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J. ANTECEDENTES 

La conexión anómala total de venas pulmonares (CATVP) es una alteración en el 

desarrollo embrionario en el cual no se da una comunicación entre las venas pulmonares y 

el atrio izquierdo primitivo, por lo que las venas pulmonares se conectan de manera directa 

o indirectamente al atrio derecho a través de sus venas tributari as, de tal manera se requi ere 

de la existencia de una comunicación interatrial (CIA) o un foramen oval para que la sangre 

pase a las cavidades izquierdas y de esta forma ser bombeada a la circulación sistémi ca. 

(1,4) 

Es una cardi opatía congénita poco frecuente y se reporta con una incidencia de 1-2%, 

aunque puede variar desde 0.35 a 4 %, se presenta por igual en ambos sexos con ligero 

predominio en el sexo masculino ( 1.4 1 ), pero se ha observado un franco predominio en el 

sexo masculino en su forma infrad iafragmati ca (3 6 1 ). 

La CATVP füe descrita por primera ocasión en J 798 por Wil so n, pero asociada a otros 

defectos intra card iacos. En 1868, Fried lowski la repo110 en forma aislada, pero no fue 

hasta 1942 cuando Brody la considero como una entid ad bien definida en una revisión 

posmorten En 1950 Friedlich y cols realizaron po r vez primera el diagnostico clínico de 

esta malformación. En 1951 se describe el primer antecedente de corrección quirúrgica de 

un paciente con CATVP por Muller (2.Jl posteriormente en 1956 se rea li za nu evos reportes 

de corrección quirúrgica exitosa por Kirklin y Burroughs, 

Se desarrollo una clasificación por Darling para estab lecer la forma en que se da el drenaje 

del fluj o pulmonar al atrio derecho y son: supracardiaco hasta en un 45% de los casos 

siendo la variedad mas frecuente y principalmente a la vena vertica l (VV) . La variedad 

intracardiaca se presenta en un 25% de los pacientes y la más representativa es a seno 

coronario (SC) La forma in fracard iaca se presenta en un 25% y fi nalmente la va ri edad 

mix1a que es solo el 5% de todas las conex iones, el diagnostico al ecocardiograma es difícil 

y en ocasiones requiere de corroborarlo por cateterismo. (5) La obstrucción venosa 

pulmonar es una condi ción que puede presentarse en estos pacientes y estas zonas son : la 

unión de ia vena vertical a la ve na innominada (40°10), en la ll egada de la vena acigos 

(65%) o al ll egar de la vena cava st:perior -VCS- (40%), también en el te rci o medio de la 



VV por compresión de la arteria pulmonar y el bronquio principal izquierdo, raras 

ocasiones en el ostium del seno coronario o en el colector a su llegada a seno 

coronario(20% ), la obstrucción postoperatoria se reporto en 19% de estos casos y la 

mortalidad por reoperación hasta 75%, además de encontrar alta incidencia de 

bradiarritmias hasta 60% (6). en el caso de infradiafragmatica la obstrucción se da a nivel del 

diafragma, en el seno venosos y sinusoides portales. ( 100% ). Se han reportado algunas 

otras formas de CATVP en las que el colector es intra parenquimatoso o con 2 colectores 

(28,29). Raras ocasiones la obstrucción se da en una sola vena pulmonar o en su llegada de 

una de estas al colector. (2,JIJ 

La CATVP tiene una elevada mortalidad si no se trata quirúrgicamente, siendo cercana al 

80% al año de vida. Característicamente se acompaña de una aurícula izquierda de menor 

tamaño que recibe la sangre del cortocircuito de derecha a izquierda interatrial , para la 

reparación de esta lesión es prescindible realizar una anastomosis entre el atrio izquierdo y 

la confluencia de las venas pulmonares para que este reciba el retorno venosos pulmonar 

A partir de los primeros intentos de corrección quirúrgica, las estrategias han evolucionado 

gracias a un diagnostico temprano y certero, una adecuada estabilización preoperatoria, 

mejores técnicas quirúrgicas que reconstruyen anatómicamente con mucha precisión; estos 

principios han permitido dism inuir el riesgo operatorio y lograr una excelente 

supervivencia a corto plazo (87%) y a largo plazo en mayores de un año, pero últimamente 

estos buenos resultados se están dando en neonatos también, según las grandes series la 

mortalidad hospitalaria es desde 2-20% dependiendo de la técnica quirúrgica y de la 

capacidad técnica del hospital. Las complicaciones postoperatorias de forma temprana son 

la presencia de hipertensión pulmonar paroxística (1-IAP), estenosis progresiva de las venas 

pulmonares y retraso en el desarrollo psicomotor 

Las manifestaciones clínicas son variables y dependerán del tipo anatómico de 

presentación, además de si existe o no obstrucción al retorno venosos pulmonar, de las 

dimensiones de la CIA y de las anomalías cardiacas asociadas, que por cie110, son poco 

frecuentes aunque se han reportado casos de asociaciones poco comunes como CATVP y 

tronco arterioso, documentando 6 casos. Cll 
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El diagnóstico clínico en el recién nacido es dificil ya que la cianosis no es marcada y 

pueden cursar asintomáticos, pero la gran mayoría presentan manifestaciones evidentes en 

los primeros meses de vida; el síntoma mas precoz es la presencia de taquipnea, fatiga, 

diaforesis a la alimentación y retardo en crecimiento y ganancia ponderal. El cuadro 

clínico es usualmente de dificultad respiratoria grave acompañada de insuficiencia cardiaca 

o no y es considerado una urgencia quirúrgica , en algunos casos hay situaciones en la que 

se hace el diagnostico de manera sorpresiva como en los neonatos monitorizados con 

catéteres arteriales y venosos c21¡ 

Cuando no se tiene obstrucción al retorno venosos pulmonar se encuentra a la palpación 

hiperactividad precordial en la región paraestemal izquierda, a la auscultación se puede 

encontrar un soplo sistólico de intensidad moderada en 3er o 4o espacio intercostal, el 

segundo ruido cardiaco esta desdoblado de manera fija y con cierre pulmonar intenso, casi 

siempre hay hepatomegalía. Cuando la CATVP se acompaña de obstrucción al retorno 

venosos pulmonar los síntomas son de gravedad desde el nacimiento o a los pocos días de 

vida, hay disnea progresiva, dificultad respiratoria al alimentarse, cianosis e insuficiencia 

cardiaca . Contrario a la gravedad del paciente los hallazgos físicos son mínimos, el 

corazón no es tan grande y la hiperactividad precordial es discreta, generalmente no hay 

soplos, se presentan estertores básales, hepatomegalia y edema periférico. Se reportan 

pacientes asintomáticos hasta la 2ª o J3 década de la vida con mínimos o ningún síntoma y 

solo con hallazgos clínicos encontrados por un auscultación cuidadosa. (8) La radiografía 

de tórax se observa cardiomegalia, la arteria pulmonar es prominente, si el drenaje anómalo 

es supracardiaco se observara la imagen característica en forma de "8" o de muñeco de 

nieve, dando lugar a una imagen característica. La vena cava superior esta dil atada en todas 

las variedades de CATVP, excepto en la conexión infradiafragmatica, pero sobre todo en 

las que son directamente a esta, apareciendo prominente el perfil superior derecho . 

El E lectrocardiograma manifiesta crecimiento de cavidades derechas y escasa 

manifestación del ventrí cu lo izquierdo, la onda P es alta y picuda en derivaciones Dll, lll , 

aVfy precordiales derechas; el eje de QRS se desvía a la derecha, las ondas R son de gran 

vo ltaje generalmente en las precordiales derechas. (4,9) 
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El ecocardiograma es una herramienta de gran utilidad para el diagnostico de CATVP hasta 

en un 97 a 100% de los casos son diagnosticados sin necesidad de otros estudios como 

cateterismo cardiaco e imágenes de resonancia magnética, (to, 11,12¡ incluyendo las formas 

infradiafragmatica y mixta que pueden tener mayor dificultad diagnostica al 

ecocardiograma, se observa la dilatación de cavidades derechas con o sin hipertrofia 

ventricular derecha, movimiento septal paradójico, atrio izquierdo pequeño, ausencia de la 

conexión de las venas pulmonares al atrio izquierdo, el diagnostico se sugiere ante la 

presencia de flujo turbulento al atrio derecho o a otro nivel, la certeza diagnostica al 

ecocardiograma puede obviar la necesidad de cateterismo y facilitar de esta manera su 

corrección quirúrgica. Se han implementado varias técnicas para evaluar al paciente 

postoperado de corrección total de CATVP con doppler y se han estab lecido valores 

normales y de riesgo. (13) 

La tomografia computada por emisión de electrones es un estudio que se emplea para 

evaluar la presencia de obstrucción venosa pulmonar en pacientes con di versas patologías, 

incluyendo la CATVP. En estudios se demuestra su utilidad, donde su eficacia es muy 

cercana al 100%, como se demuestra en el estudio realizado en la Universidad Nacional de 

Taipei, Taiwan. (14) 

El cateterismo cardiaco debe de realizarse cuando no se tiene la certeza en el tipo de 

CATVP sobre todo en el tipo mi xto ( JS) y tiene como finalidad confirmar el diagnostico 

precisando la desembocadura de las venas pulmonares a uno mas ni veles, demostrar la 

presencia de obstrucción en el retorno venoso pulmonar, cuantificar la magnitud de la 

hipertensión pulmonar, delimitar el tamaño del atrio izquierdo con fines pronósticos y 

quirúrgicos, valorar la dimensión de la CIA y realizar septostomia atrial con ba lón. 

El tratamiento definitivo consiste en la corrección quirúrgica de la conexión anómala de las 

venas pulmonares y redireccionar el flujo al atrio izquierdo, tal procedimiento se ini cio 

desde 195 1 con éx ito, pero aun asi sigue presentando dificul tades técn icas y una mortalidad 

temprana considerab le, la cua l según la literatura internacional es del 2-20% , las técnicas 

quirúrgicas cambian dependiendo del tipo de CATVP, algunos proponen algunas 

modificaciones a los procedimientos establecidos, como no li gar la vena verti ca l (16) o la 

amp li ación de la anastQmosis hasta el atrio derecho y ut il izar dob le parchec17¡, mas sin 
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embargo se presenta con frecuencia una complicación seria en el postoperatorio: la 

estenosis intrínseca de las venas pulmonares o de la anastomosis al atrio izquierdo, la cual 

es reportada de un 8-54% de los casos (18). En la década pasada la corrección quirúrgica y 

la mortalidad operatoria disminuyeron significativamente y la sobrevida a largo plazo es del 

70-80% posterior a la corrección quirúrgica, esto es favorecido por el manejo de 

vasodilatadores pulmonares específicamente el oxido nítrico que ha demostrado ser una 

terapia eficaz en el manejo de la hipertensión pulmonar arterial después de la reparación de 

CATVP obstruida, además que demostró tener impacto en los resultados a largo plazo. Sin 

un tratamiento quirúrgico 80% fallecen en el primer año de vida y menos del 10% alcanzan 

la edad adulta; la historia natural dependerá de la existencia de obstrucción al retorno 

venosos pulmonar así como al tamaño de la CIA, principalmente 

Histológicamente se ha demostrado que hay cambios atribuibles a la obstrucción del 

drenaje venoso pulmonar, pero estos son muy variables como lo es la atrofia de la pared 

venosa, en algunos casos hipertrofia de la intima, de la media y la adventicia o ambas, esto 

también se ha correlacionado por otros autores como un factor de fracaso en la angioplastía 

de las venas pulmonares. c1oi 

En estudios comparativo entre pacientes postoperados de CATVP y niños sin cardiopatía, 

en los que se realizaron pruebas de tolerancia al ejercicio, monitorizando frecuencia 

cardiaca, consumo de oxigeno, producción de bióxido de carbono y ventilación minuto, se 

encontró que no hay alteración en la capacidad aeróbica, las pruebas pulmonares sugieren 

moderada restricción pulmonar sin compromiso en la capacidad del ejercicio. (J9J 

La dimensión de ia CIA es un factor importante y se considera restrictiva cuando se 

demuestra una CIA igual o menor a 3mm, Kent y Cols c20) estudiaron 32 pacientes en 4 

años, de los cuales 21 no tenían obstrucción extracardiaca y que presentaran ClA 

restrictiva, 17 pacientes (8 l %) presentaban insuficiencia cardiaca todos ellos mayores de 1 

mes. 19 pacientes (90%) fueron sometidos a septostomia atrial con globo o navaja y 

evaluaron el gradiente transatrial, la relación de la presión media de la arteria pulmonar/ 

presión femoral y saturación sistémica, observando mejoría en todos los aspectos. Todos 

ellos se operaron; 4 fue necesario cirugía urgencia por insufi ciencia cardiaca refractaria y 
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15 pacientes electivamente, l falleció perioperatoriamente (5%) y uno mas tardíamente por 

neumonía y deficiencia de alfa-1 antitripsina. 

En varios estudios se demostró que las dimensiones del atrio izquierdo y el ventrículo 

izquierdo son menores que las cavidades derechas y pueden ser hipoplasicas comparadas 

con lo normal, los cirujanos relacionaron que esto influía en los resultados postquirurgicos, 

al realizar la anastomosis, por lo que se realizo un estudio morfometrico en 22 especimenes 

de pacientes que fallecieron por CATVP y se compararon con pacientes sin cardiopatía de 

la mismas características, observándose que el volumen ventricular izquierdo no se ve 

afectado a pesar de los cambios morfometricos encontrados en estos pacientes, por lo que 

no creen que esto influya en la morbilidad y mortalidad postoperatoria (21) 

Se estudio una serie de 44 pacientes con CATVP de Enero 1979 a 1987 en Melbourne 

Australia, 14 pacientes se diagnosticaron con cateterismo, 26 con ecocardiografia 

exclusivamente y 4 requirieron ecocardiografia y cateterismo, se reali zo septostomia atrial 

con balón en 11 pacientes. 30 fueron hombres y 14 mujeres, 28 eran menores de un mes 

con peso promedio de 3.3 Kg El tipo que se presento con mayor frecuencia es la 

supracardiaca con 16 casos al igual que la infracardiaca y la cardiaca en 12 casos, estaban 

obstruidas 5, 15 y 12 respectivamente de los casos. La mortalidad hospitalaria fue del 

2.3% (1 caso), de los sobrevivientes al seguimiento requiri eron de reoperación 4 pacientes 

(9%) por obstrucción venosa en 3 casos y uno por estenosis de la vena cava superior. Hay 2 

muertes tardías por obstrucción venosa por fibrosis de las venas lobares, ambos tenían 

CA TVP infracardiaca. Un paciente presento alteraciones del ritmo secundario a 

enfermedad del seno y requirió de colocación de marcapaso Concluye que la mortalidad 

mayor sea temprana o tardía se asocia a CATVP infradiafragmatica ya que se acompaña de 

obstrucción, como consecuencia hipertrofi a de la intima y fibrosis resultando en 

hipertensión pu lmonar y la necesidad del uso de vasod ilatadores en el pos operatorio. (22) 

En un periodo de 13 años en Londres Inglaterra se estudiaron 83 pacientes con CATVP, en 

la que se reporto el tipo su pracardiaco con mayor frecuencia 32 casos, principalmente a 

vena ve11ical, seguida por la CATVP a SC en 27 pacientes, 16 casos infracardiacos y 8 

casos con CATV P mixta, los pacientes con CATVP infradiafragmati ca eran pacientes mas 

pequeños y mas graves, la edad promedio a la cirugía fue de 14 días El diagnóstico se 
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realizó por cateterismo en 56 casos, 24 al ecocardiograma (principalmente después de 

1982) y 3 de ellos con examen clínico. Posoperatoriamente se monitorizo la presión de la 

arteria pulmonar, se reconoció crisis hipertensiva en 1 O pacientes (7 supracardiaca y 3 a 

SC) 3 de ellos fallecieron. Requirieron de reoperación 7 pacientes, del grupo supracardiaco 

se reintervinieron 4 pacientes: 3 por CIA residual y 1 por obliteración de vena cava superior 

izquierda, 2 pacientes con CATVP a SC uno por CIA residual y 1 para redireccionar vena 

cava inferior al atrio derecho, de los pacientes con CATVP mixta se reintervino 1 por CIA 

residual. De los 83 pacientes se reportaron 12 muertes antes de los 30 días (14%), siendo el 

bajo gasto cardiaco ( 4), las crisis hipertensiva (3 ), arritmia supraventricular (1 ), 

insuficiencia renal aguda ( 1) y la Insuficiencia cardiaca como las causas de muerte 

encontradas. Se reportaron 6 muertes tardías (7%) 2 por obstrucción de venas pulmonares y 

4 que se desconoce la causa. La sobrevida presente es de 75% a los 84 meses de 

seguimiento, observándose una menor sobrevida 60% a los 72 meses en los pacientes con 

CATVP infradiafragmatica. Los factores de riesgo que se observaron para mortalidad en 

los primeros 30 días, CATVP infradiafragmatica, presencia de crisis hipertensiva 

postquirurgica, primeros 3 años de estudio, sexo femenino, falla cardiaca o renal 

preoperatoria, el realizar ecocardiograma solamente. (3) 

En Roma, Italia en el Hospital Bambino Gesu se estudio desde agosto 1983 a agosto 2001 

a 89 pacientes con CATVP aislada con peso promedio de 3 .8kg, edad de 54 días, el 

diagnostico se realizo con ecocardiografia en 39 paciente de 64 hasta 1984, el resto requirió 

de cateterismo. La obstrucción se presento en 32 casos (35 .9%). Las anomalías asociadas 

fueron persistencia de conducto ai1erioso (PCA) en 1 O pacientes ( 112%),comunicación 

interventricular (C!V) múltiple 2 pacientes, anillo supravalvular mitral, hipoplasia 

pulmonar, CIV subao11ica, canal A Y completo y canal parcial en 1 caso cada uno . La 

cirugía de emergencia se realizo en 28 pacientes (31 .5%), el paro circulatorio en promedio 

es de 42 rnin, el pinza miento aórtico de 44 min. y la CEC es de 105 min . Las técnicas 

usadas fueron doble parche con ampliación del atrio 29 paciente, anastomosis de venas 

pulmonares al atrio izquierdo 29 pacientes, destechar el seno coronario 24 pacientes y 

combinac ión de dos técnicas en 6 pacientes. Los cuidados postoperatorios inclu yeron 

monitorización continua de la presión pulmonar, sedac ión y relajación, hiperventilación, 
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vasodilatadores, broncodilatadores y oxido nítrico . El seguimiento se realizo al mes, 3, 6 y 

12 meses, se realizo holter, EKG y ecocardiograma. La mortalidad fue de 11 pacientes 

(12.3 %), 7 tempranas y 4 tardías. La sobrevida a los 18 años en pacientes con otras 

alteraciones fue del 87% y en los que no tenían malformación asociada la sobrevida se 

incrementa al 92%. Estadísticamente se demostró que las anomalías asociadas y la 

necesidad de reoperación por obstrucción son predictores independientes de mortalidad . La 

reoperación fue necesaria en 16 pacientes, por obstrucción de venas pulmonares 1 O 

pacientes, implantación de marcapasos 4 casos y 1 caso por cierre de CIV y plastia de la 

pulmonar, plicatura diafragmática; El intervalo entre la cirugía de reparación y la 

reoperación es de 2.2 meses cuando la obstrucción fue intrínseca y 9. 7 meses cuando la 

causa fue extrínseca. Se demostró que la estenosis pulmonar intrínseca se presenta con 

mayor frecuencia en pacientes con obstrucción prequirurgica. La colocación de marcapaso 

se dio en 4 pacientes, por bradicardia sintomática de la unión, bloqueo A V completo 

secundario a tratamiento medico por fluter atrial y bloqueo A V completo, con un tiempo 

promedio después de la cirugía de 51.4 meses, no encontrando correlación entre la 

necesidad de marcapasos y el tipo de conexión. La técnica del doble parche se asocio a 

arritmias tardías en 17.2% requiriendo de marcapasos. Una adecuada alineación del Atrio 

izquierdo y la confluencia de las venas pulmonares evita rotación y torsión de las venas 

pulmonares. La presencia de obstrucción venosa, operación de urgencia, tipo 

infradiafragmatico se correlacionan con mortalidad operatoria. (17) 

En el Hospital Marie-lannelonge de París, se estudiaron 178 pacientes en un lapso de 15 

años, de estos 16 presentaron obstrucción progresiva (9%) en todos ellos se documento 

posoperatoriamente un incremento en la velocidad de flujo de venas pulmonares de l .Sm/s. 

14 niños y 2 niñas, se presentaron 8 casos de CATVP supracardiaca, 5 casos infracardiacos, 

2 casos mixtos y I intracardiaco; el tiempo entre la reparación y la obstrucción en promedio 

es de 4 meses ( con rango de 5 semanas a 12 años), el diagnostico se documento con 

ecocardiograma dopler con una velocidad mayor a 2 m/seg., la hipertensión pulmonar fue 

una constante en todos los pacientes, similar o mayor a la sistémica. Se refiere que la 

lesión anatómica se limito a la anastomosis entre las venas pulmonares y el atrio izquierdo 

en 3 pacientes y había hiperplasia de la intima con proliferación de tej ido inflamatorio. 4 

pacientes la les ión invo lucro el ostium de las Venas pulmonares sin estenosis de la 
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anastomosis, en 9 pacientes se encontraba involucrada tanto el ostium de las venas 

pulmonares como el de la anastomosis, la obstrucción fue mas frecuente en las venas 

pulmonares derechas que las izquierdas. La mortalidad en los pacientes con obstrucción 

fue del 31 %, 5 pacientes de los 16, 1 paciente con obstrucción bilateral murió antes de la 

cirugía y 4 restantes fueron en el postoperatorio. Solo se demostró estadísticamente la 

obstrucción bilateral como un factor de riesgo de mortalidad . El seguimiento fue de 47±35 

meses, con todos los pacientes en clase funcional l y con presión pulmonar normal al 

ecocardiograma La obstrucción progresiva se describe de 0-18% según la literatura, no hay 

factores de riesgo predecibles, se argumenta el tipo de conexión y las dimensiones del 

colector, pero hasta ahora no hay nada claro, la estenosis de una sola vena pulmonar puede 

ser bien tolerada, pero la obstrucción de 2 o mas venas pulmonares se asocia a una 

elevación de la presión pulmonar igual o mayor ala sistemica. (23) 

En el Hospital Moffitt de la Universidad de San Francisco, California se revisaron de enero 

de 1975 a septiembre de 1986, 75 pacientes sometidos a coerción quirúrgica por CATVP, 

la edad fue de l día a 18 meses (67 .6 ± 61 días), el peso de 1.7 a 8_2 Kg, 54 fueron varones 

y 21 mujeres, 39 fueron operados antes del mes (52%) y 51 antes de los 3 meses (68%). El 

tipo predominante fue la tipo I 29 pacientes (39%) y 10% con lesión asociada, se 

presentaron gravemente 29 pacientes (39%).De los menores de 3 meses, con CATVP 

infradiafragmatica , 16 presentaban deterioro hemodinámico importante (94%) secundaria a 

obstrucción venosa; contrario a lo que pasa con los pacientes que presentaban CATVP 

intracardiaca, solo 2 de 11 requirieron intubación prequirúrgica y 4 de 11 presentaron 

insuficiencia cardiaca. Se reportaron 7 muertes postoperatorias (9 .3%), la causa de la 

muerte fu e por sangrado(l ), bloqueo cardiaco, arritmia ventricular (1 ), bajo gasto(3) y 

tardíamente asociados a otras cardiopatías (2) canal A V_ El seguimiento fue en rango de 2 

meses a 1 O años, presentándose 12 procedimientos posteriores a la operación, la indicación 

mas frecuente fue la obstrucción residual (8) y el resto por cortocircuitos intracardiacos 

residuales(4) Hay 5 muertes tardías, siendo estas principalmente en CATVP 

infradiafragmatica y mi xto . Se concluye que el tipo de lesión se asocia al tiempo de la 

presentación clí nica, por ejemplo el tipo Ill se asocia a presentación mas temprana por la 

obstrucción (24) 
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En el Boston Children's Hospital se estudiaron 123 pacientes con CATVP con anatomía 

de ventrículo único, en especial de heterotaxia visceral y biventricular de noviembre de 

1989 a diciembre 2000; El diagnostico se realizo principalmente con ecocardiografia en 94 

pacientes (76%), la indicación de cateterismo fue una anatomía dudosa al ecocardiograma, 

obstrucción venosa pulmonar y otros defectos asociados que requirieron de definir el tipo 

de intervención a realizar. La obstrucción fue encontrada en 57 pacientes al 

ecocardiograma y 11 al cateterismo, considerando esta como una aceleración > a 2m/s por 

ecocardiograma o un gradiente > 4mmHg o una reducción del 50% en el diámetro de la 

vena pulmonar al cateterismo. Los pacientes operados fueron catalogados en 2 grupos: 

corrección simple aquellos que tenían CATVP aislada y un segundo grupo como corrección 

compleja si la CATVP estaba asociada a otra cardiopatía y requirió de otro procedimiento 

como Blalock Taussig, Norwood, Damus-Kaye-Stansel, bandaje de arteria pulmonar, 

conexión cavo-pulmonar y Fontan. Para la anastomosis se utilizaron 2 técnicas, la externa 

en la que se eleva el ápex del corazón y se realiza anastomosis de la pared posterior del 

atrio izquierdo con la confluencia de las venas pulmonares y la interna con un abordaje 

transatrial, con atriotomia derecha, se incide en la pared posterior del atrio izquierdo se 

prolonga hasta el atrio derecho para posteriormente anastomosar la confluencia de las venas 

pulmonares. La curva de sobrevida por Kaplan Mayer es de 85% al mes, 73% a los 24 

meses . La mortalidad temprana se presento en 6/84 pacientes (7%), se asocio a mortalidad 

temprana la obstrucción preoperatoria, tiempo de bomba, procedimiento quirúrgico 

complejo, fisiología de ventrículo único. La obstrucción venosa postoperatoria se presento 

en 14 pacientes ( 11 % ), requirieron de reintervension, 7 tenían ventrículo único, 4 de ellas 

fueron realizadas tempranamente, antes de 30 días de la corrección, de estas la causa fue 

estenosis intrínseca ( 1 ), estenosis de la anastomosis (1) y 2 tenían estenosis mixta; el resto 

fueron tardías y solo una de ellas después de un año posterior a la corrección. En todos los 

pacientes la indicación e reoperación fue el compromiso respiratorio progresi vo, 

dependencia de inotropicos secundaria a obstrucción venosa. Libres de reoperación en 

todos los pacientes fue de 93% a los 6 meses, 86% al año de edad y 84% a los 3 y 5 años de 

edad . (ts¡ 

E n los países en vías de desarrollo se observa ciertas diferencias en la presentación de esta 

patología como es la referencia tardía a centros especializados, un alto porcentaje de 
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desnutrición e infecciones asociadas lo cual influye en que las intervenciones quirúrgicas 

sean realizadas de manera urgente y eleve la mortalidad como lo demostró Choudhary y 

col. en el India Institute of medica! sciences New Delhi en el que estudio 73 pacientes en un 

periodo de 10 años, encontrando 42 casos de CATVP supracardiaca (57.5%) 18 estaban 

obstruidas (61.9%), 18 pacientes CATVP cardiaca (24.7%) con 9 obstruidas (50%), 4 con 

CATVP infracardiaca (5.5%) y todas obstruidas y 9 casos de CATVP mixta (12.3%) 4 

estaban obstruidas (44%). Solo 3 pacientes fueron sometidos a septostomia atrial con 

globo. Se operaron los 73 pacientes de los cuales 15 entraron de forma urgente, 900/o de los 

pacientes se encontraban con un déficit de peso menor a la percentila 25 para su edad. Se 

presentaron 17 defunciones para una mortalidad perioperatoria del 23.3% siendo la 

principal causa la hipertensión pulmonar. 30 pacientes recibieron antibióticos antes del 

procedimiento quirúrgico por infección de vías respiratorias ; posoperatoriamente 3 

pacientes cursaron con mediastinitis y 2 con sepsis . La sobrevida observada a 9 años es de 

72.87% +-5.39. encontraron que los factores de riesgo asociados fuertemente a mortalidad 

son: cirugía de urgencia y peso bajo (26) 



JI. JUSTIFICACIÓN. 

La conexión anómala total de venas pulmonares es una cardiopatía congénita cianógena 

que se describe en menos del 1 % de todas las cardiopatías congénitas, más sin embargo en 

estudios previos se observó que es una de las principales patologías en el departamento de 

cardiología del Hospital infantil de México Federico Gómez (HIMFG). La mortalidad 

continua reportándose alta a pesar de la detección temprana, tratamiento médico 

farmacológico, paliación y avances en la técnica quirúrgica empleada para la corrección 

total de CATVP, por lo que consideramos la presencia de otros factores que determinen una 

elevada mortalidad y que al poder incidir en ellos se mejore la supervivencia de estos 

pacientes. 
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ID. OBJETlVO. 

GENERAL 

Identificar la frecuencia con que se presenta la CA TVP en Hospital Infantil de México 

Federico Gómez 

ESPECLFICOS 

Establecer factores de mal pronóstico que condicionen una mayor mortalidad en pacientes 

con CATVP. 

Demostrar los riesgos de reintervención en pacientes con corrección total de CA TVP 

Identificar la influencia que tiene la presentación clínica, el tipo de conexión, ausencia o 

presencia de obstrucción y las complicaciones posquirurgicas en la evo lución de estos 

pacientes 

Presencia de fenómenos arrítmicos pos-quirúrgicos 

Demostrar la utilidad de la septostomia atrial tipo Rashkind . 
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IV. METODOLOGÍA 

A) TIPO DE ESTUDIO: 

Observacional, descripti vo, transversal y retrospectivo 

B) POBLACION EN ESTUDIO 

Pacientes pediátricos del departamento de cardiología del Hosp ital Infantil de México 

Federico Gómez con diagnóstico de conexión anómala total de venas pulmonares 

aislada, en el periodo de enero de 1989 a mayo 2005. 

C) METODOLOGÍA: 

Se incluyeron pacientes del departamento de Cardiología del Hospital Infantil de 

México Federico Gómez con diagnostico de conexión anóma la total de venas 

pulmonares aislada de enero de 1989 a mayo 2005, se revisaron expedientes clínicos de 

donde se obtuvieron datos del paciente, condiciones clínicas al ingreso o primer 

contacto con personal del serv1c10, datos electrocardiográftcos, radiológicos, 

ecocardiograftcos, del cateterismo y características de la cirugía, resultados post­

quirúrg1cos, complicaciones y defunción temprana además de seguimiento a corto y 

largo plazo, en la que se registro la ultima visita al hospital al momento en que se 

revi so el expediente 

Los datos de cada paciente se vaciaron en hojas de recolección de datos (anexo /) , 

utilizando formato con las características anteriormente mencionad os, se vaciaron estos 

datos a hoja del programa Excel para formar una base de datos, transfiriéndose al 

programa SPS para rea lizar análi sis estadí sti co uni variad o y mu lt ivariado, obteniendo 

así los resultados que se expresan en gráficas y cuadros. Los resultados darán forma a 

la tesis para obtener el grado de cardiólogo pediatra. 
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V. RESULTADOS 

Se estudiaron los pacientes con diagnóstico de conexión anómala total de venas pulmonares 

aislada en el periodo comprendido del l 0 enero 1989 a 31 de mayo 2005, en el que se 

incluyeron en total a 402 pacientes, de los cuales 238 (59.2%) fueron del sexo masculino y 

164 (40 8%) del sexo femenino, la edad de presentación es variab le con rangos desde JO 

días hasta 191 meses con un promedio de l 1 meses. (Ver Gráfica 1) 

En cuanto a la presentación clínica se encontró a la insuficiencia cardiaca (IC) como la 

forma mas frecuente en 354 casos (88 l %), el edema pulmonar en 25 casos (6 2%), el 

choque cardíogenico en 1 paciente (O 2%), Eisenmenger en 2 casos (0 .5%) y en 19 de ellos 

no se especifica la forma en que se presentaron al momento de su primera evaluación. (Ver 

Gráfica 3) 

Se analizó la procedencia de los pacientes, siendo aproximadamente el 80% de la población 

estudiada de 7 estados de la república, siendo el orden de importancia como sigue: Estado 

de México 154 pacientes (38 .3%), Distrito Federal 68 pacientes (16 .9%), Hidalgo 26 

pacientes (6 .5%), Oaxaca 22 pacientes (5 5%), Puebla 20 pacientes (5%), Morelos 18 

pacientes (4 5% ) y finalmente Veracruz 16 pacientes (4%), el resto de los pacientes 

pertenecían a los siguientes estados: Guerrero, Chiapas, Guanajuato, Querétaro, Nuevo 

León, Zacatecas, Tabasco, Aguascali entes, Michoacán, Baja Cali fornia, Tamaulipas, San 

Luis Potosí, Tlaxcala, Sinaloa, Coahu ila, Colima, Jalisco y Durango con menos de 15 

pacientes cada uno, es de llamar la atención que mas del 50% de los pacientes (222 casos) 

son del área metropo litana de la ciudad de México. (Ver Gráfica 2) 

Con relación a los tipos de conexión anómala tota l de venas pulmonares se evaluó la 

presentación por grupo s, siendo mas frecue nte la supracardiaca con 194 casos ( 48 3% ), le 

sigue la CATVP intracardiaca con 142 casos (35 .3%), la infrad iafragmatica con 34 

casos(8.5%) y finalmente la mixta con 32 casos (8%) de los pacientes. De todas las formas 

la CATVP a vena vert ical es la mas frecuente con 158 casos (39.3%), seguida por CA TVP 

a Seno Coronario 11 9 casos (29 6%), vena cava superior 36 casos (9%), infrad iafragmatica 

34 casos (8 5%), mi xta 32 casos (8%) y con menor frecuenc ia la CATVP al atrio derecho 

con 23 casos (5 7%). (Ver Gráfica 4) 
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En a la variedad mixta se reportaron 5 diferentes presentaciones, siendo muy frecuente 3 

venas pulmonares a SC y l a la vena vertical en 14 casos (3.4%), seguida por la presencia 

de 2 venas al SC y 2 venas a la vena vertical en 12 casos (3%), la forma infradiafragmatica­

vena vertical en 3 casos (0.7%), la forma seno coronario- vena cava superior en 2 casos 

(0.5%) y finalmente infradiafragmatica- ves en un so lo caso (0.2% de todas las eATVP). 

Se analizó el tipo de conexión en relación a grupos de edad, considerando al grupo I 

menores de 3 meses, grupo II de 3 a 6 meses, Grupo Ill de 6 meses a l año y en el grupo IV 

a los mayores de 1 año . (Ver Gráfica 5) 

En el grupo l se encontró a 137 pacientes en total , 48 a vena vertical (21 obstruidas), 32 a 

se (6 obstruidas), 28 infradiafragmatica (28 obstruidas), 17 a v es (6 obstruidas), 9 mixtas 

(3 obstruidas) y 3 al atri o derecho (sin obstrucción) 

En el grupo U, 124 pacientes 5 1 a vena vertical (14 obstruidas) , 40 a SC (9 obstruidas), 9 

al atrio derecho (2 obstruidas), 9 a ves (2 obstruidas), 9 mi xtas ( 4 obstruidas) y 6 

infradiafragmatica ( 6 obstruidas). 

En el grupo rn, 65 pacientes en total, 25 a vena vertical (3 obstruidos), 25 a seno 

coronario (2 obstruidas), 5 a ves sin obstrucción, 5 al atrio derecho sin obstrucción y 5 

mixtas (1 obstruida). 

En el grupo IV 76 pacientes, 34 a vena verti cal (4 obstruidas), 22 al Se (3 obstruidas), 9 

mixtas (2 obstruidas), 6 al atrio derecho y 5 a ves sin presentarse obstrucción en amabas. 

(Ver Gráfica 6) 

La obstrucción del drenaje venoso pulmonar a cualqui er nivel ya sea en la CIA., en la 

desembocadura del colector, en el trayecto del mi smo o en las venas pulmonares 

demostrado por eo cardiografi a o cateteri smo se encontró en 115 casos (28%), de los 

cuales se di stribu yeron de la siguiente manera 36 casos tenían e rA restricti va (8 9%), 

igual numero de casos se encontraba con obstrucción en el colector (8.9%), 28 pacientes se 

encontró la obstru cción a ni vel de la vena vertical (7%), en la vena cava superior se 

docum ento obstrucción en 8 casos ( 1 9% ), en el seno coronario hubo obstrucción en 4 

pacientes so lamente (0 .95%), en las venas pulmonares se encontro en 2 pacientes (0 .5%) y 

en un solo caso se documento la obstrucción en un co lector in tra parenquimatoso (0. 25%). 

Cabe hacer notar que de los l \ S pacientes obstruidos 36 de ell os se encontraba a ni vel de la 

e IA por lo que fu e necesar io realizar cateterismo intervencion ista para ali viar la 
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obstrucción, con septostomia atrial tipo Rashkind. (Ver Gráfica 7 y 8) Los pacientes que 

fueron sometidos a cateterismo, ya sea diagnóstico o terapéutico son 65 (16%) y 337 no 

fueron cateterizados; se realizó en su modalidad de diagnóstico en 35 casos (8 .7%) y en 30 

pacientes se realizó septostomia atrial tipo Rashkind (7 .5%), (ver Gráfica 12) en cuanto a 

su modalidad diagnostica se realizó en 23 casos por duda anatómica al ecocardiograma, en 

4 casos para valorar operabilidad, 4 pacientes por probable obstrucción posquirúrgica, en 2 

pacientes para corroborar obstrucción, uno mas por hipoplasia de venas pulmonares y otro 

por colector intra parenquimatoso.(Ver Gráfica 10) En la modalidad terapéutica se realizó 

septostomia atrial tipo Rashkind en 30 pacientes, de los cuales 28 fueron exitosos logrando 

ampliar la CIA y disminuyendo el gradiente transatrial y en 2 casos fueron fallidos . (Ver 

Gráfica 13) 

Se analizó de forma especifica a los pacientes con CIA restrictiva, presentándose en 36 

casos de los cuales a 30 se realizó cateterismo cardiaco con la finalidad de realizar 

septostomia, siendo exitosa en 28 pacientes y en 2 de los casos fue fallida; los 6 pacientes 

faltantes no se les realizo septostomia. De los pacientes que se realizó septostomia en 26 de 

ellos se efectuo cirugía correctiva, de estos murieron 7 pacientes y vivieron 19 pacientes, 

mortalidad del 28%; a diferencia de los paci entes con CIA restrictiva en los que no se 

realizó septostomia 5 murieron, con mortalidad del 50%. (Ver Gráfica 13 y Gráfica 14) 

Los defectos asociados se encontró en 166/402 pacientes ( 41 2%), siendo la persistencia 

del conducto arterioso el mas frecuente hasta 134 pacientes (3 3 3%), le siguen en 

frecuencia la CIV con 15 casos (3. 7%), la estenosis valvular pulmonar (EVP) con l O casos 

(2.4%), y la coartación aortica (CoAo) con 3 casos (0.7%), cor triatratum en 2 casos (0.5%) 

y finalmente la hipoplasia de venas pu lmonares en 2 casos. (Ver Gráfica 9) 

De los 402 pacientes con CATVP, 326 (81 %) fueron intervenidos quirúrgicamente para 

co1Tección total de la conexión y 76 (19%) no fueron operados por diversa s causas en las 

que destacan el traslado a otro centro hospitalario co n 29 casos, alta voluntaria en 12 casos, 

edema pulmonar en l O casos, causa desconocida en 8 casos, proceso infeccioso 

(neuroinfeccion, neumonía y sepsi s) en 5 casos ; el eisenrnenger, hipoplas ia de venas 
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pulmonares, mueren en su casa y arritmia en 2 casos cada uno, con un caso por presencia 

de colector intra parenquimatosos, síndrome nefrótico, reflejo vaga! y una muerte en sala 

de hemodinámica 

Se realizaron 326 cirugías correctivas, de estas 98 se realizaron a pacientes con CATVP a 

se, presentaban obstrucción 15 de ellas de estas murieron 2 y sobrevivieron 13 pacientes, 

83 no estaban obstruidos, 1 O murieron y 73 viven . En los pacientes con CATVP a VV se 

realizaron 130 cirugías, en estos pacientes 36 tenían obstrucción, de los cuales murieron 12 

pacientes y viven 24 pacientes, de las que no estaban obstruidas son 94 pacientes, 13 

murieron y 81 viven. En cuanto a los pacientes con CATVP al atrio derecho se operaron 18 

pacientes, de los cuales 2 estaban obstruidos y los 2 viven, los 16 restantes no estaban 

obstruidos y todos ellos viven Los pacientes con CA TVP a VCS fueron operados 24 

pacientes, solo 4 de ellos presentaban obstrucción, vivieron 3 de ellos y murió 1 de ellos, de 

los no obstruidos son 20 pacientes, 11 de ellos murieron y 9 sobrevivieron posterior a la 

corrección quirúrgica. Los pacientes con CATVP mixta se operaron 27 y de ellos 9 fueron 

obstruidos, de los cuales mueren 4 y viven 5, de los pacientes que no estaban obstruidos 

fueron 18 pacientes, de los que murieron 2 y vivieron 16 pacientes . Fi nalmente los 

pacientes con CATVP infradiafragmatica se operaron 29 pacientes todos ellos obstruidos 

muri endo 12 de ellos y viven 17 pacientes. (Ver Gráfica 15) 

La mortalidad general en pacientes con CATVP es del 214% con 86 defunciones de los 

402 pacientes, en pacientes operados en esta institución se observo la muerte de 67 

pacientes (20 .5%), siendo las principales causas de defunción fibri lación ventricu lar 19 

casos (4.7%), edema pulmonar 15 casos (3 .7%), neumonía en 9 casos (2.2%), crisis 

hipertensiva pulmonar 8 casos (1. ;1%), choque cardiogenico 8 casos ( 1.9%), sangrado post­

quirúrgico 6 casos ( 1.5%), hemorragia pu lmonar 3 casos (O. 75%), mediastinitis con 2 

casos (0.5%), sepsis 2 casos, gastroenteritis 2 casos, anemia 2 casos, broncoaspiración 2 

casos, fallecieron en su casa 2 casos, se desconoce la causa en 2 casos, con un caso cada 

una coagulopatia de consumo, fa ll a de marcapasos, reflejo vaga! y obstrucción de la 

anastomosis.(Ver Cuadro 1, 2 y Gráfica 18) La mo11alidad fue clasificada como no 

quirúrgica, intraoperatoria los qu e fa llecieron sin llegar a una sala de terapia intensiva 

posterior a la corrección, temprana la que ocurrió dentro de los primeros 30 días posteriores 

a la cirugia y tardía aquella que ocurrió posterior a 30 día s después de la c irngía, de tal 
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manera que hay registradas 19 muertes no quirúrgicas (4 .6%), intra operatorias 27 

defunciones (6.7%), muerte temprana en 28 casos (6 .9%) y muerte tardía en 12 casos (3%) . 

(Ver Gráfica 17) 

Las complicaciones en los pacientes con CA TVP se presentaron con relativa frecuencia, ya 

que de todos ellos 172 ( 42. 5%) presentaron alguna complicación, siendo las mas frecuentes 

neumonía en 24, FV 17, crisis convulsivas 14, hemorragia 13 , atelectasia 1 O, bloqueo A V 

completo transitorio 9, edema pulmonar l 5, extrasistolia ventricular 19, insuficiencia renal 

5, hipertensión arterial pulmonar 8, mediastinitis 4, y ruptura de atrio izquierdo 2 pacientes, 

entre otras causas menos frecuentes. (Ver Cuadro 3) 

Las arritmias en pacientes postoperados se documento en 16 de todos ellos ( 3.9 %), en el 

resto de los pacientes 386 (96. I %) no se ha presentado alguna alteración del ritmo hasta su 

ult ima consulta o su ultimo contacto con personal del servicio de cardiología . La alteración 

del ritmo mas frecuentemente reportada es el bloqueo A V completo transitorio en 9 

pacientes, segu ido del bloqueo A V de primer grado con 4 pacientes; el bloqueo A V de 2º 

grado, ritmo de la unión y flutter atrial con un paciente en cada caso, este ultimo con 

tratamiento hasta la fecha actual con antiarrítmicos y poca respuesta. (Ver Gráfica 19) 

Requirieron de reoperación 33 pacientes (8.2%), siendo la causa mas frecuente la 

obstrucción residual de la anastomosis en 11 casos (2 7 %), de estos fallecieron 2 pacientes: 

seguido de Sangrado postoperatorio 8 casos (2 %), de los cuales fallecieron 4 pacientes; el 

cierre esternal en un 2º tiempo quirúrgico fue la causa de reintervención en 8 casos (2 %) 

en la que murieron 3 pacientes y finalmente con 1 caso el desprendimiento de un parche 

fue la causa de reoperación sobreviviendo a esta y otros 6 pacientes se reintervinieron por 

diferentes causas, muriendo 2 de ellos. (Ver Gráfica 20) 

Se realizo un modelo con análisis multi vari ado, para trata de identificar los factores que 

puedan explicar una mayor asociación con mortalidad en los pacientes con CATVP en el 

HlM-FG, se anali zaron el tipo de conexión, si fue o no operado, la presencia de obstrucción 

preoperatoria y postoperatoria, presencia de complicación y cada una de ellas. 

Encontramos en relación al tipo de conex ión que la CATVP a VCS y la infrad iafragmatica 

resultaron signifi cativas con una p de 0.00 J y 0.003 respectivamente con un incremento de 

la probabil idad de morir de 7 y 6 veces mayor. En relación a la operación se observo que 

tiene un Factor protector con una p significativa 0.003, con una disminución de la 

19 
ESTA TESIS NO SAl 
OE LA BIBLIOTECA 



mortalidad en aquellos pacientes que son sometidos a cirugía, ya que los pacientes con 

gravedad extrema en ocasiones no son llevados a corrección por las altas probabilidades de 

morir, o por que mueren antes de ofrecerles la posibilidad de corregir quirúrgicamente 

En cuanto a la obstrucción, no se encontró significancia estadística en el preoperatorio 

como postoperatoria. 

En relación a las complicaciones encontradas se observo que cuatro de ellas tienen una 

mayor probabilidad de culminar con la muerte del paciente, estas son el edema pulmonar 

con una p de O 005 y un incremento hasta de l O veces la posibilidad de morir, también se 

encontró a la fibrilación ventricular una complicación con alta probabilidad de culminar 

con la muerte con una p de O.O y un incremento de 41 veces mas de morir, la presencia de 

insuficiencia renal también fue significativa con una p de 0.002 y un incremento de 38 

veces la posibilidad de morir y finalmente la presencia de hemorragia postoperatoria con 

una p de 0.001 con un incremento de 9 veces la posibilidad de morir. 

Se realizó una análisis de sobreviva con uso de Kaplan- Meier encontrando que en términos 

general es tiene una sobreviva media de 83.4 meses y con una media de 100.6 meses con un 

intervalo de confianza del 95%. Se observo una mortalidad importante en las primeros 

meses posteriores a la cirugía, permaneciendo después con una estab ilidad y sin muertes 

hasta aproximadamente a los 90 meses en la que se muestra nuevamente perdida de 

pacientes por defunción . (Ver Gráfica 21) 

Se analizó la sobreviva con relación al tipo de conexión anómala total de venas 

pulmonares, observándose mayor seguimiento y mejor pronostico en los pacientes con 

CATVP a atrio derecho y al contrario la CATVP infradiafragmatica es la que muestra una 

curva con la caida mas dramática en la fase inicial , menos pacientes sourevivientes y con 

mortalidad tardía muy importante aproximadamente a los 80 meses . 
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VI. DISCUSIÓN 

En nuestro estudio se analizaron 402 casos de pacientes con CATVP aislada, en un periodo 

de 15 años, comprendido de enero 1989 a Mayo de 2005, en ninguna serie encontrada se 

reporta una casuística como la del Hospital infantil de México Federico Gómez 

probablemente por que este sea un instituto de referencia nacional, encontramos que el 

sexo masculino es mas frecuente al igual que lo reportan otros autores (17, 22, 23, 24). 

En cuanto a los tipos de CATVP observamos que el grupo Supracardiaco es el mas 

frecuente 48 .3 %, seguido por la intracardiaca 35 3 %, infracardiaca 8.5 % y la Mixta 8%; 

en Melbourne Australia encontraron el siguiente orden, supracardiaca, infracardiaca e 

intracardiaco que difi ere con nuestra experiencia al presentar mayor frecuencia de CATVP 

infracardiac¡i (21) ; en Londres Inglaterra Lincon y Rigby reportaron la CATVP con el 

siguiente orden supracardiaca, intracardiaca, infracardiaca y mixta situación muy similar a 

la experiencia del HIMFG (3). 

Con la experiencia obtenida en el HIMFG observamos que el grupo de edad influye 

directamente en el tipo de CATVP observado y que a menor edad de presentación la 

obstrucción al retorno venosos pulmonar es mas frecuente de tal manera se agru paron los 

pacientes en grupo l a los menores de 3 meses, grupo II de 3-6 meses, grupo III de 6-12 

meses y mayores de l año en el grupo 4, observamos que en todos los grupos es mas 

frecuente la CATVP supracardiaca a vena vertical lo interesante es que la obstrucci ón se 

presenta principalmente en meno res de 6 meses y en edad es mas tardías prácticamente es 

inexistente; la CATVP a SC es la segunda lesión en frecuencia en todos los grupos de 

edades, pero con un bajo grado de obstrucción; la infradi afragmatica es la tercera forma de 

CATVP en los menores de 3 meses, y solo hay 6 casos mas entre los 3-6 meses observando 

que no se presento nin gún caso después de los 6 meses de edad que puede ser explicado por 

su alta asociación a obstru cción mu y cercana al 100% que no permite al paciente tener una 

sobrevida mayor con una lesió n de tal magnitud ; la conexión mi xta se presenta con baja 

frecuencia a todas las edades, pero se observa también que la obstrucción es mas frecuente 

a menor edad . En cuanto a los defectos asociados a la C/\ TVP se observaron en 15 7 

pacientes 38 .8%, siendo la PCA. la mas frecuente 33 2%, y en general pocos defectos 

excluyendo la PCA, lo mas tl·ecuente la CIV, la EV P y la CoAo. Michelon y Co l reportan 

la PCA ( 11 .2%) como la lesión mas frecuente y enco ntraron además C!V múltiple y 
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subaortica, hipoplasia de la pulmonar, canal A V completo y parcial. (17) El 

ecocardiograma sigue siendo el arma diagnostica de mayor utilidad en este diagnostico, con 

alta especificidad y sensibilidad y pocos pacientes requieren del cateterismo para 

diagnostico, excepto en caso de duda al ecocardiograma, mas bien ahora es utilizado con 

fines terapéuticos para la realización de septostomia atrial con globo tipo Rashk:ind, no se 

encontró reporte alguno en donde se mencione los beneficios del Rashkind, nosotros 

analizamos esta situación encontrando que 36 pacientes tenían CIA restrictiva de los cuales 

a 30 de ellos se realizo Septostomia atrial tipo Rashkind (SAR) ex itosamente, 2 fueron 

fallidos y los 6 restantes no se realizo SAR. De esta manera los pacientes a los que se 

realizo SAR 20 sobrevivieron (70% de sobrevida) con mortalidad de 8 pacientes que es 

del 30%. De los pacientes que no fueron sometidos a SAR 8 casos en total , sobreviven 3 

pacientes (3 7% sobrevida) y fallecieron 5 de ellos que representan el 63%, con tales datos 

hacemos notar que la descompresión oportuna de los atrios eleva la posibilidad de ll egar en 

mejores condiciones a la cirugía y sobrevivir a. ell a mejorando sustancialmente el 

pronostico . La mortalidad operatoria fue del 20.5 %, siendo las principales causas 

fibrilación ventricular 4.7 %, edema pulmonar 3.7 % neumonía 2.2 % y crisis hipertensiva 

pulmonar en l. 9% de los pacientes, algunas series reportan mortalidad muy variable desde 

el 2.3% en 44 pacientes estudiados en Melbourne hasta el 23 .3% reportado en pacientes de 

Nueva Delhi en ta que se intervinieron 73 pacientes en un periodo de 10 años (3,17, 22, H , 

26) además se observa que en pacientes con obstrucción al drenaje venosos pu lmonar previo 

a la cirugía la mortalidad se incrementa hasta el 3 1 % (23) Las complicaciones encontradas 

en los pacientes operados de CATVP tienen un importante efecto sobre pronostico de estos 

pacientes y observamos con mayor frecuencia neumonía, fibrilación ventricular, crisis 

convulsivas, hemorragia postoperatoria, atelectasia, bloqueo A V completo transitorio, 

edema pulmonar, extrasistolia ventricular, insufi ciencia renal e hipertensión pulmonar 

arterial entre otras. La reoperación se realizo en 34 pacientes ( l O. 5%) siendo la causa mas 

frecuente de esta la obstrucción de la anastomos is en 1 O casos, seguido de sangrado 

postoperatorio y cierre estema! con 8 casos respecti vamente. En la literatura internacional 

se refiere reoperación desde 84% en una serie de Inglaterra siendo la principal causa la 

obstrucción secundaria en el flujo venosos pulmonar, hasta el 18% en una seri e de Italia (3, 

17 , 23) Se mencionan varios factores de riesgo en los diversos estudios revisados, pero sin 
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embargo no es posible incidir sobre ellos para disminuir la mortalidad o mejorar la 

sobrevida evitando la obstrucción y reoperación; se mencionan la sexo femenino, peso 

bajo, CATVP infradiafragmatica, obstrucción preoperatorio, HAP y el uso de 

vasodilatadores, cirugía de urgencia, tiempo de bomba prolongado, otros procedimientos 

complejos, falla cardiaca o renal posquirúrgica, anomalías asociadas, necesidad de 

reoperación, obstrucción bilateral, 



VII. CONCLUSIONES 

La CA TVP es un problema que a pesar de conocer cada vez mas aspectos de la 

enfermedad, continua presentando una mortalidad y complicaciones considerable. 

La referencia de los pacientes con esta patología es muy tardía y los que acuden 

tempranamente lo hacen muy graves, generalmente con obstrucción al retorno venoso 

pulmonar, o con CIA restrictiva que requieren de una septostomia atrial tipo Rashkind, 

cuando esta se realiza satisfactoriamente presentan una mortalidad muy cercana a los 

pacientes que no requieren septostomia por no contar con obstrucción, esto nos alienta a 

pensar que el procedimiento es de utilidad permitiéndonos tener una mortalidad muy 

cercana a los pacientes que no tienen obstrucción, aquellos que la obstrucción no se 

encuentra en la CIA requieren de cirugía de urgencia posterior a una estabilización medica 

que es la corriente utili zada en el HIMFG. 

Observamos que el tipo de conexió n es importante, pero en comparación con los reportes 

en los que solo se menciona a la CATVP infradiafrag matica como un factor positivo para 

mortalidad , encontramos además una asociación estadística con la CATVP a VCS en la 

que hay un incremento visible en la probabilidad de morir hasta de 7 veces, en el 

seguimiento a largo plazo realizado con método de Kaplan Meir se observo que los 

pacientes con CATVP a atrio derecho presentan menor mortalidad y la sobrevida se mostró 

mejor que en cualquier otro tipo de conexión, como ya se ha reportado también 

encontramos a la CATVP infradiafragmatica como el tipo de conexión con mas mal 

pronostico, con muerte impo11ante en los primeros días de vida y mayor mortalidad al 

seguimiento a largo plazo. 

Se detectó qu e la presencia de complicaciones como el edema pulmonar es un factor que 

explica un incremento en la mortalidad de los pacientes que lo presentan, al igual que la 

fibrilación ventricular y la presencia de in sufi ciencia cardiaca que presentan un incremento 

en la posibilidad de morir hasta 40 veces de quien no las presentan . 
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IX. ANEXOS 

HOJA DE RECOLECCION DE DATOS: 

No de Pac: 00 1 
XOM BR E: EDAD: SEXO: M F REG : 
F. Nac: F. lng: Vive Fa ll ecio F. De l' : menos 30 d( )post. Qx. 
CAUSA: 
TIPO DE CATV ' P: a) v~na \'l!fli ca l b) ves e) acigos d) scuo coronar io e) atr io derecho 

e)!nfrad iafrag1nat ica f) mi ~1a~ 

PRESENTACION CLIN ICA: 
a) lnsuficincia cardiaca b) Edl!ma pul monar e) Choque cardiogc:ni co d) No especilicada 

ELECTROCARDIOGRAM1\: 
Eje de P: Bloqueos: l lipertro fi a VD: Ani tmias: 

RADIOGRAFI A DE TORAX: 
Dextrocardia: SI NO fvlcsocardia· S I NO Lerncardia: SI \ 'O 
ICT O. Flujo pulmonar : normal aumi.:ntado di sminuido 
Congestión venocapila r: SI NO 
Circuito supracard iaco: SI NO 

ECOCARDIOGR!\MA: 
situs: a) solitus 
qi lvulas AV: 

b) invl!rsus e) amb iguos 

Llegada de \I P: 
Dimensiones VP: 
Gradiente de obst ru cc ión: 
Defectos asoc iados : 

ANGJO RRESON ANCIA : 
Ha ll azgos: 

CATE' J'ER I S~ JO : 

. ..\triosc¡1tostomia: 

PSVD: 
VPSD: \1 1' 11): 
VPSD : mm VJ>ll) : 

si) no) 

Si l~d 1 a : 

111111 

NO 

V PSJ: 

\!PSI: 

TECNIC,\ OUIIW RGICA 
Co111pli l.'.ilCiones: 

Fecha : Edad a l momento de la C...: : 

l lall:1zgos: 
CEC: PA: PCT: 

VPII : 
mm VPIJ: mm 

EVOLUCION 
Consu lt as: al!~ra c ionl.'.s dd riLmo bradicard ia . llu llcr. TSV. otras:--------------------

a) focha : 
b) íecha : 
e) fecha : 

REOP ER!\CION: 

OílSTIWCCIÓN: ,¡ l:arac tcr islicas. 
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GRAFICA No. 1 D!STRIBUCION POR SEXO EN PACIENTES CON CATVP EN EL HIMFG 
DE ENERO 1989 A MAYO DE 2005. 
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GRAF.ICA No 2: DISTRJBUCION DFMOGRAFJCA DE LOS PACIENTES CON CATVP EN EL 
H!MFG DE ENERO 1989 AMA YO DE 2005. 
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GRAFICA No 3: PRESENTACIONCLINICA EN PACIENTES CON CATVP EN EL HIMFG 
DE ENERO 1989 A MAYO DE 2005. 
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GRAFICA No 4: TIPO DE CATVP EN PACIENTES DEL HTMFG DE ENRRO 1989 A MAYO 
DE 2005. 
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GRAFICA No 5: VARIEDADES DE CATVP MIXTA },fl PACIENTES DEL HIMFG DE ENERO 
1989 A MAYO DE 2005. 
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GRAFICA No 6: PACIENTES CON CATVP EN RELACJON A GRUPOS DE EDAD Y 
PRESENCIA DE OBSTRUCCIÓN EN EL HJMFG DE ENERO 1989 A 
MAYO DE 2005. 
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GRAFICA No 7: OBSTRUCCION DEL DRENAJE VENOSOS PULMONAR EN PAC!tiVTES 
CON CATVP EN EL HIMFG DE tiVERO 1989 A MAYO DE 2005. 
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GRAFICA No 8 LUGAR DE OBSTR UCCJON EN PACJENTt."S CON CATVP EN EL HIMFG DE 
ENERO DE 1989 A MAYO DE 2005. 
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GRAFICA No 9 DEFECTOS ASOCIADOS EN PACIENJES CON CATVP EN EL HIMFG DE 
ENERO DE 1989 A MAYO DE 2005. 
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GRAFICA No lO: CATETERISMO CAJWIACO t7V PA CIENTES CON CA TVP EN EL HIMFG DE 
ENERO DE 1989 AMA YO DE 2005 

r- -- - ------

:: 1 
¡ 

"' ::1 2 
e 

1 

" ) ·¡; 
31 "' a. 

o ¡ z 
30 ~ 

¡ 

29 1 
; 

2a j 
i 

27 i 
Diagnosti cas Terapeuticos 

N 65 /'A( 'ft.N !FS 

hten!e: /~J..ped1 enfe c/imco del í {O,\plla/ 111.fhntil de :\fé:nco J•'edenco (/6111e:: 

---¡ 
i 
1 

o Diagnosticas 

m Terapeuticos , 

1 

N 65 1· 



GRAFICA No 11: CATETERISMO CARDIACO DIAGNÓS17CO REALTZADO EN PACIENTES CON 
CATVP EN EL HTMFG DE ENERO 1989 A MAYO J)f~ 2005. 
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GRAFICA No 12: CATETERISMO CARDIACO TERAPÉUTICO (septostomia atrial tipo Rashkind) 
REALIZADO EN PACIENTES CON CATVP EN EL HJMFG DE ENERO 1989 A 
MAYO DE 2005. 
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GRAFICA No 13: n J/vJf!NJC.4 ( 'ION JNJJ'.RAl IR!< ' l !/A R R!"Sl'/UCT!VA EN J>A('fEN'/'J"S CON CA T VJ> f:,N LL HIMFG CON Y SIN 
SF/>'f'O,'l'tOM!A A lJUAJ, J)f" J"N/"!W /JI" 1989 AMA YO DL 2005. 
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GRAFICA No 14: COMPARACJON DE PACIENTES CON CATVP Y CIA RESTRICTIVA 
SOMETIDOS A SEP10STOMIA ATR!Al TIPO RASHKJND VERSU:­

PAC!ENrnS CON CATVP Y C!A RESTRICTIVA NO SOMETOS A 
SEPTOSTOMIA ATIUAL TIPO RASHKIND EN EL H!MFG DE ENERO 
DE 1989 A MAYO DE 2005. 

20 . 

18 1 
' 16i 

14 1 
12 ¡ 

1oi 
8 -1 

6~ 
4 ~1 

2\ 
1 

Üf 

N 36 l'A('f/:NJl'.S 

Septostomia 

l·i1ente: 1 .. ~rpeJ1ente clímco del/ !osplfol 1n(i1111il de \ lún, ·o !· 'cl lenco <ló111e; 

f\b Septostomia 

fil Mueren ! 

o Vi\ell i 
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GRAFJCA No 16: CA USAS POR LA QUE NO FUERON OPERADOS LOS PACIENTES CON 
( ~1 TVP t.71 EL H!MFG DE ENERO 1989 AMA YO 2005. 
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GRAFICA No 17: 'l7PO DE MORTALIDAD EN PACIENTES CON CA TVP EN EL HTMFG DE 
ENERO DE 1989 A MAYO DE 2005. 
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GRAFICA No 18: CAUSAS DE MORTALIDAD OPERATOJUA EN PACIENTES CON CATVP EN EL 
HIMFG DE ENERO DE 1989 AMA YO DE 2005. 
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CUADRO No 1: CAUS:.4 DE MORTALIDAD EN PACIEN7ESCONCATVP EN EL H!MFG DE 
f~NERO DE J 989 AMA YO DE 2005. 

CAUSA PROBLEMA No PACIENTES PORCENTAJE 
CARDIACA Fibrilación Ventricular 19 4.7 % 

(59) Choque cardioqenico 8 2 % 
14.7 % Sangrado Post-Qx 7 1.75 % 

Obstrucción de anastomosis 1 0.2 % 
Edema pulmonar 15 3.7 % 
Crisis hipertensiva pulmonar 8 2 % 
Bloqueo AV completo 1 0.2 % 

PULMONARES Hemorragia pulmonar 3 0.7 % 
(3) 
0.75 % 

INFECCIOSAS Neumonía 9 2.2 % 
(15) Mediastinitis 2 0.5 % 
3.7 % Sepsis 2 0.5 % 

Gastroenteritis 2 0.5 % 
OTRAS Anemia 2 0.5 % 

(9) Bronco aspiración 3 0.7 % 
2.2 % Desconocida 4 1 % 

TOTAL 86 21.4 % 

N 86 PACIENll:S 

F11enle: J:~rpeLIIente climco del Uosp1ra! 1n/Gnt1J de Afi!.x1co Fedenco Góme: 



CUADRO No 2: CAUSA DE MORTALIDAD EN PACIENTES CON CATVP EN EL HIMFG DE 
ENERO DE 1989 A MAYO DE 2005. 

MUERTES HOSPITALARIAS CAUSA No PACft,iVTES 
Ti·ansoperatorias Arritmias 15 

Bajo ~asto 6 
Sangrado 8 

Pos/operatorio inmediato Arrilmia 5 
Bajo gas to 2 
Sangrado 2 
Crisis hiperlensión pulmonar 8 
Obstn1cción venosa pulmonar 16 

Postoperatorio tardío Jnfeccione.v 
Neumonía 9 
Mediastinilis 2 
Sepsis 2 
Gastroenleritis 2 

OTRAS Anemia 2 
broncoaspiración 2 

MUERTES TARDJAS Desconocida 4 
Broncoaspiración I 

N 86 PA CIENns 

Fuente: Expediente clínico del /-losp1lal m.fantli de Atexrco Federico Góme:: 



CUADRO No 3: COMPLICA CIONES PRESENTADAS EN PACIENTES CON CATVP 1',""'N EL 
HIMFG DE ENERO DE 1989 A MA YO DE 2005. 

COMPLICACIONES 
CAUSA EVENTO No de Pacientes 
CARDIACA F. Ventricular 17 

70 Bloqueo AV completo 9 
Extrasistolia 19 
Edema pulmonar 15 
Hipertensión pulmonar 8 
Ruptura de atrio izquierdo 2 

INFECCIOSA Neumonía 24 
28 Mediastinitis 4 

PULMONAR Atelectasia 10 
10 

MISCELANEAS Crisis convulsivas 14 
32 Hemorragia 13 

Insuficiencia renal 5 
OTRAS 32 

N 172 PAC!EN7ES 

Fuente: Er:ped1en1e climco del 1-fospuaf mfi:Jn11/ de :\te.neo Federico Gome; 



GRAFICA No 19: TIPO DE ARRITMIA TRANSITORIAS PRESENTADO EN LOS PACIENTES 
OPERADOS DE CORRECCION TOTAL DE CATVP EN EL H!MFG DE ENERO 
DE 1989 A MAYO DE 2005. 
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GRAFICA No 20: PACIENTES CON CATVP QUE REQUIRIERON DE REOPERACION EN EL 
HIMFG DE tflERO DE 1989 AMA YO DE 2005. 
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GRAFICA No 21 SOBREVIDA GENERAL EN PACIENTES CON CATVP EN EL 
HIMFG DE t""'f!ERO DE 1989 AMA YO DE 2005. 
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