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VI. RESUMEN

El drenaje andmalo de venas pulmonares es una patologia congénita en la que estd ausente
la continuidad entre el seno venoso pulmonar y el atrio izquierdo, por lo tanto, la sangre
qgue llega a ese seno drena al atrio derecho ya sea de manera directa o a través de sus
sistemas venosos tributarios. La sangre venosa pulmonar y sistémica se mezclan en el sitio
de conexién andmala y se establece un cortocircuito del atrio derecho al atrio izquierdo a
través de una comunicacion interatrial. Es importante identificar la evolucidn clinica de los
pacientes tratados quirdrgicamente para la resolucion de este defecto.

Objetivos: Describir las caracterisitcas demograficas, la evolucidn clinica posquirurgica, en
cuanto a mortalidad y morbilidad.

Disefio: Observacional, retrospectivo, retrolectivo.

Métodos: Se analizaron los datos demograficos de 136 pacientes con diagndstico de
conexién anémala diagnosticados y tratados entre 2005 y 2017 en Instituto Nacional de
cardiologia Ignacio Chavez

Resultado: Edad al diagndstico, edad a la correccidon 15.5 afios, el 80% tienen drenajes
andémalo parcial y 20% drenaje andmalo total, el 79.2% se tratd quirdrgicamente por
dilatacion de cavidades derechas relacionado con el drenaje anémalo y CIA y el 20.74% por
una cardiopatia congénita asociada, el tratamiento de correccién fue exitoso en 83.3% de
los casos y no exitosos en 16.6% de los casos. El 82% estaba en clase funcional | después de
la cirugia y el 17.2% estaba en clase funcional mayor a |.

Conclusion: La mortalidad posquirurgica es 5.9%, una mortalidad baja en nuestro hospital
puede ayudar a trasladar estos datos en el manejo quirdrgico de nuestros pacientes, son
necesarias mediciones objetivas y rutinarias de parametros ecocardiograficos y desarrollo
cognitivo para una aproximacidon mdas completa del comportamiento a largo plazo de estos
pacientes.

Palabras clave

Drenaje venoso pulmonar anédmalo total, Técnicas quirurgicas, Resultados



VI. INTRODUCCION
EL drenaje andmalo de venas pulmonares es una cardiopatia congénita ampliamente
caracterizada aunque poco frecuente, el Instituto Nacional de Cardiologia Ignacio Chavez
cuanta con una clinica de cardiopatias congénitas y una gran cantidad de pacientes, su
evolucidn posquirdrgica en cuanto a mortalidad, y morbilidad tiene relevancia para el

abordaje integral y seguimiento de estos pacientes en la vida adulta.

VIl. MARCO TEORICO
La conexién andmala de venas pulmonares es una cardiopatia congénita en la que esta
ausente la continuidad entre el seno venoso pulmonar y el atrio izquierdo, por lo tanto, la
sangre que llega a ese seno drena al atrio derecho ya sea de manera directa o a través de
sus sistemas venosos tributarios. La sangre venosa pulmonar y sistémica se mezclan en el
sitio de conexidn andmalay se establece un cortocircuito del atrio derecho al atrio izquierdo
a través de una comunicacion interatrial generalmente tipo foramen oval. Debido a la
sobrecarga de volumen sanguineo las cavidades derechas y la arteria pulmonar
incrementan su tamafio por dilatacidn y se establece aumento del flujo sanguineo pulmonar
lo que a la larga desarrolla hipertension pulmonar proceso que incrementa la dilatacién del
ventriculo derecho. Esta malformacién constituye el 1.5-5% de todas las cardiopatias
congénitas la incidencia mundial es, asi la incidencia en la literatura estadounidense llega a.

En series mexicanas

Las conexiones venosas pulmonares andmalas parciales (PAPVCS) se refieren a anomalias
en las que una o mas (pero no todas) de las venas pulmonares se conectan a una localizacion
distinta a la auricula izquierda. Es de destacar que si todas las venas pulmonares de ambos
pulmones drenan a un sitio andmalo o de manera anormal el diagndstico es una conexién
venosa pulmonar anémala total (TAPVC), una condicion diagnosticada en la infancia y que

requiere intervencion quirurgica.



Definicion y morfologia

Cuando se habla de vasos andmalos, conexion siempre denota regreso o flujo sanguineo
andémalo; Sin embargo, el drenaje o el retorno andmalos pueden ocurrir sin una conexion
andémala. Por ejemplo, con anomalias del septo auricular como una auricula comin o una
mala posicion del tabique, se puede tener un "retorno" normal en el sentido de que las
venas vuelven a la auricula izquierda, pero se mezclan funcionalmente con el retorno
venoso sistémico o son redirigidos a la auricula derecha. Asi, no se puede intercambiar los
términos retorno o drenaje con conexidn. Por lo tanto, las «conexiones» andmalas
implicardn anomalias anatdmicas andmalas.

Winslow describid la conexion andmala venosa pulmonar parcial en 1739 cuando observo
una vena pulmonar superior derecha que drenaba a la VCS, se ha apreciado que las
anomalias de las venas pulmonares derechas son 10 veces mas frecuentes que las

anomalias de las venas izquierdas.'Se han descrito las variantesde PAPVCs (Cuadro 1).

CUADRO 1. Complicaciones después de una reparacién tardia de la conexion

e Obstruccion de venas pulmonares reimplantadas / redirigidas con posible
hipertension pulmonar secundaria.

e Obstruccidn de las venas sistémicas en el sitio de la vena pulmonar anormalmente
conectada explantada (por ejemplo, obstruccién de la vena cava inferior en el
sindrome de la cimitarra, obstruccién del SVC después de la reparacién de la CVPP
ala CVP).

e Arritmias auriculares (flutter o fibrilacion auricular).

e Lainsuficiencia cardiaca derecha es una complicacién tardia rara.

Variaciones Anatomicas Comunes de la Conexién Venosa Pulmonar Andmala Parcial
e Vena pulmonar derecha y media del |6bulo medio a la vena cava superior

e Vena pulmonar derecha y media del I6bulo derecho a la auricula derecha



e Venas pulmonares derechas a la vena cava inferior

e Vena pulmonar inferior derecha a la vena cava inferior con anomalias

e Suministro de sangre arterial al I6bulo inferior derecho y secuestro pulmonar

e Vena pulmonar superior izquierda para inominar la vena a través de una anomalia

e Vena vertical izquierda

e Vena (s) pulmonar superior o inferior izquierda al seno coronario

e Vena pulmonar inferior izquierda a auricula derecha o vena cava inferior

Los mas comunes son:

e Vena pulmonar superior derecha (RUPV) (+ el I6bulo medio derechoVena pulmonar
[RMPV]) a la vena SVC o vena azygos; A menudo asociados con un defecto del septo
interauricular de tipo venoso del seno (SV-ASD).

e Todas las venas pulmonares derechas a la VCI (generalmente a través de un solo
tronco que drena caudalmente y se conecta a la VCI cerca del diafragma; también
llamado sindrome de la cimitarra)

e Venas pulmonares izquierdas a la vena innominada a través de una vena vertical

e Venas pulmonares izquierdas hasta el seno coronario.

La lesidn asociada mas frecuente con la CVPP es la SV-ASD, especialmente si el drenaje
andémalo entra en la SVC (Fig. 1). Con SV-ASDs hay un defecto en el tejido posterior a la
union de la auricula derecha y la SVC. EI RUPV pasa directamente detras de esta zona y, por
lo tanto, un defecto SV-ASD con frecuencia implicard el RUPV y permitird la continuidad del
flujo sanguineo no solo entre el RUPV y la auricula derecha, sino también entre la auricula
izquierda y la auricula derecha, los SV-ASD ocurren en el 87% de los casos de la PAPVC del

lado derecho. 2
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la CVAP de la vena pulmonar inferior

derecha y derecha en asociacion con un defecto
septal auricular tipo SVV. Los defectos
tipicamente ocurren en la unién ventriculo

derecho / vena cava superior, aunque también

podrian estar en la unidén auricula derecha /
vena cava inferior. Debido a que las venas pulmonares se desarrollan inmediatamente
después de la auricula derecha, tales defectos permiten que el flujo venoso pulmonar entre
en él. Ademas, los SV-ASD proporcionan sustrato para la derivacion de izquierda a derecha

de nivel auricular.

Se encuentran anomalias de las venas pulmonares asociadas con otras lesiones
estructurales del corazén, anomalias como tetralogia de Fallot o ventriculo derecho de
doble salida y anomalias valvulares como estenosis pulmonar, estenosis mitral o atresia y
estenosis aortica.

Las PAPVC también pueden ocurrir en pacientes con heterotaxia visceral, especialmente en
asociacion con un secundum ASD. En el caso de heterotaxia y PAPVC las venas pulmonares
se encuentran en la posicidon normal; Sin embargo, hay una desviacién hacia la izquierda del
septum primum y la ausencia del septum secundum, creando un ASD. Aqui es el retorno
gue es anormal no la "conexién". Otras anomalias venosas asociadas tradicionalmente con
el sindrome de heterotaxia pueden coexistir, como un SVC izquierdo persistente o un IVC
interrumpido con una continuacién de azygos. Ademads, los pacientes pueden tener
aspleniao polisplenia, dependiendo de si hay isomerismo izquierdo o derecho.

Muchos adultos con PAPVC serdn diagnosticados por la imagen tordcica llevada a cabo para
alguna otra indicacidn, si sea con una angiografia tomografica computarizada (CTA) en un
departamento de emergencia para descartar un embolo pulmonar o durante un
cateterismo cardiaco para Intervencion coronaria o como parte de una evaluacion de

ablacion de catéter post radiofrecuencia tal como fue descrita por Selby y sus asociados.’En

Figura 1. Representacion esquematica de MEX]ICO
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un estudio reciente los autores aprovecharon estas exploraciones realizadas conotro | MEX{[C()
propdsito y estimaron la prevalencia de CPAV en adultos no diagnosticados en 0,1% y

encontrd una menor incidencia (42%) de SV-ASD asociadas, que difieren de los estudios
pediatricos o de autopsia. Ademas, la vena pulmonar superior izquierda (LUPV) fue la vena
mas comunmente andmala en estos adultos asintomaticos, un patrén que también difiere

de estudios previos.*

Sindrome de cimitarra

PAPVC del pulmdn derecho a la IVC a través de un tronco venoso comun se conoce como el
sindrome de cimitarra. En lugar de conectarse a la auricula izquierda, un tronco
descendente procedente de las venas pulmonares derechas entra en la VCI, creando una
imagen vascular radiografica que simula una cimitarra o una espada turca curvada. Pueden
estar involucradas las venas pulmonares de varios Iébulos del pulmén derecho, desde
solamente el I6bulo inferior derecho hasta el retorno venoso pulmonar derecho completo.
Puede haber hipoplasia asociada del pulmdén derecho, secuestro pulmonar (una lesién
quistica del pulmén que no se comunica con el otro tejido pulmonar y puede tener una
fuente separada de suministro de sangre) o anomalias vasculares pulmonares. Este
sindrome es mas comun en las mujeres y se ha sabido que es hereditario y se encuentra

con mas frecuencia en los corazones con heterotaxia visceral.

Genética y epidemiologia

Aunque la mayoria de los casos de PAPVC son espontaneos y aislados, existen

probablemente causas o vinculos genéticos que todavia no se han dilucidado.
Al igual que en el sindrome de cimitarra, los informes de PAPVC familiar a menudo se

producen en el contexto del sindrome de heterotaxia, con otras anomalias

venosas.’Ademas, hasta el 13% de los pacientes con sindrome de Turner tienen PAPVC.®
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La incidencia de la PAPVC difiere entre los estudios clinicos y de autopsia porque | MEXI[C()
muchos pacientes permanecen asintomaticos a lo largo de la vida y por lo tanto no

estan diagnosticados. Por lo tanto, de los estudios de autopsia, la incidencia se estima en
aproximadamente el 0,7% de la poblacién general.”No hay clara predileccién de género,
pero las mujeres parecen ser mas comunmente afectadas en estudios de adultos. Por el

contrario, los estudios pediatricos indican que la PAPVC puede ser dos veces mas comun en

los hombres que en las mujeres.

Presentacion temprana y gestion

Muchos casos de PAPVC se descubren accidentalmente en pacientes asintomaticos (cuadro
2). Esto es especialmente cierto en la era actual de imagenes de tdérax detalladas por CTA o
resonancia magnética (RM) para otras indicaciones como la evaluacién de nddulos
pulmonares o en un servicio de urgencias por traumatismos o dolor toracico no relacionado.
La mayoria de los pacientes permanecen asintomaticos durante la nifiez y la adolescencia
temprana.? Los cambios fisioldgicos cardiacos dependen de la magnitud de la derivacién de
izquierda a derecha y pueden conducir a una dilatacion del corazén derecha importante. El
grado y la velocidad a la que esto ocurre estan determinados por variables, incluyendo el
nimero de venas drenantes anémalas, su sitio de conexién, el cumplimiento del lecho
vascular pulmonar y la presencia y tamafo de un ASD asociado. En general, los sintomas
como la reduccién de la tolerancia al ejercicio, la disnea en el esfuerzo, o palpitaciones de
arritmias auriculares son similares a los de un aislado ASD. Puede ocurrir hipertensién
pulmonar e insuficiencia cardiaca derecha.

Los nifios y adolescentes rara vez tienen signos o sintomas de CPAV. Puede observarse un
bajo aumento de peso, infecciones respiratorias frecuentes o capacidad reducida de
ejercicio, pero, cuando estdn presentes, a menudo se relacionan con un ASD asociado en
lugar del propio PAPVC, si mas del 50% del retorno venoso pulmonar de una persona drena

de forma andmala hacia el lado derecho del corazén habra suficiente dilatacidn del corazén

11



derecha que los sintomas surgiran mas temprano en la vida, similar a un ASD grande.

MEX}ICO

De lo contrario, rara vez se presentan los sintomas hasta mas tarde.

Los hallazgos fisicos de la PAPVC serdn similares a los de un ASD, a saber, un impulso
prominente del ventriculo derecho, un sonido cardiaco ampliamente persistente, dividido
de forma fija y fija, un murmullo de eyeccién sistdlica inespecifico a lo largo del borde
esternal izquierdo y posiblemente un ruido diastélico. Los trastornos del ritmo, como la
fibrilacion auricular o el flutter, pueden aparecer, especialmente en los adultos mayores. En
ausencia de ASD, la PAPVC aislada puede no tener ninguno de estos signos o sintomas, sin
embargo. En el sindrome de la cimitarra, los sintomas también pueden reflejar dilatacion
de las cavidades derechas del corazén, que resulta del cortocircuito de izquierda a derecha
del drenaje venoso pulmonar derecho entrando en la VCI.

La cirugia es el tratamiento de eleccién para la PAPVC, pero no todos los casos se reparan
con garantias. Cuando sea necesario, debe ser realizado por cirujanos cardiacos congénitos.
El manejo de estos pacientes depende en gran medida del grado de la derivacién de
izquierda a derecha. Un paciente con un ventriculo derecho muy grande y el PAPVC pueden
ser referidos para reparacién quirdrgica, se puede observar que un paciente diferente con
PAPVC aislado, en el cual no se observan sintomas externos. De hecho, puede observarse
la presencia de PAPVC aislada sin secuelas y la cirugia se evita indefinidamente en la mayoria
de los casos debido a que los pacientes son asintomaticos y la historia natural es benigna.
Sin embargo, el flujo relativo de derivacién puede cambiar con el tiempo debido a cambios
relacionados con la edad en la distensibilidad vascular. Deben observarse peridédicamente
los pacientes con dos 0 mas venas de drenaje anémalo no inicialmente referidas a cirugia.
Las indicaciones para la intervencion quirdrgica son similares a las de los ASD con reparacién
electiva sobre la base de la dilatacidn del corazén derecha a partir de una relacion elevada
de flujo sanguineo pulmonar a sistémico Qp :Qs de mayor o igual a 2: 1 (las relaciones de
derivacion son ahora mas frecuentemente proporcionadas por la RM que por cateterismo
cardiaco). Los sintomas pueden incluir infecciones respiratorias retrasadas o disnea en el
esfuerzo con limitacidn de ejercicio, asi como la presencia de deterioro del crecimiento en

nifos o arritmias auriculares.
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CUADRO 2. CONEXION VENOSA: DIAGNOSTICO Y NECESIDAD PULMONAR ANOMALA
PARCIAL PARA SEGUIMIENTO

* Los pacientes con dilatacién cardiaca derecha inexplicada y un tabique auricular
intacto deben ser evaluados con ecocardiografia transesofagica o MRl / MRA o
CTA.

e Lareparacion temprana de la PAPVC puede prevenir la aparicion tardia de flutter
auricular o fibrilacién

e En adultos con PAPVC no reparados, los cambios relacionados con la edad en el
cumplimiento del ventriculo izquierdo que conducen a la aparicion tardia de los
sintomas requieren un seguimiento especializado infrecuente y posible
intervencion tardia.

e Laobstruccién venosa pulmonar postoperatoria de la (s) vena (s) reimplantada (s)
es una complicacidon después de la reparacion de la PAPVC que necesita ser
descartada, a menudo con MRI o CTA o angiografia invasiva.

® La obstruccion venosa sistémica postoperatoria es una complicacion mucho mas

inusual; A menudo es susceptible de transcatéter de baldn y colacidn de stent.

RESULTADOS TARDIOS PACIENTES OPERADOS

Los resultados a corto y largo plazo después de la reparacion quirurgica de la PAPVC son
excelentes y las tasas de complicaciones reportadas son bajas (cuadro 3). Existen varias
estrategias de reparacion quirurgica, incluyendo el deflector intracardiaco, el reimplante de
venas pulmonares, o dividiendo el SVC y reimplantandolo en el apéndice auricular derecho
mientras desconcertando las venas andmalas a la auricula izquierda a través del SV-ASD
(técnica de Warden). Las complicaciones pueden ser estenosis u obstruccién de venas

pulmonares o sistémicas, ASD residuales o nuevas arritmias auriculares. En una serie
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quirdrgica pediatrica reciente no hubo mortalidad y ausencia de reoperacién, la | MEX|{[C()
obstruccion sistémica de las venas o la insercion del marcapasos fue mayor o igual al

97% a los 15 afios. La obstruccion de la vena pulmonar ocurrié mas frecuentemente, pero
fue encontrada con menor frecuencia en el ajuste del sindrome de la cimitarra. En general,
la ausencia de reintervencion a los 15 afios para la obstruccién venosa pulmonar

permanecié baja en 86%.

CUADRO 3. COMPLICACIONES DESPUES DE LA REPARACION VENOSA PULMONAR
ANTIALO PARCIAL

e Obstruccion de venas pulmonares reimplantadas / redirigidas con posible
hipertension pulmonar secundaria

e Obstruccidn de las venas sistémicas en el sitio de la vena pulmonar anormalmente
conectada ex plantada (obstruccion de la vena cava inferior en el sindrome de la
cimitarra, obstruccidn del SVC después de la reparacién de la CVPP a la CVP).

e Las arritmias auriculares (flutter o fibrilacién auricular)

e Lainsuficiencia cardiaca derecha es una rara complicacién tardia.

Pacientes no operados

Muchos pacientes con PAPVC pueden no ser diagnosticados hasta la edad adulta, similar a
los pacientes con ASDs, la PAPVC aislada nunca puede causar sintomas u otras
manifestaciones de derivacion significativa de izquierda a derecha y puede que nunca
necesite reparacion. Sin embargo, en un adulto con PAPVC y un volumen cargado del lado
derecho del corazdn con o sin sintomas, la intervenciéon quirdrgica esta indicada y debe ser
considerada. Los riesgos perioperatorios pueden ser mayores si la reparacién de los
pacientes de PAPVC con agrandamiento cardiaco derecho es significativamente retrasada,
si la resistencia vascular pulmonar es elevada o si las arritmias auriculares ya estan

presentes. El riesgo de arritmias aumenta después de los 40 afios en pacientes no operados,

14
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con flater auricular ocurre con mds frecuencia hasta los 60 afos y la fibrilacidn
auricular se vuelve predominante a partir de entonces.’ Estas arritmias pueden
agravar e incluso precipitar la dilatacion, disfuncidn y fracaso cardiaco derecho. La mayoria
de las complicaciones arritmicas (como con problemas de insuficiencia cardiaca derecha o
resistencia vascular pulmonar elevada) se pueden evitar mediante una reparacién

completa.

Evaluacién ambulatoria. Pacientes operados

La mayoria de los adultos que se sometieron a una cirugia para el PAPVC seran
completamente reparados y deben llevar una vida sin restricciones, similar a los pacientes
después de la reparacion de un ASD aislado. Sin embargo, es importante destacar que todos
los pacientes de reparacion post-PAPVC deben ser evaluados una vez en el postoperatorio
para obstruccion de la vena (s) pulmonar (s) re direccionada (cuadro 4). Los pacientes que
se sometieron a reparacidon tardia siguen en mayor riesgo de arritmias auriculares
postoperatorias y la hipertensién pulmonar. Las personas con sintomas de disnea o
infecciones respiratorias recurrentes necesitan un examen mas minucioso para excluir
complicaciones tardias como obstruccién venosa sistémica, hipertensidon pulmonar residual
o, lo que es mas importante, estenosis / obstruccién de las venas pulmonares reimplantadas
o redirigidas. Si esto ocurre, suele estar a lo largo de la linea de sutura en el sitio de
reimplantacién en la auricula izquierda. La evaluacién ambulatoria del adulto con PAPVC
reparado puede incluir:

e Historia y examen fisico - los resultados suelen ser normales; Puede haber un gran
desdoblamiento del segundo sonido cardiaco pero no debe ser persistentemente
fijo-dividido. El componente pulmonar al segundo sonido cardiaco debe ser normal
(no acentuado). Los soplos sistdlicos o diastélicos generalmente no deben estar
presentes.

e El patrén de bloqueo de la rama derecha del electrocardiograma es comun; Puede

estar presente un bloqueo auriculoventricular (AV) de primer grado.
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MonitoreoHolter: se utiliza para investigar sintomas tales como palpitaciones,
para identificar arritmias auriculares subclinicas y para excluir la disfuncion del
noédulo sinusal.

La radiografia de tdérax-el tamano del corazén debe ser normal, las arterias
pulmonares centrales prominentes pueden todavia estar presentes; La poda
vascular pulmonar o la hipoperfusidon como signos de hipertensidon pulmonar deben
alertar al médico sobre la resistencia vascular pulmonar elevada residual. La
congestién venosa pulmonar unilateral puede sugerir una posible obstruccion de la
barrera venosa pulmonar.

Ecocardiografia: debe mostrar anatomia intracardiaca normal con tamafio normal y
funcidn ventricular derecha y izquierda. Dependiendo de la edad en la reparacién
puede haber dilatacidon persistente auricular derecho y ventricular derecha; Se
puede estimar la presion sistdlica ventricular derecha con la velocidad del chorro de
regurgitacion tricuspide para excluir la hipertension pulmonar. El estudio de la
burbuja salina agitada puede ayudar a excluir la comunicacion residual del nivel
auricular; Finalmente, el flujo venoso pulmonar debe ser inter- rogado para excluir
la obstruccion venosa pulmonar (puede ser necesaria una ecocardiografia
transesofagica); El flujo venoso pulmonar debe ser fasico y no continuo y debe ser
de baja velocidad.

Resonancia cardiaca por resonancia magnética / MRA (angiografia por resonancia
magnética) o CTA-a menudo son las mejores modalidades para evaluar la
obstruccion venosa pulmonar, especialmente en un adulto con ventanas
ecocardiograficas acusticas limitadas. Las reconstrucciones multiplanares y las vistas
tridimensionales (3D) pueden facilitar la visualizacion y la planificacién quirurgica.
Las técnicas de cuantificacion de flujo con resonancia magnética pueden enumerar
el grado de obstruccién.

Cateterizacion cardiaca: se requiere cuando se sospecha hipertension pulmonar y/o
obstruccidon venosa pulmonar o no puede descartarse mediante imagenes no

invasivas. La obstruccidén venosa sistémica puede ser susceptible a la angioplastia
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con balén transcatéter y al stent. La angioplastia con balén de corte parala | MEXI[C()

estenosis de venas pulmonares individuales puede ser eficaz, pero a menudo

es sélo una medida temporizadora.

CUADRO 4. TRATAMIENTO TARDIO

e La gestion de la obstruccién de las venas pulmonares por lo general requiere
intervencion quirurgica.

® La obstruccion de las venas sistémicas puede ser favorable a la intervencion con
catéter de catéter balén y colocacién de stent.

e La hipertensién pulmonar puede requerir terapia vasodilatadora pulmonar en
curso para disminuir la resistencia vascular pulmonar.

e Las arritmias auriculares pueden requerir farmacoterapia a largo plazo o ablacion

transcatéter

Pacientes no operados

El diagndstico de PAPVC puede ser dificil. En general, este diagndstico debe considerarse en
pacientes con un lado derecho dilatado del corazén de etiologia poco clara, especialmente
si se piensa que el septo auricular estd intacto. Ademads, los sintomas coexistentes de
infecciones toracicas recurrentes o intolerancia al ejercicio pueden provocar una

evaluacion.

Los catéteres venosos centrales que terminan en lugares inusuales en la radiografia de
téraxpueden aumentar la sospecha, ademas los pacientes con taquiarritmias auriculares
establecidas o signos de insuficiencia cardiaca derecha deben tener este diagnodstico

considerado.
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Historia y examen fisico

La historia y el examen fisico deben incluir la evaluacion de lo siguiente:

Eyaculacidon ventricular derecha con amplia y quizas persistentemente fija-divisiéon
Del segundo sonido cardiaco-en pacientes con PAPVC significativa con o sin un ASD
que conduce a la dilatacion del corazén derecha y aumento del volumen ventricular
derecho

Murmullos: un soplo sistélico de eyeccién a lo largo del borde esternal izquierdo que
refleja el aumento del volumen ventricular derecho; Un soplo sistélico en el borde
esternal izquierdo inferior de la regurgitacion tricispide secundaria a la dilatacion o
hipertensidn ventricular derecha o un ruido diastdlico por el exceso de flujo a través
de la valvula tricuspide.

Acentuacion del componente pulmonar al segundo sonido cardiaco, lo que sugiere

hipertension pulmonar.

Electrocardiograma

La electrocardiografia se utiliza para buscar lo siguiente:

Bloqueo de rama derecha o conduccidn intraventricular inespecifica es comun.
La desviacion del eje derecho también puede estar presente debido a hipertrofia.
El bloqueo cardiaco de primer grado ocurre comuUnmente con un volumen

significativo.

Monitoreo Holter

Se pueden realizar registros de electrocardiograma ambulatorio (ECG) de 24 horas para

detectar arritmias auriculares ocultas, como para los pacientes operados.
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Radiografia de Térax

La dilatacidon del lado derecho del corazén estd presente en la proyeccidn lateral en
pacientes con PAPVC significativa. La cardiomegalia puede ser visible en la vista
posteroanterior. Las arterias pulmonares centrales son prominentes, y el aumento de las

marcas vasculares pulmonares periféricas son comunes.

Ecocarordiografia

La dilatacion auricular y ventricular derecha puede verse en las vistas paraesternal de cuatro
camaras y de eje corto / largo. La anatomia del septo auricular debe ser evaluada con
imagenes Doppler color y con frecuencia con contraste salino agitado. Regurgitacion
tricuspidea a menudo estad presente y ayuda en la estimacidon de la presién sistdlica
ventricular derecha. La ecocardiografia transesofagica puede ser necesaria para
documentar el origen y el sitio de drenaje de la PAPVC. La imagen con Doppler de onda
pulsada evaluaria las estenosis preoperatorias.

Imagen / angiografia de resonancia magnética cardiaca o angiografia tomogréfica

computarizada

La imagen cardiaca y la angiografia delinean el origen, el curso y el sitio anastomotico de
la(s) vena (s) andmala (s) y es especialmente atil para la anatomia vascular compleja (Figura
2). CTA ofrece una resoluciéon mas alta que la RM. Se ha demostrado que las secuencias de
eco de spin angiograficas 3D de alta resolucidn, con T1, diagnostican con fiabilidad la PAPVC
en adultos.Estos procedimientos no estan limitados por ventanas actsticas o artefactos
de pulmén y se puede ver mds distalmente que con la ecocardiografia. Permiten la
reconstruccién y manipulacion multiplanar, lo que ayuda en la planificacién preoperatoria.
Se puede cuantificar el tamafio (dimensiones y volimenes) y la funcién del lado derecho del
tamafo del corazén (dimensiones y volumenes). La cuantificacion del flujo puede estimar

Q. P: Q. Sy grado de estenosis dentro de las venas (sélo MRI).
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Figura 2. A, Imagen de cuatro cdmarasde RM | MEX|[C()
cardiaca que muestra la ampliacién

ventricular derecha de una SV-ASD. En los paneles
1 a 3 se observa mejor la ven- tricula derecha
agrandada, mientras que la comunicacién junto
con algunas de las venas pulmonares se observa
mejor en el panel 4. B, Proyeccion de intensidad
maxima proyeccién multiplanar de un angiograma
de TC también muestra PAPVC del Derecha y

derecha de la vena pulmonar del [6bulo medio a la

auricula derecha. La vena cava superior esta llena
de agente de contraste, y hay alglin artefacto de llenado en su interior. C, Se muestra una
reconstruccién en 3D con aumento de color del mismo angiograma de TC. Aqui la vena
pulmonar del |I6bulo medio superior derecho y derecho puede verse aln mas claramente

drenando en la vena cava superior.

Cateterismo cardiaco
Esto se indica cuando se sospecha hipertension pulmonar o para la angiografia coronaria
para excluir la enfermedad de la arteria coronaria oculta en pacientes mayores de 40 afos

se refiere para la cirugia. El cateterismo cardiaco permite:

e Angiografia selectiva de las arterias pulmonares derecha e izquierda, que puede
confirmar la presencia y el curso de la(s) vena (s) pulmonar (es) anormal (es) en
levofase

e Canulacién de venas pulmonares de drenaje anémalo y angiografia con globo de
cufia para delinear su curso de manera retrégrada

e Determinacion de las presiones del ventriculo derecho y de la resistencia de arteria.

e Evaluacién de la reactividad vascular pulmonar (conocida como Oxido).
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Aunque los pacientes que no han sufrido una reparacién pueden permanecer | MEX|IC()
asintomaticos durante afios, los cambios cardiovasculares relacionados con la edad

pueden producir sintomas. La alteracion de la observacion ventricular izquierda (en
pacientes ancianos con enfermedad arterial coronaria y / o hipertensidn sistémica) puede
conducir a un aumento de la presiodn auricular izquierda con un aumento subsiguiente de
derivacién de izquierda a derecha a través de la vena pulmonar. Por lo tanto, los pacientes
con una sola vena pulmonar conectada de forma andmala deben tener un seguimiento

especializado infrecuente y pueden requerir intervencién tardia, dependiendo de la

magnitud de la derivacion y de los sintomas.

Opciones de administracién tardia

Los pacientes que han alcanzado la edad adulta sin reparaciéon de su anomalia venosa
pulmonar a menudo tienen una dilatacidn cardiaca derecha a causa de la excesiva carga de
volumen hasta la auricula derecha y el ventriculo derecho. Como resultado,
independientemente de la presencia o ausencia de sintomas, estos hallazgos son
indicaciones para la intervencion quirudrgica. Las indicaciones, los riesgos y los beneficios

esperados de la cirugia tardia para la reparacion de la PAPVC son similares a los de los ASD.

El embarazo

El embarazo en pacientes con PAPVC reparado es bien tolerado y se considera de bajo
riesgo. Los pacientes con PAPVC no reparados pueden tener dilatacidn del corazén derecho
o hipertensidon pulmonar y riesgos asociados. La evaluacién de la preconcepcién y el
asesoramiento deben ser emprendidos para tratar cdmo el embarazo puede afectar la salud
de la madre, asi como el riesgo para el feto. La evaluacion materna debe evaluar cualquier
obstruccidn residual del canal venoso pulmonar, tamafo y funcidn del corazén derecho, e

hipertension pulmonar. Puede indicarse la monitorizacidn del ritmo para detectar arritmias
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auriculares. Los pacientes reparados mas adelante pueden tener la dilatacién derecha | N[EX|[C()
del corazdny los riesgos asociados de arritmias e insuficiencia cardiaca. Otros factores

de riesgo durante el embarazo incluyen una mala funcién ventricular sistémica y una mala
clase funcional antes del embarazo. Las tasas de recurrencia de la PAPVC varian de 2% a
12% en todo el espectro de ECy el riesgo de transmisién difiere dependiendo de si la madre

o el padre esta afectado.'

El parto vaginal normal es el método preferido en pacientes con PAPVC reparados o no

reparados excluyendo las complicaciones mencionadas u otras indicaciones obstétricas.

Endocarditis, ejercicio y cirugia no cardiaca

Las directrices para la profilaxis de endocarditis infecciosa restringieron a quienes debian
recibir profilaxis antibidtica, la profilaxis de la endocarditis infecciosa nunca se recomendod
parala PAPVC no reparada o paralos ASD asociados y alin no se recomienda para la mayoria
de los pacientes con anomalias venosas pulmonares reparadas o no reparadas, incluido el
sindrome de la cimitarra. Las excepciones incluirian a todos los pacientes dentro de los 6
meses de una intervencién quirudrgica cardiaca o aquellos con antecedentes de endocarditis
infecciosa.'’Se podria considerar a aquellos con hipertensién pulmonar residual o
regurgitacion valvular auriculoventricular significativa adyacente, de manera que el chorro
regurgitante turbulento pudiera perjudicar la endotelizacién.

En cuanto al ejercicio, los pacientes con PAPVC reparados sin lesiones, no deberian tener
limitaciones fisicas. Son asingoldgicos y la mayoria son asintomaticos de insuficiencia
cardiaca o arritmias, los pacientes con TEA no complicada asociada no tienen limitaciones
de ejercicio.13 Sin embargo, si existe hipertensidon pulmonar residual o arritmias auriculares,
algunas actividades extenuantes deben ser restringidas.

Con respecto a la cirugia no cardiaca, la mayoria de los pacientes con PAPVC no tendran

recomendaciones globales especificas ni contraindicaciones. Los pacientes cuyo defecto ha
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sido reparado deben ser evaluados preoperatoriamente para obstruccién venosa | MEX|[C()

pulmonar, hipertension pulmonar, insuficiencia cardiaca, cianosis o arritmias

auriculares.

VIll.  PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

a. Pregunta de investigacién

¢Cual es el resultado posquirurgico clinico en el seguimiento de los pacientes operados de

correccidn de drenaje andmalo de venas pulmonares?

IX. JUSTIFICACION
El seguimiento a largo plazo de pacientes corregidos de cardiopatias congénitas es cada vez
mayor ya que la esperanza de vida de estos ha ido mejorando en el tiempo
En este trabajo se presenta un andlisis de los resultados clinicos en términos de mortalidad,
comorbilidad posquirrurgica y arritimas, falla cardiaca el seguimiento clinico en una serie

de pacientes operados de correccién de conexién andmala de venas pulmonares en el INC.

X. HIPOTESIS DE TRABAJO
La mortalidad posquirdrgica en pacientes tratados de correccién anémala de venas

pulmonares es baja a pesar de tratarse de dos procedimientos de correccion.

XI. OBJETIVOS
Generales:
Analizar la mortalidad y morbilidad posquirdrgica mediata del procedimiento de correccion
de drenaje andmalo de venas pulmonares.
Analizar el perfil clinico (clase funcional) y ecocardiografico de los pacientes posoperados

de correccion de drenaje andmalo de venas pulmonares en el seguimiento.
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Especificos:

Describir las caracteristicas demograficas de los pacientes.

Describir las caracteristicas ecocardiograficas de los pacientes posoperados de correccién
de drenaje andmalo de venas pulmonares.

Describir la incidencia de falla cardiaca posquirurgica y la clase funcional.

Describir la incidencia de arritmias bloqueo AV en la evolucidn a largo plazo.

Describir la frecuencia de retraso psicomotriz. Los scores de evaluacién cognitiva se
reportan en el rango de normal-bajo en pacientes con drenaje andmalo mas CIA versus
pacientes con cardiopatia congénita compleja agregada donde los scores descienden a bajo,
sin embargo, estos datos no pudieron ser analizados en nuestros pacientes por una

ausencia de evaluacién de lo cognitivo como examen rutinario.

Xll. MATERIALY METODOS
Disefio del estudio: Estudio observacional, transversal, retrospectivo, descriptivo.

Fuente de informacion secundaria

criterios de inclusién: Pacientes de cualquier edad y género, con diagndstico de conexidn
andmala de venas pulmonares sometidos o no a tratamiento quirurgico, correccién parcial
o total asociados o no a otras cardiopatias congénitas cuyo tratamiento y seguimiento se
llevd en Instituto Nacional de cardiologia Ignacio Chavez en el tiempo comprendido entre

2004y 2017.

criterios de exclusion: No hay criterios de exclusidn en el estudio y tampoco criterios de

eliminacidn por su caracter retrospectivo.

Definicidon de variables:

Edad: numérica, medida en anos, con media respectiva

Género: dicotdmica: masculino, femenino
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Correccion: dicotémica: Exitosa, no exitosa

Tipo de CIA: Dicotémica foramen oval, no foramen oval

Clase funcional: Dicotdmica | y Il o mas.

Tiempo de seguimiento:categdrica nominal, menos de 1 afio, 1 a 10 afios y mas de 10 afos.
Muerte: dicotdmica, si, no.

Causas de la muerte: dicotdmica, quirurgicas, no quirurgicas.

Visitas a urgencias: dicotémica si, no.

Uso posquirdrgico de diurético: Dicotdmica si, no.

Mediciones:

Se revisaron los expedientes electrénicos de los pacientes con diagndstico de drenaje
andmalo de venas pulmonares,edad, genero, diagnostico, procedimiento de correccién,
visitas al servicio de urgencias, tiempo de diagndstico a tratamiento, consumo
posquirdrgico de diuréticos, correccion exitosa, clase funcional, arritmias, muerte, causa de

la muerte.

Andlisis estadistico:

Los datos fueron analizados con el paquete estadistico SPSS, version 21.0 para MAC.
Se hizo el andlisis descriptivo, asi se reportaron porcentajes de la edad al momento
de la correccion, genero, drenaje andmalo parcial, total, arritmias y bloqueo AV.

Se realizod el analisis con prueba de CHI cuadradapuesto que los datos tienen una

distribucién normal.

XIl. RESULTADOS Y ANALISIS DE LOS RESULTADOS

Se analizaron un total de 136 pacientes, ingresados en el hospital entre Enero de 2004 y
Diciembre de 2017.La totalidad de los pacientes tuvieron diagnéstico de drenaje andmalo

de venas pulmonares.
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EI 80% tuvo drenaje andmalo parcial y 20 % drenaje andmalo total, la edad medialla | MEXI[CO
correccion fue 15.5 anos, el 57% fueron género femenino y 43% género masculino. EL

20% de los pacientes presento una cardiopatia extra al drenaje andémalo y comunicacién
interauricular (tabla 1), de las cuales las cardiopatias complejas con 21% son las mas
frecuentes, seguidas de tetralogia de Fallot 17% y PCA 9%, la CIV y la coartacién aortica se
presentan en un 4%. El 85% se mantuvo en ritmo sinusal y el otro 15% presento alguna
alteracion del ritmo, las que mas se presentaron FA y Flutter. El 17% presento bloqueo AV
versus 83% que no tuvo alteraciones de la conduccion. En el 79% de los casos la indicacidn
quirurgica fue por el drenaje andmalo y en 21% por el drenaje andmalo con otra cardiopatia
congénita.

El 82% se encontro en clase funcional 1 al momento del analisis, versus un 18% que se hallé

en clase funcional Il, Il o IV. El 87% se corrigid exitosamente y en el 17% no logro separarse

por completo la circulacidon venosa de la arterial.

Diagnostico
Frecuencia |Porcentaje [Porcentaje Porcentaje
valido acumulado
parcial ]109 80,1 80,1 80,1
Validos Total 27 19,9 19,9 100,0
Total 136 100,0 100,0
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Genero

Frecuencia |Porcentaje [Porcentaje Porcentaje
valido acumulado
mujer 79 58,1 58,1 58,1
Validos hombre |57 41,9 41,9 100,0
Total 136 100,0 100,0
tipo_de_cia
Frecuencia |Porcentaje |Porcentaje Porcentaje
valido acumulado
no ostium secundum |95 69,9 69,9 69,9
Validos ostium secundum 41 30,1 30,1 100,0
Total 136 100,0 100,0
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Asociacion con otras cardiopatias |

Tetralogia de

fallot Doble lesid
oble lesion
17% I Compleja
pulmonar 21% Atresia Pulmonar
0,
4% + CIV

Coartacién 4%

aortica + PCA
4%
Compleja +
transposicion de
grandes artétas est/enosis
Transposigign __detarama Cimitarrdipoplasiade
de grandes derechadela _— - — 9%ramaderechade
arterias pulmonar la pulmonar
8% 4% 4%

Cimitarra + PCA
9%

FIGURA 1. Asociacidn con otras cardiopatias

CLASE FUNCIONAL

Clase Funcional Il
-1V
18%

Clase Funcional |
82%

FIGURA 2. Clase funcional.
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PACIENTES CON DRENAJE ANOMALO

Parcial
80%

FIGURA 3. Diagndstico.

PACIENTES TRATADOS
QUIRURGICAMENTE

No exitosos
17%

Exitosos
83%

figura 4. Exito quirdrgico.
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Mortalidad.

La mortalidad fue 5.9% ( 8 pacientes) de los cuales, el 37.5% (3 pacientes) murieron
por cusas no relacionadas a cirugia y previo a haber sido tratados. El 62.5% (5 pacientes)
murieron en el posquirdrgico mediato; el 80% (4 pacientes por choque cardiogénico
posquirurgico y el 20% (1 pacientes por trombosis posquirurgica) (Tabla 1). 5 pacientes
(62.5%) murieron antes del 1 afio de seguimiento y 3 (37.5) pacientes murieron entre el 1y
10 afios de seguimiento. Chi2 0.055.

De los pacientes con drenaje andmalo parcial 109, murieron el 3.8% (4 pacientes), de los
pacientes con drenaje andmalo total 27 murieron el 17.3% (4 pacientes) de modo que el
drenaje andmalo total se relacioné con mayor mortalidad con una Chi2 de 0.049.

De los corregidos exitosos 103, murieron 3 pacientes, el 2.9% y de los corregidos no exitosos
murieron 5 pacientes, el 15.1%, con una significancia 0.02 por CHI2. De los 128 pacientes
vivos al momento del andlisis, 11 (8.5%) pacientes tuvieron una clase funcional diferente a
I, mientras que 117 (91.5%) se mantuvieron en clase funcional I.

Arritmias

De los 136 pacientes, 9 (6.6%) presentaron arritmias cardiacas, y el 93.3% se mantuvo en

MEX}ICO

ritmo sinusal.
Mortalidad
Frecuencia |Porcentaje [Porcentaje Porcentaje
valido acumulado
vivos 128 94,1 94,1 94,1
Validos muertos |8 5,9 5,9 100,0
Total 136 100,0 100,0
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Tabla 1.
Tiempo de seguimiento-Mortalidad

Mortalidad Total
vivos muertos
menos de 1 afio |34 5 39
tiempo_seguimiento 1 a 10 afios 72 3 75
mas de 10 afios |22 0 22
Total 128 8 136

Pruebas de chi-cuadrado

Valor gl Sig. asintotica
(bilateral)
Chi-cuadrado de Pearson 5,2462 2 ,073
Razén de verosimilitudes 5,789 2 ,055
Asociacion lineal por lineal 4,873 1 ,027
N de casos validos 136

a. 3 casillas (50.0%) tienen una frecuencia esperada inferior a 5.
La frecuencia minima esperada es 1.29.

TIEMPO SEGUIMIENTO-MORTALIDAD
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Tabla 2.
Correccion Exitosa-Mortalidad

Mortalidad Total
Vivos muertos
, " correccion no exitosa 28 5 33
correccion_exitosa correccion exitosa 100 3 103
Total 128 8 136
Pruebas de chi-cuadrado
Valor al Sig. asintotica Sig. exacta Sig.
(bilateral) (bilateral) exact
a
(unila
teral)
Chi-cuadrado de Pearson 6,762° 1 ,009
Correccidn por 4,732 1 ,030
continuidad®
Razén de verosimilitudes 5,651 1 ,017
Estadistico exacto de ,021| ,021
Fisher
Asociacion lineal por lineal 6,712 1 ,010
N de casos validos 136

a. 1 casillas (25.0%) tienen una frecuencia esperada inferior a 5. La frecuencia minima
esperada es 1.94.
b. Calculado sélo para una tabla de 2x2.
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CORRECCION EXITOSA-MORTALIDAD
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Seguimiento

Tabla 3.
Diagnéstico-Mortalidad
Recuento
Mortalidad Total
Vivos muertos
gi i parcial 105 4 109
AgNOSICo total 23 4 27
Total 128 8 136
Pruebas de chi-cuadrado
Valor al Sig. Sig. exacta| Sig.
asintotica | (bilateral) | exacta
(bilateral) (unilat
eral)
Chi-cuadrado de Pearson 4,855° 1 ,028
Correccidn por 3,051 1 ,081
continuidad®
Razén de verosimilitudes 3,907 1 ,048
Estadistico exacto de ,049 ,049
Fisher
Asociacion lineal por lineal 4,819 1 ,028
N de casos validos 136

a. 1 casillas (25.0%) tienen una frecuencia esperada inferior a 5. La frecuencia

minima esperada es 1.59.
b. Calculado sélo para una tabla de 2x2.
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DIAGNOSTICO-MORTALIDAD
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XIV. DISCUSION
Segun estudios multicéntricos como ECHSA'?, de un total de 68 pacientes con drenaje
anomalo parcial, 6 (9%) murieron en el seguimiento, de los cuales 2 (%) fueron muertes
tardias por hipertension pulmonar. En otra serie de 80 pacientes' con drenaje anémalo
parcial de venas pulmonares 19 (24%) murieron en el seguimiento a 4.6 afios. Ambas
series con casos dedicados a drenaje andmalo parcial, mortalidad parecida a nuestra serie
sobretodo ECHSA.

L : . 16,1
Una serie mas grande con drenaje andmalo'®"

en el seguimiento a 15 afios posterior a
cirugia de un total de 306 nifios no se reporto mortalidad, probablemente estas cifras de
mortalidad nulas no concuerdan con los resultados de nuestro anélisis debido a que
tenemos una serie que reune el drenaje anémalo parcial y total, dentro de lo que el drenaje
total tiene una mortalidad posquirargica mas alta como lo demuestran algunas series'® "
la mortalidad temprana después de la correccion (a 30 dias del procedimiento) es 10%
con una mortalidad tardia de 5%, 4 puntos porcentuales mayor que la encontrada en
nuestra serie. Los factores de riesgo relacionados con esta mortalidad anomalias
coexistentes como fisiologia de ventriculo nico, corta edad al momento de la cirugia son
datos que se reprodujeron con una significancia estadistica comparados con otros grupos
de pacientes.”" ™’

En lo que respecta a la morbilidad el retardo neurocognitivo y las arritmias cardiacas son

los més frecuentes

35



XV. CONCLUSIONES

La mortalidad de la cirugia de correccién de cierre de CIA mas redireccién de flujo de
venas pulmonares tiene una mortalidad baja en el Instituto Nacional de Cardiologia
Ignacio Chavez, 5.9% comparable a la mortalidad pos un solo procedimiento, esta
mortalidad es mayor en los pacientes con drenaje andmalo total, cardiopatia congénita

ciandgena,
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