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Resumen
“Diferencias de presentacion de variables sociodemograficas y clinicas entre sujetos

con diagnostico de conexién anomala de venas pulmonares total, parcial y drenaje
anomalo en el Hospital de Cardiologia CMN SXXI Luis Méndez entre los afos enero 2011

a marzo 2018,

ANTECEDENTES: Las malformaciones congenitas mas frecuentes son las cardiopatias
congenitas. La prevalencia reportada a nivel mundial va de 2.1 a 12.3 por 1000 recien nacidos.
En nuestro pais, se desconoce su prevalencia real; por lo que el calculo 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 afio. Como causa de muerte infantil, se ubica en
el sexto lugar en menores de un ano y como la tercera causa en los ninos entre uno y cuatro
anos.

El avance en el conocimiento de las técnicas quirdrgicas, los métodos de perfusién y la
atencion perioperatoria ha permitido que la sobrevida actual a 45 afios sea del 85%, sin
embargo, se precisa de un sistema de atencion temprano que permita que las cirugias sean
realizadas en las primeras etapas de la vida

El incremento en la sobrevida y la modificacién de la historia natural ha permitido que el
enfermo con cardiopatia congénita alcance la edad adulta y no sea exclusivo de la atencion
pediatrica.

Dentro de las cardiopatias congenitas el drenaje venoso pulmonar anémalo es poco frecuente,
caracterizada por la ausencia de conexidn directa entre todas las venas pulmonares y la
auricula izquierda del corazén; constituye entre 0.4 y 2.0% de las cardiopatias 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




cardiopatia; otros autores reportan edades desde los primeros dias de nacidos hasta los 6

afos y es rara su presentacion 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 conexion andémala total, parcial y drenaje andémalo de venas pulmonares de
reciente diagnéstico: Determinar las diferencias en la presentacién de variables

sociodemograficas y clinicas en sujetos con diagnostico en la etapa adulta (>17 afios).

JUSTIFICACION

Al identificar al interior de la clinica de cardiopatias congenitas diferencias en variables
sociodemograficas y clinicas en el grupo diagnosticado en la etapa de adulto, pueden
justificarse maniobras para intervenir directamente en el proceso de atencién que pueda

beneficiar al sujeto con esta cardiopatia congenita.

MATERIAL Y METODOS:

Se realizara un estudio observacional, retrospectivo, transversal, descriptivo, a partir del
andlisis de expedientes de los pacientes valorados por el servicio de cardiopatias congénitas
del 01-Enero-2011 al 30 de marzo de 2018 con diagnéstico de certeza realizado en el HC CMN
SXXI de conexion andémala total, parcial o drenaje venoso andmalo de venas pulmonares,

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




RESULTADOS.- Se reclutaron 55 pacientes en el periodo comprendido entre enero del 2011 a

marzo de 2018.

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

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

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

PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

El HC CMN SXXI es el unico hospital del IMSS con una clinica integrada de cardiopatias
congenitas del nifio y del adulto, otorga atencidn a el suroeste del pais y ademas de algunos
otros estados con dispensa de tramite. Existe una investigacion previa del servicio (Arch
Cardiol ) donde la conexién anémala total representé menos del 1% del total de cardiopatias
congenitas, pero en mas de 25% el diagnéstico se realizd en la etapa de adulto, que expuso
datos meramente descriptivos sin realizar analisis entre grupos de edad. Por lo que se

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

Pregunta de investigacion

En pacientes con conexion anémala total, parcial y drenaje anémalo de venas pulmonares de
reciente diagnostico.
¢ Cudles seran las diferencias de presentacion de variable sociodemogréficas y cinicas entre

sujetos con diagnaéstico en la etapa adulta (>17 afios)?




P= Pacientes con conexién andémala total, parcial y drenaje anémalo de venas pulmonares de
reciente diagnostico.

I= medicion de factores sociodemagraficos y clinicos

C= tenerlos vs no tenerlos

O= diagnostico en la etapa adulta.

Objetivos

Obijetivo principal

En pacientes con conexion anémala total, parcial y drenaje andémalo de venas pulmonares de
reciente diagnéstico:
- Determinar las diferencias en la presentacion de variables sociodemograficas y

clinicas en sujetos con diagndstico en la etapa adulta (>17 afios).

Justificacion

Por lo mencionado en parrafos anteriores consideramos que el estudio de este tema debe de
ser prioritario como tema de salud publica; al identificar al interior de la clinica de Cardiopatias
Congenitas diferencias en variables sociodemograficas y clinicas en el grupo diagnosticado en
la etapa de adulto, pueden justificarse maniobras para intervenir directamente en el proceso de

atencion que pueda beneficiar al sujeto con esta Cardipatia Congenita..




Marco Tedrico

DEFINICION: Conexidon anomala de venas pulmonares

La conexion andmala de venas pulmonares es una cardiopatia 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 mas venas pulmonares estan conectadas a una vena sistemica, en lugar

de su conexion 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 conexion anémala y se
establece un cortocircuito del atrio derecho hacia el atrio izquierdo a través de una
comunicacion interauricular o de un foramen oval permeable; si la comunicacion es amplia la
sangre se distribuye homogéneamente en las cuatro cavidades, pero si el defecto septal es
pequefio o restrictivo dificulta el cortocircuito de derecha a izquierda; el volumen reducido de
sangre que llega al atrio izquierdo condiciona la instauracion de hipoxia e insuficiencia

cardiaca.

Debido a la sobrecarga de volumen sanguineo las cavidades derechas y la arteria pulmonar
incrementan su tamafio por dilatacién y se establece un aumento en el flujo sanguineo
pulmonar lo que a la larga desarrolla hipertension pulmonar, proceso que incrementa la
hipertrofia del ventriculo derecho; en cambio las cavidades izquierdas estan hipoplasicas, la
auricula izquierda con una orejuela de tamafio normal, El ventriculo izquierdo y la valvula mitral

son morfolégicamente normales o con grados de hipoplasia leves.

7




Segun el lugar a donde llegue la vena de drenaje, se clasifican en supracardiacos (territorio
dependiente de la vena cava superior), cardiacos (a la propia auricula derecha o al seno
coronario), infra- cardiacos, cuando la vena de desagiie atraviesa el diafragma y llega a la vena
cava inferior o al territorio portal, y formas mixtas, las mas infrecuentes cuando no todas las
venas pulmonares confluyen en Unico colector y existen varias venas de drenaje a distintos

niveles.

La forma mas frecuente de drenaje venoso pulmonar anémalo total es el supracardiaco, 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 intimo contacto con el nervio frénico de ese lado. Los
drenajes a nivel cardiaco representan el 25% del total, el mismo porcentaje que los

infracardiacos. Los drenajes mixtos completan el 5% restante.

La lesion cardiaca mas frecuentemente asociada es la persistencia del ductus, tanto mas

probable cuanto mas precoz sea el momento de la intervencién quirdrgica.

Epidemiologia:

La frecuencia de presentacién de la conexion venosa pulmonar andmala total es baja. Supone
el 1-3% del total de cardiopatias congénitas en corazones con concordancia auriculoventricular
y ventriculo-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 cardiopatia; otros autores reportan edades desde los primeros dias
de nacidos hasta los 6 afios y es rara su presentacion en adolescentes y adultos. La conexion
anomala parcial de las venas pulmonares representa de 0.4 a 0.7% de las malformaciones

congenitas reportadas en autopsia




Embriologia

En el horizonte Xll de Streeter del desarrollo embrionario humano (25-27 dias) aparece el
esbozo de los pulmones como una evaginacion endodérmica de la porcion mas caudal del piso
de la faringe primitiva. Dicho esbozo se asocia con mesénquima esplacnico del cual se originan
los angioblastos que forman los vasos sanguineos del plexo pulmonar. Al mismo tiempo del
techo del atrio izquierdo surge una evaginacién endotelial que constituye el primordio de la
vena pulmonar comun. Cuando el embrién alcanza la edad del horizonte Xl de Streeter (27—
29 dias) se inicia la angiogénesis pulmonar que incluye una extensa red capilar situada entre
ambos pulmones; los capilares de esta zona se fusionan entre si y forman una pequefia
camara denominada seno de las venas pulmonares que tiene origen extrapulmonar vy
extracardiaco. 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 acigos; cardinal anterior izquierda de la que surgen las venas cava superior izquierda y
vertical, vitelina derecha que origina el segmento suprahepatico de la vena cava inferior, venas
hepaticas, suprahepéticas y porta ylos cuernos sinusales del corazon, el izquierdo al seno
venoso coronario y el derecho a la porcién sinusal del atrio derecho. En este horizonte la vena
pulmonar comun o primitiva crece hacia el seno venoso pulmonar; la red venosa pulmonar
forma parte del plexo esplacnico y empieza a diferenciarse de él. En los horizontes de Streeter
XIV (28-30 dias) y XV (30-32 dias) la vena pulmonar comUn canalizada se conecta con el
seno de las venas pulmonares; la region en que ocurre esta conexiéon es una zona
mesenquimatica continua situada entre la pared atrial y el area interpulmonar. En esta etapa el
plexo venoso pulmonar esta parcialmente separado del plexo esplacnico; la vena pulmonar

comun contiene sangre que drena del seno venoso pulmonar hacia el atrio izquierdo. Se inicia




la involucion de los pequefios vasos de la conexion 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 dias) 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 comun; se inicia un proceso de
integracion del seno venoso pulmonar con el atrio izquierdo a nivel de su techo para constituir

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

Se ha sugerido que el mecanismo mas frecuente que origina los sitios de conexion anomala de
venas pulmonares es la falta de crecimiento y desarrollo de la vena pulmonar comun, lo que
determina que puedan persistir cualquiera o cualesquiera de los canales primitivos de la
conexioén venosa pulmonar primaria que drenan a los sistemas venosos cardinal derecho (vena
cava superior derecha y cayado de la vena acigos) e izquierdo (seno venoso coronario y venas
cava superior izquierda y vertical) y al sistema venoso umbilicovitelino (porcién suprahepatica
de la vena cava inferior, conducto venoso hepatico, 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 corazon embrionario
determina la conexion andmala al atrio derecho, ya que dicho cuerno se incorpora a esta
camara cardiaca para formar su porcion 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 conexion anomala

de venas pulmonares al atrio derecho que considera el nacimiento ectdpico de la vena
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pulmonar comun 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 conexion venosa
pulmonar secundaria se establece con el sen venoso pulmonar que queda integrado al atrio
derecho. Wilson ha sugerido un tercer mecanismo para la conexién anémala a esta camara
cardiaca en el cual la vena pulmonar comdn que nace normalmente del techo del atrio
izquierdo queda integrada al atrio derecho debido a la formacion ectépica del tabique interatrial
desviado hacia la izquierda. Los mecanismos mas plausibles son los dos primeros ya que el

tercero Unicamente esta apoyado por el estudio de un espécimen anatdmico.

Clinica:

El comienzo clinico es variable en el tiempo y la sintomatologia. La aparicion de los sintomas
ocurre en el primer mes de vida con datos compatibles de hiperflujo pulmonar como pueden
ser: La taquipnea, que es el sintoma més frecuente, dificultad para respirar y para alimentarse
(fatiga), diaforesis, asi como poca ganancia de peso y probablemente cuadros repetitivos de
infecciones respiratorias bajas. A pesar de ser una situacion 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 obstruccion del colector
en donde los sintomas de edema agudo pulmonar aparecen prontamente y se pueden
incrementar cuando el paciente se coloca en decubito ventral o se flexiona sobre su abdomen
(aumenta la obstruccion) y confundirse con casos de taquipenea transitoria del recien nacido o
sindrome de distres respiratorio, en la etapa del Recien Nacido. Sin tratamiento adecuado el 80
0 90% fallecen antes del primer ano de vida y la mayoria en los primeros meses si hay

obstruccion .

Los adolescentes con esta patologia pueden presentar cierto retraso de crecimiento y
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disminucion de la tolerancia al esfuerzo; asimismo, pueden aparecer arritmias auriculares. El
desarrollo de hipertensidn 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 exploracion fisica, existe un corazon grande que a la palpacion se siente hiperdinamico.
Los ruidos son ritmicos con segundo tono reforzado y desdoblado (por cierre valvular pulmonar
intenso, secundario a hiperflujo). Presencia de soplo sistolico Grado II-Ill en tercer espacio

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

Diagnéstico:

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 radiologia simple de torax son variables:

— Silueta cardiaca normal y signos de hipertensién pulmonar pos-capilar (congestién) si la
comunicacion interauricular es restrictiva o si hay obstruccion de la vena de drenaje del

colector venoso pulmonar.

12




- Cardiomegalia y plétora pulmonar si la comunicacion interauricular es grande y no hay

obstruccién de la vena vertical.

El porcentaje de obstruccion varia desde casi el 100% en el caso de conexidén venosa

pulmonar anémala total infracardiaco al 40-60% en los supracardiacos y al 20% en los

cardiacos

Ademas, si coexiste persistencia ductal, segin como sean las resistencias vasculares
pulmonares, esta puede cortocircuitar derecha-izquierda para aliviar una hipertension pulmonar
supra- sistémica (diferencia en la pulsioximetria de miembros superiores e inferiores) o
aumentar una situacion de hiperaflujo pulmonar cortocircuitando izquierda-derecha si la

comunicacion interauricular es grande y no hay obstruccién de la vena de drenaje.

Ecocardiografia: Proporciona informacion sobre la tipologia del drenaje (modo bidimensional),
si es obstructivo por presencia de comunicacion interauricular restrictiva, compresién de la
vena de drenaje del seno venoso pulmonar o por ambas situaciones (Doppler). La tomografia
computarizada es de eleccién si existen dudas sobre la situacion de alguna vena pulmonar no

visualizada en el ecocardiograma, o coexistencia de anomalias asociadas en el arco adrtico

Invasivas:

Cateterismo cardiaco: es Util para conocer la presion y saturacién de oxigeno cuando es

necesario agregar informacion y disipar las dudas diagnésticos.

Historia natural y pronostico:

Sin tratamiento esta anomalia tiene mal pronéstico y la mayoria 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 comunicacion interauricular pequefia); sélo el 50%

sobrevive mas de 3 meses, y un 20% mas de 1 afio.

Los pacientes que sobreviven tienen cardiomegalia y flujo pulmonar alto, con cianosis leve; la
mayoria tiene algin grado de hipertension pulmonar, y los sintomas son retraso en el
crecimiento y signos de insuficiencia cardiaca. Los pacientes que sobreviven mas de 1 afio
tienen sintomas 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 comunicacion interauricular amplia, estan estables
hemodinamicamente durante una o dos décadas, con pocos cambios en la resistencia vascular
pulmonar, la presiéon pulmonar, el flujo y la saturacion de oxigeno. A partir de la segunda

década pueden desarrollar hipertension pulmonar.

Tratamiento

Manejo preoperatorio

Drenajes anémalos no obstructivos, sin hipertensidn pulmonar:

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

cuidados criticos prequirdrgicos.

Drenajes anomalos con hiperflujo pulmonar: en relacién con el descenso fisiologico y gradual
de las resistencias vasculares pulmonares, estos pacientes iran desarrollando de forma
progresiva signos de sobrecarga del ventriculo derecho, por lo que serd necesario iniciar
tratamiento anticongestivo con diuréticos y vasodilatadores sistémicos, y en algunos casos,

soporte respiratorio, bien sea en forma de ventilacién no invasiva o ventilacion mecanica.
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Drenajes anomalos con obstruccidn severa: podemos considerar que es una urgencia
quirdrgica, de forma que el manejo preoperatorio de estos pacientes esta encaminado a
conseguir la estabilizacién de la forma mas rapida posible, que permita la intervencion

quirdrgica lo mas precozmente posible, pero en una situacion no critica.

— Soporte respiratorio; intubacién y ventilacion mecanica, 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 contribuiran a
disminuir aun mas el flujo pulmonar y a empeorar la situacion de hipoxemia. Se debe adecuar
la fraccion de oxigeno inspirado a las necesidades del paciente, teniendo en cuenta el papel

-

del oxigeno (02) como vasodilatador pulmonar, que puede contribuir a aumentar el edema. istz!

el

— Mantener un adecuado nivel de analgesia y sedacion, valorando incluso la
necesidad de relajantes musculares, para disminuir en la medida de lo posible el consumo

periférico de 02. iskr!

el

- Soporte inotropico, generalmente empleando catecolaminas, de idorma que

L

garanticemos un gasto cardiaco y una perfusion tisular igigecuados. sk

el

— Optimizacion de la volemia: empleo cuidadoso de los diuréticos, 8 que en
situaciones de obstruccion grave, la presencia de un ventriculo derecho con menos

compliancia puede hacer necesaria una mayor precarga para optimizar su funcion. iske!

- Vasodilatadores pulmonares: 6xido nitrico inhalado: no esta recomendado su uso
en el manejo preoperatorio de la conexicion anémala pulmonar total con obstruccidn 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 Ultimo empeorara.

- PerfusiondeprostaglandinaE1(PGE1):propuesta hace afios por alguin grupo

cardioquirdrgico, su uso es controvertido. Podria emplearse en casos seleccionados

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

favorecer una mayor perfusion 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 si tiene una hipoxemia severa. ise!

— Auriculoseptostomia de Rashkind: empleadas por algunos grupos en casos que asocian CIA

el

- Finalmente, se puede contemplar extracorpdrea prolongada con oxigenador (ECMO) de
estabilizacion prequirdrgica en aquellos casos en los que fracasa el tratamiento conservador y

tanto la hipoxemia como la acidosis metabdlica son progresivas. iste:

Indicacién de cirugia

El diagndstico de conexion anémala de venas pulmonares es por si mismo indicacion de
cirugia reparadora. El momento de realizarla lo condicionara la presencia o no de clinica
obstructiva. Esta ultima situacion se considera una urgencia quirirgica. En neonatos criticos
con obstruccion exclusivamente a nivel auricular, puede contemplarse la maniobra de Rashkind
(auriculoseptostomia percutanea) y diferir la cirugia reparadora 24-48 h, una vez conseguida la

estabilizacion clinica del paciente.

Técnicas quirargicas
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Recuerdo historico

Lewis y Varco fueron los pioneros al conseguir reparar una conexion anémala de venas
pulmonares total usando hipotermia moderada y oclusion de cavas, conse-

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

Ese mismo afio, también en Minnesota, Burroughs y Kirklin realizan la primera reparacién

usando circulacion extracorporea .

Principios generales

El objetivo es la restauracién anatdmica de la cardiopatia y, en consecuencia, también la

fisiologia normal, volviendo a relacionar las venas pulmonares con la auricula izquierda.

La cirugia se realiza mediante esternotomia media longitudinal, diseccion y exéresis de la
glandula timica, pericardiotomia, con circulacién extracorpérea con canulacién adrtica y bicava,
grado variable de hipotermia sistémica entre moderada y profunda, pinzado aértico y parada, y

proteccion miocardica mediante solucion cardiopléjica.

Opcionalmente, se puede usar una Unica canula en la auricula y parada circulatoria total en

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

Se ha de ser especialmente cuidadoso para evitar la lesion del nervio frénico izquierdo que
discurre junto a la vena de drenaje vertical izquierda en los supracardiacos que drenan a vena

innominada, que como se ha sefialado es la situacion anatémica mas frecuente.

Técnica quirurgica para los supra e infracardiacos

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

pulmonares y la vena vertical de drenaje.
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Segun la relacion entre el colector y la auricula izquierda, se decide si el abordaje quirrgico se
hara desde el lado derecho del corazén, desde la izquierda del mismo, luxéandolo hacia el
cirujano o mediante incision transeptal ampliando la comunicacién interauricular. Ademas, en
los supracardiacos existe la posibilidad del abordaje superior (entre la vena cava superior y la

aorta con transeccién o no de esta Ultima para mejorar la exposicion del campo quirurgico).

Auriculotomia derecha paralela al surco auriculoventricular.

Anastomosis latero-lateral sin tension ni interposicion de tejido protésico entre una incision
longitudinal practicada en la pared de la auricula izquierda (posterior, techo) que esté situada
mas proxima al confluente de las 4 venas pulmonares, en el que se ha practicado una
venotomia longitudinal anterior. Se evitara siempre que sea posible extender la venotomia del
colector hacia alguna de las venas pulmonares. Durante esta parte de la cirugia, puede ser
necesario realizar un episodio de parada circulatoria total para evitar que el retorno de las

venas pulmonares comprometa la visién del campo quirdrgico y la técnica anastomética.

Una vez reconstruida la neoauricula izquierda, si se pard la perfusion, se reinicia y se
recalienta al paciente mientras se cierran la CIA con o sin parche de ampliacion y la

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

Técnica quirtrgica para los cardiacos

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

hay 2 opciones técnicas:

- La clésica de Van Praagh, en la que se abre la pared superolateral del seno coronario en
relacién con la auricula izquierda, teniendo cuidado de no lesionar la vélvula mitral, cuya
comisura posterior estd muy préxima, dejandolo como un seno coronario sin techo, y cerrando
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después su abocamiento a la auricula derecha con sutura directa y también cerrando la

comunicacion interauricular.

- Una modificacion de la técnica anterior, en la que también se abre la pared del seno, pero su
abocamiento a la auricula derecha se tuneliza mediante un parche de material heterélogo
(pericardio, politetrafluoroetileno, dacron) o de pericardio autdlogot ratado con glutaraldehido,
hacia la auricula izquierda a través de la comunicacién interauricular, ampliada si previamente

era restrictiva.

En ambas situaciones, persiste un pequefio shunt derecha izquierda consecuencia de que el
retorno venoso de las arterias coronarias queda obligatoriamente abocado a la auricula

izquierda

En los drenajes directos a auricula derecha, la mejor opcién técnica consiste en tunelizarlos a
través de la comunicacion interauricular ampliada si era restrictiva hasta la auricula izquierda

mediante un parche de pericardio autélogo tratado con glutaraldehido o de material heterélogo.

Técnica quirurgica para los mixtos

Dada su rareza, se actuara de forma individualizada. Es fundamental un perfecto diagndstico
preoperatorio, siendo caso obligatorio la TAC o el cateterismo complementarios al
ecocardiograma. Las venas pulmonares que drenen a nivel cardiaco se tratardn de forma
similar a lo descrito para las conexiones andmalas pulmonares totales cardiacos,
tunelizadndolas mediante parches hasta la auricula izquierda a través de la comunicacion

interauricular.

Las que drenen mediante vena o venas verticales a una vena de retorno venoso sistémico, se
tratardn de la forma descrita para las conexiones anémalas pulmonares totales supra e
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infracardiacos, con la salvedad de que aqui puede ser necesario suturar una vena pulmonar
aislada a la pared de la auricula izquierda, con el consiguiente riesgo de obstruccion

anastomotica

Manejo postoperatorio

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

crisis de hipertension pulmonar.

Segun las series, la incidencia de hipertension pulmonar tras la cirugia de la conexién anémala
de venas pulmonares obstructivo esta cifrada en torno al 45%. Estas crisis van a venir
determinadas clinicamente por la aparicion brusca de hipotensién arterial, hipoxemia, acidosis

y disminucidn brusca del gasto cardiaco.

En el manejo de estos pacientes se considerara:

— Estrecha monitorizacion invasiva que incluya presién arterial, presién de auricula izquierda,
presion venosa central y, si es posible, presion arterial pulmonar. Esto permitira reconocer de

forma precoz dichos episodios y valorar nuestras intervenciones terapéuticas.

— Mantener una adecuada sedacion y analgesia, valorando en algunos casos la necesidad de

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

— Mantener normotermia y evitar cualquier estimulo que pueda desencadenar crisis de

hipertension pulmonar.

—Correccion y tratamiento de la acidosis metabdlica.istz:
— Valoracion ecocardiografica que permita determinar si existe algun grado de obstruccion

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

— Soporte respiratorio: ventilacion mecanica que permita mantener una situaciéon de
normocapnia. Las estrategias encaminadas a conseguir una hiperventilacion mas agresiva
pueden acompafarse de una disminucion en la perfusion cerebral

—Empleo de dxido nitrico: 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 hipertension
pulmonar en el postoperatorio inmediato. En caso de respuesta no favorable a este
vasodilatador pulmonar, debe evaluarse la posibilidad de que exista una obstruccion residual
del drenaje venoso pulmonar. Cuando esto ocurre de forma inmediata tras la cirugia,
probablemente se trate de un problema técnico (estenosis o torsion de la anastomosis) y

puede requerir revision quirirgica. ist:

— Soporte inotrépico/inodilatador: es habitual el empleo de inotrépicos al menos durante las
primeras 24-48 h, tanto para tratar el sindrome de bajo gasto postoperatorio que suele
aparecer alrededor de las 12 h post-circulacion extracorporea, como para tratar la disfuncion
ventricular izquierda en aquellos casos con una anatomia menos favorable. Dentro del
arsenal terapéutico, es comun la utilizacion de catecolaminas a dosis bajas-moderadas.
Aungue no existe demasiada evidencia cientifica al respecto, parece cada vez mas
prometedor el uso de inodilatadores como la milrinona (inhibidor de la fosfodiesterasa Ill) o

levosimendan (sensibilizador de calcio), ya que ademas de mejorar el gasto cardiaco provo-

re-a

can una disminucién de las resistencias vasculares sistémicas y puImonaresg’10 . iskp!

Rl

- En casos seleccionados con disfuncion miocardica severa o con hipertension pulmonar
grave que no responde al tratamiento médico, puede ser necesario el soporte cardiovascular

con ECMO durante varios dias, habiendo descartado previamente lesion residual quirdrgica. iske!

R
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- Tratamiento de las arritmias con significacion clinica, que aparecen hasta en un 5-10%

de los casos: isk

=

— Fibrilacion o flutter auricular: cardioversion, amiodarona o flecainida y ocasionalmente

el

— Taquicardia supraventricular por reentrada: cardioversion, adenosina, sobreestimulacion

auricular con marcapasos temporal. st

a

- Taquicardia funcional o de la unién: sobreestimulacién con marcapasos, enfriamiento,

amiodarona.

MATERIAL Y METODOS:

a) Disefo de la investigacion

Por intervencién del investigador: observacional.

Por evaluacién del fenémeno: transversal

Por tipo de andlisis: descriptivo

b) Universo de estudio

Todo paciente enviado a la clinica de cardiopatia congenitas con sospecha de cardiopatia

congénita.

Inclusion

e Pacientes de ambos sexos de cualquier edad
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e  Conexion andmala total, parcial o drenaje venoso andmalo de venas pulmonares,
corroborado por estudio de imagen (ecocardiograma, TAC o cateterismo)

o Diagnéstico de certeza realizado en el HC CMN SXXI

o Historia clinica, evaluacion de trabajo social e interrogatorio completo.

Exclusion

e  Sujetos con reparacion de la cardiopatia en seguimiento por el servicio.

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

c) Tamano de muestra

En el periodo de 2011-2015 se diagnosticaron de primera vez 33 conexiones totales y 27% se
diagnostico en la etapa adulta, por lo que se realiza un tamafio de muestra por razén de

proporciones.

0.58/0.01

Tamario de muestra de 58 pacientes

P=0.27

Q=0.73

D=0.03

Z=2.96

El muestro sera de casos consecutivos por conveniencia al cumplir los criterios de inclusion,

por lo que de sobrepasarse el tamafio esperado seran incluidos TODOS.
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d) Procedimiento.

Busqueda de pacientes en el listado nominal del servicio de cardiopatias congénitas.

Se analiza la base de datos interna del servicio.

Posterior a la obtencion de la base de datos se dispondra a la revisidn y captura de

e) Andlisis estadistico

el

el

Estadistica descriptiva: las variables cualitativas se expresaran en frecuencias y

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

mediana) y dispersién ( desviacion estandar o rangos intercuartilares)

Estadistica inferencial: se realizara estadistica no pareada entre el grupo de sujetos

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

o Paravariables cualitativas: segun el cumplimiento de los supuestos, con

prueba de chi cuadrada o exacta de Fisher

o Para variables cuantitativas: segun la distribucion de los datos en prueba de

T o U de Mann Whitney

Programa estadistico empleado sera el SPSS version 23 para Windows

Definicion De Variables e Indicadores (tabla 1)

VARIABLE DEFINICION CONCEPTUAL | DEFINICION TIPO UNIDADES DE
OPERACIONAL VARIABLE MEDICION
GENERO Comportamiento, actividad o | Femenino y masculino Cualitativa 1. masculino
artributo que cada sociedad referido en la historia clinica | nominal 2. femenino
considera para los hombres Dicotomica
0 mujeres
EDAD AL Tiempo de existencia de un Categorizacion de los afios Cuantitativade | Edad en afios al
DIAGNOSTICO individuo desde el cumplidos del paciente al intervalo diagnostico.

nacimiento al momento del

diagnostico
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diagnostico

VARIEDAD DE LA Toda enfermedad que afecta | Total: con conexidn venosa Cualitativa 1. conexia anomala
CARDIOPATIA al corazon de origen sistémica de todas las VP en | nominal pulmonar total
CONGENITA congenito sitio diferente a la AD por 2. conexion
eco, cate, tac anomala pulmonar
Parcial: con conexion parcial
venosa sistémica algunas 3. drenaje pulmonar
las VP en sitio diferente a la anomalo
AD por eco, cate, tac.
Drenaje anémalo de VP: CIA
tipo seno venoso con flujo o
preferencial de una vena
pulmonar a la AD.
ESTUDIO DE Procedimientos que ECOCARDIOGRAMA: ECO 1.ECO
IMAGEN REALIZADO | requieren de un equipo estudio que registra la TAC 2.TAC
especializado para morfologia, posicion y CATETERISM 3. CATE
diganosticar o monitorear movimientos del corazon O CARDIACO
enfermedades o lesiones mediante ondas ultrasonicas
mediante imagenes 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
ENTIDAD Unidad delimitada Estado de la republica en Cualitativa 1. Ciudad de
FEDERATIVA DE territorialmente que en union | donde habita referido en la Ordinal Mexico
ORIGEN con otras entidades historia clinica nominal 2. Chiapas
conforman un estado 3. Morelos
4. Queretaro
5. Guerrero
6. ofros.
ANTECEDENTES DE | Es el proceso en el que la Antecedentes de gestacion Cualitativa 1. Si
EMBARAZO O mujer gesta a su futuro hijo previa segun historia clinica. | nominal 2.No
EMBARAZO en el utero hasta el dicotomica
nacimiento
CIANOSIS Coloracion azulada de la Presente 0 ausente Cualitativa 1.Si
piel, mucosas y lechos nominal 2.No
ungueales dicotomica
DISNEA Dificultad respiratoria Presente 0 ausente Cualitativa 1.Si
nominal 2.No
dicotomica
ARRITMIAS Alteracion de la frecuencia / Presente o ausente Cualitativa 1.Si
ritmo de los latidios del nominal 2.No
corazon dicotomica
SOPLO Turbulencia de la sangre Presente o ausente Cualitativa 1.Si
cuando atraviesa una nominal 2.No
estructura cardiaca siendo dicotomica
audible con el estetoscopio.
DETERIORO CLASE | Valora la actividad fisica del Presente o ausente Cualitativa 1.Si
FUNCIONAL. paciente con la presentacion nominal 2.No
de sintomas. dicotomica
SI SE CONOCIA Antecedente de diagnostico Presente 0 ausente Cualitativa 1. Si
PORTADORA DE LA | de enfermedad congenita del nominal 2.No
CARDIOPATIA corazon dicotomica
TIEMPO ENTRE LA Tiempo transcurrido entre la | Categorizacion en meses Cuantitativa Tiempo en meses
SOSPECHA'Y EL suposicion de tener la entre la sospecha de tener la | intervalo entre la sospecha y
DIAGNOSTICO enfermedad hasta la enfermedad y la el diagnostico de

confirmacion de la

confirmacion

certeza.

25




enfermedad

FACULTAD Y ASPECTOS ETICOS

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

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

en materia de investigacion articulo 14, la presenta informacion se presentara respetando el

anonimato del individuo participante asi como la no maleficencia, autonomia y justicia; de

acuerdo al articulo 17 el presente trabajo en el riesgo minimo en caso de requerir atencion

extra esta sera 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 investigacion

seran cubiertos por los médicos que realizan esta investigacion.

Recursos Humanos.

e Residente de la especialidad de cardiologia del Hospital de Cardiologia CMN SXXI
e Médicos cardidlogos adscritos a los servicios clinicos del Hospital de Cardiologia CMN

SXXI (cardiopatias congénitas)

Recursos Materiales.
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e equipo de computo e impresora de los investigadores.




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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