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RESUMEN:

Introduccion: La conexion total de venas pulmonares Representa el 1% de todos los defectos congénitos del corazén en donde las
venas pulmonares no drenan a la auricula izquierda como ocurre normalmente, sino que drenan a la auricula derecha, ya sea
directamente o a través de una vena sistémica o sistema venoso que va a desembocar a la auricula derecha, la presentacion de dicha
cardiopatia es variable, de acuerdo al tipo de presentacion anatdmica y si hay o no obstruccion. Material y Métodos: Se realiza
estudio en el Centro Médico Nacional 20 de Noviembre del I.S.S.S.T.E. en el periodo comprendido del 1ro de enero del 2000 al 31 de
julio del 2014, se trata de un estudio observacional, descriptivo, retrospectivo, transversal. En donde se estudiaron a los pacientes
pediatricos menores de 18 afios con diagnostico de CATVP, la poblacién estudiada fue en total de 13 pacientes con diagndstico de
CATVP. Resultados: De los 13 pacientes estudiados el 61% fueron del sexo masculino, con mediana de edad de 3 meses, 3
pacientes fueron diagnosticados después de los 200 dias de iniciar los sintomas cardiolégicos. Al momento del diagnéstico se encontrd
que el 76% de la poblacion presenté clase funcional 2 de ROSS, asi como 69% de los pacientes con datos de falla cardiaca. Los
hallazgos Ecocardiograficos demostré que la variante mas comin de CATVP fue la variedad supra cardiaca, seguida de la
intracardiaca, infra cardiaca y mixta respectivamente. Se encontré que solo 3 pacientes presentaron flujo obstruido del colector, el
100% de nuestros pacientes presentaron hipertension pulmonar severa, 7 de los pacientes presentaron una Cia restrictiva. Se realizé
cateterismo cardiaco diagnostico a 10 pacientes, solo un intervencionista con la realizacion de atrioseptostomia de Rashkind siendo
exitoso. El procedimiento quirdrgico se llevd a cabo por 3 cirujanos especialistas en congénitos. El tiempo anestésico promedio fue de
4.7 hrs, El tiempo promedio de cirugia de 3.8 hrs, tiempo promedio de bomba 1.7 hrs y tiempo promedio de pinzamiento aértico fue de
1 hr, se utilizé heparina en el 100% de nuestros pacientes como anticoagulante durante la derivacion cardiopulmonar, asi como también
se uso6 custodiol como sustancia para la cardioplejia en el 100% de los pacientes. Posterior al procedimiento quirdrgico 12 pacientes
(92%) salieron al primer intento de bomba. 1 solo paciente (8%) con una segunda salida de bomba. el cual fallecio por falla biventricular
y crisis de HAP, siendo el Unico deceso peri operatorio. De los 12 paciente que pasaron a terapia intensiva, 1 solo paciente fallecié en
las primeras 2 hrs del postquirirgico, un paciente amerito re intervencién quirdrgica cardiaca por datos de obstruccion de la
anastomosis del neo colector. De las 12 pacientes que pasaron a terapia intensiva 6 (50%) fallecieron en el postoperatorio, como
causa de muerte la mas comun fue choque cardiogénico, seguida por choque séptico y 1 paciente secundario a fibrilacion auricular.
Conclusidn: En cuanto a las variables asociadas a mortalidad quirdrgica y mortalidad tardia se observé que el sexo predominante fue
el femenino con un 62.5% asi como la mediana de edad fue de 3 meses, solo 1 paciente fue mayor de 12 meses de edad, el estado
nutricional fue de desnutricion en 5 pacientes que equivale al 62.5% de los pacientes, el tipo mas comun de CATVP asociada fue la
supra cardiaca con un 50%, seguida de la variedad intracardiaca y mixta. Los pacientes que fallecieron contaban con una fisiologia
biventricular, asi como también contaban con hipertensién pulmonar, con fraccion de eyeccion del ventriculo izquierdo conservada, el
diametro diastdélico del ventriculo izquierdo fue adecuado en solo 2 pacientes, el tiempo promedio de cirugia fue de 3.7 hrs en
comparacion con los pacientes que sobrevivieron que fue de 3.4 hrs, el tiempo promedio de bomba de los pacientes que fallecieron fue
de 1.88 hrs y de los que sobrevivieron fue de 1.63 hrs , en cuanto al tiempo de pinzamiento adrtico fue mayor en los pacientes que
fallecieron con un promedio de 1.88 hrs, en comparacion con los que sobrevivieron que fue de 0.87 hrs, 7 de los pacientes salieron
de bomba extracorpdrea al primer intento y solo uno al segundo intento, ninguno de los pacientes que fallecieron presento obstruccién
del colector en el postoperatorio, solo 1 paciente presento crisis de HAP en el postoperatorio, el 50% de los pacientes presento alguna
alteracion del ritmo importante, en 3 de los pacientes (37.5%) se present6 infeccion agregada en el postquirdrgico. Se continuo el
seguimiento de 6 pacientes por la consulta externa teniendo a 5 pacientes con HAP severa con clase funcional I- Il de ROSS y uno con
HAP leve con clase funcional | de ROSS, hubo una muerte registrada en el seguimiento por la CE por causas extra cardiacas. En
varios centros especializados en cardiopatias congénitas los pacientes con CATVP son llevados a cirugia en las primeras 2 semanas
de vida utilizando la técnica con paro circulatorio hipotérmico profundo sin perfusién cerebral, asi como la técnica de hipotermia baja.
Asi como de ayuda de anticoagulantes para evitar la obstruccion de la anastomosis, también se ha descrito que la administracion de
cardioplejia anterégrada para proteccién miocardica ha sido de gran utilidad en cirugias cardiacas complejas. Asi como la medicion del
gte. En el sitio de anastomosis como predictor de estenosis postquirurgica, el manejo quirtrgico de esta enfermedad en la mayoria de
los centros de especializacion cardiologica es tratamiento quirdrgico antes de los 2 meses de edad, lo que con lleva a menor dafo
pulmonar y menor hipertension pulmonar residual. Por lo que se debe diagnosticar y tratar a temprana edad. Por lo que se debe de
instruir a los médicos de primer nivel a reconocer los sintomas y signos de cardiopatias, asi como hacer conciencia a las autoridades

pertinentes la importancia de su derivacion temprana a un 3er nivel para su diagnéstico y tratamiento.

Palabras clave: Conexion Anémala Total de Venas Pulmonares, retorno venoso pulmonar anémalo, defectos
congénitos, las venas pulmonares, factores de riesgo, la cirugia, la supervivencia




ABSTRACT:

Introduction: The total pulmonary venous connection represents 1% of all congenital heart defects where no pulmonary veins draining
to the left atrium as normally happens, but that drain into the right atrium, either directly or through a vein or systemic venous system
that will lead to the right atrium, the presentation of this disease is variable, depending on the type of anatomical presentation and
whether or not obstruction. Material and Methods: A study was conducted at the National Medical Center November 20 ISSSTE in
the period from January 1, 2000 to July 31, 2014, this is an observational, descriptive, retrospective, cross-sectional study. Where to
pediatric patients under 18 years were studied with diagnosis of CATVP, The study population was a total of 13 patients diagnosed
with CATVP. Results: Of the 13 patients studied, 61% were male, with a median age of 3 months, 3 patients were diagnosed after 200
days of starting the cardiac symptoms. At diagnosis it was found that 76% of the population presented functional class 2 ROSS, and
69% of patients with heart failure data. Echocardiographic findings showed that the most common variant was the supra heart CATVP
variety, followed by intracardiac, infra heart and mixed respectively. It was found that only 3 patients had obstructed the flow collector,
100% of our patients had severe pulmonary hypertension, 7 patients had a restrictive Cia. Diagnostic cardiac catheterization was
performed in 10 patients, only with performing interventional atrioseptostomy Rashkind be successful. The surgical procedure was
carried out by three surgeons at birth. The mean anesthetic time was 4.7 hours, the average operating time of 3.8 hours, average
pump 1.7 hrs and average time of aortic clamping time was 1 hr, heparin was used in 100% of our patients as an anticoagulant during
derivation cardiopulmonary and Custodiol was also used as substance for cardioplegia in 100% of patients. Post-surgery 12 patients
(92%) went to first attempt to pump. Only 1 patient (8%) with a second pump outlet. who he died of biventricular failure and crisis HAP,
the only perioperative death. Of the 12 patients who went into intensive care, only 1 patient died within 2 hours of the postoperative a
patient deserve again heart surgery for obstruction data collector neo anastomosis. Of the 12 patients who switched to intensive care
six (50%) died in the postoperative period, as the most common cause of death was cardiogenic shock, followed by septic shock and 1
patient secondary to atrial fibrillation. Conclusion: Regarding the variables associated with surgical mortality and late mortality was
observed that the majority of patients were female with 62.5% and the median age was 3 months, only one patient was older than 12
months, the nutritional status was malnutrition in 5 patients equivalent to 62.5% of patients, the most common type associated CATVP
It was the heart above with 50%, followed by intracardiac and mixed variety. Patients who died had biventricular physiology and also
had pulmonary hypertension, ejection fraction of the left ventricle preserved diastolic diameter of the left ventricle was adequate in only
2 patients, average surgery time was 3.7 hrs Compared with patients who survived was 3.4 hrs, the average time of pump patients
who died was 1.88 hrs and those who survived was 1.63 hrs, in the time of aortic clamping it was higher in patients who died with an
average of 1.88 hrs compared to those who survived was 0.87 hrs, 7 patients left extracorporeal pump the first attempt and only one
second attempt, none of the patients who died presented collector obstruction postoperatively only one patient presented HAP crisis
postoperatively, 50% of patients present some alteration of significant pace, in 3 patients (37.5%) aggregate postoperative infection
occurred. 6 monitoring patients for outpatient was continued taking 5 patients with severe PAH functional class I-Il ROSS and one with
mild PAH functional class | ROSS, he was a track recorded in the EC causes death extra heart. In several centers specializing in
congenital heart disease patients CATVP are taken to surgery within the first 2 weeks of life using the technique of deep hypothermic
circulatory arrest without brain perfusion and low hypothermia technique. And anticoagulants to help prevent clogging of the
anastomosis, has also been reported that administration of anterograde cardioplegia for myocardial protection has been very useful in
complex cardiac surgeries. And measuring the site gte as a predictor of postoperative anastomotic stenosis, the surgical management
of this disease in most cardiology centers specialization is surgery before 2 months of age, which leads to less damage to lower
residual lung and pulmonary hypertension. As to diagnose and treat early age. As should instruct doctors premier to recognize the

symptoms and signs of heart disease, as well as raise awareness to the relevant authorities the importance of early referral to a 3rd

Keywords: Total Anomalous Pulmonary Venous Connection , Anomalous pulmonary venous return,
congenital defects , pulmonary veins, risk factors, surgery, survival




INTRODUCCION

Definiciéon y aspectos generales.

La cardiopatia en la cual las venas pulmonares no drenan a la auricula izquierda como
ocurre normalmente, sino que drenan a la auricula derecha, ya sea directamente o a
través de una vena sistémica o sistema venoso que va a desembocar a la auricula
derecha, recibe el nombre de conexién venosa pulmonar anémala; término propuesto por
Edwards en 1953 y aceptado actualmente. Si todas las venas pulmonares drenan en una
forma anormal, se hablara de conexién venosa pulmonar anémala total (CVPAT); pero, si
solo es una o varias venas pulmonares, se hablara de conexién venosa pulmonar
anomala parcial (CVPAP), siendo esta la primera clasificacién que fue propuesta por
Brody en 1942. ("

La CVPAT asociada a otra cardiopatia la describié por primera vez Wilson en 1798 y fue
estudiada por Friedlowski de forma aislada en 1868; sin embargo, la primera descripcion
de una anomalia del drenaje venoso pulmonar fue hecha por Winslow en 1739, al publicar
un caso de drenaje venoso pulmonar anémalo parcial. En 1950, Friedlich describié por
primera vez esta patologia presente ya en seres vivos; mas tarde, en 1956, Burroughs,
Kirklin y Lewis realizaron la primera correccion exitosa de esta enfermedad; mientras que,

en ese mismo afio, Gott describia el primer caso de CVPAT infra cardiaca. ("

PREVALENCIA.

Representa el 1% de todos los defectos congénitos del corazén. Hay una preponderancia
masculina marcada para el tipo infra cardiaco (relacion hombre / mujer de 4:1). (', pero, si
se toma la incidencia en el primer afio de vida, esta se reporta en el 2% de las
cardiopatias y, en lo relacionado al drenaje anémalo infra diafragmatico, es mas frecuente
en el sexo masculino en una relacién 2:1 (hombres: mujeres). Se asocia a pocos
sindromes genéticos, dentro de los que se puede mencionar el sindrome de “ojo de gato”
(coloboma del iris y atresia anal). En el 30% de los casos se asocia con vicios de rotacion

(asplenia y poliesplenia). ?




EMBRIOLOGIA.

Una clasificacion de las anomalias venosas pulmonares basada en principios
embriolégicos introduce un concepto unificador para la consideracion de estas diversas
condiciones tanto anatémicamente Yy fisiolégicamente. © 4

En el embridon humano, los primordios de los pulmones, la laringe y arbol traqueo
bronquial se derivan de una divisién del intestino anterior. En sus primeras etapas de
desarrollo, los pulmones estan atrapados por el plexo vascular del intestino anterior, el
plexo esplacnico. Como la diferenciacion pulmonar progresa, parte del plexo esplacnico
forma el lecho vascular pulmonar. En esta etapa, no hay ninguna conexion directa con el
corazon. En cambio, las acciones lecho vascular pulmonar las vias de drenaje del plexo
esplacnico (es decir, umbilicovitelino y sistemas cardinales de las venas). Posteriormente,
las venas pulmonares intraparenquimatosas conectan con la auricula izquierda mediante
el establecimiento de una conexion con la vena pulmonar comun. Algunos investigadores
creen que la vena pulmonar comun se origina a partir de una evaginacion en la region

sino auricular del corazon. @

Otros creen que la vena pulmonar comun comienza en la confluencia de los vasos del
plexo pulmonar. De acuerdo con una tercera opinion, el principio de la vena pulmonar
comun se produce por la confluencia de los capilares que crecen en el mesocardio,
situado entre las yemas de pulmén y el corazén. Sin embargo, en general se acepta que
al final del primer mes de gestacion, la vena pulmonar comun puede ser identificada como
un recipiente de drenaje del plexo pulmonar y entrar en la porcién sinoauricular del
corazon. El sitio de entrada es craneal a la union de los cuernos izquierdo y derecho del

seno venoso y a la izquierda del septum primum en desarrollo. @

Cuando se establece la conexion directa con el centro, las comunicaciones iniciales entre
la porcion pulmonar de los sistemas umbilicovitelline esplacnica plexo y el cardenal y son,
en su mayor parte, borradas. El lecho vascular pulmonar se drena entonces a través de
cuatro grandes venas pulmonares individuales en la vena pulmonar comun, que a su vez
desemboca en la auricula izquierda. La vena pulmonar comun es una estructura
anatomica transitoria. Por un proceso de crecimiento diferencial, que se incorpora en la
auricula izquierda, lo que resulta en la ultima disposicion anatémica en la que las cuatro
venas pulmonares individuales por separado y se conectan directamente a la auricula

izquierda desarrollo incompleto de la vena pulmonar comun proporciona la base




embrioldgica para la mayoria de las anomalias de las venas pulmonares. Las siguientes
aberraciones del desarrollo de la vena pulmonar comun pueden explicar estas anomalias

y se utilizan como una forma de clasificarlos. @

ANATOMIA.

La CATVP se puede dividir en:(")

a) Supracardiaco: es la variedad de conexiéon venosa anémala mas frecuente (alrededor
del 50% de todos los casos) y ocurre cuando las venas pulmonares drenan o se conectan
a la vena cava superior derecha (VCSD), a la vena cava superior izquierda (VCSI) y a la
vena innominada siendo esta ultima el sitio mas frecuente: 3-4 veces mas frecuente que a

la vena cava superior 0 a alguna de sus tributarias.

b) Intracardiaco: cuando las venas pulmonares drenan o se conectan directamente a la
auricula derecha o al seno coronario. En cuanto a frecuencia, es el grupo intermedio, al

presentarse en cerca del 35% de los casos.

c) Infracardiaco: es el tipo de drenaje venoso pulmonar anémalo menos frecuente
(alrededor del 15% de los casos) y ocurre cuando el drenaje o conexion venosa pulmonar
va a desembocar a la vena cava inferior o a alguna de sus tributarias; mas

frecuentemente a la vena porta.

d) Mixto: ocurre cuando las venas pulmonares drenan o se conectan a mas de uno de los

sitios mencionados. Esto sucede en cerca del 7% del total de los casos.

Desde el punto de vista clinico, fisiopatolégico y hemodinamico, la CVPAT puede ser
obstructiva o no obstructiva, segun exista o no obstruccion en el drenaje, como su hombre

lo indica. ("

FISIOPATOLOGIA.
Es una cardiopatia con mezcla completa, cuya saturacion de oxigeno depende de la
relacién del flujo pulmonar: flujo sistémico (QP: QS). El gasto cardiaco sistémico depende

del tamano de la comunicacion interauricular.




Conexidén venosa pulmonar anémala total no obstructiva.

En la CVPAT no obstructiva, como ocurre generalmente en la CVPAT supracardiaca, no
hay alteracion de la fisiologia en la vida fetal, pero, al nacer el nifio e iniciarse el flujo a
través de los pulmones y dependiendo de la velocidad con que bajen las resistencias
pulmonares, llegara un gran flujo a las cavidades derechas, las cuales se dilatan y se
hipertrofian progresivamente.

Esto indica que en esta patologia existe un gran cortocircuito de izquierda a derecha en el
sitio del drenaje del colector y, a partir de este sitio, habra un aumento de la saturacion

sanguinea, dado que ésta es sangre oxigenada. ?*

También habra un cortocircuito de derecha a izquierda a nivel auricular, por aumento de la
presion en la auricula derecha en relacion con la izquierda. Dependiendo del tamario del
foramen oval o de la comunicacién interauricular, va a haber una mayor o menor cantidad
de la mezcla sanguinea que pasa a las cavidades izquierdas y a la aorta. Asi, si la
comunicacion interauricular es grande, va a haber mayor flujo sanguineo que pasa a
dichas cavidades y esto mejora el prondstico del paciente y le permite vivir mas tiempo
con poca sintomatologia; si por el contrario existe un foramen oval pequefio o la
comunicaciéon interauricular es pequefia, hay gran sobrecarga del volumen de las
cavidades derechas, lo que hace que el paciente entre rapidamente en insuficiencia
cardiaca derecha, mientras que el flujo sistémico estara disminuido. La sobrecarga
derecha que inicialmente es principalmente de volumen se asocia mas tarde a la
sobrecarga de presion, dada por el aumento de las resistencias pulmonares, lo cual
ocurre en forma prematura y progresiva. El flujo sanguineo llega con dificultad al
ventriculo izquierdo, lo que hace que este se observe ligeramente hipodesarrollado lo
mismo que la aorta ascendente, mientras que la auricula izquierda generalmente es
hipoplasica, lo que esta en favor de que el tamafno del ventriculo izquierdo depende del

tamario de la comunicacion interauricular, como ya se menciond.?

En estos casos, al existir una restriccion a nivel del tabique interauricular, habra aumento
importante del flujo pulmonar, propiciandose la presencia de edema pulmonar y ademas,
disminucion del gasto cardiaco. Por otra parte, cuando no existe obstruccion, el
comportamiento hemodinamico varia dependiendo de si el paciente vive a nivel del mar o

a grandes alturas, pues en este ultimo caso es muy acelerada la evolucién hacia la




hipertension pulmonar severa, por lo que la insuficiencia cardiaca se instaura

precozmente.(?

Conexién venosa pulmonar anémala total obstructiva.

Aunque el prototipo de este grupo es la CVPAT infracardiaca o infradiafragmatica, puede
existir una obstruccién en los otros tipos, incluyendo el supracardiaco, ya sea en la union
del colector o por compresidn extrinseca del colector por alguna estructura como alguno
de los bronquios, etc. En este grupo no existe la sobrecarga de volumen que existe en el
drenaje venoso pulmonar anémalo no obstruido, excepcion hecha del drenaje venoso
pulmonar anémalo obstruido a nivel intracardiaco; en cambio, existe sobrecarga de

presion por aumento de esta en los pulmones.®

Lo mas importante en el drenaje venoso pulmonar anémalo obstruido es el aumento de
presion venocapilar pulmonar que lleva a edema intersticial y a franco edema pulmonar,
precozmente después del nacimiento y, en forma retrograda, a aumento de las
resistencias pulmonares por lo cual, disminuye el flujo pulmonar anterégrado, siendo este
un aspecto contrario a lo que ocurre cuando no hay obstruccion en la que haya
considerable aumento del flujo pulmonar. El edema pulmonar impide la oxigenacion de la
sangre y esto asociado al poco flujo que llega a las cavidades derechas por la obstruccién
origina cianosis precoz en la vida posnatal. El poco flujo que llega a las cavidades
izquierdas y a la aorta explica el hipodesarrollo de estas estructuras. En el drenaje venoso
pulmonar andmalo obstruido a nivel intracardiaco, existe relevante sobrecarga de
volumen y presion, como ya se menciond, y las cavidades izquierdas estan

hipodesarrolladas. (*°)

PRESENTACION CLINICA.

Observacion.

Los pacientes con CVPAT no obstructiva, si no se han diagnosticado antes, generalmente
se presentan entre el segundo y tercer mes de vida en promedio, presentando poca
ganancia de peso, polipnea y un sindrome de dificultad respiratoria importante, cianosis
moderada que mejora con el oxigeno y, la mayoria de las veces, insuficiencia cardiaca.
Un hallazgo significativo a la observacion incluso después del primer mes de vida es el
“abombamiento o prominencia paraesternal izquierda, como signo de notable crecimiento

del ventriculo derecho. Por el contrario, en la CVPAT obstructiva encontramos a los




pacientes criticamente enfermos en la primera semana de vida con cianosis, dificultad

respiratoria marcada e insuficiencia cardiaca. ('°)

Palpacion

En general, en ambos grupos los pulsos son normales o con amplitud moderadamente
disminuida. Hay hiperactividad importante del ventriculo derecho y de la regién
infundibular, hallazgos que se encuentran en region paraesternal izquierda baja y en el
segundo espacio intercostal izquierdo con linea paraesternal, respectivamente, y con
frecuencia puede palparse. El cierre de la pulmonar como signo de hipertensién pulmonar.
El higado se encuentra congestivo y aumentado de tamafio, lo que es mas notorio en el

grupo con obstruccion al drenaje.

Auscultacioén.

Se encuentran ruidos cardiacos ritmicos con desdoblamiento amplio y permanente del
segundo ruido y reforzamiento del componente pulmonar; sin embargo, cuando este
ultimo es muy fuerte, el segundo ruido puede parecer Unico y aumentado de intensidad.
Puede auscultarse un soplo sistélico inespecifico en el borde paraesternal izquierdo o un
soplo eyectivo leve en el segundo espacio intercostal izquierdo con linea paraesternal
originado, a nivel de la valvula pulmonar, y no es raro encontrar un retumbo diastélico de
origen tricuspideo, por aumento de flujo a través de esta valvula Si hay hipertensién
pulmonar importante, es frecuente encontrar un soplo sistélico de regurgitacion tricuspide
en el tercio inferior del borde esternal izquierdo y debe tenerse en cuenta que en el grupo
con obstruccién al drenaje, puede que no se encuentre ningun soplo. Como muchas
veces estos pacientes llegan en insuficiencia cardiaca, se encuentra una notable
taquicardia, con galope ventricular y estertores alveolares por edema pulmonar (lo que es
mas frecuente en el grupo con obstruccién al drenaje). En el grupo sin obstruccion se
debe ser cuidadoso ante este hallazgo, porque con frecuencia estos pacientes llegan con

un cuadro de bronconeumonia asociado. ("%

Electrocardiograma.

En ambos grupos se encuentra ritmo sinusal con eje del QRS desviado a la derecha,
signos de crecimiento importante del ventriculo derecho con R alta o qR en precordiales
derechas y S predominante en precordiales izquierdas; también puede encontrarse

complejos QRS polifasicos o mellados en D2, D3 y AVF y en precordiales derechas. En el




grupo sin obstruccion, la onda P es acuminada y alta en D2 y precordiales derechas que
puede llegar a pasar de los 4 mm de altura, siendo esta la principal diferencia con el grupo
que presenta obstruccion al drenaje en el cual no hay crecimiento de la auricula derecha,
salvo que la obstruccion esté a nivel del tabique interauricular o haya una prolongada
supervivencia. En precordiales izquierdas, se encuentra R de bajo voltaje, lo que indica la

presencia de pocas fuerzas ventriculares izquierda. (">

Radiologia.

Los Rx de térax ayudan mucho en el diagnéstico de esta patologia y son diferentes en los
dos grupos: si no hay obstruccion, encontramos cardiomegalia, por crecimiento importante
de las cavidades derechas, y frecuentemente, un “abombamiento” o prominencia de la
VCSD, lo cual es muy marcado en algunas ocasiones. Si hay persistencia de la VCSI o
cuando el drenaje ocurre a la vena innominada, puede verse después de los tres a cinco
meses de edad un abombamiento a ambos lados del mediastino que, junto con la imagen
de la silueta cardiaca, nos puede dar un cuadro caracteristico que se ha llamado imagen
en “8” o de “mufieco de nieve”. Esto es lo que comiunmente se conoce como signo
radioldgico caracteristico de la CVPAT supracardiaca; sin embargo, antes de los tres
meses esta imagen no aparece y, si se encuentra, debe pensarse que se debe a la
presencia de un timo grande. El tronco de la pulmonar se encuentra aumentado, aunque a
veces no es visible en forma clara por cambio de orientacion del tronco debido a la
rotacion horaria del corazéon. El flujo pulmonar estd bastante aumentado; en la placa
lateral, es comun encontrar “abombamiento” de la regién esternal inferior y media por
crecimiento del ventriculo derecho y, en el mediastino medio y superior, algunas veces se
puede observar una densidad que corresponde al colector comun y vena vertical Vemos
un corazon pequefio o normal con ligera dilatacion del tronco de la pulmonar; signos de
congestién venocapilar pulmonar importante, dados por un patrén reticular de edema
intersticial que se extiende de los hilios a la periferia; no es raro encontrar lineas B de
Karley y hallazgos de edema pulmonar. Sin embargo, debe tenerse en cuenta que estos
hallazgos no son exclusivos del DVPAT obstruido, sino que también pueden apreciarse en
cualquier tipo de obstruccion al drenaje venoso pulmonar (cor triatriatum, estenosis de las
venas pulmonares, etc.). También hay que tener en cuenta que este hallazgo de severo
edema pulmonar con una clinica de dificultad respiratoria importante y sin soplos puede
confundirse facilmente con un cuadro de patologia pulmonar y no es raro que a estos

pacientes se les haga inicialmente el diagnéstico de membrana hialina."*)




Ecocardiograma

Los objetivos del examen ecocardiografico en CVPAT son ( a) para establecer el
diagnostico ; ( b ) a la imagen y determinar el tamafio de las venas pulmonares
individuales ; ( c) verificar que todas las cuatro venas pulmonares principales se unen a la
confluencia venosa pulmonar y que no hay venas pulmonares adicionales que drenan por
separado ; ( d ) determinar el tamafio de la confluencia venosa pulmonar y su relacion con
la auricula izquierda ; ( e) el curso del canal venoso pulmonar ( por lo general la vena
vertical) , su conexion con la vena sistémica , y su relacion con las estructuras vecinas (es
decir , las arterias pulmonares y de las vias respiratorias ) ; ( f ) determinar si existe una
obstruccién en el flujo venoso pulmonar y su mecanismo ; ( g ) para evaluar la
comunicacion interauricular por obstruccioén ; y ( h ) para realizar una encuesta anatémica
y funcional completa de todas las estructuras cardiovasculares y para excluir anomalias
cardiacas estructurales adicionales .“57)

Las caracteristicas comunes a todas las formas de CVPAT son signos de sobrecarga de
volumen del ventriculo derecho. Las estructuras del corazén del lado derecho estan
dilatados. La auricula derecha se agranda, y el tabique auricular se inclina hacia la
izquierda. El ventriculo derecho aparece para comprimir el ventriculo izquierdo, el tabique
interventricular se desvia hacia la izquierda, y el volumen del ventriculo izquierdo
disminuye. El tabique interventricular puede mover paraddjicamente. Las arterias
pulmonares se dilatan. Aparte de las caracteristicas de sobrecarga de volumen del
ventriculo derecho, la primera sospecha ecocardiografico que apoya el diagndstico de
CVPAT es la incapacidad de ver la imagen de las venas pulmonares ingresa a la auricula
izquierda. “ &9

La auricula izquierda es pequefia. La confluencia de las venas pulmonares por lo general
es facil de reconocer como un espacio libre de eco detras de la auricula izquierda. A
continuacion, se buscan las venas pulmonares individuales. Una vez identificados, cada
vena pulmonar individuo es representado por 2- D y es interrogado por mapeo de flujo
Doppler color. Y luego deben ser determinados El curso y el diametro de cada vena.
Jenkins et al demostraron que el tamano de las venas pulmonares individuales en el
momento de diagnodstico inicial es un factor predictivo fuerte, independiente de la
supervivencia en CVPAT. 419 Venas pulmonares mas pequefios se asociaron con peor
pronostico. Las venas pulmonares individuales deben ser reflejadas a partir de mdltiples
ventanas, pero las paraesternal, subclaviculares y horquilla esternal vistas se utilizan

sobre todo. (19




El tamafo y la orientacién (es decir, horizontal o vertical) de la confluencia venosa
pulmonar y su relacion con la auricula izquierda son importantes para la planificacion
quirurgica. Cuando todas las venas pulmonares se conectan a una confluencia horizontal
en aproximadamente el mismo nivel, la anastomosis de esta confluencia a la pared
posterior de la auricula izquierda es relativamente sencillo. En contraste, cuando las
venas pulmonares se conectan a una confluencia vertical a diferentes niveles, la
reparacion es mas dificil. Los subcostal, paraesternal y supraesternal ventanas de primera
clase son los mas utiles. Una vez la confluencia venosa pulmonar se caracteriza, el canal
venosa que se conecta con la vena sistémica es seguido por formacién de imagenes 2 - D
y mapeo de flujo Doppler en color. En general, el canal venoso en supracardiaco CVPAT
estda mejor reflejado desde las ventanas precordiales, y el canal venoso en
infradiafragmatico CVPAT se evalia mejor desde el punto de vista subcostal. En
supracardiaco CVPAT, el canal venoso debe ser examinado por su relacion con las
arterias pulmonares de sucursales y los bronquios. La obstruccién puede ser causada por
compresion externa o por estenosis intrinseca. El sitio de conexion con la vena sistémica,
mas frecuentemente la vena innominada izquierda, es un sitio comun de estrechamiento.
En infradiafragmatica CVPAT, el sitio mas frecuente de obstruccion esta en su conexion
con el portal o la vena hepatica. A menudo, el canal venoso pulmonar se dilata proximal al
sitio de la estenosis, un hallazgo que debe motivar la busqueda cuidadosa de la
obstruccién. Estrechamiento de la luz asociada con la aceleracion del flujo y la turbulencia
por Doppler en color caracteriza obstruccion venosa pulmonar, independientemente de su

mecanismo. *67)

Doppler espectral es mas util. Flujo venoso pulmonar en un recipiente sin obstrucciones
se caracteriza por una baja velocidad, el patron de flujo laminar con fasica breve inversion
del flujo durante la sistole auricular. Un aumento de la velocidad de flujo turbulento y la
pérdida de las variaciones fasicas caracterizan el flujo venoso pulmonar obstruido. ©
Cuando CVPAT conecta con el seno coronario, el seno se dilata y se pueden visualizar
facilmente de la subcostal, eje largo paraesternal o apical de cuatro camaras. El seno
coronario dilatado sobresale anterosuperior a la auricula izquierda. La dilatacién del seno
coronario también se produce en otras condiciones (persistente SVC izquierda drenaje
para seno coronario); por lo tanto, las imagenes de las venas pulmonares drenan en el

seno coronario es la clave para el diagnéstico. ©)




CVPAT Infra-diafragmatica generalmente se conecta al sistema venoso portal, pero se
puede conectar a las venas hepaticas. Las venas pulmonares convergen en un canal
comun, que se encuentra inferior a la auricula izquierda inmediatamente por encima del
diafragma. El canal venoso pulmonar comun puede aparecer como una camara distinta.
Es el mas fotografiado de las ventanas de eje largo a corto y subcostal, con la exploracion
de izquierda a derecha y de arriba a abajo para identificar la conexion abdominal de la
vena anomala de conexion. En un plano transversal, la aorta descendente se encuentra a
la izquierda y posteriormente, la vena cava inferior hacia la derecha y la parte anterior, y el
canal venoso pulmonar andmala en una posicién intermedia. La vena anomala
descendente se puede perder si se comprime por un higado congestionado. Interrogatorio
Doppler se utiliza para diferenciar entre los vasos abdominales. Flujo en la aorta
descendente tiene un perfil laminar sistélica en una direccion lejos del corazon. El flujo en
la VCI es casi continua, fasico, y hacia el corazon. Flujo en la vena pulmonar comun es
caracteristica del patrén de flujo venoso, excepto la direccion es desde el corazon hacia el

abdomen. ©

En mixta CVPAT, multiples ventanas se deben utilizar para la imagen de las conexiones
de al menos cuatro venas pulmonares individuales. Ventanas supraesternal, paraesternal,
y subcostal, tal como se describe anteriormente, se deben utilizar. El tipo mas comun de
drenaje mixto es la conexién a tanto el seno coronario y la vena innominada izquierda.
Con cada tipo de CVPAT, un ecocardiograma a fondo es necesario para identificar la
coexistencia de anomalias cardiacas. Los errores en la identificacion de CVPAT son mas
frecuentes cuando hay coexisten conexion mixta de las venas pulmonares y lesiones
cardiacas asociadas. La ecocardiografia transesofagica ofrece un enfoque alternativo en
pacientes con pobres ventanas transtoracica. La necesidad de imagenes transesofagica
en el recién nacido y joven, sin embargo, es limitada porque las ventanas transtoracica
son generalmente adecuada. La ecocardiografia transesofagica tiene un papel mas
importante en la evaluacién de los pacientes después de la reparacion CVPAT,
especialmente en una circunstancia de agudos. Una resonancia magnética proporciona
capacidades superiores de diagnoéstico en la evaluacién de las venas pulmonares y se
debe considerar en los pacientes que se pueden obtener imagenes de manera segura por

esta modalidad. “9




El diagnédstico prenatal de CVPAT es importante para asesorar a los padres, para
determinar el pronéstico y la planificacion de la entrega en un centro con instalaciones y
experiencia en cirugia cardiaca pediatrica neonatal. Identificacion de las conexiones
venosas pulmonares es un objetivo de un examen ecocardiografico fetal. La conexion
normal de algunas de las venas pulmonares a la auricula izquierda se desprende de las
cuatro camaras del corazén del feto, asi como de puntos de vista de eje corto. Debido a
que el flujo de sangre pulmonar fetal es menos que en el Utero después del nacimiento,
puede ser dificil identificar las conexiones venosas pulmonares anémalas. Si uno ve del
ventriculo derecho y la ampliacion de la arteria pulmonar fuera de proporcién con el
tamano del ventriculo izquierdo y la aorta en el utero , se debe considerar el diagnéstico
de CVPAT , especialmente cuando otras lesiones cardiacas que puedan producir el
mismo cuadro se han excluido (es decir , la coartacion , lesiones obstructivas izquierda,
malformaciones arteriovenosas ) . El requisito previo para el diagndstico prenatal de
CVPAT un alto indice de sospecha y la imagen de buena calidad de las venas
pulmonares. La identificacion inequivoca de una conexiéon normal de algunas de las venas
pulmonares a la auricula izquierda excluye el diagndstico. El diagndstico del sindrome de

heterotaxia debe impulsar una evaluacion minuciosa de las venas pulmonares. ©

TRATAMIENTO.

Los recién nacidos con conexion andémala total de venas pulmonares obstructiva son
habitualmente enfermos muy comprometidos que requieren de ventilacion mecanica. Los
recién nacidos sin obstruccion venosa mejoran con las medidas habituales para la
insuficiencia cardiaca; sin embargo, es preferible llevar a estos pacientes a cirugia una
vez que se haga el diagnéstico. Podemos hacer excepcion de aquellos casos sin
hipertension arterial pulmonar, con comunicaciones interatriales amplias y sin insuficiencia
cardiaca, que en realidad son unos cuantos y toleran una evolucién tardia mas favorable.
Como comentario adicional, algunos pacientes que sobreviven mas alla del afo
evolucionan con resistencias vasculares elevadas. La indicacién quirdrgica en este grupo
de enfermos existe siempre que las resistencias vasculares pulmonares sean < 6 U Wood
y la relacion entre el gasto pulmonar y el gasto sistémico sea = 2. En casos limitrofes, esta
indicada la realizacién de retos farmacoldgicos para determinar la reversibilidad de las

resistencias vasculares pulmonares. (1°-12)




La técnica quirurgica a emplear dependera del tipo de conexidon venosa anémala total de
venas pulmonares. En la variedad supracardiaca, la correccién consiste en ligar la vena
vertical a nivel de su desembocadura en la vena innominada, anastomosar el colector con
la pared posterior del atrio izquierdo y cerrar la comunicacion interatrial. En la variedad
intracardiaca, se debe seccionar el puente muscular que separa el orificio de
desembocadura del colector en el seno coronario y la comunicacién interatrial de tal forma
que se cree un defecto interatrial grande que posteriormente se cierra con un parche para
redirigir el flujo del colector y del seno coronario hacia el atrio izquierdo. En la variedad
infracardiaca, la correccidn quirurgica sigue los mismos lineamientos que para la conexion
supracardiaca, excepto que la ligadura de la vena vertical se realiza inmediatamente por

encima del diafragma. ('

Aunque los pacientes con el sindrome de cimitarra pueden cursar asintomaticos o con
minima sintomatologia, cuando ésta inicia en la edad pediatrica generalmente se debe a
insuficiencia cardiaca. Esto puede ser atribuido no solamente al cortocircuito secundario a
la conexion andémala parcial de venas pulmonares, sino a la asociacion con otras
malformaciones cardiacas. La hipertension Pulmonar es muy frecuente cuando la
sintomatologia inicia en la lactancia, no asi cuando se presenta en la edad adulta. En los
pacientes pediatricos analizados, la hipertension arterial pulmonar es comun,
practicamente las tres cuartes partes, y la mitad de ellos a nivel sistémico; lo anterior se
puede explicar por multiples factores: cortocircuitos intracardiacos, estenosis de las venas
pulmonares que se conectan a la vena cava inferior, la presencia del secuestro pulmonar
y tal vez la falla en la adaptacién de las arteriolas pulmonares después del nacimiento en
la presencia de flujo pulmonar aumentado. El papel de la colateral aorta-pulmonar no
queda claro en este sindrome, pero se ha postulado que su oclusién puede jugar un papel
importante en el tratamiento tanto de la hipertensién pulmonar como de la falla cardiaca,

por lo que, al demostrarse en el cateterismo cardiaco, se procede a su embolizacion. ('®)

Las indicaciones de cirugia son: a) cortocircuito importante causante de falla cardiaca e
hipertension pulmonar y b) secuestro pulmonar, infecciones pulmonares de repeticion, o
ambas. Existen dos técnicas para la correccion quirdrgica en el sindrome de cimitarra: la
de tunelizacion y la de reimplante. La tunelizacion, que consiste en crear un tunel con
parche protésico desde la vena pulmonar que en forma anémala drena a la cava inferior

hasta el atrio izquierdo a través de la comunicacion interatrial, se acompana de




complicaciones tales como la obstruccion, por lo que actualmente No es muy utilizada. La
técnica preferida es la del reimplante, o sea, seccionar la vena pulmonar anémala a nivel
de su desembocadura en la cava inferior, tunelizarla a través de un ojal pericardico para
anastomosarla a la pared posterior del atrio izquierdo, al cual se accede por un abordaje
atrial derecho a través de la comunicacion interatrial. Esta ultima, una vez realizada la
anastomosis venosa con el atrio izquierdo, se cierra con un parche lo suficientemente

holgado para evitar obstrucciones. ('*'%)

La mortalidad tiene relacion fundamentalmente con la presencia y severidad de la
obstruccidon venosa, el nivel de las resistencias vasculares pulmonares, el compromiso
metabdlico de los recién nacidos y la técnica quirdrgica utilizada. El analisis de la
mortalidad precoz y tardia en series importantes oscila del 5 al 29%. En afios recientes, la
mortalidad precoz y tardia se redujo en forma significativa, tanto en los recién nacidos y
lactantes como en los adultos. Se ha visto que la causa mas frecuente de mortalidad
postoperatoria hospitalaria es el choque cardiogénico secundario a crisis hipertensivas
pulmonares. Por tal circunstancia, resulta fundamental una terapéutica preoperatoria y
postoperatoria enérgica, procurando con ella estabilizar al enfermo en un corto lapso de
tiempo. Las Crisis hipertensivas deben ser tratadas con una adecuada ventilacion vy
oxigenacion, sedacion, asi como el uso de drogas vasodilatadoras pulmonares como el

oxido nitrico, bosentan, sildenafil o prostanoides. ('®

Es importante la relacion entre la presion atrial derecha e izquierda después del
tratamiento quirdrgico. Vale la pena mencionar que las arritmias postoperatorias se
instalan principalmente en aquellos casos con conexidn andémala intracardiaca. En
relaciéon con esta cardiopatia, dia a dia hay resultados mas alentadores en cuanto al
tratamiento quirdrgico. La exposicion transatrial de la camara venosa comun, la sutura
continua de la camara venosa comun al atrio izquierdo y la ampliacion del atrio izquierdo

con pericardio son factores que reducen sobremanera la estenosis residual. (1% 16.17)




OBJETIVOS.

OBJETIVO GENERAL.

Conocer la efectividad del manejo médico-quirirgico de pacientes con diagndstico de
Conexién Anodmala Total de Venas Pulmonares, atendidos en el servicio de Cardiologia

Pediatrica y Cirugia cardiotoracica del C.M.N. 20 de Noviembre.

OBJETIVOS ESPECIFICOS.

Conocer los aspectos demograficos, los métodos para el diagnéstico, las caracteristicas
morfoldgicas, las caracteristicas clinicas, asi como las caracteristicas radiograficas,
electrocardiogréficas, ecocardiografias de nuestros pacientes, las técnicas quirurgicas
empleadas. La evolucion clinica y postoperatoria, la morbilidad y mortalidad relacionada

con la enfermedad y con el abordaje quirurgico.




MATERIAL Y METODOS.

Se realiza estudio en el Centro Médico Nacional 20 de Noviembre del
I.S.S.S.T.E. en el periodo comprendido del 1ro de enero del 2000 al 31 de julio del
2014, se trata de un estudio observacional, descriptivo, retrospectivo, transversal.
En donde se estudiaron a los pacientes pediatricos menores de 18 afos con
diagnostico de CATVP.

Criterios de inclusion.

e Pacientes pediatricos menores de 18 anos con diagnéstico de CATVP.

Criterios de exclusion.

e Pacientes que no cuenten con al menos el 80% de las variables a
considerar.

Criterios de eliminacion.

e Pacientes que no se disponga de expediente médico (clinico y electronico).




RESULTADOS.

Del 1ro de enero del 2000 al 31 de julio del 2014 se recibieron 34 pacientes con conexion
anomala total de venas pulmonares. 21 fueron excluidos por no contar con el 80% de las

variables, No se perdieron pacientes para este estudio.

La poblacion estudiada fueron en total 13 pacientes con diagnéstico de conexién anémala
total de venas pulmonares, de los cuales 8 (61%) fueron del sexo masculino. 6 pacientes
residen en el D.F. , y los 7 restantes en provincia. La mediana de la edad fue de 3 meses.
Con rango de 0 a 24 meses. El grupo de edad que tuvo mas frecuencia en este estudio
fue menor de 6 meses con una N= de 8 (62%) y en cuanto a los mayores de 6 meses
tuvieron una N=5 (38%) de la poblacién. En cuanto a pacientes con edad avanzada para
pronodstico de la enfermedad fueron 2 pacientes mayores de 1 afo al momento del
diagnostico (15%). Las caracteristicas demograficas de la poblacion se muestran en la
tabla 1.

Tabla No.1 Caracteristicas demograficas.

Variable N =13

EDAD AL DIAGNOSTICO (MEDIANA) 3 MESES

(0.5 - 26 MESES)

SEXO
MASCULINO (%) 61
FEMENINO (%) 39

GRUPO ETARIO AL MOMENTO DEL DX

MENOR DE 1 MES (%) 23
1-2 MESES (%) 23
2-4 MESES (%) 15
4-6 MESES (%) 0

> 6 MESES (%) 38




PESO ( MEDIANA) 4.3

ESTADO DE NUTRICION

EUTROFICO (%) 24
DESNUTRICION GRADO | (%) 38
DESNUTRICION GRADO I (%) 38
DESNUTRICION GRADO llI (%) 0
SOBRE PESO (%) 0
RESIDENCIA
DF Y ESTADO DE MEXICO (%) 46
PROVINCIA (%) 54

TIPO DE CONEXION

CATVP SUPRACARDIACA (%) 55
CATVP INTRACARDIACA (%) 15
CATVP INFRACARDIACA (%) 15
CATVP MIXTA (%) 15

En cuanto a la edad del paciente al momento del diagnéstico la mediana fue 3 meses con
rango de 0.5 a 26 meses En nuestra poblacion estudiada se vio que 3 pacientes (23%)
fueron diagnosticados en el primer mes de vida, seguido por el grupo de 1 a 2 meses de
edad con una N= 3 (23%) continuando con el grupo de 2 a 4 meses con una N=2 (15%),
se observa que en el grupo de 4 a 6 meses no se tuvo pacientes, en cuanto al grupo
mayor de 6 meses se obtuvo una N= 5 pacientes (38%) de los cuales 2 pacientes (15%)
fueron diagnosticados con mas 1 afo de edad. En cuanto el tiempo de derivacion de
pacientes a 3er nivel, se vio que la mediana de tiempo en dias de los pacientes en

provincia y en el area metropolitana fue de 90 dias. Tabla No 2




Tabla No.2 Tiempo al diagnéstico

Edad al momento del diagndstico: DIAS

TOTAL DE PACIENTES
N=13

< 180 dias

< 30dias
0a 14 dias
15 a 29 dias

30 a 60 dias

60 a 120 dias

120 dias a 180 dias

OINlw|N -

>180 dias

180 a 365 dias
>360 dias

N W

TOTAL

| 13

Al momento del diagndstico se encontrd que el 76% (n=10) de la poblacion presentd clase

funcional 2 de ROSS al momento del diagnostico, asi como 69% (n=9) con datos de falla

cardiaca que amerito tratamiento especializado.

Durante el estudio, se hallaron las siguientes frecuencias de sintomas y signos al principio

del padecimiento (tabla 3). Encontrandose hasta en un 77% la triada de desnutricion, falla

cardiaca y cardiomegalia.

Tabla No.3 Sintomas y signos al inicio del padecimiento

num. de pacientes
SIGNO / SINTOMA (N=13) %
DESNUTRICION 10 76
POLIPNEA 11 84
SX DE DIFICULTAD RESP. 4 31
CIANOSIS 6 46
FALLA CARDIACA 9 69
PROMINENCIA PARAESTERNAL 0 0
CARDIOMEGALIA 13 100
ALTERACIONES DEL RITMO 1 8




En cuanto a los hallazgos radiografico se muestra que el 100 % de los paciente tuvieron
cardiomegalia, y de estos el mayor numero de pacientes con una N= 10 (77%) tuvo grado
2 de cardiomegalia, seguido por 2 pacientes (15%) con grado 3 y por ultimo 1 solo
paciente con grado 1 de cardiomegalia que equivale a al 7% de los pacientes. También se
encontré que el 100 % de nuestros pacientes, se encontré con la triada radiolégica de
hiperflujo pulmonar, crecimiento de cavidades derechas y crecimiento de la rama derecha
de la arteria pulmonar. Otros de los hallazgos significativos fueron la presencia de
ensanchamiento del mediastino en 7 pacientes (54%), asi como la presencia del pediculo
angosto en 9 de nuestros pacientes (69%), y por ultimo la imagen en “ mufeco de nieve
o de 8 “ solo en 5 de nuestros pacientes (38%). Tabla No 3.1. En cuanto a los hallazgos
en el electrocardiograma encontramos a 9 pacientes (69%) presentaban ritmo sinusal,
onda P mayor o igual a 0.3 mv y datos de crecimiento de ventriculo derecho, al igual que
el eje ala derecha de + 90 -90 grados, 8 paciente (61%) presentaba disminucion de
fuerzas izquierdas. Solo 1 paciente presento bloqueo completo de rama derecha del haz
de Hiz, asi como solo 1 paciente presento ondas T negativas en las derivaciones
precordiales derechas (V1-V3) Tabla No 3.2.

Tabla No.3.1 Hallazgos en la radiografia de térax.

HALLAZGOS EN EL RADIOGRAFIA DE TORAX

%
CARDIOMEGALIA 100
GRADO 1 8
GRADO 2 77
GRADO 3 15
HIPERFLUJO PULMONAR 100
CRECIMIENTO DE CAVIDADES DERECHAS 100
DILATACION DE RAMA DERECHA DE LA 100
PULMONAR
ENSACHAMIENTO DEL MEDIASTINO 54
PEDICULO ANGOSTO 69
IMAGEN DE MUNECO DE NIEVE 38




Tabla No.3.2 Hallazgos en el electrocardiograma.

HALLAZGOS EN EL EKG
%
RITMO SINUSAL 69
P>0.3 MV 69
EJE DE QRS ALA DERECHA 69
CRECIMIENTO VENTRICULAR DERECHA 69
FUERZAS IZQUIERDAS DISMINUIDAS 61

Los hallazgos Ecocardiograficos durante el estudio nos demostr6 que la variante mas
comun de conexion andmala total de venas pulmonares fue la variedad supracardiaca con
N= 7 (55%), teniendo el mismo numero de casos con una N= 2 (15%) de las variedades
intracardiaca, infracardiaca y mixta respectivamente. Se encontré que solo 3 pacientes
(23%) presentaron flujo obstruido del colector (tabla 4), el 100 % de nuestros pacientes
presentaron hipertension pulmonar severa. En cuanto a otros hallazgos eco cardiograficos
se observd también que 7 de pacientes presentaron una comunicacion inter auricular
restrictiva con un tamafio menor de 4 mm, también se encontré que 8 pacientes (61%)
tuvieron un diametro diastélico del ventriculo izquierdo con un Z Score menor de 2y 11
pacientes (85%) con un diametro sistélico con Z Score menor de 2 , el 100% de los
paciente tuvieron la Fraccion de eyeccion del ventriculo izquierdo conservada.(tabla 5), en
cuanto a las lesiones asociadas las que se presentaron en mayor numero fueron
comunicacion interventricular N=3 (23%), persistencia del conducto arterioso N=3 (23%) y
levoisomerismo N=3 (23%) Y con menor presencia coartacion de la aorta, doble via de
salida del ventriculo derecho, vena cava superior izquierda persistente conun N =1 (8%)

respectivamente cada uno. (Tabla 6)




Tabla No. 4 Hallazgos eco cardiograficos

CATVP SUPRACARDIACA 7 55
CATVP INTRACARDIACA 2 15
CATVP INFRACARDIACA 2 15
CATVP MIXTA 2 15
CATVP CON FLUJO NO 9 70
OBSTRUIDO

CATVP CON FLUJO 4 30
OBSTRUIDO

Tabla No.5 Parametros medidos por ecocardiografia transtoracica

HIPERTENSION  ARTERIAL 13 100
PULMONAR SEVERA

TAMANO DE CIA < 4 MM 7 55

PACIENTES CON Z SCORE <2 8 61.5
DE DD DEL VI

PACIENTES CON Z SCORE <2 11 85

DE DS DEL VI

PACIENTES CON FE DEL VI > 13 100
60%

PACIENTES CON 7 55

MALFORMACIONES

CARDIACAS ASOCIADAS




Tabla No. 6 malformaciones cardiacas asociadas.

DEFECTO ASOCIADO NUM DE PACIENTES %
(N=13)

CIv 3 23
PCA 3 23
LEVOISOMERISMO 3 23
COARTACION DE LA AORTA 1 8
DVSVD 1 8
VCSIP 1 8

CIV (comunicacion interventricular), PCA (Persistencia del conducto arterioso), DVSVD (doble via de
salida del ventriculo derecho), VCSIP (vena cava superior izquierda persistente).

En la poblaciéon de estudio se realizé cateterismo cardiaco diagnostico a 10 de ellos y solo
un intervencionista con la realizaciéon de atrioseptostomia de Rashkind siendo exitoso.
Dejando gradiente interauricular de 0 mmhg, los hallazgos durante el cateterismo
diagnostico nos indicd que un solo paciente (8%) tuvo presidon media pulmonar menor de
20 mmhg, 2 pacientes (15%) con presiéon media pulmonar entre 25 -30 mmhg, y 3
pacientes (23%) con presion media pulmonar > 30 mmhg. También se observé que en 3
de los pacientes (23%) tuvieron menos de 3 unidades Woods de resistencia vascular

pulmonar. Y un solo paciente (8%) con mas de 8 unidades Woods.

De los pacientes incluidos y hasta la fecha 13 pacientes (100%) recibieron tratamiento
médico especializado y cirugia, de los cuales 1 paciente (8%) amerito re intervencion
quirurgica cardiaca y 3 paciente (23%) cateterismo diagnostico en el postoperatorio, el
tiempo promedio desde el diagnostico hasta el tratamiento quirurgico fue de 8 semanas.

Con un rango de 1 a 15 semanas. (Tabla 7)




Tabla No 7 Tiempo transcurrido del diagndstico a la cirugia

RANGO DE SEMANAS NUM DE PACIENTES %
(N=13)

1-2 SEMANAS 3 23

2-4 SEMANAS 2 15

4-8 SEMANAS 2 15

8-12 SEMANAS 4 32

>12 SEMANAS 2 15

El procedimiento quirdrgico se llevd a cabo por 3 cirujanos especialistas en congénitos de
nuestra institucién. El tiempo anestésico promedio fue de 4.7 hrs con un rango de 4 a 6.3
hrs, El tiempo promedio de cirugia de 3.8 hrs con un rango de 3 a 5 hrs, tiempo promedio
de bomba 1.7 hrs con rangos de 2.2 a 0.55 hrsy tiempo promedio de pinzamiento aértico
fue de 1 hr con rango de 0.05 a 1.5 hrs, (Tabla 8). Se utilizé heparina en el 100% de
nuestros pacientes como anticoagulante durante la derivacion cardiopulmonar, asi como
también se usé custodiol como sustancia para la cardioplejia en el 100% de nuestros
pacientes. Posterior al procedimiento quirdrgico 12 pacientes (92%) salieron al primer
intento de bomba. 1 solo paciente (8%) con una segunda salida de bomba. El cual fallecid
por falla biventricular y crisis de hipertensién pulmonar, siendo el Unico deceso peri

operatorio.




Tabla No. 8 tiempo anestésico, tiempo de cirugia, tiempo de bomba, tiempo de pinzamiento aértico.

(N=13)
caso Tiempo tiempo de Tiempo de Tiempo de
anestésico (HRS) cirugia (HRS) bomba (HR) pinzamiento adrtico
(HRS)
1 5.5 5 1.5 1.1
2 4 4 2 1.5
3 5 3 0.55 1
4 4 3 2 0.5
5 55 5 3 2
6 4 2 1.3 0.05
7 5 3 1.44 0.057
8 6.3 4.3 3.2 2
9 4 4 2.05 1.4
10 4.4 4.3 1.5 1.3
11 5 4 2.2 1.4
12 5 4 1.3 1.12
13 4.3 4 1.18 0.5
Tiemp{_: de
tiempo de Tiempo de pinzamiento Intentos de
cirugia (HRS) bomba (HR) (HRS) salida bomba
N Validos 13 13 13 13
Perdidos 0 0 0 0
Media 3,77 1. 77 , 92 1,08
Desw. tip. , 832 .T25 L FG0 2TFTT
Rango 3 2 2 1
Minimo 2 1 0 1
Maximo 5 3 2 2
Percentiles 25 3,00 1,00 ,00 1,00
50 4,00 2,00 1,00 1,00
75 4,00 2,00 1,50 1,00




De los 12 paciente que pasaron a terapia intensiva , 1 solo paciente (8%) fallecio en las
primeras 2 hrs del postquirurgico , solo 1 paciente (8%) amerito re intervencién quirurgica
cardiaca por datos de obstruccién de la anastomosis del neo colector. 3 paciente (23%)
ameritaron cateterismo diagnostico en el postoperatorio, los dias promedio de estancia en
terapia intensiva fueron de 31.1 dias con un rango de 0.14 a 118 dias, el tiempo
promedio con ventilador mecanico fue de 28.3 dias con un rango de 0.14 a 113 dias, el
tiempo de uso de aminas fue de 22.5 dias con un rango de 0.14 a 78 dias. (Tabla 9).
Como complicacion mas frecuente durante la estancia en la terapia intensiva encontramos
que 7 pacientes (58%) tuvieron infeccion intrahospitalaria, seguida de alteraciones del
ritmo cardiaco con una N=3 (25%) al igual que insuficiencia renal con una N=3 (25%),
solo dos pacientes (17%) tuvieron crisis de HAP, y como caso aislado un solo caso (8%)

de anemia hemolitica secundaria a transfusion sanguinea. (tabla10).

Tabla No 9 dias de estancia en terapia intensiva, dias con ventilador mecanico y uso de aminas. (N=12)

caso | Dias de estancia en terapia Dias con ventilador Dias con apoyo
intensiva (DIAS) mecanico (DIAS) aminergico (DIAS)
1 11 11 11
2 20 20 20
3 78 78 78
4 58 50 30
5 28 28 28
6 25 11 10
7 0.14 0.14 0.14
8 21 20 20
9 118 113 60
10 2 2 2
11 4 1 4
12 9 6 8
Dias _de
estancia en Dias con Dias con
terapia ventilador AROYO
intensiva mecanico aminergico
(DIAS) (D1AS) ({DIAS)
N Validos 12 12 12
Perdidos 1 1 1
Media 31,17 28,33 22,58
Desv. tip. 35,914 35,145 24,032
Rango 118 113 78
Minimo 0 0 0
Maximo 118 113 78
Percentiles 25 5,25 3,00 5,00
50 20,50 15.50 15,50
75 50,50 44 50 29,50




Tabla No 10 complicaciones cardiacas durante la estancia en terapia intensiva

COMPLICACION NUM DE PACIENTES %
(N=12)

CRISIS DE HAP 2 17

ALTERACIONES EN EL EKG 3 25

INFECCION 7 58
INTRAHOSPITALARIA

INSUFICIENCIA RENAL 3 25

ANEMIA HEMOLITICA 1 8

De las 12 pacientes que pasaron a terapia intensiva 6 (50%) fallecieron en el
postoperatorio, como causa de muerte la mas comun fue choque cardiogénico con una
N=3 (50% de las muertes), seguida por choque séptico con una N=2 (33% de las

muertes) Y 1 paciente secundario a fibrilacién auricular (22 % de las muertes). (Tabla 11).

Tabla No.11 Causas de defuncién

CHOQUE ARRITMIAS CHOQUE
CAUSA DE MUERTE SEPTICO HEMORRAGIA CARDIOGENICO
Numero de ) 0 1 3
pacientes

De los 12 pacientes que se operaron, solo 6 (50%) pasaron a piso de cardiologia
pediatrica en donde tuvieron un promedio de estancia intrahospitalaria de 17 dias, con un
rango de 6 a 46 dias. Estos pacientes continuaron en seguimiento con ecocardiograma,
electrocardiograma y Rx de térax en la consulta externa. En donde el 50% de los paciente
se mantienen en clase funcional 1 de ROSS vy el otro 50% en clase funcional 2 de ROSS,
en los examenes complementarios de control al ano de seguimiento encontramos que 1
solo paciente (22%) no presenta cardiomegalia, 2 pacientes (33%) presentan
cardiomegalia grado | , y 3 pacientes (50%) presentan cardiomegalia grado II, un solo
paciente (22%) presento alteraciones del ritmo el cual actualmente se encuentra con
marcapasos definitivo por bloqueo AV completo, durante el ecocardiograma de control se
observd que 5 pacientes (78%) tienen HAP severa, mientras que uno solo (22%) tiene
HAP leve. Hubo una defuncién (22%) durante la vigilancia la cual fue por causas extra
cardiacas. 5 pacientes siguen con vida (78%) hasta el 1 de enero del 2014 siendo

controlados en la clinica de HAP. (tabla12)




Tabla No 12 control de paciente en la consulta externa

Numero de pacientes

%

N=6
CLASE FUNCIONAL AL ANO
DE OPERADO:
1)clase funcionall 3 50
2)clase funcional 2 3 50
3)Clase funcional 3 0 0
4)Clase funcional 4 0 0
GRADO DE CARDIOMEGALIA
EN SU ULTIMA CONSULTA DE
CONTROL: 1 22
0) sin cardiomegalia 2 33
1)Grado | 3 50
2) Grado |l 0 0
3)Grado I
4)Grado IV 0 0
ALTERACIONES EN EKG EN 1 22
SU ULTIMA CONSULTA
GRADO DE HIPERTENSION
PULMONAR RESIDUAL:
1) Leve 1 22
2) Modera 0 0
3) Severa 5 78
PACIENTE QUE NECESITO
INTERVENCION QUIRURGICA
CARDIACA EN MOMENTO DE 0 0
VIGILANCIA POR LA
CONSULTA EXTERNA
DEFUNCIONES DURANTE LA
VIGILANCIA POR LA 1 22
CONSULTA EXTERNA
PACIENTES QUE SIGUEN 5 78

VIVOS HASTA EL 1ro DE
ENERO DEL 2014




En cuanto a las variables asociadas a mortalidad quirdrgica y mortalidad tardia se observo
que el sexo predominante fu el femenino con una N=5 (62.5%) asi como la mediana de
edad fue de 3 meses, solo 1 paciente fue mayor de 12 meses de edad, el estado
nutricional fue de desnutricion en 5 pacientes que equivale al 62.5% de los pacientes , el
tipo mas comun de conexion andmala total de venas pulmonares fue la supracardiaca
con una N de 4 (50%) , seguida de la variedad intracardiaca y mixta con una N=2 cada
uno que equivale al 25% respectivamente. Los 8 pacientes que fallecieron contaban con
una fisiologia biventricular, asi como también contaban con hipertensiéon pulmonar, con
fraccion de eyeccion del ventriculo izquierdo conservada, el diametro diastélico del
ventriculo izquierdo fue adecuado en solo 2 pacientes que equivale al 25% de los
pacientes, el tiempo promedio de cirugia fue de 3.7 hrs en comparacién con los pacientes
que sobrevivieron que fu de 3.4 hrs, el tiempo promedio de bomba de los pacientes que
fallecieron fue de 1.88 hrs y de los que sobrevivieron fue de 1.63 hrs , en cuanto al
tiempo de pinzamiento adértico fue mayor en los pacientes que fallecieron con un promedio
de 1.88 hrs, en comparacion con los que sobrevivieron que fue de 0.87 hrs. 7 (87.5%) de
los pacientes salieron de bomba extracorpérea al primer intento y solo uno (12.5%) al
segundo intento, ninguno de los pacientes presento obstruccién del colector en el
postoperatorio, solo 1 paciente (12.5%) presento crisis de HAP en el postoperatorio, el
50% de los pacientes presento alguna alteracion del ritmo importante, en 3 de los

pacientes (37.5%) se present6 infeccion agregada en el postquirurgico. (tabla13)




Tabla No 13 variables asociadas a mortalidad quirtrgica y tardia.

VARIABLES ASOCIADAS A MORTALIDAD QUIRURGICA'Y TARDIA (N=8)

VARIABLE NUM | %
GENERO

femenino 5 62.5
masculino 3 37.5
EDAD (MESES)

mediana 3

EDAD MAYOR DE 12 MESES

si 1 12.5
no 7 87.5
DESNUTRICION

si 5 62.5
no 3 375
TIPO DE CATVP

supracardiaca 4 50
intracardiaca 2 25
infracardiaca 0 0
mixta 2 25
FISIOLOGIA VENTRICULAR

biventricular 8 100
HETEROTAXIA

si 3 62.5
no 5 375
OBSTRUCCION DEL COLECTOR

si 1 12.5
no 7 87.5
PROCEDIMIENTOS ADICIONALES.

si 1 12.5
no 7 87.5
DIAMETRO DIASTOLICO DEL VI ADECUADO

si 2 25
no 6 75




Continuacién de Tabla No 13

VARIABLES ASOCIADAS A MORTALIDAD QUIRURGICA Y TARDIA (N=8)

VARIABLE NUM %

TIEMPO DE CIRUGIA (hrs)

numero de pacientes 8

media 3.7

TIEMPO DE BOMBA (hrs)

numero de pacientes 8

media 1.88

TIEMPO DE PINZAMIENTO AORTICO (hrs)

numero de pacientes 8

media 1.2

HEPARINA EN BOMBA

si 8 100
no 0 0
PIRMER INTENTO DE SALIDA DE BOMBA

si 7 87.5
no 1 12.5
OBSTRUCCION DEL COLECTOR POSTCIRUGIA

Si

no 100
CRISIS DE HAP POST CIRUGIA

si 12.5
no 87.5
ALTERACIONES DEL RITMO CARDIACO

si 50
no 50
INFECCIONES AGREGADAS

si 37.5

no

62.5




DISCUSION.

La conexidon andmala de venas pulmonares representa el 1% de todos los defectos
congénitos del corazon. Y la cual debe de ser diagnostica y trata antes de los 6 meses de
edad. ¥ Ya que esta enfermedad condiciona enfermedad hipertension arterial pulmonar y
dafio al endotelio vascular pulmonar, en el tipo de conexion anémala con colector
obstruido, acelera el dafo vascular pulmonar por lo que estos se deben de tratar el
primer mes de vida.®* Por lo que su diagndstico y tratamiento es fundamental para el
pronostico de vida del paciente. *® En nuestro sistema de salud es un problema, la
derivacion de estos pacientes ya que pueden tardar varios meses desde la sospecha de
cualquier cardiopatia hasta la primera consulta en el servicio de cardiologia pediatrica
todo esto debido a los tramites burocraticos de nuestra institucion, asi como un solo
centro especializado en cardiopatias congénitas lo que hace que la agenda de consultas
de primera vez este muy saturada. La importancia de que el médico de primer nivel sepa
identificar cardiopatias es muy importante ya que se le daria prioridad a aquellos casos
con sospecha mas fundamentada de cardiopatia sean atendidos de manera mas
temprana. Los signos y sintomas en los que los médicos de primer y segundo nivel deben
tener en cuenta con principalmente la cianosis, cianosis durante el llanto, fatiga y
diaforesis durante el alimento, pobre ganancia ponderal. Palpitaciones, desmayos o
sincopes, crecimiento de higado, ingurgitacion yugular, ritmo cardiaco acelerado o
disminuido, variacion en las tensiones arteriales sistémicas, con un oximetro de pulso el
cual esta disponible en cualquier carro rojo de paro se puede tomar medicion de la
oximetria y ver si el paciente cuenta con desaturacion. Con la radiografia de térax se
puede observar si hay cardiomegalia, o las cavidades crecidas. Con esos puntos basicos
de reconocimiento se podria priorizar la atencidon de pacientes cuyos casos sean mas

fundamentados.

En nuestro estudio se esperaba una incidencia mas alta de casos con CATVP sin
embargo por no contar con el minimo de las variables a estudiar incluidas en los criterios
de seleccidon asi como el envi6 tardio de algunos pacientes condicionan que nuestra N
sea muy pequena. En nuestro estudio se encontré que al momento del diagnéstico se
encontré que el 76% de la poblacion presenté clase funcional 2 de ROSS al momento del
diagndstico, asi como 69% con datos de falla cardiaca que amerito tratamiento
especializado. Durante el estudio se Encontré hasta en un 77% la triada de desnutricion,

falla cardiaca y cardiomegalia. (Tabla 3). Por lo que un médico entrenado le seria facil




reconocer estos signos y sintomas. En nuestro estudio tuvimos tanto detecciones tardias
como detecciones tempranas las cuales se manifestaron en una formar muy particular.
Con pronodstico de acuerdo a las variables estudiadas. Comparado los resultados
obtenidos con oftras instituciones observamos una gran similitud en cuanto al tipo de
paciente que se lleva a cirugia. ('®?? Observamos en nuestro estudio que la incidencia en
cuanto al sexo masculino sigue siendo predominante como en la bibliografia revisada, y
que el sexo femenino tiene mayor incidencia de mortalidad tanto temprana como tardia, y
en otros estudios se considera factor de riesgo para obstruccion?'?? - En cuanto a la edad
de los pacientes la mediana fue de 3 meses, con rango de 0 hasta 26 meses, en
comparacion con los estudios sefialados que en general la mediana fue de 15 dias,®" En
cuanto a la variedad de tipo de conexion anémala el tipo mas frecuente fue el supra
cardiaco que coincide con los estudios de KELLE ET AL (® y JURGEN HORER ET AL
(20) Seguidos de los tipos intracardiaco, infra cardiaco y mixto con el mismo nimero de
pacientes, observamos que en el estudio mas largo revisado para este trabajo JURGEN
HORER ET AL @9, encontraron que después de la variedad supra cardiaca le sigue la
infra cardiaca y posteriormente la intracardiaca, y al ultimo el tipo mixto. El tipo de
conexién va influir directamente con la técnica quirdrgica , siendo la variedad infra
cardiaca la que conlleva mas riesgo de obstruccion en el postquirtrgico ?" en nuestro
estudio se captaron 3 pacientes con heterotaxia (levo isomorfismo) lo que con lleva a
relacionarse con otras malformaciones cardiacas y complicar la evolucién postquirdrgica,
sin embargo en la literatura revisada se muestra que es variable la respuesta en este tipo
de pacientes, ya que KARAMLOU ET AL®?, no encontro significancia entre este tipos de
paciente y muerte temprana o tardia, sin en cambio JURGEN HORER ET AL “9, Encontro
en su estudio de 193 pacientes que el dextro y levo isomorfismo se encontraban
estrechamente relacionados con muerte y re operacion cardiaca “%. En nuestro estudio
todos los pacientes contaba con fisiologia biventricular, lo que con lleva a tener un mejor
prondstico en el postoperatorio y con menor relacién con muerte temprana y tardia. %
2122) Diferentes Autores sefialan la obstruccién del drenaje como el factor de mayor
implicacion para el pronéstico de esta enfermedad, Aun en aquellos casos donde la
obstruccion no se hall6 significativamente relacionada a las muertes precoces interfirié en
la evolucion a largo plazo, con mayor necesidad de re operaciones 0 aun perjuicio
neurocognitivo. (822 En la bibliografia revisada no se menciona tamafio del ventriculo
izquierdo como factor pronéstico para la evolucién postoperatoria, sin embargo en nuestro

estudio se encontré relacion con el tamafio diastélico del ventriculo izquierdo con Z Score




-2 en aquellos paciente que fallecieron o presentaron falla ventricular izquierda y lo que
implicd un mayor tiempo de uso de aminas en el postquirdrgico. En cuanto a la Técnica
Quirurgica, se pudo observar que entre tiempos mas prolongados de cirugia, bomba
extracorporea y de tiempo de pinzamiento hay mas riesgo de muerte temprana y como lo
menciona la diferente literatura revisada para realizar este trabajo. En nuestro estudio La
cirugia se realizd con el estandar de CPB. Isquémica arresto con la colocacién de un ACC
se realiz6 en todas las casos con la administracion de cardioplejia anterégrada para
protecciéon miocardica, se uso custodiol como sustancia para la cardioplejia en el 100% de
nuestros pacientes. El uso de la hipotermia profunda paro todos los pacientes.El tiempo
anestésico promedio fue de 4.7 hrs con un rango de 4 a 6.3 hrs, el tiempo promedio de
cirugia de 3.8 hrs con un rango de 3 a 5 hrs, tiempo promedio de bomba 1.7 hrs con
rangos de 2.2 a 0.55 hrsy tiempo promedio de pinzamiento aédrtico fue de 1 hr con rango
de 0.05 a 1.5 hrs, (tabla 8). Se utilizé heparina en el 100% de nuestros pacientes como
anticoagulante durante la derivacion cardiopulmonar, la cual refieren diferentes autores
que es un factor importante para la estenosis del neo colector ?°?") Los resultados del
tratamiento quirurgico de la CATVP vienen mejorando significativamente a lo largo de las
décadas, llegando a niveles de mortalidad que rondan el 10% en algunas series
publicadas en la literatura "® incluso en otras instituciones llega al 4 -5%. Entre las causas
responsables de esta mejora estan la mayor precocidad y calidad del diagndstico, asi
como el manejo pre, trans y posoperatorio (819 Se ha visto que en los hospitales en
donde se realizaron los estudios que usan como bibliografia se han apoyado con el
ecocardiograma transesofagico en el transquirurgico para medir el gradiente de la
anastomosis reconociendo un gradiente >2.5 mmhg como factor de riesgo para la
estenosis Y. Lo cual sirve para mejorar la morbi y la mortalidad en postquirdrgico. En
nuestro estudio De los 12 paciente que pasaron a terapia intensiva , 1 solo paciente (8%)
falleci6 en las primeras 2 hrs del postquirdrgico , solo 1 paciente (8%) amerito re
intervencion quirdrgica cardiaca por datos de obstruccién de la anastomosis del neo
colector, el cual al momento de la exploraciéon no se encontrd obstruido la anastomosis del
colector. 3 paciente (23%) ameritaron cateterismo diagnostico en el postoperatorio, los
dias promedio de estancia en terapia intensiva fueron de 31.1 dias con un rango de 0.14
a 118 dias, el motivo de tiempo prolongado son los dias con apoyo de aminas y ventilador
mecanico, el tiempo promedio con ventilador mecanico fue de 28.3 dias con un rango de
0.14 a 113 dias, el cual puede estar influenciado por dafio pulmonar causado por la HAP

ya que todos los pacientes en el estudio contaban con hipertension arterial pulmonar otro




factor influyente son las infecciones nosocomiales las cuales pueden repercutir a nivel
pulmonar, asi como el tiempo prolongado bomba extracorpoérea y pinzamiento aértico, los
cuales con los cuales no se alcanza un nivel ideal de perfusién a este 6rgano vital, el
tiempo de uso de aminas fue de 22.5 dias con un rango de 0.14 a 78 dias. (Tabla 9).
Como complicacion mas frecuente durante la estancia en la terapia intensiva encontramos
que 7 pacientes (58%) tuvieron infeccion intrahospitalaria, seguida de alteraciones del
ritmo cardiaco con una N=3 (25%) al igual que insuficiencia renal con una N=3 (25%),
solo dos pacientes (17%) tuvieron crisis de HAP, y como caso aislado un solo caso (8%)
de anemia hemolitica secundaria a transfusion sanguinea. (tabla10). De las 12 pacientes
que pasaron a terapia intensiva 6 fallecieron en el postoperatorio, como causa de
muerte la mas comun fue choque cardiogénico con una N=3, seguida por choque séptico
con una N=2 Y 1 paciente secundario a fibrilacion auricular (Tabla 11). De los 12
pacientes que se operaron, solo 6 (50%) pasaron a piso de cardiologia pediatrica en
donde tuvieron un promedio de estancia intrahospitalaria de 17 dias, con un rango de 6 a
46 dias. Estos pacientes continuaron en seguimiento con ecocardiograma,
electrocardiograma y Rx de térax en la consulta externa. En donde el 50% de los paciente
se mantienen en clase funcional 1 de ROSS vy el otro 50% en clase funcional 2 de ROSS,
en los examenes complementarios de control al afio de seguimiento encontramos que 1
solo paciente (22%) no presenta cardiomegalia, 2 pacientes (33%) presentan
cardiomegalia grado | , y 3 pacientes (50%) presentan cardiomegalia grado II, un solo
paciente (22%) presento alteraciones del ritmo el cual actualmente se encuentra con
marcapasos definitivo por bloqueo AV completo, durante el ecocardiograma de control se
observéd que 5 pacientes (78%) tienen HAP severa, mientras que uno solo (22%) tiene
HAP leve. Hubo una defuncién (22%) durante la vigilancia la cual fue por causas extra
cardiacas. Con una mortalidad total del 61.5% de los casos estudiados. 5 pacientes
siguen con vida (78%) hasta el 1 de enero del 2014 siendo controlados en la clinica de
HAP en donde se les mantiene en vigilancia con estudios complementarios como
radiografia de toérax, electrocardiograma, ecocardiograma, caminata de 6 minutos o
prueba de esfuerzo, asi como pruebas de laboratorios (tabla12). De los pacientes que se
mantienen en vigilancia por la consulta externa con hipertension arterial pulmonar severa
residual se observo que la mediana del tiempo transcurrido entre el inicio de los signos y
sintomas y el diagndstico fue de 62 dias con un rango de 24 a 73 dias. El paciente con
hipertension arterial pulmonar residual leve fue el paciente que mas tardo en el

diagnostico, tardandose 372 dias. En cuanto a nuestro estudio el porcentaje de pacientes




con conexién andmala de venas pulmonares de variedad infra cardiaca que fallecieron
fueron de 0 asi como también la incidencia de obstruccién en la anastomosis del colector

en el post quirurgico fue nula.

En varios centros especializados en cardiopatias congénitas los pacientes con CATVP
son llevados a cirugia en las primeras 2 semanas de vida utilizando la técnica con paro
circulatorio hipotérmico profundo sin perfusion cerebral, asi como la técnica de hipotermia
baja. Aun varios autores han demostrado que usando el paro circulatorio de hipotermia
profunda tuvo menos frecuencia de muerte. Demostrado estadisticamente en varios
estudios importantes como el de HUSAIN ET AL ©@" con una P de 0.002 .también se ha
descrito que la administracion de cardioplejia anterégrada para proteccién miocardica ha

sido de gran utilidad en cirugias cardiacas complejas.

Los grandes centros cardiolégicos han reportado un indice de mortalidad temprana de
9.8 % , y de mortalidad tardia de 3.8 % y de estenosis de 13 %, con un promedio de
bomba de circulacién extra corpérea de 82 minutos (Rango 51-204 minutos) mientras que
el tiempo pinzamiento adrtico promedio fue de 36 minutos (rango 18-122 minutos). que
comparandolo con nuestros resultados de nuestro estudio son muy bajos, teniendo una
tasa de mortalidad de mas del 61%, durante el intraoperatorio se utiliza el
ecocardiograma transesofagico en donde miden el gradiente del sitio de la anastomosis
del colector y encontrando como factor prondstico de estenosis en el sitio de anastomosis
del colector un gradiente mayor de 2.5 mmhg, y con este factor se valora su rapida re
intervencion quirurgica o cateterismo intervencionista, por lo que con lleva un cuidado
postquirurgico de mejor prondstico y menor complicaciones. El manejo quirurgico de esta
enfermedad en la mayoria de los centros de especializacion cardioldgica es tratamiento
quirurgico antes de los 2 meses de edad, lo que con lleva a menor dafio pulmonar y

menor hipertension pulmonar residual.




CONCLUSIONES.

Segun los resultados obtenidos en este protocolo de estudio se encontraron variables
asociadas a mortalidad quirdrgica, una de ellas es la edad del paciente la cual influyen
directamente en el pronéstico de sobrevida. Por lo que se hace énfasis en programas de
capacitacién para el personal salud para reconocer los casos sospechoso de
cardiopatias, asi como también la ampliacién y/o creacién de centros especializados en
este tipo de enfermedades que harian disminuir el tiempo de espera para la valoracion de
primera vez del paciente y con esto el tiempo de diagndstico y tratamiento especializado
tanto para pacientes de provincia como de la area metropolitana. En nuestro estudio se
observé una alta mortalidad la cual puede deberse a varios factores, tanto prequirurgicos,
transquirurgicos y postquirdrgico los cuales ya fueron comentados en el apartado de
discusion de este trabajo. Y por ultimo con igual importancia, la ampliacion y actualizacién
de la base de datos de nuestra institucion para poder tener una herramienta mas objetiva

para reforzar los puntos débiles en la atencion del paciente.
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