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RESUMEN

I ntroduccion. Lacardiopatiacongénitatipo conexion andmalatotal de venas pulmonares consiste en faltade conexion delas
cuatro venas pulmonares a atrio izquierdo; por lo que conectan al circuito venoso sistémico através de venastributarias o
directamente a atrio derecho. Representa alrededor de 1% de las cardiopatias congénitas.

Obj etivo. Conocer laexperienciaen €l diagnéstico y tratamiento medico-quirdrgico de estacardiopatiay reportar loshallaz-
gos de ellaen casos de autopsia.

Material y Métodos. Se revisaron los expedientes clinicos de 15 pacientes, |as variables consideradas fueron: métodos de
diagndstico como radiografia, €l ectrocardiograma, ecocardiogramay cateterismo cardiaco. Se hizo revision anatdmica del
corazOn de casos de autopsia para identificar las alteraciones.

Resultados. Durante €l periodo de 1994 a 2004 se encontraron un total de 15 casos con diagnéstico de conexion anémala
total de venas pulmonares. La variedad de conexion anémala mas frecuente supracardiaca en 73%. Actualmente lamortali-
dad quirudrgica es de 38%. L os corazones de autopsia que revisamos fueron variedad supracardiacay seno coronario.
Discusion. Estacardiopatiacongénitaes poco frecuente en el Hospita Infantil del Estado de Sonora; lavariedad supracardiaca
fue lamés frecuente encontrada, situacion similar presentada en otros reportes. El diagndstico especifico de estamalforma:
cion se hizo por la oportuna intervencién del Cardidlogo Pediatra ante |os signos 'y sintomas clinicos de existencia de una
cardiopatia. Los factores socioecondémicos, complicaciones pulmonares, desnutricion y tiempo de espera para cirugiainflu-
yeron enlamortalidad. Lapresenciade anomaliaextracardiaca asociadatuvo implicaciones que ensombrecieron el pronés-
tico.

Conclusion. En el futuro esperamos contar con mayores recursos materiales que faciliten la cirugia en tiempo oportuno,
adquirir mayor experiencia medico-quirdrgicay disminuir las complicacionesy mortalidad que se nos presentan.

Palabras Clave: Conexién anémalatotal de venas pulmonares.

SUMMARY

I ntroduction. The congenital heart diseasetypetotal anomal ous pulmonary venous connection isacondition that thereisno pulmonary
venous connection to the left atrium and four veins connect to the systemic venous circulation through one of its tributaries or
directly to right atrium. It represents approximately 1% of all congenital heart disease.

Object. Report the experience in the diagnostic and medical-surgical treatment with this congenital heart disease. The hearts of
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autopsy studies with this anomalies were examined and we present anatomic finding.
Material and Methods. We reviewed the clinical records and chest x ray, electrocardiogram echocardiogram and cardiac
catheterization. The hearts were examined by ourselves and we described the anatomic characteristic of each one.
Results. Inaperiod of 1994 to 2004 wefound fifteen casesof cardiac malformation typetotal pulmonary vein anomal ous connection.
The most frequent variety of this type of malformation was the supracardiac in 73%. Actually the surgical mortality is 38%. The
hearts of autopsy studies were supracardiac and coronary sinus cardiac variety.
Discussion. Thiscardiac malformationisarare malformation in our hospital. The supracardiac variety wasthe most common similar
to othersreports. The specific diagnoses of this condition, was made by Pediatric-Cardiol ogist on his opportune participation because
the patients had signs and symptoms of congenital heart disease. The socioeconomic factors, pulmonary complications, malnutrition
and time of waiting to surgery had influencein the mortality. Coexistence of noncardiac anomaly might cast ashadow over prognosis.
Conclusion. Inthefuture we hopeto have moretechnol ogy and to have the opportunity to do surgery on time and to acquire medical
and surgical experience to reduce the complications and mortality.

Key Words: Anomalous pulmonary venous conecction.

INTRODUCCION

Laconexién (también llamadadrenaje, retorno o des-
embocadura) anémalatotal de venas pulmonares (CATVP) es
una malformacion cardiaca donde las venas pulmonares que
normal mente conectan con €l atrio izquierdo no lo hacen'y su
conexién o drengje de sangre arterial que viene de pulmén lo
[levan directamente al circuito venoso sistémico, venoso
coronario o directamente al atrio derecho. Constituye aproxi-
madamente el 1% de todas las cardiopatias congénitas.

Esta malformacion cardiaca fue descrita por vez pri-
mera por Winslow en 1739 apareciendo reportes en autopsias
por diversos autores en afios posterioresy en 1950 Friedlich y
colaboradores publicaron el primer caso diagnosticado envida
y seiniciaron los primeros intentos de correccién quirdrgica.
En la actualidad han aparecido varios autores que han contri-
buido al estudio de esta entidad®.

Dos son las formas de conexion venosa anémala: 1)
parcial y 2) total. Laconexion parcia cuenta con algunas ve-
nas que drenan su contenido al atrio izquierdo y una o més
venas andmalas drenan a circuito venoso sistémico, venoso
coronario o atrio derecho. Una variante de ésta malformaci 02n
gue se acompafio de dextrocardia fue previamente reportada .

Enlaconexién andmalatotal devenaspulmonares|as
cuatro venas conectan con el circuito venoso sistémico. Tiene
cuatro formas de presentacién: supracardiaca, cardiaca,
infracardiacay mixta.

Este trabajo tiene como proposito conocer la expe-
rienciaquetenemos para€d diagnésticoy tratamiento quirdrgi-
co delaconexion andmalatotal de venas pulmonaresy revisar
los corazones de autopsia con esta anomalia diagnosticada en
el Hospital Infantil del Estado de Sonora.

MATERIAL Y METODOS

Del archivo clinico del Hospital se obtuvieron los ex-

pedientes de pacientes con diagndstico de cardiopatia congéni-
tatipo conexién anémalatotal de venas pulmonares durante el
periodo de 1994 a2004. Serevist labitdcoradetodaslasinter-
venciones quirdrgicas cardiovascul ares durante este periodo en
el que se realizaron 290 operaciones 'y en 8 (2.7%) casos la
operacion correspondié a cirugia correctiva para esta malfor-
macion.

Se revisd el expediente clinico para conocer en cada
caso la edad, €l sexo, lugar de origen, antecedentes de enfer-
medades cardiacas en lafamilia, complicaciones pulmonares,
estado nutricional, anomalias cardiacas y extracardiacas aso-
ciadas, sintomasy signos clinicos, edad a momento de diag-
néstico y deintervencion quirdrgicaasi como los resultado de
ela

En las radiografias de térax se midio el indice
cardiotoracico para determinar €l grado de cardiomegalia, las
caracteristicasdelavascularidad pulmonar y presenciadeima-
gen en “mufieco de nieve o0 en numero ocho”.

Con € electrocardiograma se determiné el grado de
desviacion del gje eléctrico, existencia de hipertrofia de cavi-
dades, presencia de ondas q en precordiales derechas y blo-
gueos de rama.

Se revisaron las grabaciones en casete VHS del
ecocardiograma con el fin de determinar |as caracteristicas de
la variedad anatémica, tamafio del defecto auricular y medi-
cién de la presiéon pulmonar a través de la velocidad de
regurgitacion tricuspidea. Los estudios de ecocardiograma se
hicieron con unamaguinaATL apogee XL con transductor 7.5
y 5 MHz. colocado en posicién paraesternal, apical, subcostal
y supraesternal en diversas proyecciones que permitieron el
andlisis de la variedad anatémica de la cardiopatia, y con €l
estudio doppler el andlisis hemodinamico cuantitativo de la
presién pulmonar.

Se revisaron los angiocardiogramas del cateterismo
cardiaco, reporte hemodinamico de oximetriasy presién arte-
riapulmonar.
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L os corazones de autopsia fueron revisadas para co-
nocer las variantes anatémicas.

RESULTADOS

De los expedientes clinicos con diagndstico de co-
nexion andbmalatotal de venas pulmonares; uno de ellosque se
intervino quirdrgicamente tuvo que ser excluido, porque el re-
porte de hallazgos quirdrgicos fue de otra anomalia compleja
tipo auricula Unica con ausencia de vavula A-V izquierda 'y
cavidad ventricular pequefia.

El diagndstico de esta malformacién en 15 casos se
confirmd con estudios en grabacion de video VHS del
ecocardiograma, al momento de lacirugia o en autopsia.

La variedad de conexion andmala total de venas
pulmonares méasfrecuentefuelasupracardiacay cardiacaatra-
vésdel seno coronario. No seencontrd lavariedad infracardiaca
ni mixta (Cuadro 1).

Cuadro 1
CONEXION ANOMALA TOTAL DE VENAS PULMONARES
No. de Casos 15
Variedad de CATVP No. Casos | Proporcién
Supracardiaca 0.73 11
Cardiaca (Seno Coronario) 0.27 4

La edad de presentacion de esta malformacion vario de re-
cién nacido a 2 afios con una media de 5.6 meses. En 14 (0.93) casos
la edad fue menor de 12 meses y en ellos 10 (0.71) tuvieron edad
menor de 6 meses.

El género masculino fue 9 (0.60) mas frecuente que €l fe-
menino 6 (0.40) casos.

En 8 (0.54) casos eran originarios del municipio de
Hermosillo, 5 (0.33) de municipios que se encuentran en €l &reanorte
y s6lo 2 (0.13) del area sur del Estado de Sonora.

No hubo antecedente de enfermedad cardiaca congénitaen
lafamiliani presencia de sindrome genético.

En 2 (0.13) casos la anomalia extracardiaca asociada fue
reflujo gastroesofégico y uno de ellos tuvo labio y paladar hendido..

El antecedente de enfermedad respiratoria de repeticién se
encontré en 12 (0.80) diagnosticada como bronconeumonia a repeti-
cién con hospitalizaci on en todos; en 6 casosla hospitalizacion fue de
tres 0 mas ocasiones. En 2 (0.13) no hubo antecedente de enfermedad
respiratoriay en otro seignora

Se encontr6 aterado el estado nutricional en 10 (0.67) ca
s0s. En 6 casos la desnutricion fue de |1 grado, tres desnutricion de |
grado y en uno desnutricion de Il grado. En 3 (0.20) casos su estado
nutricional no se afectd y en 2 no se documento el estado nutricional .

Lossintomasclinicosfueron latos, disminucién enlaingesta
de alimento, dificultad para ganar peso, diaforesis, irritabilidad, fati-
gaad aimentarsey vomito.

L os signos encontrados fueron dificultad respiratoriaacom-

pafiado de cianosis y estertores broncoalveolares en campos
pulmonares, soplo, hepatomegalia, alteracién en los pulsos,
reforzamiento del segundo ruido, deformidad e hiperdinamia, pali-
dez, hipoactividad e hipocratismo digital (Figura 1).

Figural
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No. Casos

Los 14 (0.93) estudios de radiografia de térax mostraron
cardiomegaliade grado variablea medir el indice cardiotoracicoy en
todos se encontré aumento en e flujo vascular pulmonar (Cuadro 2).

Laimagen caracteristicade “mufieco de nieve o nimero 8"
se encontré en 4 (0.36) casos de 11 con anomalia variedad
supracardiaca (Figura 2).

Cuadro 2

CONEXION ANOMALA TOTAL DE VENAS PULMONARES
No. de Casos 15*

Cardiomegalia
Indice c-t No. Casos
Grado | 56 - 60 bx*
Grado |1 61-74 6
Grado |11 75 - 100 3

* Uno no tiene estudio.
** 4imagen de mufieco de nieve o en nlmero 8.
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Radiografia de térax: Imagen “mufieco de nieve’.
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casos mostro desviacion del € e eléctrico aladerechaentre 90
y 180° en 8 casos y solo uno con desviacién extrema en el
cuadrante superior derecho y en todos se encontré hipertrofia
ventricular derecha.

Presencia de ondas g en precordiales derechas en 3
casos y blogueo incompleto de rama en uno.

Serevisaron 13 (0.87) grabacionesy en dos casos solo
se tuvo €l reporte anatdmico del expediente clinico (uno de
ellos tiene estudio de autopsia). La imagen anatdmica de la
conexién supracardiacafue claramente definidaasi comoenla
variedad cardiaca a través del seno coronario (Figura 3). El
diametro delacomunicaciéninterauricular medido en 11 (0.85)
casosvaridde4a5mmen3,de6a7en7yde8mmenl. Se
obtuvo informacién hemodindmica de la presion pulmonar
mediante el registro de la velocidad de flujo de regurgitacion
tricuspidea en 11 (0.85) casos y esta varié de 3.03 mts/seg. a
5.35 mts/seg. calculando una presion pulmonar de 37 a 115
conunamediade 62.8 mmHg. El gradiente de presién pulmonar
visto mas frecuente varié de 40 a 50 mmHg. Al comparar la
edad, velocidad deflujo deregurgitacion tricuspideay gradiente
depresion entrelos pacientes con variedad supracardiacay seno

Figura 2

El estudio electrocardiogréfico practicado en 9 (0.60)

coronario, se encontré gque no existe diferencia significativa
(Cuadro 3).

Lado A: Variedad Supracardiaca

Figura3
ECOCARDIOGRAMA
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Lado B: Variedad Seno Coronario

Cuadro 3

Ecocardiograma
Compar acion de medidasal doppler deregurgitacion tricuspidea variedad:
supracar diaca (S) y seno coronario (C)

S C MODELO
MEDIA DESV. EST. MEDIA DESV. EST. R2 PRUEBA P
EDAD 5.99 6.86 4.33 153 0.012 Fot 0.6916
VELOCIDAD 3.66 0.66 4.49 0.93 0.24 Fot 0.1266
GRADIENTE 55.25 20.87 83 33.04 0.24 Fot 0.1233
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Todos tuvieron dilatacion de ventriculo derecho por
sobrecarga devolumen. En 2 (0.13) casoslaanomaliacardiaca
asociada fue insuficiencia valvular mitral y en otro estenosis
valvular pulmonar (con valvula en “domo” gradiente de pre-
sién valvular 51 mmHg.) y conducto arterioso permeable con
cortocircuito unidireccional e izquierdaa derecha.

El cateterismo cardiaco se realizo en 5 (0.33) casos
con la variedad supracardiaca con €l fin de aclarar dudas en
relacion alaanatomiadel retorno venosos pulmonar y/olapre-
sién arterial pulmonar. Laimagen cardioangiogréfica mostré
retorno venoso andmalo total avena“vertical” que se continud
lavenainominaday con vena cava superior, dando en conjunto
laimagen superior del “mufieco de nieve o numero ocho” (Fi-
gura 4). Un caso mostré dilatacion importante vena vertical
debido a compresion de este vaso por el bronquio. Solo dos
estudios de cateterismo tienen reportado la presion arterial
pulmonar quefuede 31y 35 mmHg. Lasoximetriasrealizadas
durante el estudio mostraron aumento en la saturacion de
oxigeno de 98% en vena cava superior comparada con vena
cavainferior.

Laedad en que se establecid el diagnosticoy sellevd
acabo laintervencién quirdrgicavari6 de 3 meses a5 afios con
un tiempo de esperaparala cirugiade 5 meses a 3 afios.

Serealizaron 8 (0.53) operaciones con €l fin de corre-
gir lamalformacion. Se presentaron 3 (0.38) defunciones; dos
tempranas durante la intervencién quirdrgica y una tardia 4
meses después de la operacion por dafio pulmonar, diagnosti-
cado como displasia broncopulmonar al haber cursado con re-
flujo gastroesofégico severo y haber necesitado gastrostomia
tipo Nissen. De los que viven, 1 (10.3) qued6 con dafio cere-
bral irreversible después del evento quirtirgico como compli-
cacion isguémico-hipoxico transoperatorio. Los 4 (0.50) res-
tante se encuentran con buen crecimiento y desarrollo, libres
de complicaciones.

De 7 (0.47) casos no operados 4 han fallecido, uno
acudi6 a otra institucién de salud para su atencion, otro seig-
norasu situacién y uno mas esté en esperade su cirugiaa mo-
mento de estarevision.

Serevisaron tres corazones de autopsia, dos operados
guefallecierony otro no operado. El estudio de autopsiacorro-
boré la malformacion anémala total de venas pulmonares
supracardiaco en dosy uno a seno coronario (Figura5).

DISCUSION

La conexion venosa pulmonar anémala total es una
mal formaci 6n poco frecuente en los nifios con cardiopatia con-
génita. En unarevision previaen casos de autopsia se observo
una presentacién baja en casos de cardiopatia complejad*. La
experienciaen el Hospital se limita a 15 casos diagnosticados
en vida en un periodo de 10 afios.

Estamalformacién descritaen estudio de autopsial739
actualmente es detectada en forma temprana en el periodo

Figura4
CATETERISMO CARDIACO

L evoangiocardiograma. Opacificacion de venas pulmonares, vena
vertical, venainominaday vena cava superior.

Figura5
Pieza Anatémica

Corazdn y venas pulmonares derechas e izquierdas (VP), que des-
embocan en venavertical (VV).

neonatal por lasospecha clinicade presenciade malformacién
cardiaca congénita descubriéndola a través de estudio de
ecocardiograma.

Lavariedad de CATVP mésfrecuenteen nuestro hos-
pital fuelasupracardiacay cardiacaatravésdel seno coronario
gue essimilar alo consignado por otros®®.

El diagndstico en nifios de edad menor de 12 meses
sostiene la sospecha clinica temprana de alguna malformacion
cardiacay laoportunaintervencion del cardiologo pediatrapara
establecer € diagndstico especifico. Estamalformacion fuemés
frecuente en & sexo masculino sin embargo, ésta se presenta
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indistintamente en el masculino como femenino. Lapresencia
de anomal ia extracardiaca asoci ada puede tener implicaciones
pronosticas alin yacorregidaquirdrgicamente lamalformacion,
como sucedio en uno de los casos que fue determinante para
unamuerte tardiaal haber presentado reflujo gastroesofagicoy
labio y paladar hendido. Resalta la frecuencia de problemas
respiratorios en 0.80 de | os casos de indol e infecciosa arepeti-
cién que requirieron hospitalizacion; ello se debi6 a la
hemodinamicaalterada por lamalformacion aumentando con-
siderablemente el volumen sanguineo pulmonar y laelevacion
delapresion arterial pulmonar como se demostré con estudios
tanto noinvasivosatravésdel ecocardiogramacomoinvasivos
por medio del cateterismo cardiaco. Ladesnutricién se presen-
t6 en el 0.67 delos casos y ladesnutricion de |1 grado se pre-
sentd mas frecuente. La desnutricion en el nifio con enferme-
dad cardiaca se atribuye a causa multifactorial y en general,
siempre relacionadas con la repercusion hemodindmica de la
cardiopatia. Se ha propuesto un efecto negativo el estrato
socioecondmico bajo influye en lacondicion nutricional ; y en-
tre los factores considerados para que exista desnutricion esta
la disminucién en la ingesta de alimento, incremento de los
requerimientos energéticos por hipercatabolismo, hipoxia
tisular, acidosis metabdlicaeinfeccionesrespiratoriade repeti-
cion’.

Lamanifestacion clinica de esta cardiopatia depende
delavariedad anatémicadelamalformaciony laedad del nifio.
L as dos variedades de CATV P que encontramos suelen tener
sintomas en la etapa de lactante menor, sin embargo en €llo
también influye la presencia de al guna obstrucci6n anatémica
en €l retorno venoso pulmonar, que condiciona mayor altera-
cién hemodinamica por congestion. Por tal motivo, € grupo
menor de 12 meses de edad fue més frecuentey sus sintomasy
signos respiratorios fueron predominantes. Lacianosisy soplo
precordia suave ocasionado por el flujo venoso y sistélico
expulsivo deintensidad variable, son €l signo dealarmaparala
valoracion por el cardiol 6gico-pediatra.

L os estudios de Rx de térax mostraron cardiomegalia
en grado variable con flujo vascular pulmonar aumentado ala
repercusion hemodindmicade la cardiopatia.

Los casos de conexion venosa anémala total supra-
cardiaca presentaron imagen caracteristicaen “mufieco denie-
veoen 8 ene 36% pero ésta imagen caracteristica suele
verse arededor de los 6 meses de edad y se hareportado en el
41.2%" 8.

El electrocardiogramamostré desviacion del gje el éc-
trico a la derecha en todos los casos e hipertrofia ventricular
derecha; condicion que orientaa diagndstico.

El estudio de ecocardigrama fue el examen de mayor
valor para el diagnostico de esta cardiopatia al mostrar la va-
riante anatomicade lacardiopatiay evaluar su hemodinamica.

FiE)

Este método de diagndstico tiene una sensibilidad de 85% y
especificidad de 98% para esta cardiopatia. Aun cuando este
método de diagndstico resultaser degran utilidad nosotrostam-
bién individualizamos la patologia siendo necesario el
cateterismo cardiaco como sucedio en 4 casos’. En todos se
fundamenté presenciade hipertensién arterial pulmonar en gra-
do variable independientemente del tipo de conexién venosa
pulmonar anémala.

En los casos de conexién venosa anémala supra-
cardiaca el cateterismo corroboré esta variedad y en uno de
ellos el angiocardiograma mostré la obstruccién extrinseca en
venavertical por compresion de estructuras adyacentes entre el
bronquio principal izquierdo y la rama izquierda de arteria
pulmonar. Esta alteracion suele observarse hasta en un 50% de
laCATVP en lavariedad supracardiaca. También se ha descri-
to compresiones intrinsecas ocasionadas por cambios
histol 6gicos variables desde atrofia de la pared de la vena a
hipertrofia de intima, media-adventicia o ambas'®.

Actualmente, en nuestro medio varios factores influ-
yen en el manejo quirdrgico oportuno unavez diagnosticado la
CATVPYy son determinantes para optimizar |os resultados qui-
rargicos, uno de ellos es disminuir el tiempo de espera parala
operacién y en ello estén el factor socioeconémico y cultural
delafamiliay por otraparte lafalta de disponibilidad del ma-
terial quirdrgico cuyo costo es elevado. El tiempo de espera
prolongado pone en riesgo de mayor complicacién en pacien-
tes sintométicos. La mortalidad quirrgica para ésta cardiopa-
tia en nifios mayores de un mes de edad esde 6 a 13% y se
incrementa en nifios de menor edad. Se ha reportado una mor-
talidad tardiaen 3 a 15% de los casos falleciendo 3 a 6 meses
después delaoperacin con signos progresivos de hipertension
y edema pulmonar por obstruccion en € sitio anastomosado;
como posiblemente sucedié en uno de nuestros casosyaque no
se hizo estudio de autopsia.

CONCLUSION

En el Hospital esposible hacer el diagndstico tempra-
no de lamalformaci én cardiacatipo conexién andmalatotal de
venas pulmonares y establecer la variedad de ella con el
ecocardiograma. Sin embargo al individualizar el caso se de-
terminarallevar acabo procedimiento de cateterismo cardiaco
como se hace actualmente en otros centros médicos de
cardiologia.

En €l futuro esperamos contar con mayores recursos
materiales que nosfaciliten realizar intervenciones quirdrgicas
en formaoportunay con ello disminuir uno de losfactores que
influyen en la mortalidad; y adquirir mayor experiencia en el
manejo medico-quirdrgico con esta cardiopatia.
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