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INTRODUCCION®

La Conexidn Andmala Total de Venas Pulmonares (CATVP),
es un defecto del desarrollo embrionario, caracterizado por
la ausencia de comunicacién entre las venas pulmonares y la
auricula izquierda, conectindose entonces con la auricula -
derecha, ya sea en forma directa o a través de sus venas --

tributarias (1-2-3-}.

Fué descrita por primera vez por Wilson en 1798, en un
nifio de 7 dias con otros defectos intracardiacos asociados -
{cor biloculare) y la forma aislada fué publicada por Fried
lowski en 186B8. Sin embargo, esta entidad fué reconocida has
ta que Brody realizd una extensa revision en 1942: el diagnds

tico ante mortem no se hizo hasta 1950 per Friedlich y cols (1}

Es poco frecuente, su incidencia no es bien cenocida -
ya que cambia eBegin las edades de las series estudiadas. En
1a mayoria de ellas, representa el 1-2% de todas las cardio-

patias congénitas (1).
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En cuanto al sexo, s0lo en publicaciones aisladas se ha
encontrado una prevalencia mis alta en el sexo femenino{2).
Es obligada la existencia de una comunicacién interau-
ricular verdadera o bien un foramen ovale permeable, a fin
de que l& sangre pase a las cavidades izquierdas y pueda -

ser asi bombeada a la circulacidn general (1).

barling y Cols. la han clasificado anatdmicamente en:

TIPO I : Supracardiaca
TIPO II : Intracardiaca
TIPO III: Infracardiaca
TIPO IV : Formas Mixtas {Conexidn anémala a més de un ~
nivel). (1}.
La forma mis comin de presentacidn es la supracardiaca.
Las formas infracardiacas sin embargo, son las mds graves de
bido a que con mayor frecuencia presentan obstruccidn y por
lo tanto se asocian comunmente a insuficiencia cordiaca tem
prana, siendo por lo tanto en ellas fundamental el diagnés-
tico precoz a fin de llevar a cabo el manejo quirtGrgico en -

forma rapida y eficaz (1-2).
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Las anomalias card{acas que mds frecuentemente se aso-

clan a CATVP incluyen: el tronco comih, ventriculo Gnico, -
tetralogia de Fallot, transposicion de las grandes arterias
atresia mitral, atresia tricuspidea, doble via de salida del
ventriculo derecho y el drenaje andmalo de las venas sistémi

cas (1-2).

Los hallazgos anatomopatoldgicos revelan que el tamafio
de la auricula derecha es antre 2 y 4 veces mayor que el de
1a izquierda, encontréndose dilatacidn e hipertrofia del ven
triculo derecho y dilatacidén del troco de la arteria pulmo--

nar(l).

El cuadro clinico es muy variable y depende de la pre-
sencia o no de obstruccién al retorno venoso pulmonar. Asi
eh los casos de obstruceidn, los nifios estdn asintomdticos
al nacer y =1 sintoma mas precoz es la tagquipnea, al final -
del mes pueden observarse dificultades en la alimentacidn o
?isnea con el llanto, retraso en la curva pondostatural e in
fecciones respiratorias de repeticidn. La cianosis suele ser

minima o leve, excepto cuando hay insuficiencia cardiaca, la
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cual, se presenta a los 6 meses de edad en la mayor parte de

los casos (1-2).

A diferencia de los casos sin obstruccidn, los obstruc-
tivos, presentan sintomas graves desde el nacimiento o a los
pocos dfas de nacidos, lo que esplica la rapidez con que es-
tos nifios necesitan de asistencia médica. Los signos y sinto
mas md3s comunes son ls disnea, dificultad para la alimenta--

cidn, cianosis e insuficiencia cardiaca (1-2).

La exploracidén fisica en los casos sin obstruccidn re-
vela: corazdén hiperdindmico paraesternal bajo. soplo sistd
lico II-III/VI en foco pulmonar o tricuspideo, IIruido des
doblado con IIP reforzado, retumbo tricuspideo y, en caso de
insuficiencia cardiaca: ingurgitacién yugular, hepatomegalia

y edemas de miembros inferiores (1-2).

En los casos con obstruccidén no hay impulso paraester-
nal, no hay soplos, la cianosis es de leve a moderada, hay
IIP reforzado, la hepatomegalia y los edemas son los hallaz

gos mis constantes (1-2).
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La radiografia de térax en los casos supracardiacos re-~

vela cardiomegalia a expensas de cavidades derechas, arteris
pulmonar prominente, hiperflujo pulmonar, imagen en "8" o en
“mufleco de nieve“, en las infracardiacas no hay cardiomegalia
existe infiltrado intersticial en abanico, lineas B de Kerley

y dilatacion de las venas lobares superiores({1-2).

El electrocardiograma muastra crecimiento de cavidades
derechas y ausencia electrocardiografica de ventriculo iz--

quierdo(1-2).

La ecocardiogratia modo M y 2D muestran datos de sobre-
carga de volumen del VD, el signo de mas ayuda es un espacio
libre de ecos situado posterior a la auricula izquierda, la
utilizacién de contraste y codificacidén en color ayudan a esta

blecer la presencia y tamafo de la CIA. (5-6).

De manera tradicional, el diagndatico de CATVP se rea-
l1izaba en base al cuadro clinico, exploracidén fisica, hallaz

goa radioldglcos, electrocardiograficos y ecocardiogréficos

en modo My 2D y se consideraba la angiocardiografia como -
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indispensable para llevar a cabo el diagndstico de CATVP, asi
como para delinear odecuadamente la anatomia en forma precisa
corroborando de esta forma todos los datos obtenidos mediante

los procedimientos mencionados previamente (4-7).

La ecocardiogratia tanto en modo M como en 2D ha sido -~
utilizada para llevar a cabo el diagndstico temprano de esta

entidad, sobre todo en aquellos pacientes muy deteriorados{8).

Con el advenimiento de la tecnologia Doppler en sus for
mas pulsada, continua y codificada en color, la ecocardiogra
fia es actualmente una alternativa frente al cateterismo car
d¢iaco para llevar a cabo el diagndstico temprano de ésta pa-
tologia sobre todo en aguellos pacientes en quienes realizar

cateterismo cardiaco constituye un riesgo importante (9).

En centros experimentados, la ecocardiegrafia ha sido el
método diagndstico definitivo con un alto grado de sensibili-
dad y especificidad en pacientes con situs solitus auricular,
conexion venosa pulmonar unifocal y sin otro defecto congéni

to mayor asociado (10).
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M3s a(n, con la ecocardiografia doppler codificada en co
lor se realiza una evaluacion preoperatoria adecuada, lo cual
es importante ya que el prondstico natural de estos pacientes

es muy pobre y es modificable con cirugia temprana exitosa(ll)

En 1978 el Instituto Nacional de Cardiologia publicé un ~
estudio de 30 casos comprobados de CATVP, hzbiendo rcalizado
en los pacientes: evaluacidn clinica, electrocardiograma, ra-i~
diografia de tdérax y cateterismo cardiaco para llegar al diag
ndéstico(12).

En 1979, la Universidad de Arizona publicé un estudio -~
ecocardiogrdfico en el cual, de 125 pacientes estudiados por
diferentes cardiopatias congénitas, s6lo en 7 se diagnosticd
CATVP, por eco 2D, siendo corroborado el diagnéstico mediante
cateterismo cardiaco. (13)

En 12692, el flospital para la Investigacion del Nifio en -
Kyoto Japon, publicd un estudio en el gue concluyen gque la --
ecocardiografis constituye un método no invasivo, muy confia-
ble nc solc en el diagnéstico anatdmico sino en la evaluacidn

hemodinémica de los pacientes con CATVP (14).
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El diagndéstico diferencial de los casos sin obstrucridn -
inluye las cardiopatias que curson con aumento del flujo pulmo
nar e insuficiencia cardi{aca de aparicidén no precoz, después -

de los 20-30 dias de vida (1).

En los casos con abstruccidn el diagndstico diferencial -
se realiza con aquellas cardiopatias que originan insuficien--
cia card{aca precoz, durante el periodo neonaztal o alrededor -

de la primera semana de vida (1).

La historia natural de esta cardiopatia ha demostrado --
que, sin tratamiento, mds del 80% fallecen durante el primer
afio de vida y son menos de un 10% los que alcanzan la edad -
adulta. Es bien conocido que la hipertensidn pulmonar consti

tuye un factor prondéstico negativo importante (1).

Se ha pregonado un tratamiento paliativo que contempla -
la realizacidn de uns atriocseptoctomia con cetéter de baldn a
fin de aumentar el cortocircuito de deraechs-izquierda a nivel
auricular y disminuir la hipertensidn arterial pulmonar, sin

embargo, los beneficios se encuentran aun en discusiédn.
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En 1950, Muller realizé el primer intento de correc--
cion, anastomosando la auricula izquierda con el colector
comin. Lewis y cols. fueron los primeros en realizar la -

correccion usando la hipotermia moderada. Cooley y Ochsner

utilizaron la circulacidn extracorpdrea. (1).

El uso del paro circulatorio y la hipotermia profun-
da, asi como los avances técnicos han mejorado considera-
blemente los resultados de la correccidn, sobre todo en -

recién nacidos y lactantes pequefios (7).

La hipoplasia de la auricula izquierda y la hipopla-
sia o tamafio reducido del ventriculo izguierdo se han se-
flalado como factores anatdmicos que influyen y condicio--

nan los resultados quirurgicos en algunos casos (1-2).

Loe alentadores resultados quirlrgicos recientes y -
el conocimiento de la historia natural de esto cardiopa--

tia, exigen el diagndatico precoz de la misma (1-2).
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HISTORIA ECOCARDIOGRAFICA:

La base de la ultrasonografia se encuentra en la utili
zaciSn de ondas sonoras por los murcidlagos y delfines para

orientarse y comunicarse(S).

El primer intento para aplicar el ultrasonido en el es
tudio del corazén ocurrid en 1950 cuando Keidel estudic --
los volimenes cardiacos (5). En 1954 Edler y Hertz estable
cleron las bases de la ecocardiografia modo M y caso simul-
tdneamente Wild y Reid desarrollaron los conceptos clentifi

cos de la ecocerdiografi{a bidimensional (5).

En 1842 J. Christian Doppler postuld su fendmeno y Buys
Ballot aportd los datos experimentales que confirman la apli

cacibn dul fendmeno en la acustica(5-6).

En 1956 Sotosomura describid la aplicacidn del fendme-
no Doppler, pero fué hasta 1969 cuando Raker y Peronneaou
desarrollaron un sistema de resulucién 2xial y de profundi
dad que inicia la ere Doppler pulsadp y sus aplicaciones -

clinicas en el estudio de la patologia cardiaca (5-6).
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En 1974 Baker le suma al eco 2D el efecto Doppler, si
multaneamente Hatle, Halen y Angelsen desarrollan el con-=-
cepto del Doppler continuo. En 1979 Marco brandestini in--
troduce el concepto del “"multigate" poppler, al cual se le
puede considerar como precursor de los actuales equipos de
Doppler color. Stevenson finalmente comprueba la utilidad
del método en el estudic de las cardiopatias congénitas (6).

No chstante, el futurc no es una via cerrada y en bre-
ve veremos cOme se afladen a los actuales sistemas los andli
sis de flujos y la anatomia tridimensional, la cartografia
de velocidades de flujo en color y, lo que es mds importan
te, la simplificacién y el abaratamiento de equipos que ==

permitirin aln mds la difusidén del método.
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JUSTIFICACTION:

El desarrollo tecnolégico de nuestros tiempos en el cu
al se encuentra inmersa evidentemente la Medicina actual, -
ha hecho pesible el desarrollo de la ecocardiograf{a colo--
cindola como un método (til en el diagndstico de la CATVP,
sin embargo, aln se considera como un método alternativo --
ante el cateterismo cardfaco y no comoc un método definitivo
en el diagndsticc y sobre todo en la locatizacidn de la --

CATVP.

Por éste motive, consideramos de capital importancia
la necesidad de conocer la sensibilidad y especificidad de
la ecocardiografia que se lleva a cabo en nuestro hospital
para plantear basados en ellas su confiabilidad en el diag
néstico y localizacidén de la CATVP, para lograrlo compara-
mos los resultados ecocardiogrdficos con los hallazgos he-
modindmicos y quirlrgicos, tomando en cuenta el diagnésti-

co clinico previe.
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HIPOTES1IS:

La ecocardiografia en todas sus formas, es un prg
cedimiento Gtil, sencillo, ni invasivo, confiable, sen
sible y especifico para el diagnostico y localizacion

de 13 conexidén andmala total de venas pulmonares.

HIPOTESIS NULA:

La ecocardiografia en todas sus formas, es un pro
cadimiento no util,dificil, poco confiable, con escasa
sensibilidad y especificidad en el diagndstico y loca-
lizacidén de la conexidn andémala total de venas pulmong

res,



19

HIPOTESIS ALTERNAS:

Lo ecocardiografia en sus diferentes formas es un
procedimiento itil en el diagndéstico de cardiopatias -
congénitas agregadas a la conexidén anémala total de ve

nas pulmonares.

La ecocardiografia en sus diferentes formas consti
tuye un procedimiento util para valorar el estado hemo-
dinamico del paciente, asi como la presencia y magnitud
de la hipertensidn arterial pulmonar en los pacientes -

portadores de CATVP.
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OBJETIVOS:

i,~

Evaluar la sensibilidad y especificidad de la ecocar
diografia medo M, 2D, Doppler pulsado, continuc y co
dificado en color para llegar al diagndstico y preci

sar la localizacién de la CATVP.

Demostrar, en base a los resultados ecocardiograficos
y en comparacidn con los hallazgos hemodindmicos y --
quirdrgicos si constituye una alternativa confiable -

ante el cateterismo cardiaco en nuestro Hospital.
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MATERIAL Y METODOS:

Se efectud un estudio retrospectivo que abarcd de eng
ro de 1989 a mayo de 1991, en el cual se encontrarcn 23 pa
cientes que fueron dizgnosticados como portadores de CATVP

mediante la realizacidn de ecocardiografia.

A estos pacientes, debido a una sospecha clinica de--
terminada que se mencionard en los resultados, se realizd
estudio ecocardiogridfico modo M, 2D y Doppler en sus for=
mas pulsada, continus y codificada en color, para ello se
utilizé un equipo Toshiba SSH -65 con transductor sectorial
de 3.75 y 5 MHZ en proyecciones apical, subcostal,y paraes-

ternal derecha.

Posteriormente a 13 de estos pacientes se les practicd
cateterismo cardiaco utilizando salas de hemodinamia tipo -
Siemens y/o General Electric, mediante catéteres tipo NIH
de 7 G 8 Fr, tanto arterial ccmo venoso, realizando toma
de muestras sanguineas a fin de cuantificar geses en san-

gre y descubrir en su caso, saltos oximétricos significa-



tivos, tanto en cavidades derechas como izguierdas, asi-
mismo se efectuaron inyecciones de medio de contraste ti
po conray a nivel de cada rama de la arteria pulmonar y,
en la menor parte de los casos, en el tronco de la arte-
ria pulmonar, en diferentes posiciones, obteniéndose una
p;licula de cada cateterismo cardiaco, la cual se anali-

£6 posteriormente en forma exhaustiva.

Finalmente se realizd cirugfa correctiva total a -
los pacientes diagnosticados mediante ecocardiografia y
qua fueron corroborados mediante cateterismo cardiaco,-
los hallazgos quirirgicos se encontraron revisando los

expedientes clinicos de los pacientes.

22
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RESULTADOS :

De la serie inicial de 23 pacientes diagnosticados --
mediante ecocardiografia, unicamente a 13 fué posible prag
ticarles cateterismo cardiaco, a los 10 restantes, debido
a sus precarias condiciones y a su rapido deterioro hemodi
namico no se les realizd ya que desafortunadamente falle--
cieron en forma temprana.

La edad en nuestra serie varid de 1 mes a 10 afos con
1.8 aflos como promedio.

La sospecha clinica inicial que mctivé la realizacidn
de ecocardiograma, estuvo orientada hacia CATVP unicamente
en 7 pacientes, las 6 sospechas clinicas restantes fueron
diversas (tabla 1).

El diagndstico ecocardiografico de CATVP llevado a ca
bo en los 13 pacientes, fué corroborado en un 100% median-
te cateterismo cardiaco (tabla 2).

La probable localizacidén de la CATVP que la ecocardig
grafia encontro en los 13 pacientes, fud corruborade en 10

de ellos mediante cateterismo cardiaco, siendo evidente la
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TABLA 1
SOSPECHA CLINICA No. DE PACIENTES
CATVP 7
SIN DIAGNOSTICO 1
PCA 1
CIV ¢/ESTENOSIS PULMONAR 1
CARDIOP. CONGENITA DESCOMPENSADA 1
CARDICP. COMPLEJA CIANOGENA 1

TOTAL 13
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TABLA 2
CORRELACION ECO-CATETERISMO CATVP
DIAGNOSTICO ECO CATETERISMO
CATVP 13 13
TABLA 3
CORRELACION ECO-CATETERISMO CATVD
TIPO DE CONEXION ECQ CATETERISMO
SUPRACARDIACA: a we S5 [
a vcsd 1 1
CARDIACA: a AD 2 2
a sC 1 1
MI¥TA:VPD a AD y VPI a VVC 1 0
VPD a SC v VPI a vced 1 3

NO ERECISADA 2 0
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mayor dificultad para precisar la localizacidn exacta do -
la conexién en las formas infracardiacas (tabla 3).

De los pacientes estudiados y diagnosticados como --
pertadores de CATVP, 9 fucron intervenidos guiriuraicomente
encontrandose en ellos que el diagndstico ecocardiografico
fué certero en un 100% (tabla 4).

En cuanto a la localizacidn de la conexidn, el eco--
cardiograma fué certeroc en un 77%, siendo evidente que las
formas supracardiacas y cardiacas fueron visualizadas ade-
cuadamente mientras que las formas mixtas no fueron preci

sadas en forma Optima (tabla 5).
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TABLA 4
CORRELACICN ECO-CIRUGIA CATVE
DIAGNOSTICO ECO CIRUGIA
CATVP 9 9
TABLA 5§
CORRELACION ECO-CIRUGIA CATVP
TIPO DE CONEXION ECO CIRUGTA
SUPRACARDIACA: a vwe 4 4
a vCsd 1 1
CARDIACA: a AD 1 1
a Sc 1 1
MIXTA:VPD 2 AD Yy VPI a VVC 1 4]
VPD a SC y VPI a vC£Ed [ 2

NQ PRECISADA: 1 o
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DISCUSION:

Es bien sabido que la ecocardiografia se ha constitui-
do como un método confiable para el diagndstico tempranc de
la CATVP debido al desarrollo tecnclégico que ha experimen-
tado en los Gltimos tiempos(9).

Asi pues en centros experimentadec, la ecocardiegrafia
se ha utilizado ya como método definitivo con un alto grado
de sensibilidad y especificidad en el diagndstico de CATVP
(10).

En nuestra serie, los resultados nos ensefian que la --
ecocardiografia tiene una sensibilidad del 100% en el diag-
néstico de ests patologia lo cual la pone como sumamente -~
confiable sobre todo en aquellos pacientes deteriorados que
requieren un diagnédstico temprano y en los cuales el catete
rismo cardiaco constituye un riesgo de mortalidad elevado.

Nuestros resultados e incluso nuestra serie es muy pa
recida a la encontrada por Van Hare (15), el cual en la =--
Universidad de California en Sn Francisco estudié a 16 pa-

cientes mediante ecocardiografia y compardé los resultados
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con los hallazgos en cateterismo cardfaco y cirugia en su -
estudio, 9 pacientes tuvieron CATVP supracardiaca, 4 caradia
ca y J infracardiaca, asi mismo refieren dificultades para

la localizacidn de las formas infracardiacas.

Por su parte Casta, del departamente de Pediatria del
Hospital de Galveston de la Universidad de Texas refiere -
haber detectado la localizacion de la CATVP e inclusc la =
obstruceidn de la misma siendo corroborado por cirugia en
2 pacientes (16}.

Chin en mayo de 1987 publicd en el Am Heart J. la —-—
bondad del método no invasivo comparado con el estudio an-
giogrifico concluyendo que el método tradicional de diag-
néstico no debe abandonarse a no ser que los hallazgos im
portantes para realizar la cirugia sean consistentemente -
demostrados mediante la ecocardiografia (17).

Vick and Murphy en marzo 1987 estudiaron a pacientes
con cardiopatia congénita de los cusles encontraron a 12 -
pacientes con CATVP de los cuales en 3 de ellos encontra--~
ron ocbstruceion, estos resultados fueron corroborados me--

diante cateterismo cardiace (18).
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Garcia y Savio en la Habana Cuba, estudiaron a 3 pacien
tes con CATVP variedad infracardiaca y sus hallazgos corre-
lacionaron en un 100% con lo encontrado posteriormente en -
cirugfa (19), por lo que concluyeron la gran utilidad del -
eco en el diagndstico y localizacidn de la CATVP de forma -
infracardiaca, sin embargo, el estudio para nosostros es -
poco confiable, ya que el numero de pacientes es muy reduci
do y, sin duda en nuestro Hospital se maneja un volumen ma-
yor de pacientes y pese a ello, nuestro estudio demostrd --
que las formas infracardiacas son dificiles de establecer -
mediante eco transtoracico y tal vez el eco transesosfagico
sea la alterpativa Gtil en el estudio de éstas formas de —-
conexidn.

Aunque no constituyd un objetivo de nuestro estudio el
diagnosticar cardiopatias asociadas a la CATVP y debido a -
que justamente aquellos pacientes que las presentaban fueron
los que tuvieron mala evolucidn y no fueron cateterizados, -
no fué posible comparar estos hallzzgos con leos resportados
en la literatura mundial, ya Que nos faltaria la corrobora-
cidén por medio de les hallazgos hemodinimicos y quiridrgicos

a fin de aportar resultados considerados como confishles resg
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pecto a estos hallazgos ecocardiogriéficos y tal vez sea mo
tivo de un estudio subsecuente.

La ecocardiografia en nuestro Hospital, tanto como se
reporta en la literatura mundial constituye un excelente -
método para valorar el estado hemodindmico del paciente --
asi como 13 presencia de 12 hiperrensién arterial pulmonar
asi como su magnitud en los pacientes portadores de CATVP,
siendo ésto importantisimo en aguellos pacientes sumamente
deteriorados con insuficiencia cardiaca que requieren co--
rreccion temprana del defecto sin exponerlos a la morbi-—-

mortalidad del cateterismo cardiaco en esas condiciones.
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CONCLUSIONES:

El desarrollo, resultados obtenidos y correlaciones

de nuestro estudio, nos llevan a éoncluir finalmente gque -
la ecocardiografia gue se lleva a cabo en nuestro Hospital
constituye un método répido, seguro, Gtil, sencillo, no in
vasivo, con magnifica sensibilidad y aceptable especifici-

dad en el diagndstico y localizacién de la CATVP,

sin duda, aln nos encontramos en 1la etapa de conside—
rarlo como un método alternativo frente al cateterismo car
diaco, perc en base a una mayor experiencia y con la facti
ble introduccién a futuro del eco transesofagico, se podra
considerar entonces como método definitivo en el diagnosti
co de los pacientes a fin de llevarlos directamente a l& -

correccidn quirurgica de sy padecimiento.

Los resultados nos demuestran que el diagndstico de la
CATVP es factible de primera intencidn mediante la ecocar~

diografia e incluso la localijzacidn de las formas supracar
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diacas es sumamente confiable con hallazgos concordantes
en un 100%, comparado con cirugia, por lo que ese tipo de
conexidn debe ser estudiado prioritariamente mediante eco
mientras que en aquellas formas mixtas y las infracardia-
cas, sin duda , es necesario realizar cateterismo cardia-
co, a4 fin Qe prcporciocnar al cirujano la locelizacién de

la conexidén en forma mis precisa.

Finalmente cabe comentar que la ecocardiografia cons
tituye un procedimiento Quec aporta datos suficientes para
diagnosticar patologia cardiaca congénita agregada & 1la
CATVP, desafortunadamente, los pacientes que fueron encon
trados como portadores de estas malformaciones, no pudie-
ron ser cateterizados por lo gue no hubo forma de hacer -

el estudio comparativo de estos hallazgos.
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