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Drenaje anómalo total de venas pulmonares variante 
supracardiaca en una mujer adulta
Supracardiac total anomalous pulmonary venous connection in an adult woman
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CARTA CIENTÍFICA 

La conexión anómala total de venas pulmonares 
(CATVP) es una cardiopatía congénita en la que la cir-
culación venosa pulmonar drena al sistema venoso sis-
témico1. La existencia de una comunicación interauricular 
es imprescindible para la supervivencia2. Según la 
clasificación de Darling modificada, puede ser supradia-
fragmática, infradiafragmática o mixta, dividiéndose la 
primera en supracardiaca, cardiaca e infracardiaca3. 

Su incidencia mundial es de 2/100.000 nacimientos4 
y representa el 1-3% de todas las cardiopatías congé-
nitas1; la más frecuente es la supracardiaca4. Se pro-
duce durante el desarrollo intrauterino y se debe a la 
persistencia funcional del sistema venoso primitivo5.

El diagnóstico se realiza mediante ecocardiografía. 
La tomografía computarizada o el cateterismo son úti-
les si existen dudas o coexistencia de anomalías aso-
ciadas2. Desde la obtención del diagnóstico definitivo 
existe ya una indicación de corrección quirúrgica. La 
evolución natural en corazones biventriculares sin re-
paración quirúrgica indica una mortalidad del 80% den-
tro del primer año de vida1. 

Las principales causas de muerte hospitalaria son el 
edema pulmonar agudo y las crisis de hipertensión 
pulmonar. Como complicaciones se mencionan tam-
bién arritmias, bajo gasto cardiaco y obstrucción de 
venas pulmonares residual1. Son factores de riesgo la 

variante infracardiaca, la presencia de obstrucción, el 
estado crítico preoperatorio, la hipoplasia de venas 
pulmonares y la presencia de otra malformación con-
génita mayor coexistente1.

Presentamos el caso de una paciente de 36 años 
que cursó dos embarazos con partos eutócicos no 
complicados, posterior a los cuales presenta dolor de 
pecho y disnea de grandes esfuerzos, misma que pro-
gresa hasta pequeños esfuerzos al momento del ingre-
so y se le suma cianosis. En el corazón se ausculta un 
soplo holosistólico en foco pulmonar y tricuspídeo. En 
la radiografía de tórax se observa el signo del muñeco 
de nieve y el electrocardiograma muestra un patrón de 
bloqueo de rama derecha.

En las pruebas de imagen se evidencia una dilata-
ción importante de las cavidades derechas, fracción de 
eyección del ventrículo izquierdo del 75%, insuficiencia 
tricuspídea moderada, comunicación interauricular y 
CATVP variante supracardiaca. El cateterismo realiza-
do previo al ingreso reporta hipertensión pulmonar mo-
derada (presión sistólica de la arteria pulmonar [PSAP]: 
45 mmHg). 

Se realiza corrección quirúrgica total por abordaje 
posterior con un tiempo de circulación extracorpórea 
de 1 hora y 48 minutos, y un tiempo de pinzamiento 
de 1 hora y 30 minutos. Al realizar la esternotomía 
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media longitudinal se observan las venas innominada 
y vertical muy dilatadas (los estudios de imagen pre-
vios indicaron la confluencia de las cuatro venas pul-
monares hacia un colector retropericárdico que drena-
ba hacia la vena innominada a través de una vena 
vertical) (Fig.1). Se realiza una incisión longitudinal en 
el pericardio para rodear con una ligadura de seda la 
vena vertical y disecar totalmente el colector posterior. 
Una vez iniciada la circulación extracorpórea se pro-
cede a ligar la vena vertical. En paro electromecánico 
y temperatura de 28 °C se inciden transversalmente el 
colector y el atrio izquierdo en su pared posterior hasta 
la orejuela izquierda, realizando una anastomosis la-
terolateral entre estas dos estructuras sin ocasionar 
tensión en los tejidos y evitando estenosis residuales 
en la anastomosis (Fig. 2). Se eligió este abordaje ya 
que es seguro, ofrece una exposición efectiva y no 
aumenta la incidencia de arritmias auriculares al no 
requerir más incisiones en las aurículas6. Mediante 
auriculotomía derecha se realiza el cierre de la comu-
nicación interauricular con parche de pericardio bovino 
fenestrado. 

La paciente permaneció 3 días en la unidad de cui-
dados intensivos, donde fue extubada en su primer día 
y permaneció con apoyo inotrópico con milrinona y 
norepinefrina durante 24 horas. Posteriormente tuvo 
una buena evolución, con ecocardiograma de control 
que reporta PSAP de 59 mmHg, septos íntegros y a 
nivel posterior de la aurícula izquierda flujo único de 

colector de drenaje venoso. Recibe el alta médica 
11 días tras el procedimiento.

El embarazo es un estado de alta demanda hemodi-
námica. El gasto cardiaco se eleva hasta un 100% 
durante el tercer trimestre5, por lo que es común que 
durante la gestación las mujeres debuten con síntomas 
asociados a malformaciones congénitas de otra mane-
ra silentes. La CATVP asociada al embarazo es rara e 
incluso se considera una indicación de terminación del 
embarazo7. Llama la atención que esta paciente haya 
tenido dos embarazos y partos eutócicos durante los 
cuales permaneció asintomática y sin diagnóstico. 

Esta evolución inusualmente tardía es atribuible a la 
afortunada presencia de algunos factores protectores co-
nocidos, como tratarse de una variante supracardiaca, la 
ausencia de otras malformaciones concomitantes que 
compliquen el cuadro, una comunicación interauricular 
amplia que permitía el paso irrestricto de sangre sumado 
a una insuficiencia tricuspídea que a su vez aumenta este 
flujo hacia la aurícula izquierda, y la ausencia de obstruc-
ción venosa en el trayecto hacia la aurícula derecha5. 

Una vez realizado el diagnóstico se debe hacer una 
minuciosa valoración anatómica y clínica de cada caso 
para definir la conducta. Toma relevancia el cateterismo 
derecho de las presiones pulmonares, ya que así se pue-
den detectar etapas tardías de hipertensión pulmonar, 
complicación muy frecuente al ser parte de la evolución 
natural de la enfermedad, que podría incluso contraindi-
car la resolución quirúrgica8. Los estudios de imagen de 

Figura  1. Angiotomografía, reconstrucción en tres 
dimensiones. Vista posterior. Se observa la conexión 
anómala total de venas pulmonares (VP) supracardiaca con 
colector que drena hacia una vena vertical (VV) que a su 
vez drena hacia la vena innominada (VI) y hacia la vena 
cava superior (VCS).

Figura  2. Anastomosis del colector hacia la aurícula 
izquierda. En bomba extracorpórea con corazón detenido 
y aorta pinzada, mediante abordaje posterior con luxación 
del corazón hacia el cirujano se realiza anastomosis del 
colector (C) hacia la pared posterior de la aurícula 
izquierda (AI).
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nuestra paciente se realizaron a lo largo de varios meses, 
ya que reside en otra provincia y tenía dificultad de acce-
so. El cateterismo realizado inicialmente mostró una hi-
pertensión pulmonar moderada, con lo que se decidió 
que era plausible aún la resolución quirúrgica.

Este procedimiento es poco común en adultos, por 
lo que su morbimortalidad perioperatoria no ha sido 
bien estudiada en este tipo de pacientes. Existen series 
de casos con pequeños grupos que reportan buena 
sobrevida6, mencionando como complicaciones distrés 
respiratorio, crisis de hipertensión pulmonar y bajo gas-
to cardiaco favorecidos por el hiperflujo pulmonar pre-
existente. Además, como complicación estructural más 
importante se debe tener muy en cuenta la estenosis 
residual en la anastomosis de las venas pulmonares 
hacia la aurícula izquierda, ya que se puede presentar 
hasta en el 19% de los casos9.

Se decidió desde un inicio colocar un parche fenestra-
do para prevenir complicaciones por hipertensión 
pulmonar grave en el posquirúrgico, pues a pesar de 
presentar hipertensión pulmonar moderada en el cate-
terismo inicial tuvo en el último mes deterioro de su 
clase funcional y se sumó cianosis a su sintomatología; 
estas son manifestaciones clínicas que indican un au-
mento de la hipertensión pulmonar. Además, pueden 
existir variaciones de la presión pulmonar secundarias 
a la altura; existen casos reportados en los que residen-
tes en grandes alturas pueden presentar importantes 
incrementos de la presión pulmonar al cambiar de 
localidad10. 

La evolución del cuadro fue excelente; el ecocardio-
grama posquirúrgico de control indica tabique interau-
ricular sin flujos residuales, hipertensión pulmonar gra-
ve y adecuado flujo a nivel de la anastomosis de venas 
pulmonares sin estenosis. 

Este caso es de relevancia ya que se trata de una pa-
ciente con una evolución peculiar de una CATVP. Llama 
la atención que, aunque se sabe que la presión arterial 
pulmonar de los habitantes de altura es mayor, no haya 
desarrollado hipertensión pulmonar grave a pesar de vivir 
en una ciudad situada a 2500 metros sobre el nivel del 
mar. De igual manera extraña su antecedente de edad 
adulta con varias gestaciones durante las cuales perma-
neció completamente asintomática a pesar de la aumen-
tada demanda hemodinámica que esto representa. 

Debido al riesgo de complicaciones con fallo derecho 
e hipertensión pulmonar, se decidió emplear un parche 
fenestrado para el cierre de la comunicación interauri-
cular. El procedimiento se llevó a cabo por abordaje 
posterior con una adecuada visualización de las 

estructuras. Este es el primer caso de corrección total 
de una CATVP en Ecuador. 

Nuestra paciente presentó una excelente evolución, 
con adecuada función hemodinámica y significativa 
mejoría en cuanto a sintomatología, por lo que tiene un 
buen pronóstico a largo plazo.
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