial. Con una marcada mayor incidencia en el sexo masculino; ocurre en 6.8 de 

cada 100,000 individuos. Se diagnostica en 68% de los pacientes en etapa neonatal, lo que 

refleja la gravedad de esta cardiopatía; otros autores reportan edades desde los primeros días 

de nacidos hasta los 6 años y es rara su presentación en adolescentes y adultos. La conexión 

anómala parcial de las venas pulmonares representa de 0.4 a 0.7% de las malformaciones 

congénitas reportadas en autopsia 



 

9 

 

Embriologia 

En el horizonte XII de Streeter del desarrollo embrionario humano (25–27 días) aparece el 

esbozo de los pulmones como una evaginación endodérmica de la porción más caudal del piso 

de la faringe primitiva. Dicho esbozo se asocia con mesénquima esplácnico del cual se originan 

los angioblastos que forman los vasos sanguíneos del plexo pulmonar. Al mismo tiempo del 

techo del atrio izquierdo surge una evaginación endotelial que constituye el primordio de la 

vena pulmonar común. Cuando el embrión alcanza la edad del horizonte XIII de Streeter (27–

29 días) se inicia la angiogénesis pulmonar que incluye una extensa red capilar situada entre 

ambos pulmones; los capilares de esta zona se fusionan entre sí y forman una pequeña 

cámara denominada seno de las venas pulmonares que tiene origen extrapulmonar y 

extracardíaco. Este seno establece conexiones vasculares con las venas sistémicas bilaterales 

en desarrollo: cardinal anterior derecha que origina a la vena cava superior y al cayado de la 

vena ácigos; cardinal anterior izquierda de la que surgen las venas cava superior izquierda y 

vertical, vitelina derecha que origina el segmento suprahepático de la vena cava inferior, venas 

hepáticas, suprahepáticas y porta y los cuernos sinusales del corazón, el izquierdo al seno 

venoso coronario y el derecho a la porción sinusal del atrio derecho. En este horizonte la vena 

pulmonar común o primitiva crece hacia el seno venoso pulmonar; la red venosa pulmonar 

forma parte del plexo esplácnico y empieza a diferenciarse de él. En los horizontes de Streeter 

XIV (28–30 días) y XV (30–32 días) la vena pulmonar común canalizada se conecta con el 

seno de las venas pulmonares; la región en que ocurre esta conexión es una zona 

mesenquimática continua situada entre la pared atrial y el área interpulmonar. En esta etapa el 

plexo venoso pulmonar está parcialmente separado del plexo esplácnico; la vena pulmonar 

común contiene sangre que drena del seno venoso pulmonar hacia el atrio izquierdo. Se inicia 
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la involución de los pequeños vasos de la conexión venosa pulmonar primaria con los plexos 

cardinal y umbilico–vitelino. 

En el lapso que media entre los horizontes de Streeter XVI al XVIII (32–37 días) el seno venoso 

pulmonar pierde la mayor parte de sus conexiones con los plexos de las venas sistémicas y se 

conecta con el atrio izquierdo a través de la vena pulmonar común; se inicia un proceso de 

integración del seno venoso pulmonar con el atrio izquierdo a nivel de su techo para constituir 

su porción sinusal en la cual penetran separadamente las venas de ambos pulmones 

 

Se ha sugerido que el mecanismo más frecuente que origina los sitios de conexión anomala de 

venas pulmonares es la falta de crecimiento y desarrollo de la vena pulmonar común, lo que 

determina que puedan persistir cualquiera o cualesquiera de los canales primitivos de la 

conexión venosa pulmonar primaria que drenan a los sistemas venosos cardinal derecho (vena 

cava superior derecha y cayado de la vena ácigos) e izquierdo (seno venoso coronario y venas 

cava superior izquierda y vertical) y al sistema venoso umbilicovitelino (porción suprahepática 

de la vena cava inferior, conducto venoso hepático, vena porta, venas esplénica y mesentérica 

superior); estos canales se transforman en los colectores respectivos del seno venoso 

pulmonar. 

El desarrollo del colector unido al cuerno derecho del seno venoso del corazón embrionario 

determina la conexión anómala al atrio derecho, ya que dicho cuerno se incorpora a esta 

cámara cardíaca para formar su porción sinusal y arrastra consigo al colector que en estos 

casos es muy corto. 

Se ha propuesto otro mecanismo patogenético para explicar el origen de la conexión anomala 

de venas pulmonares al atrio derecho que considera el nacimiento ectópico de la vena 
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pulmonar común que en vez de surgir normalmente del atrio izquierdo lo hace del techo del 

atrio derecho justo a la derecha del esbozo del tabique interatrial por lo que la conexión venosa 

pulmonar secundaria se establece con el sen venoso pulmonar que queda integrado al atrio 

derecho. Wilson ha sugerido un tercer mecanismo para la conexión anómala a esta cámara 

cardíaca en el cual la vena pulmonar común que nace normalmente del techo del atrio 

izquierdo queda integrada al atrio derecho debido a la formación ectópica del tabique interatrial 

desviado hacia la izquierda. Los mecanismos más plausibles son los dos primeros ya que el 

tercero únicamente está apoyado por el estudio de un espécimen anatómico. 

Clinica: 

El comienzo clínico es variable en el tiempo y la sintomatología. La aparición de los síntomas 

ocurre en el primer mes de vida con datos compatibles de hiperflujo pulmonar como pueden 

ser: La taquipnea, que es el síntoma más frecuente, dificultad para respirar y para alimentarse 

(fatiga), diaforesis, así como poca ganancia de peso y probablemente cuadros repetitivos de 

infecciones respiratorias bajas. A pesar de ser una situación de mezcla total la cianosis, puede 

ser muy poco marcada por la presencia de flujos preferenciales. La insuficiencia cardiaca 

raramente aparece antes de los 6 meses de edad, al menos que exista obstruccio ́n del colector 

en donde los síntomas de edema agudo pulmonar aparecen prontamente y se pueden 

incrementar cuando el paciente se coloca en decu ́bito ventral o se flexiona sobre su abdomen 

(aumenta la obstrucción) y confundirse con casos de taquipenea transitoria del recien nacido o 

sindrome de distres respiratorio, en la etapa del Recień Nacido. Sin tratamiento adecuado el 80 

o 90% fallecen antes del primer an ̃o de vida

 

y la mayori ́a en los primeros meses si hay 

obstrucción . 

Los adolescentes con esta patología pueden presentar cierto retraso de crecimiento y 



 

12 

 

disminución de la tolerancia al esfuerzo; asimismo, pueden aparecer arritmias auriculares. El 

desarrollo de hipertensión pulmonar (evidenciado por un aumento de la cianosis y de los signos 

de insuficiencia cardiaca derecha) no es frecuente antes de la segunda y tercera década de 

vida  

Exploracion fisica: 

A la exploración fi ́sica, existe un corazón grande que a la palpacio ́n se siente hiperdinamico. 

Los ruidos son rítmicos con segundo tono reforzado y desdoblado (por cierre valvular pulmonar 

intenso, secundario a hiperflujo). Presencia de soplo sisto ́lico Grado II-III en tercer espacio 

intercostal izquierdo (Estenosis Pulmonar dina ́mica). La ausencia de soplos es rara.

 

 

Diagnóstico: 

El diagnostico se basa en la historia clinica y se confrima con varios metodos invasivos y no 

invasivos. Entre los primeros destacan la angiografia radionuclida, la angiocardiografia y el 

cateterismo cardiaco  

Entre los metodos no invasivos utilizados son: radiografia de torax, electrocardiograma, 

ecocardiograma doppler a color, transtoracica modo M, transesofagica, transoperatoria y fetal, 

la resonancia magnetica nuclear, tomografia computarizada y ultrasonografia de alta 

resolucion.  

Los hallazgos en la radiología simple de tórax son variables:  

– Silueta cardíaca normal y signos de hipertensión pulmonar pos-capilar (congestión) si la 

comunicación interauricular es restrictiva o si hay obstrucción de la vena de drenaje del 

colector venoso pulmonar.  
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– Cardiomegalia y plétora pulmonar si la comunicación interauricular es grande y no hay 

obstrucción de la vena vertical.  

El porcentaje de obstrucción varía desde casi el 100% en el caso de conexión venosa 

pulmonar anómala total infracardíaco al 40-60% en los supracardíacos y al 20% en los 

cardíacos. 

Además, si coexiste persistencia ductal, según como sean las resistencias vasculares 

pulmonares, esta puede cortocircuitar derecha-izquierda para aliviar una hipertensión pulmonar 

supra- sistémica (diferencia en la pulsioximetría de miembros superiores e inferiores) o 

aumentar una situación de hiperaflujo pulmonar cortocircuitando izquierda-derecha si la 

comunicación interauricular es grande y no hay obstrucción de la vena de drenaje.  

Ecocardiografía: Proporciona información sobre la tipología del drenaje (modo bidimensional), 

si es obstructivo por presencia de comunicación interauricular restrictiva, compresión de la 

vena de drenaje del seno venoso pulmonar o por ambas situaciones (Doppler). La tomografía 

computarizada es de elección si existen dudas sobre la situación de alguna vena pulmonar no 

visualizada en el ecocardiograma, o coexistencia de anomalías asociadas en el arco aórtico  

Invasivas: 

Cateterismo cardiaco: es útil para conocer la presión y saturación de oxigeno cuando es 

necesario agregar información y disipar las dudas diagnósticos.  

Historia natural y pronostico: 

Sin tratamiento esta anomalía tiene mal pronóstico y la mayoría de los neonatos con taquipnea, 

cianosis y signos de bajo gasto fallecen en las primeras semanas (son los enfermos con 
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drenajes obstructivos, conexiones largas y comunicación interauricular pequeña); sólo el 50% 

sobrevive más de 3 meses, y un 20% más de 1 año.  

Los pacientes que sobreviven tienen cardiomegalia y flujo pulmonar alto, con cianosis leve; la 

mayoría tiene algún grado de hipertensión pulmonar, y los síntomas son retraso en el 

crecimiento y signos de insuficiencia cardiaca. Los pacientes que sobreviven más de 1 año 

tienen síntomas parecidos a los de otras lesiones con cortocircuito de izquierda a derecha, 

cianosis leve y menor tolerancia al esfuerzo.  

Al igual que los pacientes con comunicación interauricular amplia, están estables 

hemodinámicamente durante una o dos décadas, con pocos cambios en la resistencia vascular 

pulmonar, la presión pulmonar, el flujo y la saturación de oxígeno. A partir de la segunda 

década pueden desarrollar hipertensión pulmonar.  

Tratamiento 

Manejo preoperatorio  

Drenajes anómalos no obstructivos, sin hipertensión pulmonar:  

habitualmente, este grupo de pacientes presenta escasa sintomatología y no suele requerir 

cuidados críticos prequirúrgicos.  

Drenajes anómalos con hiperflujo pulmonar: en relación con el descenso fisiológico y gradual 

de las resistencias vasculares pulmonares, estos pacientes irán desarrollando de forma 

progresiva signos de sobrecarga del ventrículo derecho, por lo que será necesario iniciar 

tratamiento anticongestivo con diuréticos y vasodilatadores sistémicos, y en algunos casos, 

soporte respiratorio, bien sea en forma de ventilación no invasiva o ventilación mecánica.  
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Drenajes anómalos con obstrucción severa: podemos considerar que es una urgencia 

quirúrgica, de forma que el manejo preoperatorio de estos pacientes está encaminado a 

conseguir la estabilización de la forma más rápida posible, que permita la intervención 

quirúrgica lo más precozmente posible, pero en una situación no crítica.  

  –  Soporte respiratorio: intubación y ventilación mecánica, con idea de intentar 

disminuir el edema pulmonar. En aquellos recién nacidos que presenten cianosis e hipoxemia 

grave, se deben evitar las presiones positivas continuas muy elevadas, ya que contribuirán a 

disminuir aún más el flujo pulmonar y a empeorar la situación de hipoxemia. Se debe adecuar 

la fracción de oxígeno inspirado a las necesidades del paciente, teniendo en cuenta el papel 

del oxígeno (O2) como vasodilatador pulmonar, que puede contribuir a aumentar el edema.   

  –  Mantener un adecuado nivel de analgesia y sedación, valorando incluso la 

necesidad de relajantes musculares, para disminuir en la medida de lo posible el consumo 

periférico de O2.   

  –  Corrección de la acidosis metabólica.   

  –  Soporte inotrópico, generalmente empleando catecolaminas, de  forma que 

garanticemos un gasto cardíaco y una perfusión tisular  adecuados.   

  –  Optimización de la volemia: empleo cuidadoso de los diuréticos,  ya que en 

situaciones de obstrucción grave, la presencia de un ventrículo derecho con menos 

compliancia puede hacer necesaria una mayor precarga para optimizar su función.   

  –  Vasodilatadores pulmonares: óxido nítrico inhalado: no está recomendado su uso 

en el manejo preoperatorio de la conexicion anómala pulmonar total con obstrucción severa, ya 

que puede dar lugar a un aumento del flujo pulmonar en pacientes que ya tienen establecido 
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un edema pulmonar franco, con lo que este último empeorará.  

               -  PerfusióndeprostaglandinaE1(PGE1):propuesta hace años por algún grupo 

 cardioquirúrgico, su uso es controvertido. Podría emplearse en casos seleccionados 

 de recién nacidos con bajo gasto sistémico, en los que la infusión de PGE1 puede 

favorecer una mayor perfusión sistémica a través del cortocircuito ductal. Sin embargo, este 

aumento del flujo sistémico se lleva a cabo a expensas de disminuir el flujo pulmonar en un 

paciente que de por sí tiene una hipoxemia severa.   

– Auriculoseptostomía de Rashkind: empleadas por algunos grupos en casos que asocian CIA 

restrictiva.   

– Finalmente, se puede contemplar extracorpórea prolongada con oxigenador (ECMO) de 

estabilización prequirúrgica en aquellos casos en los que fracasa el tratamiento conservador y 

tanto la hipoxemia como la acidosis metabólica son progresivas.   

Indicación de cirugía  

El diagnóstico de conexión anómala de venas pulmonares es por sí mismo indicación de 

cirugía reparadora. El momento de realizarla lo condicionará la presencia o no de clínica 

obstructiva. Esta última situación se considera una urgencia quirúrgica. En neonatos críticos 

con obstrucción exclusivamente a nivel auricular, puede contemplarse la maniobra de Rashkind 

(auriculoseptostomía percutánea) y diferir la cirugía reparadora 24-48 h, una vez conseguida la 

estabilización clínica del paciente.  

Técnicas quirúrgicas  
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Recuerdo histórico  

Lewis y Varco fueron los pioneros al conseguir reparar una conexión anómala de venas 

pulmonares total usando hipotermia moderada y oclusión de cavas, conse- 

guidamedianteenfriamientosuperficial, en un enfermo de 5 años, en Estados Unidos, en 1956.  

Ese mismo año, también en Minnesota, Burroughs y Kirklin realizan la primera reparación 

usando circulación extracorpórea .  

Principios generales  

El objetivo es la restauración anatómica de la cardiopatía y, en consecuencia, también la 

fisiología normal, volviendo a relacionar las venas pulmonares con la aurícula izquierda.  

La cirugía se realiza mediante esternotomía media longitudinal, disección y exéresis de la 

glándula tímica, pericardiotomía, con circulación extracorpórea con canulación aórtica y bicava, 

grado variable de hipotermia sistémica entre moderada y profunda, pinzado aórtico y parada, y 

protección miocárdica mediante solución cardiopléjica.  

Opcionalmente, se puede usar una única cánula en la aurícula y parada circulatoria total en 

hipotermia profunda no superando los 30-45 min sin perfusión.  

Se ha de ser especialmente cuidadoso para evitar la lesión del nervio frénico izquierdo que 

discurre junto a la vena de drenaje vertical izquierda en los supracardíacos que drenan a vena 

innominada, que como se ha señalado es la situación anatómica más frecuente.  

Técnica quirúrgica para los supra e infracardíacos  

Incisión en pericardio posterior identificando y disecando el colector venoso, las 4 venas 

pulmonares y la vena vertical de drenaje.  
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Según la relación entre el colector y la aurícula izquierda, se decide si el abordaje quirúrgico se 

hará desde el lado derecho del corazón, desde la izquierda del mismo, luxándolo hacia el 

cirujano o mediante incisión transeptal ampliando la comunicación interauricular. Además, en 

los supracardíacos existe la posibilidad del abordaje superior (entre la vena cava superior y la 

aorta con transección o no de esta última para mejorar la exposición del campo quirúrgico).  

Auriculotomía derecha paralela al surco auriculoventricular.  

Anastomosis látero-lateral sin tensión ni interposición de tejido protésico entre una incisión 

longitudinal practicada en la pared de la aurícula izquierda (posterior, techo) que esté situada 

más próxima al confluente de las 4 venas pulmonares, en el que se ha practicado una 

venotomía longitudinal anterior. Se evitará siempre que sea posible extender la venotomía del 

colector hacia alguna de las venas pulmonares. Durante esta parte de la cirugía, puede ser 

necesario realizar un episodio de parada circulatoria total para evitar que el retorno de las 

venas pulmonares comprometa la visión del campo quirúrgico y la técnica anastomótica.  

Una vez reconstruida la neoaurícula izquierda, si se paró la perfusión, se reinicia y se 

recalienta al paciente mientras se cierran la CIA con o sin parche de ampliación y la 

auriculotomía derecha, y se ocluye la vena vertical, momento en el que se despinza la aorta. 

Técnica quirúrgica para los cardíacos  

Auriculotomía derecha paralela al surco auriculoventricular. En los drenajes a seno coronario, 

hay 2 opciones técnicas:  

– La clásica de Van Praagh, en la que se abre la pared superolateral del seno coronario en 

relación con la aurícula izquierda, teniendo cuidado de no lesionar la válvula mitral, cuya 

comisura posterior está muy próxima, dejándolo como un seno coronario sin techo, y cerrando 
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después su abocamiento a la aurícula derecha con sutura directa y también cerrando la 

comunicación interauricular.  

– Una modificación de la técnica anterior, en la que también se abre la pared del seno, pero su 

abocamiento a la aurícula derecha se tuneliza mediante un parche de material heterólogo 

(pericardio, politetrafluoroetileno, dacrón) o de pericardio autólogot ratado con glutaraldehído, 

hacia la aurícula izquierda a través de la comunicación interauricular, ampliada si previamente 

era restrictiva.  

En ambas situaciones, persiste un pequeño shunt derecha izquierda consecuencia de que el 

retorno venoso de las arterias coronarias queda obligatoriamente abocado a la aurícula 

izquierda  

En los drenajes directos a aurícula derecha, la mejor opción técnica consiste en tunelizarlos a 

través de la comunicación interauricular ampliada si era restrictiva hasta la aurícula izquierda 

mediante un parche de pericardio autólogo tratado con glutaraldehído o de material heterólogo.  

Técnica quirúrgica para los mixtos  

Dada su rareza, se actuará de forma individualizada. Es fundamental un perfecto diagnóstico 

preoperatorio, siendo caso obligatorio la TAC o el cateterismo complementarios al 

ecocardiograma. Las venas pulmonares que drenen a nivel cardíaco se tratarán de forma 

similar a lo descrito para las conexiones anómalas pulmonares totales cardíacos, 

tunelizándolas mediante parches hasta la aurícula izquierda a través de la comunicación 

interauricular.  

Las que drenen mediante vena o venas verticales a una vena de retorno venoso sistémico, se 

tratarán de la forma descrita para las conexiones anómalas pulmonares totales supra e 
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infracardíacos, con la salvedad de que aquí puede ser necesario suturar una vena pulmonar 

aislada a la pared de la aurícula izquierda, con el consiguiente riesgo de obstrucción 

anastomótica  

Manejo postoperatorio  

El principal problema hemodinámico en el postoperatorio inmediato de estos pacientes son las 

crisis de hipertensión pulmonar.  

Según las series, la incidencia de hipertensión pulmonar tras la cirugía de la conexión anómala 

de venas pulmonares obstructivo está cifrada en torno al 45%. Estas crisis van a venir 

determinadas clínicamente por la aparición brusca de hipotensión arterial, hipoxemia, acidosis 

y disminución brusca del gasto cardíaco.  

En el manejo de estos pacientes se considerará:  

– Estrecha monitorización invasiva que incluya presión arterial, presión de aurícula izquierda, 

presión venosa central y, si es posible, presión arterial pulmonar. Esto permitirá reconocer de 

forma precoz dichos episodios y valorar nuestras intervenciones terapéuticas.  

– Mantener una adecuada sedación y analgesia, valorando en algunos casos la necesidad de 

relajación muscular en las primeras 24-48 h del postoperatorio.  

– Mantener normotermia y evitar cualquier estímulo que pueda desencadenar crisis de 

hipertensión pulmonar.  

– Corrección y tratamiento de la acidosis metabólica.  

–  Valoración ecocardiográfica que permita determinar si existe algún grado de obstrucción 

residual al drenaje venoso, evaluar la función ventricular y determinar si existen signos 
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indirectos de hipertensión pulmonar. 

–  Soporte respiratorio: ventilación mecánica que permita mantener una situación de 

normocapnia.  Las estrategias encaminadas a conseguir una hiperventilación más agresiva 

pueden acompañarse de una disminución en la perfusión cerebral 

– Empleo de óxido nítrico: en diversas series, ha demostrado su eficacia tanto a la hora de 

facilitar la salida de bypass cardio- pulmonar como a la hora de tratar la hipertensión 

pulmonar en el postoperatorio inmediato. En caso de respuesta no favorable a este 

vasodilatador pulmonar, debe evaluarse la posibilidad de que exista una obstrucción residual 

del drenaje venoso pulmonar. Cuando esto ocurre de forma inmediata tras la cirugía, 

probablemente se trate de un problema técnico (estenosis o torsión de la anastomosis) y 

puede requerir revisión quirúrgica.   

   –  Soporte inotrópico/inodilatador: es habitual el empleo de inotrópicos al menos durante las 

primeras 24-48 h, tanto para tratar el síndrome de bajo gasto postoperatorio que suele 

aparecer alrededor de las 12 h post-circulacion extracorporea, como para tratar la disfunción 

ventricular izquierda en aquellos casos con una anatomía menos favorable. Dentro del 

arsenal terapéutico, es común la utilización de catecolaminas a dosis bajas-moderadas. 

Aunque no existe demasiada evidencia científica al respecto, parece cada vez más 

prometedor el uso de inodilatadores como la milrinona (inhibidor de la fosfodiesterasa III) o 

levosimendán (sensibilizador de calcio), ya que además de mejorar el gasto cardíaco provo- 

can una disminución de las resistencias vasculares sistémicas y pulmonares9,10 .   

   –  En casos seleccionados con disfunción miocárdica severa o con hipertensión pulmonar 

grave que no responde al tratamiento médico, puede ser necesario el soporte cardiovascular 

con ECMO durante varios días, habiendo descartado previamente lesión residual quirúrgica.  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   –  Tratamiento de las arritmias con significación clínica, que aparecen hasta en un 5-10% 

de los casos:   

   –  Fibrilación o flutter auricular: cardioversión, amiodarona o flecainida y ocasionalmente 

esmolol.   

   –  Taquicardia supraventricular por reentrada: cardioversión, adenosina, sobreestimulación 

auricular con marcapasos temporal.   

   –  Taquicardia funcional o de la unión: sobreestimulación con marcapasos, enfriamiento, 

amiodarona.  

MATERIAL Y MÉTODOS:  

a) Diseño de la investigación 

Por intervención del investigador: observacional. 

Por evaluación del fenómeno: transversal 

Por tipo de análisis: descriptivo 

b) Universo de estudio 

Todo paciente enviado a la clínica de cardiopatia congenitas con sospecha de cardiopatía 

congénita. 

Inclusión 

 Pacientes de ambos sexos de cualquier edad 



 

23 

 

 Conexión anómala total, parcial o drenaje venoso anómalo de venas pulmonares, 

corroborado por estudio de imagen (ecocardiograma, TAC o cateterismo) 

 Diagnóstico de certeza realizado en el HC CMN SXXI 

 Historia clínica, evaluación de trabajo social e interrogatorio completo. 

Exclusión 

 Sujetos con reparación de la cardiopatía en seguimiento por el servicio. 

 En el caso del drenaje anómalo la discrepancia entre dos estudios de imagen. 

c) Tamaño de muestra 

En el periodo de 2011-2015 se diagnosticaron de primera vez 33 conexiones totales y 27% se 

diagnóstico en la etapa adulta, por lo que se realiza un tamaño de muestra por razón de 

proporciones. 

0.58/0.01  

Tamaño de muestra de 58 pacientes 

P=0.27 

Q=0.73 

D=0.03 

Z= 2.96 

El muestro será de casos consecutivos por conveniencia al cumplir los criterios de inclusión, 

por lo que de sobrepasarse el tamaño esperado serán incluidos TODOS. 
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d) Procedimiento.  

 Búsqueda de pacientes en el listado nominal del servicio de cardiopatías congénitas. 

Se analiza la base de datos interna del servicio. 

 Posterior a la obtención de la base de datos se dispondrá a la revisión y captura de 

información de los documentos fuente.   

 Una vez obtenidos los datos de los pacientes se procederá a su análisis estadístico.   

e) Análisis estadístico 

 Estadística descriptiva: las variables cualitativas se expresaran en frecuencias y 

porcentajes; las variables cuantitativas en medidas de tendencia central ( media o 

mediana) y dispersión  ( desviación estándar o rangos intercuartilares) 

 Estadística inferencial: se realizará estadística no pareada entre el grupo de sujetos 

con diagnóstico en la etapa adulta vs el resto, de dos formas: 

o Para variables cualitativas: según el cumplimiento de los supuestos, con 

prueba de chi cuadrada o exacta de Fisher 

o Para variables cuantitativas: según la distribución de los datos en prueba de 

T o U de Mann Whitney 

Programa estadístico empleado será el SPSS versión 23 para Windows 

Definición De Variables   e Indicadores (tabla 1) 

VARIABLE DEFINICION CONCEPTUAL DEFINICION 
OPERACIONAL 

TIPO 
VARIABLE 

UNIDADES DE  
MEDICION 

GENERO Comportamiento, actividad o 
artributo que cada sociedad 
considera para los hombres 
o mujeres 

Femenino y masculino 
referido en la historia clinica 

Cualitativa 
nominal 
Dicotomica 
 

1. masculino 
  2. femenino 

EDAD AL 
DIAGNÓSTICO 

Tiempo de existencia de un 
individuo desde el 
nacimiento al momento del 

Categorizacion de los años 
cumplidos del paciente al 
diagnostico 

Cuantitativa de 
intervalo 

Edad en años al 
diagnostico. 
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diagnostico 

VARIEDAD DE LA 
CARDIOPATÍA 
CONGENITA 

Toda enfermedad que afecta 
al corazon  de origen 
congenito 

Total: con conexión venosa 
sistémica de todas las VP en 
sitio diferente a la AD por 
eco, cate, tac 
Parcial: con conexión 
venosa sistémica algunas 
las VP en sitio diferente a la 
AD por eco, cate, tac. 
Drenaje anómalo de VP: CIA 
tipo seno venoso con flujo o 
preferencial de una vena 
pulmonar a la AD. 

Cualitativa 
nominal 

1. conexia anomala 
pulmonar total 
2. conexión 
anomala pulmonar 
parcial 
3. drenaje pulmonar 
anomalo 

ESTUDIO DE 
IMAGEN REALIZADO 

Procedimientos que 
requieren de un equipo 
especializado para 
diganosticar o monitorear 
enfermedades o lesiones 
mediante imagenes 

ECOCARDIOGRAMA: 
estudio que registra la 
morfologia, posicion y 
movimientos  del corazon 
mediante ondas ultrasonicas 
TAC: metodo de exploracion 
radiologica que permite el 
estudio de un organo desde 
distintos planos 
CATETERISMO: 
procedimiento invasivo con 
insercion de un cateter en el 
sistema  

ECO 
TAC 
CATETERISM
O CARDIACO 

1. ECO 
2. TAC 
3. CATE 

ENTIDAD 
FEDERATIVA DE 
ORIGEN 

Unidad delimitada 
territorialmente que en union 
con otras entidades 
conforman un estado 

Estado de la republica en 
donde habita referido en la 
historia clinica 

Cualitativa  
Ordinal 
nominal 

1. Ciudad de 
Mexico 
2. Chiapas 
3. Morelos 
4. Queretaro 
5. Guerrero 
6. otros.  

ANTECEDENTES DE 
EMBARAZO O 
EMBARAZO 

Es el proceso en el que la 
mujer gesta a su futuro hijo 
en el utero hasta el 
nacimiento 

Antecedentes de gestacion 
previa según historia clinica. 

Cualitativa 
nominal 
dicotomica 

1. Si 
2. No 

CIANOSIS Coloracion azulada de la 
piel, mucosas y lechos 
ungueales 

Presente o ausente Cualitativa 
nominal 
dicotomica 

1. Si 
2. No 

DISNEA Dificultad respiratoria Presente o ausente Cualitativa 
nominal 
dicotomica 

1. Si 
2. No 

ARRITMIAS Alteracion de la frecuencia / 
ritmo de los latidios del 
corazon 

Presente o ausente Cualitativa 
nominal 
dicotomica 

1. Si 
2. No 

SOPLO Turbulencia de la sangre 
cuando atraviesa una 
estructura cardiaca siendo 
audible con el estetoscopio. 

Presente o ausente Cualitativa 
nominal 
dicotomica 

1. Si 
2. No 

DETERIORO CLASE 
FUNCIONAL. 

Valora la actividad fisica del 
paciente con la presentacion 
de sintomas. 

Presente o ausente Cualitativa 
nominal 
dicotomica 

1. Si 
2. No 

SI SE CONOCÍA 
PORTADORA DE LA 
CARDIOPATIA  

Antecedente de diagnostico 
de enfermedad congenita del 
corazon 

Presente o ausente Cualitativa 
nominal 
dicotomica 

1. Si 
2. No 

TIEMPO ENTRE LA 
SOSPECHA Y EL 
DIAGNÓSTICO 

Tiempo transcurrido entre la 
suposicion de tener la 
enfermedad hasta la 
confirmacion de la 

Categorizacion en meses 
entre la sospecha de tener la 
enfermedad y la 
confirmacion 

Cuantitativa 
intervalo 

Tiempo en meses 
entre la sospecha y 
el diagnostico de 
certeza. 
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enfermedad 

     

 

FACULTAD Y ASPECTOS ETICOS 

El presente trabajo se apegó a la normativa internacional y nacional en materia de 

investigación respetando el postulado del informa Belmont de acuerdo a la ley general de salud 

en materia de investigación artículo 14, la presenta información se presentara respetando el 

anonimato del individuo participante así como la no maleficencia, autonomía y justicia; de 

acuerdo al artículo 17 el presente trabajo en el riesgo mínimo en caso de requerir atención 

extra esta será otorgada por especialistas y con todos los recursos por parte de la unidad.  

 

RECURSOS Y FACTIBILIDAD.  

Todos los recursos humanos y materiales necesarios para llevar los estudios de investigación 

serán cubiertos por los médicos que realizan esta investigación.  

Recursos Humanos.  

 Residente de la especialidad de cardiologia del Hospital de Cardiología CMN SXXI  

 Médicos cardiólogos adscritos a los servicios clínicos del Hospital de Cardiologia CMN 

SXXI (cardiopatías congénitas)  

 

Recursos Materiales.  

 hojas para recolección de datos 

 equipo de cómputo e impresora de los investigadores.  
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Cronograma de actividades (tabla 2) 

ACTIVIDAD ABRIL MAYO JUNIO JULIO AGOSTO 

REGISTRO DEL 
PROTOCOLO 

     

REVISION DEL 
ANTEPROYECTO  
RECOLECCION DE DATOS 

  

 
 

   

ANALISIS DE 
RESULTADOS 

     

REDACCION FINAL      

PRESENTACION DE TESIS      
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