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ANTECEDENTES

DEFINICION

Descrita inicialmente por Wilson en 1798, la conexion andmala total de venas
pulmonares (CATVP), es una anomalia en el desarrollo embrionario, que resulta
de la falta en la incorporacién del seno venoso pulmonar a la auricula izquierda
(Al), traduciendo, la ausencia de conexién anatomica entre las venas pulmonares
y la Al, y condiciona que la sangre que drena de manera habitual hacia ésta
tltima, drene de manera anémala a la auricula derecha (AD), ya sea de manera
directa o a través de sus sistemas venosos tributarios®.

La sangre venosa pulmonar y sistémica se mezcla en el sitio de conexion anémala
y se establece ahi, un cortocircuito de izquierda a derecha; una vez en la AD, la
sangre pasa a la Al a través de una comunicacion interauricular (CIA),
habitualmente de tipo foramen oval, estableciéndose con ello, un cortocircuito de
derecha a izquierda. Debido a la sobrecarga de volumen sanguineo, las
cavidades derechas y la arteria pulmonar se dilatan y se establece aumento del
flujo sanguineo pulmonar, lo que desarrolla hipertension arterial pulmonar, proceso
que incrementa la hipertrofia del ventriculo derecho?.

EPIDEMIOLOGIA

Aunque la prevalencia de esta malformacion varia segun la diferentes
publicaciones, constituye el 1.5-5.0% de todas las cardiopatias congénitas®®.
Tiene una incidencia de 7 afectados por cada 100,000 individuos y el 68% de
estos pacientes son diagnosticados en la etapa neonatal, siendo rara su
presentacion en adolescentes y adultos, lo que refleja los grados de severidad de
esta cardiopatia®. Se presenta como anomalia aislada en el 62-67% de los casos,
siendo la persistencia del conducto arterioso y la coartacion adrtica las
cardiopatias que con mayor frecuencia se asocian a la CATVP?*,

Su etiologia continda siendo incierta, pero se ha asociado a un gen mutado en la
region pericentromérica del cromosoma 4p13-q12*.



CLASIFICACION

Se han propuesto varias clasificaciones para la CATVP, sin embargo, la realizada
por Darlin en 1957 es la mas aceptada, y clasifica anatdbmicamente a esta
patologia en base al sitio donde se conecten de manera andmala las venas
pulmonares en: ®®

a)

b)

d)

Supracardiaca. Es la variedad mas frecuente, corresponde al 50% de
los casos, las venas pulmonares pueden conectarse directamente a la
vena cava superior derecha (VCSD) o a la vena innominada; sitio 3-4
veces mas frecuente en comparacion con la VCSD.

Cardiaca o Intracardiaca. Variedad con frecuencia intermedia,
representa el 35% de todos los casos. El retorno venoso pulmonar
puede unirse en un vaso colector comdn que conecta en la AD, o bien,
pueden conectar cada una de las venas pulmonares de manera
separada y directa a la AD. Otra variedad de CATVP en su variedad
cardiaca es la llamada “seno coronario”, que es cuando las venas
pulmonares se unen en un colector venoso el cual desemboca de
manera directa en el seno coronario y de ahi a la AD.

Infracardiaca o infradiafragmatica. Variedad poco frecuente,
corresponde al 10% de todos los casos, ocurre cuando el retorno
venoso pulmonar drena hacia la vena cava inferior o alguna de sus
tributarias (venas suprahepéticas, ductus venoso, vena porta), siendo la
vena porta el sitio mas frecuente de desembocadura del colector
venoso infradiafragmatico. Tiene preponderancia  masculina con
relacién tres a uno?°.

Mixta. Variedad mas rara, corresponde al 5% de los casos, el drenaje
venoso pulmonar andémalo se realiza a mas de uno de los sitios arriba
mencionados.

PRESENTACION CLINICA

Desde el punto de vista clinico, fisiopatolégico y hemodinamico, la CATVP puede
ser obstructiva o no obstructiva, dependiendo de si existe 0 no, obstruccién en el

retorno venoso pulmonar

2,6,8



Dicha obstruccion venosa pulmonar (OVP) puede estar condicionada por:

a) Compresion extrinseca del vaso colector.

b) Por disminucion en el calibre del vaso colector.

C) Por obstruccion intracardiaca a nivel del tabique interauricular, y
excepcionalmente por obstruccion en la desembocadura del seno
coronario.

d) Estenosis en las venas pulmonares.

Tanto la compresién extrinseca como la disminucion en el calibre del vaso colector
son mecanismos que se presentan practicamente en todos los casos de CATVP
en su variedad infracardiaca®.

En raras ocasiones el tabique interatrial es integro, situacion grave que impide el
cortocircuito a nivel auricular y que puede desencadenar la muerte.

Los paciente sin OVP son acian6ticos o minimamente cianéticos en la etapa
neonatal y pueden presentar poca sintomatologia, los mas comun, es que se
manifiesten a los 2-3 meses de vida o de manera méas temprana (al mes de edad),
Si es que viven en sitios con gran altitud. Algunos casos pueden iniciar de manera
precoz con cuadro de insuficiencia cardiaca severa o bronconeumonias. La
exploracion fisica habitualmente revela la presencia de soplo sistélico expulsivo en
la linea para-esternal izquierda y segundo espacio intercostal, con un segundo
ruido cardiaco desdoblado, amplio y fijo, con un aumento de intensidad en el
componente pulmonar®.

El grupo de pacientes con OVP presentan un curso clinico muy diferente, pues se
presentan desde la primera semana de vida con cianosis, insuficiencia cardiaca y
dificultad respiratoria®.

Existen 4 aspectos centrales de interés clinico y quirargico en la presentacion y



evolucién clinica de los pacientes con CATVP que son:?

1. El sitio de conexién andmala de las venas pulmonares.
2. La obstruccién del colector

3. Las dimensiones de la comunicacion interatrial.

4. Estenosis de venas pulmonares.

HISTORIA NATURAL DE LA ENFERMEDAD

Generalmente el 78% de los pacientes con CATVP fallecera antes del primer afio
de vida®, de los cuales, el 50% fallecera alrededor del tercer mes de vida y solo
unos cuantos (20%) lograran sobrevivir mas alla del primer afio de vida, aunque
hay reportes de casos excepcionales que llegan incluso a la etapa adulta sin
tratamiento®®°. Sin embargo, practicamente todos los nifios con CATVP con OVP
fallecen antes del primer mes de vida®®, por lo que, el diagndstico temprano y
tratamiento quirrgico precoz son esenciales para la sobrevida™.

DIAGNOSTICO

El diagnéstico de CATVP, se basa en demostrar la ausencia de la conexion del
retorno venoso pulmonar a la Al, la localizacion del colector y/o de las cuatro
venas pulmonares en los diferentes sitios anatomicos distintos a la Al, segun la
variedad anatomica. La visualizacion de las cuatro venas pulmonares, su lugar
exacto de drenaje, si existe 0 no obstruccion y la asociacién con otras anomalias
cardiacas, usualmente puede establecerse mediante ecocardiografia
bidimensional, Doppler y Doppler color, empleando diferentes ventanas
ecocardiograficas. Generalmente, el ecocardiograma es suficiente para establecer
toda la informacion preoperatoria necesaria, sin embargo, en algunos casos, no es
posible identificar el trayecto de cada una de las venas pulmonares y su
desembocadura dentro del sistema venoso sistémico. Aunque la angiografia ha
sido el “estdndar de oro” como método de evaluacion diagndstica de la CATVP,
éste método, dado su caracter invasivo, conlleva ciertos riesgos inherentes,
especialmente en los nifios pequefios e inestables, en quienes, la realizacion de
este procedimiento como herramienta diagnostica, puede condicionar un



empeoramiento clinico del paciente previo a la cirugia. Recientemente,
procedimientos menos invasivos como la angiotomografia axial computada y la
angioresonancia magnética con reconstrucciones tridimensionales, han
demostrado ser complementarias al ecocardiograma, e incluso, pueden sustituir a
la angiografia, en la determinacion del trayecto de cada una de las venas
pulmonares y su desembocadura en el sistema venoso sistémico™®.

TRATAMIENTO

El tratamiento definitivo es la reparacion quirargica total, no habiendo
procedimientos paliativos para su manejo, sin embargo, en los casos que cursan
con restriccion en la CIA, estd indicado ampliar esta comunicacion de forma
preoperatoria, realizando una septostomia atrial con balén (procedimiento de
Rashkind) o bien septostomia con cuchilla (Procedimiento de Blalock-Hanlon),
previo a la reparacion quirtrgica definitiva®.

Previamente se consideraba que el procedimiento quirirgico en los pacientes con
OVP, debia de realizarse tan pronto como la enfermedad era diagnosticada,
mientras que, en los pacientes que no cursaban con OVP, la reparacion quirirgica
podia esperar hasta los 4 a 6 meses de edad ® sin embargo, actualmente se
recomienda una reparacion quirdrgica temprana, incluso antes de la aparicion de
sintomas clinicos, independientemente del subtipo anatomico.

PRONOSTICO

La mortalidad operatoria en nifios reparados quirdrgicamente antes de 1 afio de
edad en los afios 70°s oscilaba entre el 50%, sin embargo, en la Ultima década,
ésta mortalidad ha disminuido®>**'*, a tal grado que algunas series reportan que
para los pacientes sin obstruccion, la mortalidad quirdrgica oscila entre 5-10% y
asciende hasta 20% para aquellos casos que cursan con algin tipo de OVP>.
Estimando que en la actualidad la sobrevida general de los paciente operados de
CATVP aislada es de cerca del 90%*?, habiendo incluso citas que reportan una
mortalidad de 0% desde el afio 2000 a la fecha**’.

Esta mejoria en la mortalidad es probablemente multifactorial, debida en parte al
diagndstico precoz y no invasivo de la patologia y al agresivo manejo pre, trans y
postoperatorio™®.



Existe controversia con respecto a los factores que afectan los resultados y el
curso clinico postquirdrgico a corto y largo plazo. Algunos informes han sugerido
que las caracteristicas del paciente y de la cirugia, tales como la edad del
paciente, el tipo de conexion, la OVP preoperatoria y postoperatoria, el tiempo de
circulacion extracorpérea y el uso de hipotermia profunda con paro cardio-
circulatorio juegan un papel fundamental en los resultados y evolucién
postquirdrgica®>'®**3. Karamlou y colaboradores®, en un estudio retrospectivo
que incluyé a 377 nifios con diagnoéstico de CATVP con una edad promedio de 16
dias (< 1 dia a 12 afios), operados entre 1946 y 2005 en el Sick Children Hospital
de Toronto concluyeron que la variedad infracardiaca, la obstruccién venosa
pulmonar preoperatoria y la corta edad al momento de la cirugia, eran algunos de
los factores mas frecuentemente relacionados a mortalidad postquirdrgica.

La CATVP en su variedad cardiaca tiene a corto y largo plazo un prondstico mejor
que el resto de las presentaciones, mientras que la CATVP en su variedad
infracardiaca, dado su caracter obstructivo, es el tipo de conexion con un peor
pronostico®'**8. Kelle y colaboradores® en un estudio retrospectivo que incluyé a
100 pacientes con diagnostico de CATVP con una edad promedio de 14 dias (< 1
dia a 4 afos) operados entre 1990 y 2008 en el Children’s Memorial Hospital en
Chicago concluyeron que la variedad infracardiaca, era la variedad de
presentacion de la CATVP con mayor mortalidad postquirurgica.

De manera similar, la presencia de hipertension arterial pulmonar postquirdrgica
se relaciona con pobre sobrevida®®.

El material de Gore-Tex empleado como parche quirdrgico, también parece
relacionarse con la pobre sobrevida, ya que la mortalidad de los pacientes en
quienes se utilizé este tipo de tejido es del 47% comparado con una mortalidad del
7% en aquellos en quienes no fue utilizado para la reparacién quirGrgica™.

La OVP posterior a la reparacion quirargica de la CATVP es la complicacion

quirargica més seria y su incidencia varia en las diversas series oscilando entre 8

y 54% de todos los casos'**®. Dicha obstruccién puede ser debida a:**°

1. Estenosis intrinseca de las venas pulmonares (debida principalmente a
proliferacion de la capa intima de la vena pulmonar, distal al sitio de la
anastomosis).



2. Inadecuada anastomosis entre la Al y la confluencia venosa pulmonar.
3. Inadecuado crecimiento posquirurgico de la anastomosis quirdrgica.
4. Reaccion de los tejidos al material protésico utilizado.

Los pacientes que cursan de manera preoperatoria con OVP tiene mayor riesgo
de presentar OVP posterior a la reparacién quirtrgica®® y la presencia de ésta
Gltima presagia un pobre pronéstico, principalmente en aquellos casos en que se
presenta en los seis primeros meses posterior a la correccion quirdrgica, teniendo
una mortalidad postquirargica de hasta el 80% en aquellos casos en los que la
enfermedad se presentd en los primeros tres meses posteriores al evento
quirargico.

Sin embargo, es la obstruccion de las venas pulmonares (“estenosis venosa
pulmonar intrinseca”) uno de los predictores mas poderosos de evolucion adversa,
y aunque es clara la presencia de esta entidad en aquellos casos de CATVP en su
variedad infracardiaca, ninguna de las disposiciones anatomicas parecen estar a
salvo de la enfermedad***°*°.

A pesar de la excelente sobrevida en la mayoria de las series reportadas, la
incidencia de reintervencién por obstruccién de las venas pulmonares no es
insignificante y oscila entre 9-11% independientemente de la técnica quirdrgica
utilizada para la reparacion de la CATVP*®.
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PRESENTACION DE LOS CASOS:

Paciente 1.- Masculino de 10 afios de edad quien se refirid previamente sano.
Acudié a nuestro Instituto por cuadro de 48 horas de evolucién caracterizado por
cefalea, lipotimia de aproximadamente 4 minutos de duracion, afasia y vomito en
proyectil en seis ocasiones. A la exploracion fisica de su ingreso, se encontraba
somnoliento, sin emitir lenguaje verbal ni obedecer ordenes sencillas, cianosis +,
frecuencia cardiaca de 72x", frecuencia respiratoria 36x", TA 82/59 mmHg,
temperatura 36.7°C, saturacion de oxigeno al aire ambiente 80%, fondo de ojo con
papiledema bilateral que sugiri6 crdneo hipertensivo, pupilas de 4 mm
hiporreactivas, conductos auditivos permeables, faringe sin alteraciones, paresia
hemicorporal derecha, soplo sistolico grado II/VI en foco pulmonar, segundo ruido
aumentado de intensidad, sin compromiso pulmonar ni abdominal, sin
visceromegalias, pulsos normales en las cuatro extremidades, sensibilidad
conservada, reflejos osteotendinosos presentes normales. Radiografia de torax
con cardiomegalia, indice cardiotoracico (ICT) 0.61, crecimiento de la auricula
derecha, vascularidad arterial pulmonar incrementada. El electrocardiograma
revel6 bloqueo incompleto de rama derecha del haz de His (BIRDHH). El
ecocardiograma mostr6 CATVP al seno coronario (Figura 1), comunicacién
interauricular (CIA) amplia de 19 mm, presion sistolica de la arteria pulmonar
(PSAP) 50 mm Hg, presion media de la arteria pulmonar (PMAP) 18 mm Hg y
dilatacion moderada de cavidades derechas. La TC cerebral contrastada mostré
dos lesiones hipodensas de 3 cm y 4 cm aproximadamente, una de ellas
localizada en el centro semioval izquierdo y una mas en el polo temporal izquierdo
que se extendia hacia la region parietal izquierda, compatibles con abscesos
cerebrales (Figura 2). Su biometria hematica se reporté con hemoglobina 14.2q/dL
hematocrito 42%, leucocitos 11,600/uL, neutréfilos 82%, linfocitos 10%, plaquetas
289,000/uL y proteina C reactiva de 2.2 mg/dL. El mismo dia de su ingreso se
realizé drenaje de los abscesos cerebrales mediante puncién por trépanos y se
indico triple esquema antibidtico con ceftriaxona, dicloxacilina y metronidazol por
35 dias. En la TC de control se observo persistencia de las lesiones cerebrales,
por lo que se decidi6 ampliar el esquema antimicrobiano a meropenem y
vancomicina. No se obtuvo aislamiento de microorganismo. En un segundo tiempo
se realizd correccion de la conexion andmala de venas pulmonares mediante
destechamiento del seno coronario, sin complicaciones.
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Paciente 2.- Femenino de nueve afos de edad. Historia de disnea de medianos
esfuerzos desde los tres afios, progresiva. Acudio a valoracion por antecedente de
fiebre no cuantificada de tres dias de evolucion que cedia con la administracién de
antipirético, dolor abdominal difuso tipo célico y cefalea frontal. Durante su ingreso
presentdé desviacion de la comisura labial de aproximadamente un minuto de
duracion, sin datos de focalizacion. A la exploracion fisica inicial se le encontré sin
cianosis pero con saturacion de oxigeno al aire ambiente de 87%, frecuencia
cardiaca de 72x’, frecuencia respiratoria 36x, TA 82/59 mmHg, Temperatura
36.7°, narinas y conductos auditivos permeables sin alteraciones, fondo de ojo
normal, ensanchamiento anteroposterior del torax, soplo sistolico grado IlI/VI en
foco pulmonar, segundo ruido ligeramente aumentado de intensidad, campos
pulmonares bien ventilados sin agregados, abdomen sin compromiso,
extremidades integras sin edema, neuroldégicamente sin otras alteraciones, reflejos
osteotendinosos normales, fuerza y sensibilidad conservada. La radiografia de
torax mostro ICT 0.55, imagen en mufieco de nieve, crecimiento de cavidades
derechas (Figura 3), electrocardiograma con aQRS a 190°, hipertrofia ventricular
derecha. El ecocardiograma confirmé la sospecha clinica de CATVP variedad
supracardiaca no obstruida (Figura 4) con una CIA tipo ostium secundum de 16
mm no restrictiva y dilatacion moderada de la auricula derecha, ventriculo derecho
y tronco de la arteria pulmonar. PMAP de 74 mm Hg. En la TC de craneo se
observo lesidn frontoparietal izquierda de 2.5 cm con halo hiperdenso sugerente
de absceso cerebral, corroborado por RM (Figura 5). Se indico triple esquema
antimicrobiano con ceftriaxona, vancomicina y metronidazol por 50 dias y requirié
trépanos y drenaje del absceso en dos ocasiones con 20 dias de diferencia por
coleccion residual, drenando 12 y 8 ml respectivamente de material purulento, sin
aislamiento de agente infeccioso. La paciente presentd evolucion favorable, en cita
subsecuente se encontr6 en adecuadas condiciones generales, con disnea de
grandes esfuerzos, sin datos de focalizacion, sin presentar eventos de crisis
convulsivas. En un segundo ingreso se realizé correccion de la conexion andmala
de venas pulmonares, conectando el colector de las venas pulmonares a la
auricula izquierda.
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DISCUSION

Las cardiopatias congénitas se presentan con una incidencia aproximada de 8 a
10 casos por cada 1,000 recién nacidos vivos.?

Las cardiopatias congénitas ciandgenas son un factor predisponente para el
desarrollo de abscesos cerebrales, generalmente mdultiples, debido a que en los
cortocircuitos intracardiacos de derecha a izquierda parte del flujo sanguineo no
ingresa a la circulacién pulmonar, donde habitualmente las bacterias pueden ser
fagocitadas, permitiendo el paso directo de éstas a la circulacién cerebral. Aunado
a esto, la policitemia y el incremento de la viscosidad sanguinea pueden generar
areas de isquemia que favorecen futuros focos infecciosos.?* Los microorganismos
gue atraviesan los cortocircuitos intracardiacos pueden implantarse en estas areas
de isquemia, permitiendo el desarrollo de abscesos cerebrales.?? La tetralogia de
Fallot es la cardiopatia congénita ciandégena que mas se asocia con abscesos
cerebrales, seguida de la transposicion de grandes arterias y la doble salida del
ventriculo derecho,?® menos frecuentemente la CATVP.

La CATVP constituye el 1.5-5.0% de todas las cardiopatias congénitas.?*?® Tiene
una incidencia de siete afectados por cada 100,000 individuos y, debido a la
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severidad de esta cardiopatia, el 68% de estos pacientes son diagnosticados en la
etapa neonatal, siendo rara su presentacién en adolescentes y adultos.?

Los pacientes con CATVP sin obstruccion venosa pulmonar son acianéticos o
minimamente cianéticos en la etapa neonatal y pueden presentar poca
sintomatologia. Lo mas comun es que se manifiesten a los tres meses de vida o
de manera mas temprana (al mes de edad) si viven en sitios de gran altura.
Algunos casos pueden iniciar de manera precoz con insuficiencia cardiaca severa.

Sin tratamiento quirdrgico, generalmente el 78% de los pacientes con CATVP
fallecen antes del primer afio de vida,?* de los cuales el 50% fallece alrededor del
tercer mes y so6lo unos cuantos (22%) logran sobrevivir mas alla del primer
afio.2?*2"% E| tratamiento definitivo es la reparacién quirirgica total, no existen
procedimientos paliativos para su manejo.

El absceso cerebral es una coleccion intraparenquimatosa de material purulento.
Representa del 2 al 8% de todas las masas intracraneales. Comienza como una
infeccion localizada intracerebral que posteriormente evoluciona a una coleccién
de pus rodeada de una capsula bien vascularizada. La tasa de mortalidad varia
segun el espectro clinico, los factores predisponentes y los patdgenos aislados. Se
puede originar por contigliidad, via hematdgena o posterior a un trauma craneal o
cirugia, y en aproximadamente 15% no es posible determinar la causa.?® En
ambos casos presentados, el origen fue via hematégena puesto que se
documento la CATVP y no tenian otro factor predisponente.

Se han descrito cuatro etapas en la formacién del absceso cerebral: 1.- Cerebritis
temprana (1-3 dias) 2.- Cerebritis tardia (4-9 dias) 3.- Capsula temprana (10-14
dias) y 4.- Cépsula tardia (>14 dias). Si bien la historia referida en ambos casos
era menor a cuatro dias de duracién, por imagen los abscesos se encontraban ya
en fase de capsula.?**°

En cuanto a la etiologia, se reporta predominio de estreptococos aerobios y
anaerobios (60-70%), con menor frecuencia bacilos anaerobios gramnegativos
(20-40%), enterobacterias (20-30%), S. aureus (10-15%) y hongos (1-5%).
Aproximadamente en 25% no se documenta la etiologia y en 30% es
polimicrobiana. Si bien no se documento6 agente etioldégico en ningun caso, dado el
antecedente de cardiopatia congénita ciandgena en los pacientes, lo mas probable
es que los principales microorganismos implicados hayan sido estreptococos
aerobios 0 S. aureus. #*°

Las manifestaciones clinicas varian segun la edad del paciente, localizacion,
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tamafio del absceso y agente causal. Las manifestaciones iniciales son
inespecificas, lo que puede retrasar el diagndstico, e incluyen fiebre, cefalea,
malestar general y vomito. Conforme la lesidén incrementa, las manifestaciones
neurolégicas se hacen mas evidentes e incluyen crisis convulsivas, déficit
neurolégico focal, alteraciones del estado de alerta, edema papilar, signos
meningeos Yy afectacion de pares craneales. En los dos pacientes se presentaban
al ingreso tanto manifestaciones inespecificas como neurologicas, lo que oriento el
diagnéstico. 2*3°

La TC contrastada y la RM constituyen los examenes de gabinete de eleccion para
la deteccién y localizacién de lesiones craneales. 2%

El tratamiento puede ser s6lo médico o meédico y quirargico. EIl primero para los
casos en los que el acceso quirargico sea dificil, existan multiples abscesos, en
pacientes inestables que no puedan ser sometidos a cirugia, en aquellos en etapa
de formacion del absceso menor a dos semanas, abscesos menores de 3 cm y sin
datos de déficit neuroldgico. El tratamiento quirdrgico, por su parte, permite una
resolucion mas rapida del absceso cerebral y la posibilidad de identificar el agente
etiolégico, por lo que se debe considerar en el resto de pacientes. Se utiliza la
técnica de aspiracion o reseccion. La aspiracion se utiliza més debido a menor
lesion del parénquima cerebral. De hecho, ambos casos requirieron drenaje
quirrgico; el segundo en dos ocasiones. %

CONCLUSION

Ante la presencia de abscesos cerebrales, sobre todo multiples y adquiridos via
hematdgena, es fundamental considerar a las cardiopatias congénitas cianégenas
como factor predisponente aun cuando no se tenga el antecedente de cardiopatia,
por la posibilidad de encontrar pacientes asintomaticos en la esfera
cardiovascular, inclusive aquellos con CATVP sin obstruccién en el retorno venoso
pulmonar.
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