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Drenaje anémalo total de venas pulmonares variante
supracardiaca en una mujer adulta

Supracardiac total anomalous pulmonary venous connection in an adult woman
Javier Lopez'*, Irene Torres’, Jennifer Pacheco?, Richard Quizhpe® y Juan Flores'

'Servicio de Cirugia Cardiotordcica; 2Servicio de Hemodindmica; 3Servicio de Cardiologia. Hospital de Especialidades José Carrasco Arteaga,
Cuenca, Azuay, Ecuador

La conexion andmala total de venas pulmonares
(CATVP) es una cardiopatia congénita en la que la cir-
culacién venosa pulmonar drena al sistema venoso sis-
témico'. La existencia de una comunicacion interauricular
es imprescindible para la supervivencia®. Segun la
clasificacion de Darling modificada, puede ser supradia-
fragmatica, infradiafragmatica o mixta, dividiéndose la
primera en supracardiaca, cardiaca e infracardiaca®.

Su incidencia mundial es de 2/100.000 nacimientos*
y representa el 1-3% de todas las cardiopatias congé-
nitas'; la mas frecuente es la supracardiaca®. Se pro-
duce durante el desarrollo intrauterino y se debe a la
persistencia funcional del sistema venoso primitivo®.

El diagndstico se realiza mediante ecocardiografia.
La tomografia computarizada o el cateterismo son uti-
les si existen dudas o coexistencia de anomalias aso-
ciadas?. Desde la obtencién del diagndstico definitivo
existe ya una indicacion de correccion quirdrgica. La
evolucién natural en corazones biventriculares sin re-
paracion quirdrgica indica una mortalidad del 80% den-
tro del primer afio de vida'.

Las principales causas de muerte hospitalaria son el
edema pulmonar agudo y las crisis de hipertension
pulmonar. Como complicaciones se mencionan tam-
bién arritmias, bajo gasto cardiaco y obstruccion de
venas pulmonares residual’. Son factores de riesgo la
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variante infracardiaca, la presencia de obstruccion, el
estado critico preoperatorio, la hipoplasia de venas
pulmonares y la presencia de otra malformacién con-
génita mayor coexistente'.

Presentamos el caso de una paciente de 36 afos
que cursé dos embarazos con partos eutdcicos no
complicados, posterior a los cuales presenta dolor de
pecho y disnea de grandes esfuerzos, misma que pro-
gresa hasta pequenos esfuerzos al momento del ingre-
S0 y se le suma cianosis. En el corazén se ausculta un
soplo holosistdlico en foco pulmonar y tricuspideo. En
la radiografia de torax se observa el signo del mufieco
de nieve y el electrocardiograma muestra un patrén de
bloqueo de rama derecha.

En las pruebas de imagen se evidencia una dilata-
cién importante de las cavidades derechas, fraccion de
eyeccion del ventriculo izquierdo del 75%, insuficiencia
tricuspidea moderada, comunicacion interauricular y
CATVP variante supracardiaca. El cateterismo realiza-
do previo al ingreso reporta hipertension pulmonar mo-
derada (presion sistdlica de la arteria pulmonar [PSAP]:
45 mmHg).

Se realiza correccion quirlrgica total por abordaje
posterior con un tiempo de circulacién extracorpérea
de 1 hora y 48 minutos, y un tiempo de pinzamiento
de 1 hora y 30 minutos. Al realizar la esternotomia
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J. Lopez, et al.: Drenaje anémalo de venas pulmonares

Figura 1. Angiotomografia, reconstruccién en tres
dimensiones. Vista posterior. Se observa la conexion
anomala 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).

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 retropericardico que drena-
ba hacia la vena innominada a través de una vena
vertical) (Fig.1). Se realiza una incisién longitudinal en
el pericardio para rodear con una ligadura de seda la
vena vertical y disecar totalmente el colector posterior.
Una vez iniciada la circulacién extracorpérea se pro-
cede a ligar la vena vertical. En paro electromecanico
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
tension en los tejidos y evitando estenosis residuales
en la anastomosis (Fig. 2). Se eligi6 este abordaje ya
que es seguro, ofrece una exposicion efectiva y no
aumenta la incidencia de arritmias auriculares al no
requerir mas incisiones en las auriculas®. Mediante
auriculotomia derecha se realiza el cierre de la comu-
nicacion interauricular con parche de pericardio bovino
fenestrado.

La paciente permanecié 3 dias en la unidad de cui-
dados intensivos, donde fue extubada en su primer dia
y permanecid con apoyo inotropico con milrinona y
norepinefrina durante 24 horas. Posteriormente tuvo
una buena evolucién, con ecocardiograma de control
que reporta PSAP de 59 mmHg, septos integros y a
nivel posterior de la auricula izquierda flujo unico de

Figura 2. Anastomosis del colector hacia la auricula
izquierda. En bomba extracorpdrea con corazon detenido
y aorta pinzada, mediante abordaje posterior con luxacion
del corazon hacia el cirujano se realiza anastomosis del
colector (C) hacia la pared posterior de la auricula
izquierda (Al).

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

El embarazo es un estado de alta demanda hemodi-
namica. El gasto cardiaco se eleva hasta un 100%
durante el tercer trimestre®, por lo que es comun que
durante la gestacion las mujeres debuten con sintomas
asociados a malformaciones congénitas de otra mane-
ra silentes. La CATVP asociada al embarazo es rara e
incluso se considera una indicacion de terminacion del
embarazo’. Llama la atencién que esta paciente haya
tenido dos embarazos y partos eutdcicos durante los
cuales permanecié asintomatica y sin diagndstico.

Esta evolucién inusualmente tardia 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 comunicacion interauricular
amplia que permitia el paso irrestricto de sangre sumado
a una insuficiencia tricuspidea que a su vez aumenta este
flujo hacia la auricula izquierda, y la ausencia de obstruc-
cién venosa en el trayecto hacia la auricula derecha®.

Una vez realizado el diagndstico se debe hacer una
minuciosa valoracion anatémica y clinica de cada caso
para definir la conducta. Toma relevancia el cateterismo
derecho de las presiones pulmonares, ya que asi se pue-
den detectar etapas tardias de hipertension pulmonar,
complicacion muy frecuente al ser parte de la evolucién
natural de la enfermedad, que podria incluso contraindi-
car la resolucion quirlrgica®. Los estudios de imagen de
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nuestra paciente se realizaron a lo largo de varios meses,
ya que reside en otra provincia y tenia dificultad de acce-
so. El cateterismo realizado inicialmente mostré una hi-
pertension pulmonar moderada, con lo que se decidid
que era plausible aun la resolucion quirdrgica.

Este procedimiento es poco comun en adultos, por
lo que su morbimortalidad perioperatoria no ha sido
bien estudiada en este tipo de pacientes. Existen series
de casos con pequefios grupos que reportan buena
sobrevida®, mencionando como complicaciones distrés
respiratorio, crisis de hipertension pulmonar y bajo gas-
to cardiaco favorecidos por el hiperflujo pulmonar pre-
existente. Ademas, como complicacién estructural mas
importante se debe tener muy en cuenta la estenosis
residual en la anastomosis de las venas pulmonares
hacia la auricula izquierda, ya que se puede presentar
hasta en el 19% de los casos®.

Se decidi6 desde un inicio colocar un parche fenestra-
do para prevenir complicaciones por hipertension
pulmonar grave en el posquirdrgico, pues a pesar de
presentar hipertension pulmonar moderada en el cate-
terismo inicial tuvo en el Ultimo mes deterioro de su
clase funcional y se sumd cianosis a su sintomatologia;
estas son manifestaciones clinicas que indican un au-
mento de la hipertension pulmonar. Ademas, pueden
existir variaciones de la presién pulmonar secundarias
a la altura; existen casos reportados en los que residen-
tes en grandes alturas pueden presentar importantes
incrementos de la presion pulmonar al cambiar de
localidad®.

La evolucion del cuadro fue excelente; el ecocardio-
grama posquirdrgico de control indica tabique interau-
ricular sin flujos residuales, hipertension 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 evolucién peculiar de una CATVP. Llama
la atencién que, aunque se sabe que la presion arterial
pulmonar de los habitantes de altura es mayor, no haya
desarrollado hipertensién pulmonar grave a pesar de vivir
en una ciudad situada a 2500 metros sobre el nivel del
mar. De igual manera extrafa su antecedente de edad
adulta con varias gestaciones durante las cuales perma-
necié completamente asintomatica a pesar de la aumen-
tada demanda hemodinamica que esto representa.

Debido al riesgo de complicaciones con fallo derecho
e hipertensién pulmonar, se decidié emplear un parche
fenestrado para el cierre de la comunicacion interauri-
cular. El procedimiento se llevd a cabo por abordaje
posterior con una adecuada visualizacién de las

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

Nuestra paciente presenté una excelente evolucion,
con adecuada funcién hemodinamica y significativa
mejoria en cuanto a sintomatologia, por lo que tiene un
buen prondstico a largo plazo.
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