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CONEXION ANOMALA TOTAL DE VENAS PULMONARES
REVISTON DE CASOS DE AUTOPSIA
(CATVP)

ANTECEDENTES

Definicién

La conexion andmala total de venas pulmonares es und entidad congénita en la cual hay un defecto del
desarrollo embrionario que resulta en la pérdida total de la conexién normal entre las venas pulmonares
y el attio izquierdo 2. En esta anoalia Jas venas pulmonares estan conectadas con el atrio derecho va
sea directamente o indirectamente a través de sisteinas venosos tributarios. Es pecesario siempre la
existencia de una comunicacién a nivel auricutar ( foramen ovale, comunicacién interauricular) para que
la sangre pase a las cavidades izquierdas y pueda ser bombeada a la circulacion sistémica. Se prefiere la
denominacion de conexién auémala debido a que existen casos en que el drenaje es andémalo con
conexion normal como sucede en los defectos septales interauriales de tipo foramen secundum en Jos que
las venas pulmonares derechas concctadas al atrio izquierdo vacian su contenide en el atrio derecho a
través de la comunicacién interauricular®,

Frecuencia

La frecuencia real de esta cardiopatia no csta bien establecida ya que varia segin las caracteristicas de la
poblacion estudiada. La mayoria de los autores mencionan que representa el 1 al 2 % de todas las
cardiopatias congénitas; >¢. Di Eusanio” reporta en su revision de 36 casos de CATVP operados en el
Royal Liverpoel Children’s Hospital el | al 4 % y Smith® en una descripcion hecha en el Children’s
Hospital of Columbus es de 4.5 94 de todas las autopsias con cardiopatias congénitas y Romerg’ refiere
solo el 2 %. Fredli®® menciona que la CATVP representa el 0.7 % de todas las autopsias.

La conexion anomala total de venas pulmonares €s ligeramente mas comin en hombres que en mujeres
(1.6 : 1) acentundose esta diferencia eu los drenajes infradiafragmaticos "2 .

Etiopatogenia

Las diversas formas de comexion anomala representan la persistencia de ciertas caracteristicas
anatdmicas gue estan presentes normalmente durante ciertos estadios del desarrallo embrionario; tales

caracteristicas son el desarrollo de canales venosos que primitivamente drenaban la sangre de los




pulmones embrionarios hacia los sistemas venosos cardinal y umbilicovitelino, estos canales
normalmente desaparecen cuando la vena pulmonar comin del atrie izquierdo establece conexion con
las venas pulmonares®. La contexién andmala total de venas pulmonares es debida a la falta de desarrollo
de la vena pulmonar comian!', la consecuencia de esta falla en desarrollo hace persistir una anastomosis
comunicando el plexo venoso pulmonar con las venas sisténicas: esto puede ser debido a diferentes
procesos: a ) agenesia (ausencia de aparicion), b) involucion {desaparicion), ¢) atresia { obliteracion de
la luz pero quedando restos en fondo de saco o un cordén Abrose). En la gran mayoria de los casos (
07%) segin Delisle v cols.!! no se encontré ningin vestigio de la vena pulmonar comin, apoyando el
concepto de que la agenesia o involucion son los defectos embrioldgicos mas frecuentes y solo en el 3%
existia un fondo de saco que sugeria atresia de la vena pulmonar comin.
Clasificacién
Desde el punto de vista anatémico se han propuesto numerosas clasificaciones, de estas la mas aceptada
es la de Darling segim el nivel donde se realiza fa conexion andmala; la clasifica en 4 tipos:

Tipo 1 o supracardiaco

Tipo 2 o cardiacos

Tipo 3 o infracardiaco

Tipo 4 0 mixtos {conexion andmala en mas de un nivel)

Smith y cols. realizan una clasificacion simplificada v los agrupan exclusivamente en dos grupos

o tipos:

a) Supradiatragmaticos sin obstruccion al retomo venose

b) Infradiatragmiticos con obstruccidn al retomo venoso
Por su parte Neill'* propone una clasificacion anatomoembriologica: a) drenaje a la auricula derccha, b)
drenaje .al sistema cardinal comim derecho ( vena cava superior, vena acigos), ¢} drenaje al sistema
cardinal comiln izquierdo { vena inominada izquierda. seno coronario o vena cava superior izquierda), d)
drenaje al sistema unbilicovitelino ( vena porta. conducto venoso). -
Desde el punto de vista fisiologico la CATV se divide como lo menciona Smith* | en obstructivo y no

obstructivo.




La obstruccidén en la vena pulmonar comin ocurre tanto por cambios intrinsecos en la pared del vaso
andmnalo o bien por compresion extrinseca. Invariablemente en los drenajes infradiafragmaticos, siempre
existe obstruccion, debida a la combinacion de varios factores: compresion de la vena pulmonar comiin
en el hiato esofagico al atravesar el diafragma >, por estrechamiento de la luz del conducto venoso en
caso de drenaje en esta estructura y estrechamientos o compresiones localizadas en los lugares de
conexion con los vasos infradiafragmaticos, finalmente cuando la conexidn ocurre en la vena porta o en
unas de sus ramas tributarias, los sinusoides hepaticos se interponen al retorno venoso pulmonar con
aumento de la resistencia. En los drenajes supracardiacos la obstruccion es menos frecuente y puede
deberse a una compresion localizada al quedar la vena cava superior izquicrda persistente entre la arteria
pulmonar izquierda por delante y el bronquio principal izquierdo por detras o también por un
estrechamiento difuso intrinseco en el sitio de I conexion andmala >

La CATVP se puede presentar de numnera aislada en un 62% como tmica malformacion presente. o
asociada a formas complicadas de cardiopatia en un 38% * las asociaciones mas frecuentes son:
Veatriculo tmico, transposicion de grandes arterias. tronco comin. atresia mitral. tetralogia de Fallot.
atresia tricuspidea, doble camara de salida de venricule dereche 12 asi como a sindromes de
heterotaxia y asplenia en un 24%.

Manifestacion clinica

Hay una notable diferencia entre el cuadro clinico de los casos Sin obstruccion al retomo venoso
puimonar y los casos Con obstruccion: ( ast comoe una t(;tal stmilitud cuando se tiene obstruccion a nivel
supradiafragmatico presentando un cuadro clinice igual al infradiatragmatico ),

Para tener una vision mas fisiologica se divide el cuadro clinico en casos con y sin obstruccion al
retorno venoso pulmonar:
Cuadro clinico de cagsos SIN obsiruccion al retormo venoso pubmonar,
Sintomas: Los nifios son generalmente asintomiticos al nacer, el primer sintoma que se presenta
aglrededor de la primera semana de vida es [a taquipnea y para el primer mes puede observarse diaforesis
y fatiga con la alimentacion o disnea con ¢l llanto. Lo coman es (ue exista un tetraso en el crecimiento y
las infecciones respiratorias de repeticion sen la regla'. La cianosis puede ser minima o leve excepto

cuando hay insuficiencia cardiaca. infecciones respiratorias aadidas o hipertension arterial pulmonar. Lo



mas frecuente es que la insuficiencia cardiaca se presente a los 6 meses y si aparece antes del primer mes
debe sospecharse obstruccion.

Signos: A la palpacion se detecta un corazon grande, con un precordio hiperdinimico en la region
paraesternal baja: es rara la presencia de fiémito sistélico. A la auscultacién lo mas frecuente es un sople
sistolico de moderada intensidad en grado wvariable (1I-VI} con epicentro en foco pulmonar o
tricuspidec. y un segundo ruido desdoblade con aumento del componente pulmenar 2. Se encuentra
ademas un retumbo tricuspideo en el 50% de los casos. La mayoria de los casos presentan soplos, y en
algunas veces se puede auscultar un soplo continuo en el scgundo espacio intercostal izguicrdo en
drenaje anomalo a la vena inominada: cuando hav insuficiencia cardiaca. la hepatomegalia ¢s un hallazgo
constante, puede encontrarse ingurgitacion yugular o edema maleolar solo en el 50% de los casos
Cuadro clinico de casus CON obstruceion al retomo venoso pulmonar.

Sintomas: A diferencia de los supradialragmatcos. en los infradiafrapmaticos los sintomas graves
aparecen desde el nacimientu o a pocos dias de vida lo que explica la urgencia en la atencién. Los
sintomas mas comunes son la disnea. fa fatiga v rechazo a la alimentacion. fa cianosis v la insuficiencia
cardiaca. Generalinente el primer sintoma que aparece es la disnea precoz y progresiva. debido a la
marcada couge.éli(m pulmonar secundaria a la obstruccion: la cianosis pude ser leve a moderada. Los
signos de insuficiencia cardiaca como la hepatomegalin v cdema son posteriores a la disnea y sc
presentan antes del primer mes de vida, Se ha observado exacerbacion de la cianosis v dificultad
respiratoria durante ¢l llanco v se atrilnye a Ya compresion del trayecto venosa andmalo por ¢l aumento
de la presién intratoracica o intrabdominal. esto tambien se ha observado durante la alimentacion y se
relacions con la compresion de la vena pulmonar comin por el csofago adyacente a nivel del hiato
esolagico.

Signos: De manery inversa a los sintonks graves, los hallazgos fisicos son escasos. El corazon no esta
agrandado a la palpacion por lo gue no hay precordio hiperdinamico. Generalmente no hay soplos por lo
que no hay fiémito. Hay un segundo ruido desdoblado, son comunes los estertores pulmonares. la
hepatomegalia y el edema periférico. un signo riro que se presenta en estos €asos ¢s ictericia de tal

manera que cualquier nacido con cardiopatia ¢ ictericia se le tiene que descartar CATVP a vena porta
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El cuadro clinico esencial esta determinado por la congestion pulmonar y la insuficiencia cardiaca debido
a la sobrecarga de volumen de las cavidades derechas. Segiin Espino Vela™ lo que mas compromete la
situacion es una comunicacion interauricular pequeiia que dificulte el vaciamiento hacia las cavidades
izquierdas.

Prueha de la importancia de la magnitud de la comunicacion interauricular es que hay algunos escolares
y ain adolecentes que toleran su malforinacion y es porque su defecto auricular ¢s amplio. Son lo menos
frecuentes.

Diagnéstico

a)Radiologia.

Los signos radiologicos difieren considerablemente entre los drenajes supradiafragmiticos y los
infradiafragmaiticos; en los primeres hay cardiomegalia y aumento de flujo pulmonar y en los segundos
no existe cardiomegalia y predomina la congestion venosa pulmonar sobre la plétora. En los casos cn
que no bay obstruccion al retorno venoso siempre hay cardiomegalia & expensas de cavidades derechas y
la arteria pulmonar es prominente. En el drenaje a la vena inominada es tipica en la proyeccion
posteroanterior ia silueta cardiaca en forma de 8 o *muiieco de nieve*. Esto segin Mata' se presenta en
las dos terceras partes de los casos. y es conwm verla a partir de los 6 meses de vida: otra imagen tipica
de drenaje anomalo mfracardiaco es el signo de la cimitarra visto cuando la desembocadura andmala
ccurre en la vena cava inferior.

Los hallazgos radiologicos de las conexiones infradiafragmaticas descritas por Harris en 1960, menciona
que no hay cardiomegalia y es llamativo la congestion venosa pulmonar de infiltracion itersticial en
forma de abanico desde las regiones hiliares con la presencin de lineas B de Kerley.

b) Electrocardiografia,

No existen diferencias electrocardiograticas entre tos drenajes con y sin obstruccion al retomo venoso
pulmonar y todos los etectrocardiogramas se caracterizan por ¢ crecimiento de las cavidades derechas y
ausencia electrocardiografica del ventriculo izquicrdo ™. Una onda P alta y picuda en DIL, DIU y aVF,
el eje medio de P entre 0° y 90° ¢n el plano frontal de +90° a 120° v raramente un bloqueo A-V de

primer grado.




¢) Ecocardiografia.

Goswami*” menciona que ¢l diagnostico de CATVP por ccocardivgralia depende de la demostracion de
la ausencia de la conexion de las venas pulmonares al atrio izquierdo asi como la presencia de la
confluencia de las venas pulmonares en la parte posterior de la auricula izquierda, y el sitio exacto del
drenaje andmalo. Haciendo lo anterior inenciona que tiene el 100%% de éxito diagnéstico 171 v ol sitio de
drenaje correcta 1o oblve en un 90.7% esto compurable a 1o deserito por Huhta™ con un 97% v 7 1%
Smallhom™ v Chin con wn 100%0 v 95% respectivamente, Estos autores para precisar ¢l diagnostico
utilizan varias ventanas como ls supracsiemal. subcostal. v precordial: Jou'™ mencioma que con Ia
ecocardiografin s capaz de detectar la obstrueeson venosa pulmonar con una sensibifidad del 100% v
una especiticidad del 30%, Estos tres autores mencionan que el cateterismo v la angiografia son
inecesarias en CATVE, Otros autores para precisar ¢l diagnistico estan usando ecocardiografia de
contraste para encottin Ta vena pubinoni intradiatragnmiatica con baenos resuhados,

d) Cateterismo cardiaco. Hemodmimia v Angiogratia.

El catetensmo cardineo debe de perseguir los siguientes tines: a) confirmar el diagnéstico v precisar sila
desembocadura andmala se hace en umo o s wiveles, by demostrar Ta presencia o ausencia de
obstruccion al retomo venoso pulmosar. ©) conoeer si hay @ a0 hipertension arterial pulmenar. d)
defimitar ¢l tamaiio de i auricula izquierda v del ventricalo izquicrdos con fines pronosticos v
quirargicos. ¢ considerar b tnnaie del defecto septal incrauricular v ) descartar oras anonnalias
congénitas asociaday Midiendo satiraciones de ovigeno. ¢l diagnostico se puede sospechar =i se
demuestia an salio ximétrico senificative que indique Ta presencia de un corte cireuito de derecha a
Tryquierda, a diferentes niveles dependiendw del sitio de s conexion Se debe de sospechar obstiuccion a)
cuando ¢l retorna venoso provensa de b vena porta o del conducto venosu. H) cuando la presion media
en Ta arteria pulmonar sea mavor @ 8 nunbg comparado von In presion de b aurieala derecha, ¢y cuando
Ia presion media de avena pulnienan comtin seit nisor de 3 mml g comparado con ki auncula derecha,
&) cumde la angiogralin tonga evidencia de ohstruccion. La angiocardiografia os generalmentc
dingnostica en 1odos los casos, Ta inveceion de material de contraste en el tronco de fa avteria pulmonar

permite observar duvante L thse de recirenlieion ol drenage de Tas arterias pulmonares,




Tratamiento

La CATVP tiene comeo dnico tratamicnte. la correccidn quinirgica que consiste en la conexion de la
vena pulmonar comin a la auricula tzquicrda. B primer intento lo realizo Mullei?' en 1950, La téenica
actualmente es utilizada hajo hipatermia profimda a 20 grados con circulacion extracorpérea y
cardioplejicos: en las variedades supracardinca ¢ infiacardiaca se realiza la union del tronco venoso
comin  al atrio izguierdo v el cierre de Ta comunicacion interawricalar y en el caso de CATVP a seno
coronario es ampliar ¢l sitio de drenaje hacia ¢l atrio izquierdo. La reparacion de CATVP fuc
inicialmente asociada con una alts monalidad { Cootey vefiere hasta un 54% ). Las estadisticas mas
recientes de CATVIP reportadas por 9 ceniros de un grupo cardioldgico regional, refieren que en 642
nifios con CATVP no complicada ¢on otra cardiopatia la mortalidad fue del 18%; refieren ademas que la
mortalidad en menores de un mes de edad fue del 2%

Prondstico

Esta es una malformacion imcompatible cou la vida: sin ¢l tratamiento adecuado del 80% al 90% de los
pacientes fallecen antes del primer aito de vida y la mayoria en los res primeros meses'+*222, Raisher
refiere que en su experiencia la mortalidad The del -+ 8% en nienores de un mes de edad®. Son muchos los
factores que se ban asociado a la mortalidad postquinirgica: Sano v Raisher *#- refieren como causas de
muerte la congestion pulmonar, la hipertension arteeial pulmonar y ¢l estado clinico grave del paciente y
el tiempo de cirugia,

Il desarvollo vipido de hipertrofia de i capa media snto venosa comn arterial pulmonar ha side
reportada en relacion a la obstruccion al drenaje venoso pulmonar. al volumen ventricular izquierdo y la
saturacion arterial de oxigeno, ¥1tienpo de cvolucion prolongirdo v el sexo masculino. son también
considerados como factores asociado~ a montalidad'. De todos los factores mencionados ¢l que mas
contribuye es la hipertension pulmonar arterial v venosa - En 1981 Kirklin®! publica de acuerdo con la
New York Heart Association (NYHA)} b casificacion funcional de las cardiopatias que van de | a IV
grado. en el cual se valoran estadisticamente todos los factores de riesgo para mortalidad hospitalavia en

menores de tres meses que van a ser sometidos a cirugia de corazon.




JUSTIFICACION DEL ESTUDIO

Exiten pocos informes en la literatura sobre series de autopsias pediatricas con CATVP: por lo gue es
importante la revision de este problema para documentar el espectro clinico patologico en los casos
fatales de poblacion pediatrica mexicana.

CLASIFICACION DE LA INVESTIGACION:

Se trata de una investigacion observacional. retrospectiva. transversal y descriptiva.

OBIJETIVO:

Analizar las caracteristicas anatomoclinicas de la CATVP en poblacion de autopsias pediatricas con el
proposito de identificar el perfil clinico y de apoyo diagnostico de los diferentes tipos de esta
cardiopatia, asi como conocer las complicaciones y enfermedades asociadas.

MATERIALES Y METODOS:

Se revisaron los protocolos de avtopsia y expedientes clinicos de todos los casos con diagnéstico
anatomopatologico de CATVP colectados en el departamento de patologia de 1971 a 1993,
RESULTADOS;

FRECUENCIA

Se analizaron en el departamento de patologia del Instituto Nacional de Pediatria un total de 5729
protocolos de autopsias y expedientes clinicos; de éstos 882 presentaban alguna cardiopatia congénita lo
que representa un 15.3%. Del total de las cardiopatias congénitas se encontraron 75 casos de CATVP,
lo que representa ef 1.3% del 1otal de las autopsias v el 8.5% de las cardiopatias congénitas encontradas.
Los 75 casos encontrados se clasificaron segin la conexion anatomica en Supracardiacos 34 casos .
Cardiacos 22 casos, Infiacardiacos 15 casos y 4 casos a sitio no especificado; éstos altimos se excluyen

para su analisis ulterior.
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anatomopatologico de CATVP colectados en el departamento de patologia de 1971 a 1993,
RESULTADOS:

FRECUENCIA

Se analizaron en el deparamento de patologia del Institute Nacional de Pediatria un total de 5729
protocolos de autopsias y expedientes clinicos; de éstos 882 presentaban alguna cardiopatia congénita lo
que representa un 15.3%. Del total de las cardiopatias congénitas se encontraron 75 casos de CATVP,
lo que representa el 1.3% del tota! de las autopsias v ¢l 8.5% de las cardiopatias congénitas encontradas.
Los 75 casos encontrados se clasificaron scgan Ia conexion anatémica en Supracardiacos 34 casos .
Cardiacos 22 casos, Infracardiacos 15 casos v 4 casos a sitio no especificade; éstos Gltimos se excluyen

para su analisis ulterior.
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importante la revisién de este problema para documentar el espectro clinico patologico en los casos
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lo que representa el 1.3% del wotal de las autopsias v ¢l 8.5% de las cardiopatias congenitas encontradas.
Los 75 casos encontrados se clasificaron segin la conexion anatomica en Supracardiacos 34 casos .
Cardiacos 22 casos, Infracardiacos 135 casos v 4 casos a sitio no especificado; éstos ultimos se excluyen

para su analisis ulterior.
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para su analisis ulterior,
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Tabla No. 1
SITIO DE CONEXEON EN 75 CASOS DECAT VP
VARIEDAD # CASOS o i
CONEXION # CASOQS
; VvCSD 21
SUPRACARDIACO 34 47.8 VCSl1 12
TBC 1
sC 12
CARDIACO 22 30.9 AD 10
VP 11
INFRACARDIACO 13 2L vVl 3
VSH 1
TOTAL 71 100 TOTAL 7t

VLN VERA CAVA SUPERIUK DERECHA, VU S 10 VIENA CAVA SUPERIOR DDUIHRDA. T 1O TRONLO
DRAQUIDLTFABILES & U SEROCERNNARMY A TE AVRICULA DERFE HA. VP: VENA POR 1AL
VU VENACAVA INTERKIE VA T VIENAS SITPRAHT A LICAS.

En la variedad Supracardiaca ¢! sitio de conexion mas frecuente fué a vena cava superior con 21 casos

61.7%), le siguen a vena cava superor izquierda con 12 casos (35.2% un caso a tronco
X

braquiocefilico (2.9%): en la Cardiaca Ia conexion se establecio a seno coronario con |2 casos (54.5%),

y auricula derecha en 10 casos (43.4%): en Ia Infracardiaca las conexiones fueron a vena porta 11 casos

(73.3%), a vena cava inferior en 3 casos (15%). v o venas suprahepaticas en un caso {(6.6%). tabla # 1.

DISTRIBUCION DE LA POBLACION POR EDAD Y S5EXO
Tabla No, 2

CATVP Y SEXO

SEXO SUPRACARDIACO | CARDIACO | INFRACARDIACO TOTAL
# 4l cinos # de casos # de casos # de casos
MASCULINO 24 1o 8 48
FEMENINO 149 0 7 23
TOTAL - 34 22 13 71
REL. M/F 241 261710 1.1/1 20/1
s Pearson=1,79 p =040 NS !

En la tabla # 2 se expresa Ia distribucton por sexo v on la tabla # 3 1a edad de acuerdue a la vanedad de la
desembocadura. La edad promedio de Ta poblacion estudiada ué de 9 meses con 10 dias con limites de 5

dias a 13 afos con 8 meses. El sexo predominante {ue ¢l masculing con una relacion de 2:1. En la
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variedad supracardiaca la edad de los pacientes fué en promedio de 11 meses con 3 dias con limites de 5
dias a 13 aiios con 8 meses: el sexo predominante es el masculino 2.8:1. En la variedad cardiaca la edad
promedio de los pacientes fue de 16 meses con limites de 7 dias a 8 afios |1} meses y el sexo que
predomind fué el masculine con una velacion de 2.6:1. En la variedad infracardiaca la edad promedio fué
de 2.3 meses en un rango de 13 dias a | afio cou 4 meses y el sexo que predomind fué el masculino en
una relacion de 1. 1:1. Se enct-)ntrar(.)lll diferencias sig]liﬁcétivas en la distribucion etaria y el tipo de

conexion. En fa variedad infracardiaca I‘Qs niitos fallecen a edades mas tempranas, tabla # 3.
Tabla No. 3 .

C A T V P DISTRIBUCION POR EDAD DE FALLECIMIENTO

EDAD SUPRACARDIACO CARDIACO INFRACARDIACO TOTAL

meses # de casos W # e casos Yo ] # de casos o # de casos Ve
0al mes 5 14.7 | 4.54 O 30,0 12 16.9
1 a6 mes 19 35.8 id 03.6 ] 53.3 41 57.7
> 6 Meses 10 294 7 I8 1 6.60 18 253
TOTAL 34 1043 22 100 15 100 71 100

XIp =820 P=041 §

MANIFESTACION CLINICA

En la CATVP el inicio de la .srinlonm:u.mlugiu en suma en las tres variedades se presenté desde el
nacimiento en 63.3% y en lel ‘85.3 % lo iniciaren al término del mes de edad sin encontrar diferencias
estadisticas significativas e‘ntre'las diferentes variedades. aunque llama la atencion que el 100% de la
variedad infracardiaca presentd datos clinicos antes del mes de edad.

Los sintomas y signos mas frecuentes fueron disnea. cianosis, taquipnea, dificultad respiratonia, soplo,
hepatomegatia, insuficiencia cardiaca. diaforesis y rechazo al alimento. La sintomas y signos analizados
para cada variedad no presentaron diferencias estidisticas de importancia que permitan  recenocer por la
clinica.de que variedad se traa; a excepeion del soplo precordial que es mas raro en la variedad

infracardiaca tanto en CATVP asociada a otra cardiopatia como cuando cs aislada. Tabla # 5 y 6.
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Tabla No. §
SIGNOS Y SINTOMAS EN CATVP

SIGNOS Y TOTAL | SUPRACARDIACO CARDIACO INFRACARDIACO ANALISIS
SINTOMAS 34 casos Ve 22 casos Ye 15 casos %%
xip= 1.42
CIANOSIS 68 32 94,1 22 100 14 93.3| p=049
NS
xZp=4.08
DISNEA 62 i3 94 | 10 86.3 11 7331 p=0.12
NS
xp= 1.6
TAQUIPNEA 59 30 88.2 18 818 11 73.3 p=0.43
NS
2p=3.9
DIFICULTAD 53 20 852 (4 sl 10 6667 p=0.t3
RESPIRATORIA NS
x3p=6.92
SOPLO 54 26 76.4 20 on a 8 533 p=0.63
S
2p=2.17
HEPATOMEGALIA 16 23 o7 b 18 7217 7 466| p=033
NS
xip=1.81
INSUFICIENCIA 45 2 od 7 16 27 7 36,6 | p=0.40 NS
CARDIACA
: xip=1.02
DIAFORESIS 13 8 235 o 272 2 13.3 p=M059
NS
p=1.49
RECHAZO AL 14 8 235 5 227 3 2.0 p=0.96
ALIMENTO NS

Para conocer si las manifestaciones de la CATVI se modificaban al tener al tener alguna otra cardiopatia
o malformacion se realiz0 un andlisis de lns manifestaciones clinicas en las CATVP aisladas. encontrando
que el soplo fué ¢l dnico signo estadisticamente siznilicative que no se ve influenciade por alguna otra

alteracion. tabla # 6.
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Tabla No. 6
SIGNOS Y SINTOMAS EN CATVP AISLADA

SIGNOS Y TOTAL | SUPRACARDIACO CARDIACO INFRACARDIACO ANALISIS
SINTOMAS 17 casos Ve 17 casos Ya 4 casos Yo
xip=2.6
CIANOSIS s 15 83.2 17 100 4 100 p=0.2
NS
x2p=0.93
DISNEA 33 15 £3.2 14 823 4 100 p=06
NS
¥p=3.1
TAQUIPNEA 3 13 $3.2 14 82.3 2 500| p=02
NS
p=0.15
DIFICULTAD e 13 754 12 70.5 3 750 p=09
RESPIRATORIA NS
xp=T.1
SOPLO 29 13 75.4 15 83.2 1 250| p=0.02
s
xIp=1.9
HEPATOMEGALIA 30 E} 823 12 0.5 4 100] p=033
NS
xp=1.5
INSUFICIENCIA 9 13 75.4 12 70.5 4 100 | p=0.40 NS
CARDIACA
xip= 2.8
DIAFORESIS 12 3 170 7 411 2 500: p=0.2
NS
xp=18
RECHAZO AL 12 3 176 7 41.1 2 500 p=02
ALIMENTO NS

Al nacer el 63.3 % de los pacientes fiteron a término. encomrindose gue solo el 12.6% de los pacientes

fueron prematuros y que estadisticamente las variedades de esta cardiopatia no tienen efecto en e

desarrollo intrauterino de los pacientes,

DIAGNOSTICO CLINICO

Se tomaron come casos dingnosticados todos aguellos que en el expediente clinico se comentod como
posibilidad la CATVP. Asi de ln mucstra total de 71 casos ¢l diagndstico clinico de esta cardiopatia se
obtuvo en el 59.1% de fos casos. la vatiedad de mas facil diagnéstico fue fa cardiaca 63.6%. le sigue la
supracardiaca con el 61.7% v la de dificil diagnostico lo representa la infracardiaca con el 46.6%;

aunque estas diferencias no fueron significativas. wabla # 7
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Tabla No. 7
PAGNOSTICO EN CATVP
DIAGNOSTICO | SUPRACARDIACO CARDIACO INFRACARDIACO TOTAL
A Yo Yo Yo
Con Dx 2] 1.7 14 03.0 7 40.6 42 59.1
Sin Dx 13 382 8 3163 8 53.3 29 40.8
TOTAL 34 100 22 100 15 woe| 7 100

XIPearson=1.24 p=0.53 NS

Con el proposito de conocer las caracteristicas que predominaron en los casos con o sin diagnostico se

analizaron ademas del tipo de conexion. atras variahles como son: edad al falleccer, tiempo de estancia

hospitalaria, manifestaciones clinicax. cstudios especiales realizados y la asociacion con otra patologia.

tabla # 8-14

Edad de fallecimiento y diagnéstico

Tabla No. 8

EDAD DE FALLECIMIENTO Y DIAGNOSTICO EN CATVP

EDAD CON DX SIN DX TOTAL

meses 42 Ven 29 Yo 71 Yo
0 aJ meses 14 113 17 586 1 41.0
> 3 meses 28 00,0 12 41,3 4 56.3
TOTAL 12 13 29 100 Ti 100

X Pearson =445 p=0.03 8

Como se aprecia en la tabla # 8. los casos diagnosticados tienden a ser los de mayor edad con una

diferencia estadisticaente signiticativa.

Diagnéstico y estancia intrahospitalaria

Tabla No. ©

DIAGNOSTICO Y ESTANCLA HOSPYTALARIA EN CATVP

ESTANCIA CON DX SIN DX

12 CAS0S o 29 CASOS Yo
< de 3 dias 4 B 12 41.1
3 a1 6 dias 3 Ly 4 137
7 a1 L0 dias 7 166 3 10.3
> de 10 gdias 20 01.9 10 344
TOTAL 12 100 20 108

XIp=997P=000185
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Por otra parte al contrastar los dias de estancia hospitalaria entre los dos grupos, se encontrd que los
pacientes en los cuales se establecié el diagndstico Luvieron una estancia hospitalaria significativamente
mis prolongada. tabla # 9

Diagndstico v manifestacion clinica

Tabla No. 10

DIAGNOSTICO ¥ CLINICA EN CATVP

SINTOMAS Y SIGNOS TOTAL | CONDX SIN DX ANALISIS
42 casos 29 casos

CIANOQSIS 08 40 28 XZp = 0.07
p=0.7 N5

SOPLO 54 18 16 X2p =105
p=0.0015

HIPOXIA 54 38 16 Xip= 105
p=0.0018

HEPATOMEGALIA 46 32 14 X3p = 5.85
p=0.0158

INSUFICIENCIA CARDIACA 15 33 12 X3p =102
p=0.00158

EDEMA 12 7 3 X3p = 4.03
p=10.9 NS

Sin embargo al realizar una andlisis clinico entre los casos con y sin disgnostico. se encontré que las
manifestaciones de esta cardiopatia fueron diferentes en ambos grupos. El soplo, la hipoxia, la

hepatomegalia. y la insuficiencia cardiaca predominaron en los casos diagnosticados, tabla # 10

Diagndstico v cateterismo

Tabla No. 11

CATETERISMO Y DIAGNOSTICO EN CATVP

CATETERISMO TOTAL CON DX SIN DX

71 Y 42 CASOS Y 29 CASOS Yo
CON CATETERISMO 32 45.0 30 71.4 2 0.8
SIN CATETERISMO 35 535 12 28 5 27 93.1

X2 p =28 p= 00000001 S
La realizacion de cstudios de gabinete como el cateterismo permitio que ¢l diagndstico se obtuviera en
un 714 %. Sin embarge no todos los casos cateterizados fueron correctamente diagnosticados
encontrando 2 casos en esty situacion en los que no se establecio el diagnodstico, El primero fué

abordado para su estudio comu una cardiopatia congénita cianogena, del tipo de la tetralogia de Fallot,
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en la que se sospechaba también de una hemia diafragmatica y esofago corto y por cateterismo se
diagnéstico isomerismo derecho. corazin univentricular, estenosis pulmonar y vena cava superior
izquierda persistente. El segundo caso tué abordado clinicamente como una cardiopatia congénita
cianégena, con insuficiencia cardiaca congestiva, detencion de peso y talla, y probable TORCH, el
diagnostico por cateterismo fué de hipertensidn pulmonar. cor pulmonale. y crecimiento auricular y
ventricular derecho.

Diagndstico y electrocardiograma

Tabla No. 12

ELECTROCARDIOGRAMA Y DIAGNOSTICO EN CATYP

ELECTROCARDIOGRAMA TOTAL CON DX SIN DX

71 o 42 casos o 29 casos o
CON ELECTROCARDIOGRAMA 40 647 30 714 1o 551
SIN ELECTROCARDIOGRAMA 25 352 12 285 13 413

X*p= 148 p =015 NS
En contraste e! electrocardiograma no tué determinante para establecer ‘el diagnéstico como se aprecia
en la tabla # 12.
Diagnaéstico y e_cocnrdiugrmml
Tabla No. 13

FCOCARDIOGRAFIA Y DIAGNOSTICO EN CATVP

ECOCARDIOGRAMA | TOTAL CON DX . SIN DX

i K 42 cases Vo 29 casos %o
CON ECOCARDIOGRAMA 19 7 14 333 5 17.24
SIN ECOCARDIOGCRAMA 32 73.2 28 OO 24 82.7

XIp=220p=0.13 NS
[l estudio de gabinete wo invasive preferente para Negar al diagnostico de esta cardiopatia es el

ecocardiograma. Desaforunadamenie en nuestra poblacion este estudiv se Tealizo en muy pocoes casos y
1o encontramos diferencias sienificativas probablemente por el tamaiio de la muestra. tabla # 13.
Diagnostico en CATVE aislada

Tabla No 14

DIAGNOSTICO CLINICO EN CATVP AISLADA

DIAGNQSTICO AISLADA NO AISLADA TOTAL
Con D 21 13 34
Sin Dx 17 My 17
TOTAL 38 33 71

X'p=LTp=018
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Se analizaron todos los casos de CATVP aislada con la finalidad de conocer si el diagnostico de esta

cardiopatia se dificulta al tener alguna otra alteracion anatdmica, no encontrando direfencias entre los

dos grupos. tabla # 14,
MALFORMACIONES ASOCIADAS A CATVP

Del total de las 71 casos de CATVP, 38 casos ( 53.5% ) no presentaron ninguna otra alteracion

anatdmica, mientras yue 33 casos ( 46.4% ) se asociaron a otra cardiopatia y/o otra malformacion.

Veinte casos se asociaron a otra cardiopatia. de estas, 17 casos ( 77.2% ) presentaron heterotaxia, 5

€asos

malformacion si cardiopatia. tabla # 15

Tabla No. 15

{ 22.7% ) presentaron otra cardiopatia sin heterotaxia y 25 casos presentaron alguna otra

CATVP Y OTRAS MALFORMACIONES

CATVP
AISLADA | %

CATVP
NO AISLADA | %

ASOCIADA A OTRA CARDIOPATIA

OTRAS MALFORMACIONES

Con hetcrotaxia

Sin helerotaxia

17 5
38 53.5 RE) R 22 11
Las malformaciones asociadas se expresan en la tabla # 16,
Tabla No. 16
MALFORMACIONES ASOCIADAS A CATVP
TIPO DE CATVP | SUPRACARDIACO CARDIACO INFRACARDIACO TOTAL
34 cases ks 22 casos o 15 casos Ya | T casos Y
OTR AN CARIMOP UTiA 12 [ER 3 Iu 7 6.0 22 09
CONGENIEAS
Caial atrien yatcular conum T Venauln i derechn 4 «anal amie endnesla comin 1
Anesiaftabenose pufin . Vaisal an riular comnan i Cur biloglary 2
TIPON Framnu antenose 1 Alicsia | 1| Adresia pulmonar 1
IV 1 vy ] [N s 1
Tramnpoaaunnt b crandhos 4 ases 1 § ranmpmints N v prans o 1 Trampusiont) e gramdan vatg I
MALFORMACUIONES [ 152 b LI K 533 i ¥l
FATRACARDIAR AN
URRNL ) LU B E TP PR P RN TV EL | 2 IHetvaolaxia v ssplenia [
Py entwuboale Meckel i Nt R e 2 sl ayn contn 1
TIPON Thepalia chnlitkine I 1 Al exelagive 1
I bl setlhvom v oo s el 1 3 Minma pasirics cetnpa 1
1
L]
1
Allcray i capb Il as 1

S ARDCIADO A CARDIIPATIAS CONIPLED S

Se observa que las cardiopatias mas frecuentes fucron: canal atrioventricular coman con 11 casos.

atresig/estenosis pulmonar 7 casos. roneo arterioso 3

casos, transposicion de grandes vasos 3 casos y

comunicacion interventricutar 2 casos. La malformacion extracardiaca mas frecuente fue el sindrome de
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heterotaxia visceral con asplenia. Se encontro en @ de las supracardiacas y en 6 de las infracardiacas; en
todos los casos excepto en una de los supracardiacos el sindrome de heterotaxia con asplenia se
acompaiio de cardiopatia compleja. La excepcion a lo anterior lo constituyen el grupo de CATVP
variedad cardiaca ya que se encontrd en 2 casos con silus inversus con bazo normal o polisplenia y
cardiopatia compleja.

COMPLICACIONES ASOCIADAS A CATVP

Las complicaciones relacionadas en CATVI se lclnsiﬁcamn en tromboembolicas. infecciosas e hipoxico-
isquémicas. La mas frecuentes fucron los tenomenos infeccinsos  (84.5%). seguidos por los

hip éxico/isquémicos (76.0%). y por tltinie los tromboembalicos (47.8%). tabla # 17,

Tabla No. 17

COMPLICACIONES EN CATVP

COMPLICACION SUPRACARDIACA CARDIACO INFRACARDIACO TOTAL

34 CASOS % | 22 CASOS % IS CASOS % | 71 CASOS %
INFECCIOSAS 17 500 t0 454 10 60.5 37 511
HIPOXICO/ISQUEMICAS 17 soo . E 500 3 26.6 34 174
TROMBOEMBOLICAS 7 05 | 4 3.1 4 20.6 15 1.1

Uno de los hallazgos importantes de esta revision fue ¢l poder determinar el origen de ias
complicactones infecciosas. La localizacion mas freeuente del foco infeeciosa en todas las variedades fu¢
a nivel pulmonar seguidos de procesos infecciosos a nivel intestinal, sistémicos y en sistema nervioso

central. ‘Cabe sefialar que huba casos que tenian mas de un foco infeccioso a la vez,

Tabla No IR

COMPLICACIONES INFECCIOSAS EN CATVP

COMPLICACION | LOCALIZACION SUPRACARDIACO | CARDIACO | INFRACARDIACO | TOTAL
34 vasos 22 cases 15 casos 71 casos
Pulmonan 12 [ 5 a3
Ingestinal " 3 4 lo
Septicemin i 2 8
INFECCIOSA SN.C 2 1 2 5
Renal | 1 0 a
Cardiaco 1 3 0 4
* Bazo 3 ! 0 1
CMV 0 1] ] 1
TOTAL 238 ] i4 60




21

Se determind la localizacion de los fendmemos hipdxico/isquémicos encontrando un Lotz\l}:le 54 casos

con esta complicacion (76.0%). Llaman la atencion la necrosis tubular aguda, el infarto cerebral y la

necrosis hepética, estas lesiones pueden ser atribuibles a causas intrinsecas secundarias a la CATVP.
Tabla No. 19
COMPLICACIONES HIPOXICO-ISQUEMICAS EN CATVP
COMPLICACION LOCALIZACION SUPRACARDIACO | CARDIACO INFRACARDIACO TOTAL
34 casos 22 cisus 15 casos 71 casos
Necrosis tubular aguda 8 8 p3 18
Necrosts hepatica ) 3 b3 9
Necrosis adrenal i 0 0 1
Mecrosis cortical renal 1 0 0 1
FENOMENOS | Necrosis de pie 1 o 0 i
HIPOXICO Necrosis de nuocardio 0 I 0 !
ISQUEMICOS Infarto cerebral H 6 1 14
Infano de nuocardio | 2 (] 3
Infarto renal 1 0 [+] 1
Infarto adrenal 0 1 0 2
Infarto pulmonar 1 0 0 I
Enf. asquenuca imdestinal | 0 | 2
TOTAL 27 21 & 54

Las complicaciones tromboembelicas tuvieron una frecuencia del 43.6%. siendo las mas frecuentes la

tromboembélia pulmonar v la coagulacion intravascular diseminada,

Tabla Na. 20
FENOMENOS TROMBOEM BOLICOS EN CATVP

COMPLICACION FENOMENOQ SUPRACARDIACA | CARDIACO | INFRACARDIACO | TOTAL
f# de casos # de casos # de casos
Tromboembolia pulmonar 5 2 1 8
CivD 4 4 2 12
Trombo:terits femoral I ( Q0 |
Trombo mural en AD | 0 l Q
Trombo en seno venoso I 0 ¢ 1
FENOMENOS | Tromboembolia séptico 1 0 0 1
TROMBO Trombos de filrnina en higado U 1 0 |
EMBOLICOS Trombo en vena cavia inferior { | 0 1
Trombo en vena cava superior 8] 0 ] 1
Trombo en vena porti i} 0 | 1
Trombo en vena umbilical 4] 1] 1 i
Trombo en vena renal 0 0 I 1
Trombo miocardico mural der 0 0 | 1
Trombosis venosa femoral 1] 0 1 1
TOTAL 13 10 8 k1)
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CIRUGIA

De los 71 casos de CATVP fueron sonetidos a ciragia 17 casos ( 23..94 % ). La reparacion quirirgica
de los supracardiacos fu¢ la union del tronco colector a auricula izquierda, cierre de la comunicacion
interauricular y del conducto arterioso: de estos, tres fallecieron durante el procedimiento guinirgico, 6
fallecen en sala de terapia imtensiva por insuficiencia cardiaca. que secundariamente desarrellan
insuficiencia renal y un caso fallece un mes después de la cirugia por bronconeumonia. A los drenajes
cardiacos a seno coronario se les realizo amplicacion del seno y cierre de la comunicacién interauricular.
3 fallecen en ¢l acto quinirgice v dos en sala de terapia intensiva por falla cardiaca y secundariamente
desarrollan insuficiencia renal. De los casos infracardiacos el procedimiento guirirgico consistid en
unién del tronco venoso a auricula izquierda con cierre de CTA. los dos casos fallecen en sala de terapia

intensiva uno de ellos por amitmias y otro por insuficiencia cardiaca. tabla # 21.

Tabla No. 21

CIRUGIA EN CAVTR

CIRUGIA SUPRACARDIACO CARDIACO INFRACARDIACO Total
34 casos Yo 22 casos Yo 15 casos Y | 71 casos Vo
Con cirugia 1 294 3 2.7 2 13. 17 239
3
Sin cirugia : 24 0.5 17 172 13 80, 54 76.0
i
TOTAL 4 1) 22 [1L1] ts 104 71 100
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DISCUSION:

Nuestra casuistica revela que la CAVTP ¢s mas frecuente que la informada en series similares ya que
representa el 8.5% de todas las cardiopatias congénitas en autopsias pediatricas comparadas con otras
publicaciones que retieren una frecuencia de 2 al 4.5%.

Junto con la sere de Delisle que refieren 91 casos autopsiados provenientes del Children’s Hospital de
Boston, esta serie es de las mas numerosas de un solo centro hospitalario. Otra serie comparable por el
tipo de poblacion estudiada. seria la de James y col.™ en 1994, de 52 casos de un total de autopsias que
10 se menciona y que agrupa los casos de Adelaide. Oxford, y Edinburg de 1957 a 1990.

Similar a lo referido. encontrames un predeminio en ¢l sexo masculino en todas las variedades. Pero en
contra a lo referido esta diterencia fue menos pronunciada en la varicdad infracardiaca.

La distribucion por frecuencia del sitio de la desembocadura coincide con lo sefialado en la literatura
excepto por la experiencia referida de James y col que tieven un 40% de infradiafragmaticos™.

En la literatura se hace referencia a la diferencin del cuadro clinico dependiendo del sitio de
desembocadura. esto no fué evidente en nuestro estudiv. quizas porque no las clasificamos de acuerdo al
grado de obstruccion. La evaluacion directa durante la diseccion en autopsias del grado de obstruccion a
su entrada a la ;:irculaci(m sistémica es muy dificil v en muchos casos muy subjetiva en la obstruccion
intrinseca. La mayoria de los casos que drenan a ta vena cava superior derecha son obstructivos y la
mayoria de los que drenan a seno cornnarie no sou obstructives. Cuando se drena a vena cava izquierda
puede encontrarse obstruccion extrinseca causada por compresion de 1a vena comin a su paso por
detras de fa arteria pulmonar izquierda conira el bronguio izquierdo. Por lo que respecta a la variedad
infracardiaca la obstruccion se presenta casi siempre ya sea por lo largo del conducto comunicante 0 por
compresion extrinseca a su paso por el dialragma. La metedologia ideal para definir 1a obstruccion en
forma objetiva es por angiogratia postmoitem von inyeccion directa en ambas ranias de la arteria
pulmonar o con moldes de silicon " Desafortunadamente esta informacion ne existe en nuesiros casos.
Otra variable que no se analizé en este trabajo v que quiza correlacione con la expresion clinica es la
evaluacidn histolégica de la vasculaura pulinonar para valorar la repercusion morfologica de Ta

hipertension pulmonar por aumento de flujo. Este aspecto serd motive de una revision ulterior,




24

El nico dato clinico que tiene diferencia significativa es la ausencia de soplos en la variedad
infladiafragmatica tanto en casos de CATVP aislada como aquella asociada a otra cardiopatia,

La mayoria de los casos iniciaron su sintomatologia al momento del nacimiento y no encontramos
diferencias en el tipo de desembocadura.

Con respecto a le edad de fallecimiento ¢l grupo mas nomeroso fue ¢l de | a 6 meses en todas las
variedades. La variedad infradiafragmatica es la de peor prenéstico y gravedad; por lo que la mitad de
los casos que fallecieron durante el primer mes de vida presentaron esa variedad y solamente uno
sobrevivio mas de 6 meses,

Uno de los resultados de esta revision fué la elevada frecuencia con la que la CATVP no se diagndstica
en vida y ain teniendo en cuenta como diagnosticos cotrectos los cases en que solo se menciond ésta
posibilidad: encontramos que en el $1%0 ¢ dingnistico de CATVP no solo no fué corroborado; si no, ni
siquiera sugerido.

Esta falla diagndstica también esti referida en la literatura y se atribuye a que muchos de estos casos
tienen cardiopatias asociadas. ¥ a que los casos muy graves fallecen tempranamente y no son sometidos
a estudios especiales.

En esta revision investigamos los tactores que condicionan la falla diagnostica y encontramos coima
significativos la edad del fallecimiento ( mas de Ta mitad de los casos menores de tres meses no se
diagnosticaron ), el ticnipo de estancia hospitalaria ( @ mayor estancia hospitalaria mayor oportunidad de
diagnéstico ). y en forma muy importante lus que fueron sometidos a cateterismo. No encontramos
como variabics significativas para b diagnostico ni la variedad de la desembocadura, ni si habian sido
sometidos a estudios de clectrocardivgrama vo ccocardiografia. Con respecto a esto iltimo es de
mencionar que este estudio solamente se realizo en el 26% de los casos que corresponden a los mas
recientes, Fs de esperar que la megjor urilizacion y adecuada interpretacidn de los métodos de
diagnéstico no invasivos tales como la ecocardiegrafia con Doppler a color contribuyan a mejorar el
diagnostico temprano. -

Algunos sintomas y signos clittivos fucron mas ficeuentes en el grupo diagnosticado correctamente tales
como soplo. hipoxia, wsuficiencia cardiaca y hepatomegalia. Es posible que estos casos de cuadro

clinico mas expresive hayan sido estudiados por médicos especialistas y sometidos a estudios especiales
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o que por ¢l contrario fueron casos que al ser vistos por pediatras cardidlogos recogieron con mas
precision los datos clinicos que apoyan ¢l dingnostico.

En el presente cstudio omitimos la interpretacion  de los estudios de gabinete ya que solamente
contamos con la informacion registrada en los expedientes. Para evaluar correctamente la utilidad de los
diferentes estudios de diagnostico se requicre que estos examenes seatt iiterpretades por un observador
experto. Este andlisis sera motive de investigacion posterior.

En la literatura se refiere que la CATVI® se asocia a otras cardioaptias congénitas complicando asi su
diagnostico y las posibilidades de un tratamiento quirirgico exitoso.

La frecuencia de asociacion con otras cardiopatias en la serie de autopsias de Delisle fue del 38% y de
éstas mas de la mitad tienen heterotaxia, La asociacion con heterotaxia ocurrio por lo tanto en ¢l 25% de
todos los casos, El la serie de James. Keeling v col. 30 casos fueron aislados y 22 asociados a otras
malformaciones ( 42%). En 9 de estos presentaron asplenia/eterotaxia { 17.3% ).

En la poblacién que nosotros estudiamos la CATVI aislada sin otro tipe de malformacion ocurrié eu 38
casos ( 53.8% ) v en el resto se asocid a otras malformaciones. En 22 casos ( 30% ) se asocio a otras
cardiopatias congénitas y de estas en canal atrioventricular comin {ué la mas frecuente. La conexion
mas frecuentemente asociada a ofras anomalias en ln infracardiaca { 46.6% ). Sindrome de asplenia
Meterotaxia ta encontramos en 17 casas { 23% Y todes en la forma compleja similar a lo referido en otras
series. Orras malformaciones no cardiacas estuvicron presentes en 11 casos ( 15.4% )

Las complicaciones infivcivsas, hipoxico/isquémicas y tromboembolicas se presentaron con una
frecuencia similar entre los diterentes tipus de desembocaduras. La mas frecuente fueron infecciosas con
punto de partida pulmonar, Encontranos una frecuencia relativamente alta de infartos cercbrales ( 14
CAROS ).

En los.Gltimos aios ol tratamiento guirirgice de la CATVE ha resultado exitoso reduciendo la
monrtalidad a un 18% de acuerdo con los resuliados referidos por el Regional Cardiac Group en 642
nifios operados con b forn aislada. El mayor contiibuvente a ta mortalidad y morbilidad postquinirgica
es ¢l grado de hipertension pulmonar por lo que s mayoria de los autores sugieren ¢l diagnostico
temprano y la carreccion en un solo pase conectando las venas aberrantes al atrio izquierdo con cierre

de la comunicacion mierauricular v del conducto arterioso
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En nuestra casuistica |7 casos fueron sumetidos a cirugia ¥ fallecieron: v a excepeion de un caso, el
resto fallecieron durante el acto quirirgico o en ¢l postoperatorio inmediato con falla cardiaca vy necrosis
tubular aguda. El pronostico en las forma complejas depende de la cardiopatia asociada vy es dificil
generalizar.

CONCLUSIONES:

Del presente trabajo podemos concluir que Ja CATVP en material de awtopsias no es una cardiopatia
tara y que frecuentemente no se diagnostica on vida. B} cusdro clinico no permite establecer el
diagnostico y se requieren estudios especiales. Elmas iitil et nuestro medio resultd el cateterisme.

E} sitio de desembocadura del drenage. da asociacion con otra cardiopatia y von el sindrome de
asplenia/Meterotaxia fue similar a lo intormado e la literatura,

Se requiere de un analisis detallado de otros estudios de mabinete para establecer la utilidad de los
mismos cn el diagnostico.

Se debe intentar establecer el grade de obstruccion para correlacionarla con el cuadro clinico y

prondstico: asi como evaluar la repercusion hemodindinien de hipertension pulmonar secundaria
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