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INTRODUCCIÓN 

La relación de Síndrome de Isomerismo visceral (Heterotaxia Visceral [HV] – Variedades 

Asplenia o poliesplenia-) a Conexión anómala total de venas pulmonares (CATVP) ha sido 

señalada como un factor de riesgo para muerte posquirúrgica debido a patología vascular 

pulmonar intrínseca que origina un estado de obstrucción al flujo pulmonar no susceptible de 

mejora por el procedimiento quirúrgico1,2,3. Adicionalmente, la combinación de Heterotaxia 

visceral, conexión anómala total de venas pulmonares y Atresia/Estenosis Pulmonar se ha 

descrito en varias series como un estado de extremo riesgo, con valores de mortalidad de 

aproximadamente 60-83% en diversas series de casos 1,2,3. 

El propósito de este trabajo es describir la tasa de supervivencia de los pacientes con 

isomerismos viscerales (Heterotaxia visceral asplenia / poliesplenia) y conexión anómala total de 

venas pulmonares que han sido sometidos a intervención quirúrgica con  corrección, así como la 

tasa de supervivencia de los pacientes con isomerismos viscerales (Heterotaxia visceral asplenia 

/ poliesplenia), Conexión anómala total de venas pulmonares y obstrucción al tracto de salida del 

ventrículo derecho (Atresia o estenosis pulmonar) que han sido sometidos a intervención 

quirúrgica con corrección de la conexión anómala total y liberación/Paliación de la obstrucción al 

tracto de salida del ventrículo derecho, lo que nos permitirá realizar un análisis de nuestra 

situación actual y plantearse modificaciones en el plan de tratamiento y así mejorar la evolución 

de nuestros pacientes. 
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MARCO TEÓRICO 

La Heterotaxia visceral es un trastorno de la lateralización de los órganos internos que se 

ha relacionado a asplenia (Ausencia de bazo), poliesplenia (Presencia de mútiples y pequeños 

bazos malformados), enfermedad cardíaca congénita compleja, malrotación intestinal e 

inmunodeficiencia. Las anormalidades en la distribución y anatomía de los órganos internos 

implican una pérdida de la asimetría anatómica normal en el ser humano, con la presencia de 

órganos en espejo (Ambos pulmones con morfología derecha ó izquierda, árbol bronquial 

simétrico, aurículas de morfología simétrica ambas derechas ó izquierdas). Las cardiopatías 

congénitas observadas con frecuencia en estos pacientes se caracterizan habitualmente por su 

complejidad. En este contexto, la confluencia de Conexión anómala total de venas pulmonares 

(Retorno de las venas pulmonares a la circulación venosa sistémica) se ha considerado una 

cirugía de alto riesgo debido a la asociación de obstrucción pulmonar venosa 

intraparenquimatosa, lo que implica que al reconectar el retorno venoso pulmonar a la aurícula 

izquierda, existe una obstrucción pulmonar intrínseca no susceptible de tratamiento, lo cual 

influye la mala evolución posquirúrgica de estos pacientes1. Este detalle fisiopatológico es más 

común cuando existe una obstrucción al flujo anterógrado pulmonar (Atresia/Estenosis de la 

válvula Pulmonar), lo cual se considera un factor importante de riesgo para mortalidad1,2,3,5. Las 

revisiones actuales de la cirugía correctiva de pacientes con Heterotaxia visceral (HV) además 

de Conexión anómala total de venas pulmonares (CATVP) y obstrucción al flujo pulmonar 

(Atresia/Estenosis Pulmonar) indican una supervivencia a 3 años de sólo el 17-35% 1,2,3,6. Por lo 

tanto existe una fuerte evidencia en la literatura de que el grupo de pacientes con Heterotaxia 

visceral (HV), Atresia/Estenosis Pulmonar y Conexión anómala total de venas pulmonares tiene 

una alta mortalidad a pesar de corrección quirúrgica1,6. 
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Conexión anómala Total de venas Pulmonares (Derecha) en contraste con la 

conexión normal de venas pulmonares a atrio izquierdo (Izquierda) 

Comparación de la distribución normal o solitus de los órganos internos, inversa y los 

isomerismos relacionados con Heterotaxia visceral (2 imágenes a la derecha) 
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Cuadro en el que se ilustra la atresia de la válvula pulmonar tipo septum íntegro 

(Derecha) 

VD:vent riculo derecho, PCA: persistencia de conducto arterioso. 
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ANTECEDENTES 

En un estudio comparativo de resultados posquirúrgicos en reparación de Conexión 

Anómala Total de Venas Pulmonares (CATVP) con y sin Heterotaxia visceral (HV), Morales et al. 

reportaron que la existencia de Heterotaxia visceral (HV) no es un factor de riesgo 

estadísticamente significativo para mortalidad, sin embargo si es un factor de riesgo para 

reintervención por estenosis del retorno venoso pulmonar posterior al tratamiento quirúrgico2,4. 

Además se encontró la presencia de Estenosis/Atresia Pulmonar como un factor de riesgo para 

muerte2. 

En 2009, Anagnoustopoulos, et al. reportaron una mejoría en los resultados de la cirugía 

correctiva de cardiopatía de pacientes con Heterotaxia visceral (79% para isomerismo atrial 

derecho, 94% para isomerismo atrial izquierdo), reconociendo como mayor riesgo de mortalidad 

a los pacientes con Conexión anómata total de venas pulmonares (CATVP)7,8. 

En 2014, Sebastian et al. reportaron su serie de casos con una mortalidad del 60% en los 

pacientes que se presentan con Heterotaxia visceral (HV), Atresia/Estenosis Pulmonar (A/EP) y 

Conexión anómala total de venas pulmonares (CATVP). 

De lo anterior se concluye que el grupo de pacientes con Heterotaxia visceral, 

Estenosis/Atresia Pulmonar y Conexión anómala Total de Venas Pulmonares tiene una alta tasa 

de mortalidad post-operatoria inmediata y en el seguimiento a 1 año. 
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PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA 

La patología de Heterotaxia Visceral con obstrucción al flujo de pulmonar y Conexión 

anómala total de venas pulmonares es reconocida en diversos los grupos de cirugía cardíaca 

como una patología de difícil tratamiento quirúrgico, con alta mortalidad (Aproximadamente 60%).  

El Hospital Infantil de México es un hospital de tercer nivel y centro de referencia nacional 

de pacientes con cardiopatías, en donde a diario se realizan procedimientos cardiovasculares, 

incluyendo gran proporción de cirugías de reparación o paliación de cardiopatías complejas. Por 

lo tanto, es importante realizar un estudio retrospectivo relacionado a la tasa de éxito en los 

diversos grupos de pacientes en este caso en un grupo de alta mortalidad a nivel internacional 

como lo es el grupo de pacientes con Heterotaxia visceral (HV), y Conexión anómala Total de 

Venas Pulmonares (CATVP), y dentro de este grupo los pacientes que además tienen 

Atresia/Estenosis pulmonar (A/EP). 

¿Cuál es la Supervivencia en los pacientes con diagnóstico de Heterotaxia Visceral (HV), 

Atresia/Estenosis Pulmonar (A/EP) y Conexión anómala Total de Venas Pulmonares post 

operados de cirugía cardiaca en el Hospital Infantil de México Federico Gómez? 
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PREGUNTA DE INVESTIGACIÓN 

1.  ¿Cuál es la Supervivencia en los pacientes con diagnóstico de Heterotaxia Visceral (HV) 

y Conexión anómala Total de Venas Pulmonares post operados de cirugía cardiaca en el Hospital 

Infantil de México Federico Gómez? 

2. ¿Cuál es la Supervivencia en los pacientes con diagnóstico de Heterotaxia Visceral (HV), 

Atresia/Estenosis Pulmonar (A/EP) y Conexión anómala Total de Venas Pulmonares post 

operados de cirugía cardiaca en el Hospital Infantil de México Federico Gómez? 

 

JUSTIFICACIÓN 

El grupo de pacientes con Heterotaxia Visceral, Conexión anómala total de venas 

pulmonares y Atresia/Estenosis Pulmonar han sido reportados como un cohorte de pacientes con 

una alta mortalidad posquirúrgica, alta tasa de incidencia de obstrucción al retorno venoso 

pulmonar que requiere reintervensión quirúrgica. En el contexto de un centro nacional de atención 

a pacientes con Cardiopatía como es el Hospital Infantil de México Federico Gómez, con una 

larga lista de espera quirúrgica, con recursos humanos y materiales limitados, es importancia 

estratégica, conocer los resultados de las intervenciones quirúrgicas en estos pacientes con el 

propósito de identificar qué estrategias pueden implementarse 

En México no se ha realizado un estudio retrospectivos respecto a los resultados de las 

intervenciones quirúrgicas en los pacientes con Heterotaxia Visceral y Conexión anómala total de 

venas pulmonares, especialmente en los que además tienen obstrucción al flujo pulmonar 

(Atresia/Estenosis Pulmonar).   
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OBJETIVOS 

 

 

GENERAL 

Analizar y describir el tratamiento y la mortalidad de los pacientes con Heterotaxia visceral y 

Conexión anómala total de venas pulmonares.  

 

ESPECÍFICOS 

-Describir y analizar los tipos de intervenciones quirúrgicas que se realizaron en los pacientes 

con Heterotaxia visceral y Conexión anómala total de venas Pulmonares. 

-Describir y analizar los tipos de intervenciones quirúrgicas que se realizaron en los pacientes 

con Heterotaxia visceral y Conexión anómala total de venas Pulmonares además de obstrucción 

al flujo pulmonar (Atresa/Estenosis Pulmonar). 

- Describir la mortalidad de los pacientes que se intervinieron quirúrgicamente con el diagnóstico 

de Heterotaxia visceral y Conexión anómala total de venas Pulmonares. 

- Describir la mortalidad de los pacientes que se intervinieron quirúrgicamente con el diagnóstico 

de Heterotaxia visceral y Conexión anómala total de venas Pulmonares además de obstrucción 

al flujo pulmonar (Atresa/Estenosis Pulmonar). 
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METODOLOGÍA 

Realizamos un Estudio Descriptivo, Retrospectivo sobre la mortalidad en pacientes 

posoperados de cirugía cardíaca con diagnósticos de Heterotaxia visceral, Conexión anómala 

total de venas pulmonares y Atresia/Estenosis Pulmonar durante el período de marzo del 2013 a 

marzo del 2014 en el Hospital Infantil de México Federico Gómez. 

Revisamos la base de datos de cirugías del servicio de cirugía cardiovascular del hospital 

Infantil de México Federico Gómez entre los años 1993-2013 clasificado por patología de base 

(Isomerismos derechos/Isomerismos izquierdos) y Conexión anómala total de venas pulmonares. 

 

Realizamos análisis de supervivencia por el método de Kaplan-Meier 

 Análisis de supervivencia para el grupo de Heterotaxia visceral y Conexión anómala total 

de venas pulmonares. 

 Análisis de supervivencia estratificado para estenosis/atresia pulmonar en el contexto de 

Heterotaxia Visceral y Conexión anómala total de venas pulmonares. 

Los pacientes que se incluyeron en el estudio tuvieron como requisito tener expedientes 

clínicos completos con datos como la edad, sexo, diagnóstico prequirúrgico por medio de 

ecocardiograma y/o Cateterismo cardíaco, registro del tipo de cirugía realizada, Seguimiento por 

al menos 1 año tras el evento quirúrgico.  
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CRITERIOS DE INCLUSIÓN:  

• Pacientes con Heterotaxia visceral variedades asplenia o Poliesplenia. 

• Pacientes entre 1 día de vida y 18 años de edad. 

• Pacientes con Conexión anómala total de venas pulmonares. 

• Pacientes intervenidos quirúrgicamente. 

• Paciente que cuenten con expediente completo y con seguimiento de al menos 1 año. 

CRITERIOS DE EXCLUSIÓN:  

• Pacientes en los que no existió un adecuado seguimiento durante al menos 1 año 

 

 

ANÁLISIS ESTADÍSTICO 

 

La información obtenida se analizó utilizando el programa SPSS para Windows (SPSS Inc 

Chicago, IL, USA). Se realizó análisis de supervivencia para los pacientes intervenidos, y gráfica 

de Kaplan-Meier 

 

VARIABLES E INSTRUMENTOS DE MEDICIÓN 

EDAD: Intervalo de tiempo desde el nacimiento del paciente y la fecha de ingreso 

al hospital.  

Escala: cualitativa ordinal 

Unidad de Medida: 

 RN 0-28 días 

 Lactantes 1 mes-2 años 
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 Preescolares 3 años-5 años 11 meses 

 Escolares 6 años a 12 años 

 Adolescentes 13 años a 18 años 

DIAGNÓSTICO: Patología diagnosticada por medio de estudio ecocardiográfico, cateterismo 

cardíaco u otro método de imagen 

Escala: Cualitativa nominal policotómica 

TIPO DE CIRUGÍA: Aquel que se indique al momento de realizar el procedimiento quirúrgico 

Escala: Cualitativa nominal policotómica 

SUPERVIVENCIA: Tiempo de supervivencia desde el evento quirúrgico en meses. 

Escala: cuantitativa 

 

RESULTADOS 

 

Durante el período de 1993-2013, 20 pacientes con síndromes de heterotaxia y conexión 

anómala total de venas pulmonares (n=20) fueron intervenidos quirúrgicamente, con una 

mortalidad inmediata de 42% (n=9); entre el subgrupo de casos con muerte inmediata, 33% (n=3) 

estuvieron relacionados a obstrucción al tracto de salida del ventrículo derecho (Atresia Pulmonar 

– n= 2 - o estenosis Pulmonar - n= 1 -). La mortalidad inmediata en el grupo de pacientes con 

Heterotaxia Visceral, Conexión anómala Total de Venas Pulmonares y Atresia Pulmonar fue de 

66%, con 100% de mortalidad a 2 años de seguimiento. 
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En el grupo de pacientes con Heterotaxia Visceral, Conexión anómala Total de Venas 

Pulmonares y Estenosis Pulmonar la mortalidad inmediata fue de 25%. La mortalidad a mediano 

y largo plazo (3-10 años) fue de  100% para los grupo de Atresia pulmonar y estenosis pulmonar 

y de 84% para el grupo de otras asociaciones (Doble vía de salida, Transposición de grandes vasos, 

Canal AV, Comunicación interventricular, Conducto arterioso persistente). 

Relación de pacientes con Heterotaxia Visceral, Atresa/Estenosis Pulmonar y Conexión 

anómala total de venas Pulmonares. 

 

 

 

 

 

8 meses 
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DISCUSIÓN 

 

Nuestro estudio muestra un seguimiento de 2 años en un hospital de tercer nivel centro 

de referencia a nivel nacional de cardiopatías congénitas, donde se atendieron en total 20 

pacientes con síndromes de heterotaxia y conexión anómala total de venas pulmonares, 

reportando una mortalidad inmediata de 42% (n=9); entre el subgrupo de casos con muerte 

inmediata, 33% (n=3) estuvieron relacionados a obstrucción al tracto de salida del ventrículo 

derecho (Atresia Pulmonar – n= 2 - o estenosis Pulmonar - n= 1 -). La mortalidad inmediata en el 

grupo de pacientes con Heterotaxia Visceral, Conexión anómala Total de Venas Pulmonares y 

Atresia Pulmonar fue de 66%, con 100% de mortalidad a 2 años de seguimiento. 
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 Esta tasa de mortalidad es mayor a la reportada en otros centros internacionales de 

atención a la cardiopatía congénita con supervivencias a los 3 años reportadas en alrededor de 

60% en el grupo de más alta mortalidad (Heterotaxia visceral, Atresia/Estenosis Pulmonar y 

Conexión anómata total de Venas pulmonares)2, 5, 6, 11,13. 

Las razones para esta diferencia pueden deberse a la planeación de la intervención 

terapéutica, técnica realizada, edad de la intervención, seguimiento y tratamiento de 

obstrucciones residuales al flujo de retorno venoso pulmonar (Reportada por Foerster, et al. hasta 

en un 47%.-Con requerimiento de reintervención-), Tiempo de bomba de circulación 

extracorpórea3, 12,13. 

CONCLUSIONES 

 

Este estudio muestra una mortalidad más alta en el grupo de Cirugía Cardiovascular del 

Hospital Infantil de México que la referida en la literatura internacional. Para mejorar la 

supervivencia de los pacientes con Heterotaxia visceral, Conexión anómala total de venas 

pulmonares es necesario implementar una metodología del tratamiento de estos pacientes similar 

a la que se lleva en los centros con mejor tasa de supervivencia en las que se da atención a las 

siguientes consideraciones2,6, 8, 12 

1. Mejorías en el manejo anestésico de los pacientes con fisiología univentricular3, 12. 

2. Mejorías en el manejo intensivo pre y posoperatorio de los pacientes con fisiología 

univentricular3, 9, 12. 

3. Actualización de las técnicas de reparación de la conexión anómala total de venas 

pulmonares10. A este respecto se ha abogado por variaciones de la técnica de 

corrección con la llamada técnica sin sutura (“Sutureless”) que está indicada en 

los pacientes con alto riego de reestenosis al retorno venoso pulmonar, entre éstos 

destaca la población de pacientes con Conexión anómala total de venas 

pulmonares y Heterotaxia Visceral10. 

4. Mayor vigilancia y menor umbral de intervención para la atención de la estenosis 

de venas pulmonares recurrente12. 
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LIMITACIÓN DEL ESTUDIO 

 

Las limitaciones del estudio fueron la poca población de pacientes en relación a una cardiopatía 

que es poco frecuente y la heterogenicidad de la heterotaxia visceral con diversas combinaciones 

de complejidad en la cardiopatía congénita. 
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