UNIVERSIDAD COMPLUTENSE DE MADRID

FACULTAD DE MEDICINA
Departamento de Anatomia Patoldgica

TESIS DOCTORAL

Drenaje venoso pulmonar anomalo total : estudio clinicoy
hemodinamico, historia natural, estudio anatémico

MEMORIA PARA OPTAR AL GRADO DE DOCTOR
PRESENTADA POR

Emilio Marin Huerta

Madrid, 2015

© Emilio Marin Huerta, 1983



Emilio Marin Huerta

Iy : il
N 0457"*

|
* 6 0 4
%NRIE(R)SIIQJAS COMPLUTENSE

DRENAJE VENOSO PULMONAR ANOMALO TOTA'.. ESTUDIO CLINICO

Y HEMODINAMICO, HISTORIA NATURAL. ESTUDICG ANATOMICO

Departamento de Anatomia Patologica
Facultad de Medicina
Universidad Complutense de Madrid
1983

BIBLIOTECA



Coleccién Tesis Doctorales. N2 41/83

Emilio Marin Huerta
Edita e imprime la Editorial de la Universidad
Complutense de Madrid, Servicio de Reprograffa
Noviciado, 3 Madrid-8
Madrid, 1983
Xerox 9200 XB 480
Depdsito legal: M-4111-1983



Universidad Complutense de Madrid
Facultad de Medicina

TESIS DOCTORAL
DRENAJE VENOSO PULMONAR ANOMALO TOTAL. ESTUDIO CLINICO Y
HEMODINAMICO. HISTORIA NATURAL. ESTUDIO ANATOMICO.

Autor: EMILIO MARIN HUERTA

Director: Prof. Amador Schiiller Pére:
Catedritico de Patclogia
Médica de la Univetsidad
Complutense de Madrid

Madrid, 1979






HOSPITAL CLINICO DE SAN CARLOS
OE LA
FACULTAD OR MEDICINA

MAORID - 3

D.Amador Schiller Pérez, “atedrdtico de Patologia y
Clfnica Médicas, en el Hospital Clinico de S. Carlos
de 1z Facultad de Medicina de la Universidad Complu-
tengse de Madrig:

HACE CONSTAR y acredita que la Tesis Docto-
ral titulads "DRENAJE VENOSO PULMONAR ANOMALIO TOTAL.
ESTUILO CIINICO Y HEMODINAMI CO. HISTORIA NATURAL. ESTU
ITO ARATOMLI CO* efectuada por D.Emilio Marin Huerta, ha
sido realizada bajo mi direccidn y estoy conforme con
los métodos empleados y con los resultados obtenidos
en la msma. Todo el trabajo realizado en ésta Tesis,
ha sido ejecutado personalmente por el doctorando.

Madrid, 19 de Diciembtre de 197

fd2.- Prof.A. SchUller Pére=z.






A mis padnes
A mi mujen

A mis dos hijos






v

AGRADECIMIENTOS

Quieroc expresar mi agradecimiento a todas las personas

que de alguna manera han colaborado en este trabajo.

Al Prof. Amador Schuller le debo su confianza y consejo,
primero, y, luego, su experiencia y direcci6n hasta la elabo-

racibn final de esta Tesis.

Asimismo tengo que agradecer la inestimable colaboracifn
de todos los miembros del Servicio de Cardiologia Pedidtrica
de la Clinica Infantil "La Paz", siendo este trabajo fruto de

su buen gquehacer diario.

A los doctores Victor Pérez Martinez, Manuel Quero,
Felipe Moreno y Germ&n Merino les debo su generosa ayuda y la
solidez de sus conocimientos que me brindaron desde el princi-

pio.

Igualmente a mis companeros del Servicio de Cardiologfa
del Centro Rambn y Cajal que con su estimulo me animaron duran

te la realizacibn de este trabajo.

Al Dr. José& Luis Carrasco, Prof. Agredado de Bioestadis-
tica de la Facultad de Medicipa AutbSnoma de Madrid, tengo gue

agradecer el tratamiento estadistico de los resultados.



Finalmente, agradecer al Instituto Nacional de Cardiolo-
gfa de MéExico el saber transmitir e inculcar los conocimientos
b&sicos, asfi como el espiritu e inquietud necesarios.para faci
litar el desarrollo integral, humano y profesional, de la per-

sona.




1.

INDICE

INTRODUCCION. .o vnn.n.. et ee e e e,
1.1. INTRODUCCION GENERAL Y OBJETO DE LA TESIS......
1.2. BASES PARA EL ESTUDIO DE LOS DVPAT.EMBRIOLO-

GIA, ANATOMIA Y FISIOPATOLOGIA DE LOS DVPAT....
1.2.1. Embriologfa del sistema venoso general..
1.2.2. Embriologia del seno venoso.............
1.2.3. Embriologia del sistema venoso pulmonar.

1.2.4. Clasificaci6n anatomoembriolfgica de los

1.2.5. Anatomfa de los DVPAT. Clasificaciones..

1.2.6. Fisiopatologfa de los DVPAT.............

2. DVPAT EN LOS PRIMEROS ARNOS DE LA VIDA. ESTUDIO CLI-

NICO Y HEMODINAMICO. EVOLUCION. HISTORIA NATURAL.
ESTUDIO ANATOMICO. ... o i it vivnnnerecsnoaocansascnnnes

2.1. MATERIAL ¥ METODOS. o v v vvvvenrrsaonansacaacans .

2.1.1, Seleccibn de pacientes........c.ciieuannn

2.1.2, Técnica de sondaje cardlaco y de la

atrioseptostomia de Rashkind............
2.1.3, Bstudio anatémico. Metodologia..........
2.1.4. Estudio estadfstico. Metodologfa........

2.1.5. Metodologia del estudio histolégico e

histométrico de m@sculo cardfaco corres-

vI

18

21

32
40

53

58
59
59

63
66
70



pondiente a ventrfculo derecho y

ventriculo izquierdo..... shrrescurans
2.2. RESULTADOS...... Pt e me s sees s s eas
2.2.1. Formas aisladas de DVPAT.............
2.2.2. Formas complicadas de DVPAT......... .

DVPAT DEL ADULTO.....c.vvvvecann tedas e eveans .o

HALLAZGOS ANATOMICOS EN PYEZAS CON FORMAS AISLADAS
DE DVPAT. COMPARACION ESTADISTICA CON CORAZONES

NORMALES DE LA MISMA EDAD. ... cucevrerocnnans oo an

HALLAZGOS HISTOLOGICOS E HISTOMETRICOS EN EL MUSCU

LO CARDIACO DE VENTRICULO DERECHO Y VENTRICULO 1Z-

QUIERDO EN FORMAS AISLADAS DE DVPAT....-vcvveccaes
DISCUSION............. Peeveasaracetcsoennseene [
6.1. FORMAS AISLADAS......ccueuencnns tseereasanees
6.1.1. Clinica y hemodindmica....... e vsaae
6.1.2. Anatomfa. ... .t ivinctinnrernaaseenn

6.1.3. Tratamiento, resultados guir@rgicos y
L A T 1.

6.2. FORMAS COMPLICADAS. ......c0oecuuseenn crvamasas

CONCLUSIONES. . ... cvvitvnecnnn e treseear s

131
132

138

160

164
165
166

198

205
219

228



VIII

B, RESUMEN. ... vt utioersnsonrecnecsoncensoannensas ‘e 237

9. BIBLIOGRAFIA ... . cvveavennerneronssansensencanoens 247






1. INTRODUCCION



1. INTRODUCCION

1.1. INTRODUCCION GENERAL Y OBJETO DE LA TESIS

El drenaje venoso pulmonar anfmalo total (DVPAT) es un
defecto del desarrollo embrionario caracterizado por la ausen
cia de comunicacifn entre las venas pulmonares y la aurfcula
izquierda. En esta anomalfa, las venas pulmonares estin co-
nectadas con la aurfcula derecha (AD) ya sea de manera direc-

ta, o indirecta a través de alguna de sus venas tributarias.

En el DVPAT se produce una mezcla completa de todo el
flujo venoso sistémico y el flujo venoso pulmonar en la auri-
cula derecha. Por lo tanto, la presencia de una comunicacibn a
nivel auricular es obligada para poder sobrevivir con objeto
de que la sangre penetre en las cavidades izguierdas y pueda
ser bombeada a la circulacifn sistémica. Esta comunicacién
puede ser un foramen oval permeable o una verdadera comunica-

cibn interauricular (CIa).

Cuando el drenaje anbmalo engloba a todas las venas
pulmonares de ambos pulmones, se llama drenaje venoso pulmo-
nar an6malo TOTAL. Cuando comprende una o m&s venas pulmona-
res, pero no todas, la anomalfa se’ llama drenaje venoso pulmo
nar anmalo PARCIAL. Este estudio esti basado exclusivamente

en casos de formas totales de drenaje venoso pulmonar anbmalo.

Hemos elegido el t&rmino "drenaje" por ser el mis fre-

cuente en la terminclogfa espafiola, sin entrar en la ﬁolémica



de si otros sinénimos propuestos como retorno (1,2), desembo-
cadura (3) o conexifn (4-7) -como también se conoce a esta

anomalfa- son m&s anatfmicos o fisiopatolbgicos.

Cuando el retorno venoso pulmonar anfmalo es la finica
malformacibn presente se le conoce con el nombre de forma AIS
LADA de DVPAT. En la forma COMPLICADA, otras anomalias intra
cardfacas (excepto la comunicacifn interauricular) estén pre-
sentes como pubden ser el ventriculo Gnico, la doble salida
del ventriculo derecho, la transposicibn de grandes arterias,

comunicacidn interventricular, tronco arterioso com@n, etc.

La forma total de DVPAT fué descrita por primera ve:z
por WILSON (8) en 1798 en un nifio de 7 dfas con otros defec-
tos intracardiacos asociados (cor biloculare). La forma ais-
lada fué publicada por Friedlowski () en 1868, pero hasta
1950 no se describib el diagnSstico premorten de esta anoma-
1fa, realizado por Friedlich y col (10). En 1951 Muller (11)
realizé una reparacibn parcial de esta malformacifn y en
1956, Lewis y col (12) y Burroughs y Kirklin (13) realizaron
con &xito por primera vez la correcibn quirGraica completa de

esta cardiopatfa.

A partir de la dfcada de los 60 esta cardiopatfa comien
za a despertar un interé&s creciente (14,15) debido a la mejo-
rfa y perfeccionamiento de los métodos de diagndstico cardio-~

l16gico. Con la introduccifn de las modernas técnicas guirGr-



gicas, la década de los 70 se puede considerar como la del in
tento de un tratamiento definitivo (16) gracias al esfuerzo
combinado de embriBlogos, anatomistas, pedfatras, cardiblogoes,

anestesistas y enfermeras.

El DVPAT representa, aproximadamente, el 1-2% de las
cardiopatfas congénitas (1,6,17-19). Parece existir una inci
dencia ligeramente mayor (1,4:1) en los varones que en las

hembras (6,14).

La historia natural de esta cardiopatfa ha demostrado
que, sin tratamiento, mis del 80% fallecen durénte el primer
afio de la vida (1,14,18,20-24) y son menos de un 10% los que
pueden alcanzar la edad adulta. Igualmente, es bien conocido
que la presencié de hipertensi6bn arterial pulmonar constituye

el factor pron6stico negativo m&s importante (14,24,25)

El estudio de_esta tesis se hizo con varios propbsitos

y estimulados por el hecho de que en el dfa de hoy la cirugia
cardfaca infantil ha mejorado notablemente el curso desfavo-

rable de los pacientes con cardiopatfas cong&nitas.

El DVPAT ocupa un lugar preferente en la lista de indi-
caciones quirfirgicas durante los primeros meses de la vida y
es obvio,por lo tanto, que un diagn6stico precoz y correcto

debe realizarse lo antes posible.



Debido a la rareza de esta cardiopatfia hemos pretendido
hacer un estudio clfinico completo, incluyendo los hallazgos
electrocardiogré&ficos, radiol6gicos, hemodindmicos, angiocar-
diogrificos y quirfirgicos de nuestro material que por su ele-
vada casuistica permitiera sacar conclusiones eobre la presen
tacibn, evolucibn, pronfstico e historia natural de esta car-

diopatia.

Se hace una revisi6bn de las teorfas embriol8gicas que
han tratado de explicar la génesis de esta anomalia e igual-

mente se revisan las diferentes clasificaciones anatémicas.

Se trata de conocer cuales son los factores anatbmicos
y fisiopatolbgicos negativos que ensombrecen el pronfstico de
esta cardiopatfia intentando confirmar que la evolucibn de los
DVPAT infradiafragm&ticos y supradiafragmiticos es diferente.
Igualmente, si la presencia de obstruccibn al retorno venoso
pulmonar en el tipo supradiafragmitico supone un pronbstico

agravante.

Se analizan las formas aisladas y complicadas de DVPAT
tratando de demostrar que en estas Gltimas son las malforma-
ciones cardfacas asociadas las que juegan un papel fundamen-
tal en la fisiopatologfa y hemodin&mica y, por lo tanto, 1la
evolucibén y la historia natural de las formas aisladas y de

las formas complicadas es diferente.



Del estudio comparativo de los DVPAT durante los prime-
ros meses de la vida y en la edad adulta, hemos tratado de re
construir la historia natural de esta cardiopatia que permita

sentar la indicacifn quirfirgica en el momento m&s oportuno.

Pretendemos conocer los resultados quirfirgicos asi como
la evolucibn de los casos no sonmetidos a cirugia, analizando
las causas que pudieran influir en la muerte de los falleci-
dos: edad, tamafio de cavidades izquierdas, hipertensibn arte-

rial pulmonar, obstruccifn al retorno venoso pulmonar, etc.

Se hace un andlisis morfolfgico y anatfémico detallado
que incluye medidas del grosor de las paredes ventriculares
asf como del tamaiio de las cavidades y orificios auriculoven-
triculares para conocer cuales son las repercusiones anatfmi-
cas en esta entidad. Se pretende de esta manera conocer si el
tamafio de las cavidades izquierdas es normal o hipoplésico
-aspecto no determinado en esta cardiopatia- ya que puede in
fluir en los resultados quirfirgicos. También se intenta saber
con este estudio si el tamafio de la CIA puede condicionar el
tamafio del ventriculo izquierdo y de esta manera si se puede
o no justificar la atrioseptostomfa con cateter-balén de Ras-

hkind durante el estudio hemodinfmico.

Hasta la fecha todas las cardiopatfas congénitas se han

estudiado solamente desde el punto de vigta anat8mico y hemo-



dinSmico sin que existan estudios histolbgicos de estas enti-
dades. Por ello, hemos hecho un estudio microscbpico de nues-
tro material de necropsia con la hipbtesis de qué posibles al
teraciones estructurales del coraz6n pudieran desempefiar un
factor tan importante o mi&s que las propias alteraciones hemo
dinSmicas y que podrfan justificar la mala evolucién de algu-
nos casos determinados asf como las causas de muerte no bien
explicadas a pesar de una correccibn quirfirgica bien realiza-
da.

Antes de entrar en el an&lisis de nuestro material hemos
creido conveniente hacer una revisifn del desarrollo embriold
gico del sistema venoso general, del seno venoso y del siste-
ma venoso pulmonar para poder comprender m&s ficilmente las
alteraciones anatomofuncionales de esta anomalia. Igualmente,
revisamos la clasificacibn anatomoembriolbgica de los DVPAT,

as! como la anatomifa y fisiopatologia.



1.2, BASES PARA EL ESTUDIO DE LOS DVPAT. EMBRIOLOGIA. ANATOMIA Y

FISIOPATOLOGIA DE LOS DVPAT.

1.2.1. Embriologfia del sistema venoso general.

El desarrollo de las grandes venas sistémicas es un pro-
ceso complejo y, ademfis de considerable importancia desde un
punto de vista clinico. Hay pocos sistemas del cuerpo gue
estin sujetos a tantas variaciones y anomalfas en su estado
final de completo desarrollo. Generalmente, estas variacio-
nes y anomalfas son de poca importancia hemodinfmica y fun-
cional; sin embargo, su diagnfstico preciso es necesaric no
s6lo con vista a un diagnbéstico angiocardiogréfico completo
sino también porque su olvido puede ocasionar complicacio-
nes, a veces desastrosas, cuando se intenta la correccién

quirGrgica de anomalfas cardfacas.
En el embrisn muy joven, las venas principales se desa-
rrollan de un lecho plexiforme que, a manera de un cilerto

nGmero de canales, corren en una direccién longitudinal.

En un embrifn de 4mm. (aproxim. 27 dfas) se pueden dis-

tinguir tres grupos principales de venas (Fig. 1): 1) El sis-

tema venoso vitelino que consta de las venas vitelinas (u

onfalomesentéricas) derecha e izquierda y que transporta la
sangre desde el saco ovular hasta el seno venoso. 2) El sig-

tema venoso umbilical que recoge la sangre de las vellosida-~




des corifnicas (posteriormente la placenta) y la transporta, a
través de las venas umbilicales derecha e izquierda, hasta
el embrifn. Las venas umbilicales penetran en el seno veno-

so al lado de las venas vitelinas. 3} El sistema venoso car-

dinal que es por completo intraembrionario. Las venas cardi-
nales anteriores drenan la regi6n craneal del embribn. Las
venas cardinales posteriores que discurren longitudinalmente
enla porci6n dorsolateral del pliego urogenital drenan el

cuerpo del embrifn, incluyendo los grandes mesonefros y tam-

bié&n, inicialmente, las extremidades anteriores.

Las venas cardinales anterior y posterior se unen para
formar las venas cardinales comunes, cortas, y que penetran
en los cuernos sinusales derecho e izquierdo justo al lado

de las venas umbilicales.

Inmediatamente después de la formacibn de las venas car-
dinales posteriores, se desarrolla otro sistema venoso, las
venas subcardinales (derecha e izquierda) que discurren me-
dialmente por el pliegue urogenital. Su funcidn principal
consiste en drenar el sistema urogenital del embrifn en desa
rrollo: al principio los mesonefros y las gonadas; posterior
mente los metanefros (rihones), las gonadas y las gl&ndulas
suprarrenales. lLas venas subcardinales se vacian cranealmen-

te en las venas cardinales posteriores.



Fig. 1: Ver texto.
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En un embri6n de 10 mm. de longitud. (Fig. 1) el siste-

ma venoso cardinal es simétrico e igualmente bhien desarrolla-
do bilateralmente. Las venas vitelinas, en la regifn del sep
to transverso, se fragmentan en un plexo anastom6tico. De
las partes de los vasos principales que gquedan entre el plexo
Y el seno venoso (los canales hepatocardfacos), el izquierdo
desaparece, pero el derecho se dilata enormemente y persiste

como la porcién posthepitica de la vena cava inferior.

Posteriormente, o casi al tiempo, la vena umbilical de-
recha desaparece, y la vena umbilical izquierda se conecta
con el plexo venoso vitelino, después de lo cual su porcibn
Proximal también desaparece. Toda la sangre venosa umbilical
entra ahora en el plexo (hfgado) venoso vitelino. Mediante
la dilatacibn y confluencia de los canales del plexo entre si
se crea una via directa, el conducto venoso, entre la vena
umbilical izquierda y el canal hepatocardfaco derecho. Esta
via permite que la mayor parte de la sangre venosa umbilical

penetre directamente en la aurficula derecha.

Durante este estadfo, las venas subcardinales han ido

ganando importancia y establecen numerosas anastomosis con
las venas cardinales posteriores y entre sif (anastomosis in-

tersubcardinal).

La vena subcardinal derecha se conecta con el canal he-

patocardiaco derecho mediante un plexo que se transforma r&pi
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damente en un canal grande, la anastomosis subcardinohepitica

(segmento hep&tico de la vena cava inferior).

En este estadio en la regifn caudal del embribn, apare-
ce un nuevo sistema venoso, las venas sacrocardinales que dig
curren mis dorsalmente que las venas cardinales posteriores
donde desaguan. Otras dos venas longitudinales pequefias, las
venas caudales, ocupan una posicifn m&s central y est&n conec
tadas a las venas sacrocardinales mediante numerosas anastomo

sis.

En un embri6n de 14 min. (Fig. 2) la vena cardinal pos-

terior izquierda empieza a disminuir y el cuerno izquierdo

del seno venoso, el futuro seno coronario, se ha atenuado. Al

mismo tiempo, las venas subcardinales, sobre todo las del la-
do derecho, y laanastomosis subcardinohep&tica se dilatan con-
siderablemente y se convierten en los principales canales ve-
nosos para el corazén. En este momento, pierden sus conexio-

nes craneales con las venas cardinales posteriores.

Las anastomosis intersubcardinales ganan cada vez mayor
importancia en forma de pocos, pero grandes canales. En este
estadfo se desarrollan anastomosis entre las venas subcardina
les y las sacrocardinales. Estas anastomosis sacrocardinos@b
cardinales se dilatan ripidamente, mientras que las conexio-

nes entre las sacrocardinales y las cardinales posteriores



Fig. 2: Ver texto.
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estin interrumpidas. Entre la vena sacrocardinal derecha y

la izquierda y las venas caudales, aparecen otras anastomosis.

En este momento, aparece un nuevo sistema venoso situa-
do dorsolateralmente en relacién a la aorta, en forma de dos

canales longitudinales, las venas supracardinales. Craneal-

mente drenan en la porcibn terminal de las venas cardinales
posteriores y caudalmente se anastomosan con las venas subcar
dinales. Drenan la pared torfcica a través de las venas in-
tercostales reemolazando en esta funcién a las venas cardina-

les posteriores.

En un embrifén de 17 mm. (Fig. 2) las extremidades supe-

riores estfn drenadas por venas que desembocan en las venas
cardinales anteriores. El cuerno izquierdo del seno venoso

se ha atenuado més.

Con la pérdida de importancia de los mesonefros y la
transferencia de la funcifén de las venas cardinales posterio-
res a las venas subcardinales, desaparecen las porciones prin
cipales de las venas cardinales posteriores. Eventualmente,
s6lo las porciones terminales, m&s all8d de la unibn con las
venas supracardinales, persistirfn para formar el arco de la
vena 8cigos en el lado derecho y una porci6bn de la vena 1nte£
costal superior en el lado izquierdo.

Las venas sacrocardinal derecha y subcardinales, junto
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con la anastomosis subcardinal hepdtica y el canal hepatocar-
dfaco, se han convertido en las vfas principales de drenaje
para la parte inferior del cuerpo del embrién. En el plexo
anastomftico se ha desarrollado un gran canal entre las venas
sacrocardinales. Este constituirid la parte proximal de la ve
na ilfaca comlin izquierda. La vena sacrocardinal izquierda
préxima a esta anastomosis y la anastomosis sacrocardinosub-
cardinal izquierda han empezado a menguar y eventualmente de-

saparecerdn como canal principal.

En el embridn de 24 mm. (Fig. 3) aparece una anastomo-

sis entre las venas cardinales anteriores que se convertiri
en el principal canal venoso de drenaje del lado izquierdo de
la cabeza y de la extremidad superior izquierda; en el adulto
se le conoce como la vena braquiocefflica o innominada iz-
quierda. La vena cardinal comGn izquierda y la parte distal
adyacente del cuerno sinusal izquierdo se atenGan cada vez
mfs y ordinariamente se atresian (ligamento de la wvena cava
superjior izquierda o ligamente de Marshall). La porcifn ter-
minal de la vena cardinal posteriér izquierda proximal, y la
parte de la vena cardinal anterior entre ella y la vena bra-
quiocefilica izquierda se conservan en forma de un pegueiio
vaso, la vena ‘Intercostal superior izquierda, que recibe la
sangre de los espacios intercostales II y III. Un vaso simi-
lar en el lado derecho, la vena intercostal superior derecha,
drena en la vena 4cigos. (El 1 espacio intercostal drena la
sangre por ambos lados en la vena braguiocefflica o en la

vertebral).
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Las venas intercostales derechas de la IV a la XI dre-
nan en la vena supracardinal derecha gue junto con la porcifn
terminal de la vena cardinal posterior forma la Vena &cigos.
Las venas intercostales izquierdas de la IV a la VII (u VIII)
discurren por la porcibn correspondiente de la vena supracar-
dinal izquierda (vena hemi&cigos accesoria) que, a su vez,
drena en la vena Scigos por medio de una o mis anastomosis.
De una manera similar, las venas intercostales de la VIII (6
IX) a la XI se unen a la porcifn caudal de la supracardinal
izquierda o vena hemifcigos. Las porciones de la vena supra-
cardinal izgquierda entre la III y la IV y entre la VII y la
VIII venas intercostales pueden estar interrumpidas o no; las

variaciones en esta regifn son extraordinariamente frecuentes.

A término, la vena cava inferior se ha convertido en el
canal venoso principal de la parte inferfor del cuerpo. (Fig.
3). En su composicifn se puede distinguir una serie de seg-
méntos gque derivan de los diferentes sistemas venosos embrio-
narios:

1) Segmento posthepitico, derivado de la parte terminal

de la vena vitelina derecha (canal hepatocardfaco)

2) Segmento hepitico: anastomosis subcardinohepética.

3) Segmento renal: parte de la vena subcardinal derecha.

4) Segmento prerrenal, derivado de la vena sacrocardi-

nal y anastomosis sacrocardinosubcardinal.

Las partes persistentes de las venas subcardinales no
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incluidas en la vena cava inferior, se convierten en las ve-
nas gonadales (espermiticas u oviricas) y las venas suprarre

nales.

Después del nacimiento, la vena umbilical izquierda y
el conducto venoso se obliteran y estin representados des-
pués del nacimiento por el ligamento redondo del higado y el

ligamento venoso.
Teniendo en cuenta la complejidad del desarrollo de
las venas sistémicas no es ninguna sorpresa que las variacio

nes y anomalfas sean muy frecuentes.

1.2.2. Embriologia del seno venoso.

El sistema cardiovascular en el embrifn de pocos somi-
tos es par y simétrico. Mientras los tubos cardfacos, dere-
cho e izquierdo, se fusionan tempranamente (alrededor del
estadfo de 4 somitos; 2 mm; t 22 dfas) el seno venoso mantie

ne su condicibn de par durante mucho tiempo.

Asi, en un embriﬁn.de 4 mm, (30 somitos) se pueden dig
tinguir en el seno venoso tres porciones (Fig. 4-A): una cen
tral e impar, llamada porcifn trasversa del seno, situada
entre los orificios de entrada de las venas vitelinas y dos
porciones laterales llamadas cuernos derecho e izquierdo del

seno venoso que reciben a las venas comunes cardinales y a



19

Jas umbilicales.

. Al principio, el seno venoso no est8 bien diferenciado
de la auricula; es decir , hay una amplia comunicacifn cen-
tralmente localizada entre las dos estructuras. Posterior-
mente, las porciones proximales de las venas umbilicales de-
saparecen pronto y el cuerno izquierdo y la porcifn trasver-
sa del seno venoso se van separando cada vez m&s del lado

izquierdo de la aurfcula mediante el desarrollo de un profun

do pliegue (Fig. 4-B).

Debido al desarrollo de anastomosis entre las venas
sistémicas derechas e izquierdas y al flujo preferencial de
sangre que efectua la circulaci6n hacia el lado derecho del
embrién, el cuerno derecho del seno venoso, la vena cardinal
com@in derecha y la vena vitelina derecha adquieren mayor im-
portancia, mientras gue las mismas estructuras del lado iz-
quierdo se reducen de tamafio. En esos momentos, el cuerno
sinusal derecho adquiere una posicifn m8s vertical y . queda
incorporado en la aurfcula derecha. La comunicacifn entre
el seno venoso y la auricula esti limitada ahora a este cuer
no. La porcifn trasversa y la parte proximal del cuerno iz-

quierdo forman el seno coronario y la parte distal de dicho

cuerno y la vena cardinal com@n izguierda normalmente se
obliteran (ligamento de Marshall). Por filtimo, la porcién
proximal de la wvena cardinal posterior derecha origina el

arco de la vena &cigos (Fig. 4-C y D).



Fig. 4: Vista posterior de los esquemas que ilustran el desarrollo del seno ve
noso en embriones de diferentes edades y en el recién nacido. A) Embrién del
horizonte XII de Streeter (4 mm. de longitud). B) Embridén del horizonte XIII
de Streeter (6 mm.). C) Embridn del horizonte XVII de Streeter (12 mm.). D)
Recién nacido. Ver texto. )

Abreviaturas: CI = cuerno izquierdo; CD = cuerno derecho; T = porcidn transver
sa; VCAI = vena cardinal anterior izquierda; VCAD = vena cardinal anterior de-
recha: VCP1 = vena cardinal posterior izquierda; VCPD = vena cardinal postexior
derecha; VCCI = vena cardinal comiin izquierda: VCCD = vena cardinal comiin dere
cha; VWI = vena vitelina izquierda; VVD = vena vitelina derechas VUI = vena um
bilical izquierda; VUD = vena umbilical derecha; VPC = vena pulmohar comin;
VPI = venas pulmonares izquierdas; VPD = venas pulmonares derechas; VCS = vena
cava superior; VCI = vena cava inferior: AI = auricula izquierda; AD = auricu-
la derecha; PSA = plieque sinocauricular.
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En el lado derecho, el cuerno sinusal derecho cuando
se incorpora a la auricula derecha se agranda principalmente
en su di&metro vertical, es decir aumenta la distancia rela-
tiva entre la vena cardinal comfin (vena cava superior proxi-

mal) y la vena cava inferior.

1.2.3. Embriologia del sistema venoso pulmonar.

La revisi6n del desarrollo embriol6gico del sistema ve-
noso pulmonar es un requisito imprescindible para poder in-
troducir las bases de una clasificacifn embriol8gica de los
DVPAT que permita comprender las distintas situaciones anat6~

micas y fisiopatolbgicas presentes en esta anomalia.

En el embrifn humano los primordios de los pulmones,
de la laringe y del &rbol tragueobronquial derivan de una di-

visibn del intestino primitivo.

En el horizonte XII de Streeter (25-27 dias; 3-5 mm.)
del embrifn humano aparece el esbozo de los pulmones como
una evaginaci6én de la porcifn m8s caudal del piso de la farin
ge primitiva; sus paredes son de origen endod&rmico. Desde
el principio el eshozo pulmonar est§ asociado con mesé&nquima.
A partir de ese mesé€nguima circundante, se originan los angio
blastos que m&s tarde formar&n los vasos sanguineos del plexo

pulmonar.
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En los estadios tempranos del desarrollo, los pulmones
estén rodeados por el plexo vascular del intestino, el plexo
espl8cnico. Cuando el embrién alcanza la edad del horizonte
X111 de Streeter (27-29 dfas; 4-6 mm.), con la progresiva di-
ferenciacifn pulmonar parte del plexo espldcnico forma la
red vascular pulmonar. Al mismo tiempo, en la pared dorsal
de la mitad izquierda de la aurfcula comfin, aparece una eva-
ginacifn endotelial que corresponde a la vena pulmonar comfn.
En estos momentos, la red vascular pulmonar comparte las vias
de drenaje dei plexo esplécnico como son el sistema venoso um
bilicovitelino y sistema cardinal, ya qué no tiene conexifn

directa con el coraz6n. (Figs. 5-A y 6).

En el horizonte XIV de Streeter (28-30 dfas; 6-7 mm.)
la vena pulmonar comfin se canaliza y conecta con el plexo pul
monar. Cuando el corazén alcanza la edad del horizonte XV Qe
Streeter (30-32 dfas; 7-8 mm.) la sangre venosa pulmonar pue-
de, en estos momentos, drenar directamente en la auricula iz-
quierda o indirectamente en el corazfn a través de las cone-
xiones venosas primitivas. (Figs. 5-B y 6). Posteriormente,
en el lapso entre los horizontes XVI (31 + 1 dfa) y XVII de
Streeter (37 + 1 dfa) las conexiones venosas pulmonares primi

tivas desaparecen (Fig. 5~C y 6).

Finalmente, la vena pulmonar comfin, que es una estruc-
tura anat8mica transitoria, por medio de un proceso de creci-

miento diferencial llega a incorporarse a la auricula izquier
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Fig. 5-A: Desarrollo del sistema venoso pulmonar. En estadios tempranos el
plexo esplicnico drena los esbozos pulmonares. El primitivo lecho vascular
pulmonar no tiene conexidn directa con el corazdn y comparte las vias de dre
naje del plexo esplicnico: sistema venoso cardinal y umbilicovitelino. Ver
texto.

VPC = vena pulmonar comiin; AC = auricula comiin; VP = ventriculo primitivo.



Fig. 5-B: Desarrollo del sistema venosc pulmonar. La vena pulmonar comin, ori
ginada como una evaginacién desde la aurfcula izquierda, establece comunica-
cidn con el plexo esplacnico y a partir de este momento del desarrollo, la san
gre venosa pulmonar puede drenar directamente a la auricula izquierda o indi-
rectamente al corazdn a través de las conmexiones venosas primitivas. Ver tex-
to.

VPC = vena pulmonar comiin; AI = auricula izquierda; VI = ventriculo izquierdo.
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Fig. 5-C: Desarrollo del sistema venoso pulmonar. Esquema que ilustra cdmo en
estadios mis posteriores del desarrolloc desaparecen las conexiones venocsas pri

mitivas. vVer texto.
VPC = vena pulmonar comiin; AI = auricula izquierda; VI = ventriculo izquierdo.



Fig. 5-D: Desarrollo del sistema venoso pulmcnar. En estadios finales y por
medio del crecimiento diferencial de la aurfcula izquierda, la vena pulmonar
comiin desaparece como estructura anatdmica y cada vena pulmonar es incorpora
da individualmente en la auricula izquierda. Ver texto.

Al = auricula izquierda; VI = ventriculo izquierdo.
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Fig. 6: Esquema gue ilustra el desarrollo del sistema venoso pulmonar. Ver
texto.

VPC = vena pulmonar comiin; AC = auricula comiin; VP = ventriculo primitivo;
AI = auricula izquierda; VI = ventriculo izquierdo.
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da, adaptando una filtima estructura y disposicifn anatfmica
en la gue las cuatro venas pulmonares drenan separada y di-

rectamente a la aurfcula izquierda (Fig. 5-D y 6).

Un desarrollo imperfecto de la vena pulmonar comfin pro
porciona las bases embriolé6gicas de la mayoria de las anoma-

lias de las venas pulmonares.

La atresia de la vena pulmonar comfin con la consiguien
te obliteracibn de su luz proporciona una embriogénesis co-

min a algunas de las anomalfias de las venas pulmonares.

En el desarrollo embriolfgico de la vena pulmonar co-
mfin pueden ocurrir las siguientes aberraciones de desarrollo
que pueden servir para explicar y clasificar estas anomalfas:

I) Atresia (temprana) de la vena pulmonar comGn mien-

tras estdn presentes todavia las conexiones venosas
sistémico-pulmonares (Fig. 7).
A) Drenaje venoso pulmonar anSmalo par;ial.
B) Drenaje venoso pulmonar anfmalo total.
1) Sin obstruccifn venosa pulmonar.
2) Con obstruccin venosa pulmonar.
II) Atresia (tardfa) de la vena pulmonar comfin después
de que las conexiones venosas pulmonares-sistémicas
se hayan cerrado (Fig. 8).
A) Atresia de la vena pulmonar comGn.
II1) Estenosis de la vena pulmonar comGn (Fig. 9)

A) Cor Triatriatum.



Fig. 7: Bases embrioldgicas de los drenajes venosos pulmonares anfmalos. E1l
dibujo de la izguierda ilustre cémo la vena pulmonar comin se ha unido a la au
ricula izquierda, pero persistiendo todavia las conexiones venosas primitivas.
Si en este momento ocurre una arteria de la vena pulmonar comfin, la sangre del
lecho vascular pulmonar no puede drenar directamente en la auricula izquierda.
De esta manera, una o mis de una de las conexiones venosas primitivas pueden
persistir y recibir la sangre de todas las venas pulmonares (arriba y derecha).
Si lo que ocurre es solamente una atresia de una rama mayor de la vena pulmo-
nar comiin, se origina un drenaje venoso pulmonar anSmalec (abajo y derecha).

VPC = vena pulmonar comiin; AI = aurfcula izquierda; VI = ventriculo izquierdo.
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Fig. 8: Bases embrioldgicas de la atresia de la vena pulmonar comGn. A la iz-
quierda, la vena pulmonar comiin (VPC) se ha unido a la auricula izquierda (AI)
y las conexiones venosas primitivas han desaparecido. Si la vena pulmonar co-
miin se atresia en estos momentos, las vias de drenaje del lecho vascular pulmo
nar desaparecen {(centro). Se origina asi una atresia de la vena pulmonar co-
min y las venas pulmonares terminan en un fondo de saco que no tiene conexién

con la auricula izguierda ni con los sistemas venosos (derecha). »



Fig. 9: Esquema de las bases embrioldgicas del cor triatriatum. A la izquier-
da, la vena pulmonar comin (VPC)} se ha unido a la auricula izquierda (AI) y

las conexiones venosas primitivas han desaparecido. Si en estos momentos ocu-
rre una estenosis de la VPC, el retorno venoso pulmonar tiene que drenar en la
Al a través del estrechamiento resultante (centro). La VPC se dilata posterior
mente y forma la auricula accesoria o tercera auricula (derecha).
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IV) Reabsorcifn anormal de la vena pulmonar comfin en la
auricula izquierda.
A) Estenosis individual de las venas pulmonares.

B) Nfimero anormal de venas pulmonares.

1.2.4. Clasificacifn anatomo-embriolfgica de los DVPAT.

En las etapas m§s tempranas del desarrollo embrionario
el plexo venoso pulmonar drena hacia el sistema venoso de
las cardinales asf como al sistema venoso umbilico-vitelino.
Por lo tanto, las primeras conexiones se establecen con los
primordios venosos que dardn origen a la vena cava superior,
a la vena 4cigos, al seno coronario, a la vena innominada iz
quierda, a la vena cava izquierda, a la vena porta, a las ve
nas g&stricas y pancresticas, al ductus venoso y a la vena
cava inferior. As{ pues, los esbozos pulmonares y su red
vascular no conectan directamente con el corazbn sino indi-

rectamente a través de dichas venas (26-28).

Las conexiones permanentes y normales de las venas pul
monares con el corazbn, son las que se establecen entre el
plexc pulmonar primitivo § la aurficula fzquierda por interme

dio de la vena pulmonar com@n (29).

Estos hechos constituyen la base embriolfgica para ex-
plicar los diversos tipos de desembocadura anfmala de las ve

nas pulmonares. Estas pueden desembocar directamente a la
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aurfcula derecha, al sistema venoso cardinal izaquierdo, o al
sistema venoso umbilico-vitelino. La desembocadura anfmala
puede utilizar m&s de un sistema venoso, dando origen a una

desembocadura de tipo mixto.

La desembocadura parcial de las venas pulmonares- unas
en la auricula izquierda y otras en los sistemas venosos car
dinales y/o umbilicovitelinos- se originan por la persisten-
cia del patr6n hemodinSmico embrionario que rormalmente exis
te durante el horizonte XV Streeter, es decir cuando el ple-
X0 venoso pulmonar conecta con la vena pulmonar comfin y co-
mienzan a perderse sus primeras conexiones con el plexo veno

so esplicnico y con el sistema de las venas cardinales.
Desde el punto de vista anatomoembriolbgico y teniendo
en cuenta el desarrollo embrionario anteriormente expuesto,

Pueden existir los siguientes tipos de DVPAT:

I) Drenaje anfmalo de las venas pulmonares en la auricula

derecha.

Existen tres mecanismos o teorfas diferentes que pue-

den explicar este tipo de conexifn anomala (3).

En el primero, la vena pulmonar comin se origina en un
sitio ectSpico, a la derecha del tabique interauricular como

una evaginaci6n de la pared posterosuperior de la aurlicula
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derecha (Fig. 10-A).

En 21 sequndo mecanismo o teorfa, la vena pulmonar co-
min se origina en su sitio normal pero queda dentro del terri
torio de la AD debido a una malposicién del complejo septal
interauricular (30), el cual al formarse a la izguierda de su
sitio normal determina la conexibn anbmala (Fig. 10-B). Ambos
mecanismos anormales ocurrirfan durante los horizontes XII y

XIII de Streeter.

En el tercer mecanismo, debido a la agenesia de la vena
pulmonar com@Gn, se mantendrian funcionantes los canales veno-
s0s que comunican al plexo venoso pulmonar con la vena cardi-
nal com{in derecha, la cual forma parte del cuerno derecho del
seno venoso gque se incorpora a la auricula derecha llevando
consigo a las conexiones venosas cardinales pulmonares. En
esta forma las venas pulmonares quedan conectadas a la por-

cién sinusal de la aurfcula derecha (Fig. 10-C).

II) Drenaje an6malo de las venas pulmonares en el sistema ve-

noso cardinal derecho. (Cavado de la vena 8Scigos, vena

cava superior.)

En esta variedad de drenaje como consecuencia de la
agenesia de la vena pulmonar comin (26) se desarrollan las
conexiones que unen el extremo mis cefflico de la vena cardi-

nal posterior derecha con el plexo pulmonar y las venas pul-
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Fig. 10: Dibujos que muestran las hipdtesis embrioldgicas posibles que pueden
originar un drenaje andtmalo de las venas pulmonares en la auricula derecha
(vista posterior). A) Desarrollo anormal de la vena pulmonar comiin en la au-
ricula derecha. B) La vena pulmonar comlin se desarrolla en su sitio normal,
pero existe un desarrollo andmalo del tabique interauricular (linea gruesa)
desplazado hacia la izquierda en relacidn a su posicifn normal (linea puntea-
da). C) Debido a la agenesia de la vena pulmonar se desarrollan las conexio-
nes entre el plexo venoso pulmonar y el cuerno derecho del seno venosco que al
incorporarse a la auricula derecha lleva consigo a las venas pulmonares.

AD = auricula derecha; AI = auricula izquierda; VPC = vena pulmonar comin;:
VCS = vena cava superior; VCI = vena cava inferior; VInn = vena innominada;
VA = vena 8zigos; SC = seno coronario; VP = venas pulmonares; Ao = aorta;

AP = arteria pulmonar.
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monares conectan con el cayado de la vena &cigos (Fig. 11-3A).

Si las venas pulmonares desembocan en el sistema de la
vena acigos caudalmente con respecto al cavado de dicha vena,
las conexiones que en este caso se han desarrollado son las

que unen el plexo venoso pulmonar con el sistema de las venas

supracardinales.

Cuando se desarrollan los comunicaciones venosas cardi-
nales~pulmonares que conectan a las venas cardinales anterior
y comin derechas con el plexo pulmonar, se origina el DVPAT a

la vena cava superior (Fig. 11-B).

I11) Drenaje andmalo de la venas pulmonares en el sistema ve-

soso cardinal comfin izquierdo. (Vena cava superior iz-

quierda, seno coronario, vena innominada izquierda).

Este tipo de desembocadura se puede hacer en la vena
cava superior izquierda persistante, en el seno coronario o
en la vena innominada izquierda a través de la vena cava su-

perior izgquierda.

Si la agenesia o atrofia de la vena pulmonar comdn ocu-
rre (26), las conexiones venosas pulmonares-cardinales pueden
realizarse con cualquiera de las tres estructuras mencionadas.
Cuando la conexifn se localiza en la porcifn proximal del

cuerno izquierdo del seno venoso y se atrofia se porcibn dis-




Fig. 11: Dibujos que muestran la desembocadura andmala de las venas pulmonares
en el sistema venoso cardinal derecho (vista posterior). A) Drenaje andmalo
de las venas pulmonares en la vena Azigos. B) Drenaje andmalo de las venas
pulmonares en la vena cava superior.

VCS = vena cava superior; VA = vena dziga; VInn = vena innominada; VPI = venas
pulmonares izquierdas; VPD = venas pulmonares derechas; Al = auricula izquier-
da; AD = auricula derecha; SC = seno coronario; VCI = vena cava inferior; Ao =
aorta; AP = arteria pulmonar.
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tal, el drenaje se efectua en el seno coronario, ya gue &ste
se origina en la porcifn proximal del cuerno izquierdo del
seno venoso (Fig. 12-a).

Puede ocurrir gue dichas conexiones se hagan en el ex~
tremo distal del cuerno izquierdo, lo que determina que di-
cha porcién no se atrofie; en este caso las venas pulmonares
desembocar&n en la vena cava superior izquierda persistente
gue se continua con el seéno coronario (Fig. 12-B). Si en
esta misma situacidn se atrofiara la parte del cuerno i{z-
quierdo comprendida entre lo que serf el seno coronario y el
sitio de la desembocadura an6mala, las venas pulmonares y la
pequefia vena cava superior izquierda persistente formar&n un
tronco Gnico que ascenderfia una corta distancia y luego se
arquearia a la derecha uniéndose a la vena innominada que 2
su vez se continuarfa con la vena cava superior derecha
(Fig. 12-C). Para otros autores se describe esta mélforma—
cifn como desembocadura anfSmala de las venas pulmonares a
la vena innominada izquierda aunque, en rigor, el sitio de
la desembocadura se hace en el territorio de la vena cava
superior izquierda, la cual mantiene continuidad con la ve-

na innominada.

IV) Drenaje anbmalo de las venas pulmonares al sistema veno-

so vitelino. (Infradiafragmiticos: vena cava inferior,

vena porta, vena suprahepftica, ductus venoso etc.)

Como consecuencia de la agenesia de la vena pulmonar



Fig. 12: Dibujos que muestran los sitios de drenaje andmalo de las venas pulmo
nares en el sistema venoso cardinal izquierdo (vista posterior). Aa) En seno
coronarioc. B) En vena cava superior izquierda persistente. C) En vena innomi
nada.

VCSI = vena cava superior izquierda; VCSD = vena cava superior derecha. Resto
de abreviaturas como en las figuras 10 y 11.
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com@n y de la atrofia de las conexiones pulmonares-cardina-
les, el plexo pulmonar desarrolla sus conexiones con el res
to del plexo esplécnico (26). Estos canales siguen un tra-

yecto caudal, acompafian al es6fago, atraviesan el diafragma
y comunican con'el sistema venoso de la porta, ya sea direc
tamente o por intermedio del ductus venoso o de la vena g4s
trica. También, pueden desembocar en la vena cava inferior.

(Fig. 13).

V) Drenaje anfmalo de las venas pulmonares de tipo mixto.

TeSricamente pueden existir todas las combinaciones
entre los diferentes sitios de DVPAT (vena cava superior,
vena cava inferior, aurfcula derecha, vena innominada, seno

coronario, etc.).

.5. Anatomia de los DVPAT. Clasificaciones.

Desde el punto de vista anatfmico se han propuesto nu
merosas clasificaciones sobre los DVPAT. Darling y col (31)
dependiendo del nivel en que se haga la conexib6n anfmala

los clasificaron en 4 tipos:

I. Supracardiacos
I1. Cardfacos
I1II. Infracardiacos

IV. Mixtos (conexifn anBmala en mis de un nivel).



Fig. 13: Dibujo que muestra la desembocadura de las venas pulmonares en el sis

tema venoso umbilicovitelino: vena cava inferior, vena porta, venas suprahepa-
ticas (vista posterior).

Abreviaturas como en las figuras 10, 1t y 12.
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Smith y col (32) propusieron una clasificaci6tn simpli-

ficada y los agrupan exclusivamente en dos tipos:

I. Supradiafragmiticos (sin obstruccifn al retorno
venoso)
II. Infradiafragm8ticos (con obstruccifn al retorno

venoso)

Borroughs y Edwards (14) sugirieron una clasificacifn
basada exclusivamente en la longitud del canal anfmalo se-

gGn fuera largo, mediano o corto.

Finalmente, otros prefieren emplear la clasificacién

embriolfgica y anatfémica propuesto por Neill (26):

I. Drenaje a la aurfcula derecha.

I1. Drenaje al sistema cardinal comln derecho (vena ca

va superior, vena acigo§).

I1i.Drenaje al sistema cardinal comfin izquierdo {(vena

innominada izquierda, seno coronario).

IV. Drenaje al sistema umbilicovitelino (vena porta,

ductus venoso) .

El examen de las piezas anatSmicas con esta anomalia
muestra Qarios hallazgos'comunes independientemente del lu-
gar de la conexifn anfBmala como son la dilatacibn e hipertro
fia de 1la AD y del ventriculo derecho (VD) y la dilatacibn

de la arteria pulmonar (AP). Por el contrario, la aurficula
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izquierda (AI) y el ventriculo izquierdo (VI) son relativa-
mente pequefiose incluso pueden ser hipopl&sicos comparados

con las cavidades derechas. En algunos casos, ¢omo veremos
en nuestros hallazgos y discusibn, las cavidades izquierdas
pueden ser normales o estar s6lo muy ligeramente disminui-
das de tamafio. Ademis de estos hallazgos comunes hay otros

que varfan de acuerdo con el sitio de la conexifn anfmala.

A continuaci6n vamos a analizar los rasgos anatbémicos
mis caracteristicos en cada tipo de DVPAT. Para ello hemos
preferido agruparlos de acuerdo con la clasificacibn propues
ta por Darling (31) por considerarla la mis completa desde
el punto de vista anatdmico 'y por ser, junto con la anatomo-
embriflogica de Neill (26), la més difundida en el &mbito

cardiolégico.

Supracardfacos: En este tipo, generalmente, las estructuras

que reciben las venas pulmonares anbmalas son la vena innomi
nada y la vena cava superior (VCS). El DVPAT a la innomina-
da es 3-4 veces mAs frecuente (4) que a la VCS. Entre los

casos publicados en la literatura el drenaje a la innominada
es el m8s frecuente (14). Aproximadamente, el 85-90% de los

DVPAT son supradiafragm&ticos (4).

En el DVPAT a la innominada, el trayecto anatbmico de
la via venosa pulmonar anbmala es constante en casi todos

los casos. Las dos venas pulmonares derechas convergen en



44

un canal comfin que se dirige hacia la izquierda para unirse
a las venas pulmonares izquierdas y formar una finica vena
pulmonar com@in situada posteriormente a la AI (Fig. 14).
Este colector comln se dirige hacia arriba ~a la izquierda
del mediastino~ y se situa anteriormente a la arteria pulmo
nar principal izgquierda, al bronquio principal izquierdo y
al arco abrtico. Esta vena vertical desemboca finalmente en
una dilatada vena innominada izquierda pr&6ximo a su origen
desde la yugqular y subclavia izquierdas. La vena innominada
izquierda se une luego a la VCS de manera normal. Menos fre
cuentemente la vena vertical pasa entre la arteria pulmonar
izguierda y el bronquio principal izquierdo, originando es-.
tas estructuras una obstruccifn extrinseca al retorno venoso

pulmonar (33).

La terminologfa de la vena pulmonar comfin hasta su de-
sembocadura en la vena innominada es confusa y ha sido llama
da vena cava superior izquierda persistente o vena vertical,
El uso del t&rmino vena cava superior izquierda es correcto
cuando se reconocen hallazgos de esta estructura como son:
recibir la vena hemi&cigos, conexifn con el seno coronario o
conexifn con la AI cuando el seno coronario est4 ausente. Co
mo en la mayoria de los casos ninguna de estas estructuras
est8 presente, el termino m&s correcto es el de vena verti-

cal.

Cuando el DVPAT ocurre en la VCS, una vena pulmonar co-



Fig. 14: DVPAT a la vena innominada. Ver texto.

VPD = venas pulmonares derechas; VPI = venas pulmonares izquierdas; VPC = vena
pulmonar comiin; VV = vena vertical; VInn = vena innominada: VCS = vena cava su
perior: VCI = vena cava inferior:; $C = seno coronario; AD = auricula deracha;
AI = auricula izquierda; VD = ventriculo derecho; VI = ventriculo izquierdo.
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mGn se forma similarmente detr&s de la AI. Este colector
comin asciende posteriormente y hacia la derecha, pasando
anteriormente al hileo del pulmbén derecho y desembocando
generalmente en la parte posterior de la VCS. En casos mucho
mds raros el tronco venoso pulmonar an6malo.desemboca en la

vena &cigos.

Cardiacos: En este segundo tipo las venas pulmonares desem-—
bocan directamente en la auricula derecha o en el seno coro
nario, siendo esta filtima localizaci6bn la m&s frecuente de

los dos (4).

En el DVPAT a la AD las venas pulmonares de los dos
pulmones forman una vena pulmonar comin que desemboca gene-
ralmente en la cara posteroinferior de la AD; en algunos ca
sos las venas pulmonares pueden incorporarse separadamente
en la cavidad aurfcular (Fig. 15). La estenosis en el lu-

gar de la desembocadura es rara en estos casos.

En el DVPAT al seno coronario (Fig. 16), la vena pul-
monar com@n est8 situada dentro del pericardioc y desemboca
en el seno coronario a nivel del surco auriculoventricular.
Cunando el seno coronario sigue su trayecto normal hacia la
AD, el orificio del seno coronario esti normalmente situado
entre los orificios de la vena cava inferior y de la vilvula
tricGspide. El seno coronario forma pared comGn con la auri-
cula izquierda en la mayor parte de su longitud. La esteno-

sis en la unién de la vena pulmonar com@Gn con el seno corona
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Fig. 15: DVPAT a la auricula derecha. Ver texto. Abreviaturas como en la fi-
gura anterior.
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vCi

Fig. 16: DVPAT al seno coronario. Ver texto. Abreviaturas como en la figura
14.
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rio o dentro del seno coronaric es muy rara.

Infracardiacos: Este tipo es el menos frecuente. Todas las

venas pulmonares de los dos pulmones forman un tronco comfin
inmediatamente detr&s de la aurfcula izquierda. La vena pu}l
monar comfin se dirige hacia abajo por delante del es&fago,
atraviesa el diafragma a través del hiato esoffgico para ter

minar drenando en el sistema venoso portal (Fig. 17).

Lo méé frecuente es la desembocadura de la vena pulmo-
nar comin en la vena porta o en alguna de sus tributarias co
mo la g&strica, la esplénica o las venas mesentéricas supe-
riores. Menos frecuente es el drenaje en el ductus venoso o
en una de las venas hep&ticas (4,6). La conexibn de las ve-
nas pulmonares en la vena cava inferior es extraordinariamen

te rara (4,34,35).

Mixtos: Este tipo de drenaje anfmalo es la combinacibn de
alguno de los tres anteriores. Las venas pulmonares de un
pulmén pueden drenar en un nivel y las del otro pulmén en

otro.

Localizaci6n anatfmica de la obstruccién al drenaje venoso

pulmonar.

La presencia de obstruccifn al retorno venoso pulmonar

influye profundamente en la evolucibn clfinica y hemodin&mica
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Fig. 17: DVPAT al sistema porta. Ver texto.

PI y PD = venas porta ilzquierda y derecha; HD y HI = venas hepaticas derecha e
izquierda; DV = ductus venoso; VE = vena esplénica; VMS = vena mesentérica su-
perior. Resto de abreviaturas como en la figura 14.
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de los casos con DVPAT.

Las localizaciones mis frecuentes de obstruccibn son

las siguientes:

a) Obstruccibn en el travecto venoso andmalo.

La permeabilidad y eficacia del trayecto venose anfmalo para
permitir una salida de la sangre sin obstéculos desde las ve
nas pulmonares depende fundamentalmente de la resistencia

opuesta por este canal.

El aumento de resistencia en un vaso est8 relacionado
primariamente con su difmetro y su longitud. Sin embargo,
en el DVPAT la longitud del trayecto an6malo probablemente
es de una importancia secundaria ya que tanto en los DVPAT a
la innominada como en los infradiafragmiticos el trayecto
anbmalo es de longitud similar y sin embargo, la obstruccibn

es muy rara en los primeros y ocurre siempre en los segundos.

Asi pues, la obstruccibn en la vena pulmonar com@in es-
t& relacionada con factores que producen estrechamiento de
este canal. Cambios intrinsecos en la pared del vaso anfma-
lo pueden ocurrir con frecuencia (36) asf como tambifn una
compresibn extrinseca puede originar un estrechamiento del

trayecto anbmalo.

La obstruccibn est8 casi siempre presente en los drena
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jes infrédiafragméticos y puede ser debida a la combinacién
de varios factores como son: compresifn de la vena pulmonar
comin en el hiato esofigico al atravesar el diafragma (37):
luz estrecha del ductus venoso en caso de drenafe anémalo
en esta estructura (4,38); estrechamientos o compresiones
localizados en los lugares de conexién con los vasos infra-
diafragmiticos (39). Finalmente, cuando la conexifn anfmala
ocurre en la vena porta o en una de sus ramas tributarias
los sinusoides hepiticos originan un aumento de resistencia

al retorno venoso pulmonar (40).

Aunque m&s raramente, la obstruccifn también puede
ocurrir en los drenajes supracardfacos bien por compresidn
localizada o estrechamiento difuso del trayecdto venoso anb~
malo (35} o bien por trayecto anormal de la vena vertical
izquierda pasando por detr8s de la arteria pulmonar izquier
da de tal manera que el tronco venoso anfmalo queda compri-
mido entre la arteria pulmonar izquierda por delante y el

bronquio principal izquierdo por detrds (33,41).

b) Obstruccifn a nivel de la comunicacién interauricu-

lar.

Hoy dfa se discute todavia si una CIA restrictiva por
un defecto septal interauricular pequefio puede originar o no
obstruccifn al retorno venoso. Algunos autores como Burroughs
y Edwards (14) relacionan la mayor supervivencia en algunos

casos de DVPAT con el tamafio de la CIA. Es decir, los pa-
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cientes con CIA amplia sobreviven m&s que los que tienen de-

fectos interauriculares pequefios.

Nosotros analizamos ampliamente este apartado en
nuestros hallazgos anatfmicos y en nuestra discusifbn ya que
pensamos que una CIA pequefia no sblo modifica la fisiopatolo
gia de esta anomalia, sino que ademd8s puede ser una de las
causas gque explique la pequefiez o hipoplasia de las cavida-
des izgquierdas en algunos casos de DVPAT y justificar, por
lo tanto, la atrioseptostomia con cateter-bal6n durante el

estudio hemodin&mico.

1.2.6. Fisiopatologia de los DVPAT.

En el DVPAT la aurfcula derecha recibe todo el re-
torno venoso del corazbn: el de las venas cavas gue tiene un
bajo contenido de oxfgeno y el flujo venoso pulmonar con un

alto contenido de oxigeno.

Los rasgos fisiopatol6gicos fundamentales dependen
de la distribucifn de la sangre venosa mezclada que proviene
de los circuitos pulmonar y sistémico. La séngre s6lo puede
pasar a la AI a través de un foramen oval permeable o de una
verdadera CIA. Por lo tanto, el tamafno del defecto septal
interauricular tiene una importancia relevante en esta dis-

tribucibn.
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Cuando existe un foramen oval permeable o una CIA
Pequena la sangre que pasia a la AI es limitada y el gasto
cardiaco correspondiente esti disminuido. Esta es la causa
mis probable que explique la pequefiez o hipoplasia de las
cavidades izquierdas en esta anomalfa. Una elevacifn en la
presién de la AD se origina entonces en un intento de compen
sar el estado de bajo gasto cardfaco, pero produce por otro
lado una elevacibn de la presibn venosa pulmonar con las con
siguientes alteraciones hemodin&micas secundarias a la obs-

truccifn al retorno venoso pulmonar.

Por el contrario, la presencia de una CIA grande
permite la libre comunicaéién entre las dos aurfculas. En
estas circunstancias, la distribucibn de la sangre venosa
mezclada depende fundamentalmente de las resistencias impues

tas por el circuito pulmonar y sistémico.

Cuando las resistencias vasculares pulmonares son
bajas el flujo sangufneo pulmonar es alte, mientras que si
las resistencias pulmonares estin moderada o importantemen-
te elevadas,el flujo pulmonar es bajo. As{ pues, la variable
mis importante es el estado del lecho vascular pulmonar el
cual depende inicialmente de la presencia o ausencia de obs-

truccién venosa pulmonar.

Desde el punto de vista fisiopatol8gico, la evolu-

cibn de los DVPAT depende principalmente de la presencia o
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ausencia de obstruccibn al retorno venoso pulmonar.

DVPAT sin obstruccifn al retorno venoso pulmonar: Al

nacimiento, la distribucibén del flujo sanguineo en el cir-
cuito pulmonar y sisté&mico es aproximadamente igual, ya
que las resistencias en los dos lechos vasculares son si-

milares.

En las primeras semanas de la vida y con la madura-
cibén del lecho vascular pulmonar se origina una importante
disminucibn de las resistencias pulmonares aumentando con-
siderablemente el flujo sanguineo pulmonar gue generalmen-

te es de tres a cinco veces mayor que el sistémico.

En ausencia de una CIA pequeha o de insuficiencia
cardiaca, el flujo sistémico es generalmente normal. La
saturacif6n en la AD puede ser del 90% o mayor ya que reci-
be, por lo menos, de tres a cinco partes de sangre oxigena
da por cada parte de sangre venosa sistémica desaturada.
Generalmente, existe una mezcla homogénea de la sangre ve-
nosa en la AD y de esta manera la saturacibn de oxigeno en
el ventrfculo derecho, en la arteria pulmonar y aorta (AO)

es Igual o similar a la saturacidn en la AD.

Las consecuencias del aumento del flujo pulmonar son

la dilatacibn e hipertrofia de las cavidades derechas y la
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dilatacibén de la arteria pulmonar, asi como la aparicidn
durante la evolucibn de los signos de insuficiencia cardia

ca derecha.

La presifn arterial pulmonar en los nifios puede va-
riar desde estar s6lo ligeramente elevada hasta ser igual
a la presién sist&mica. En los ;ocos casos que sobreviven
y llegan a la adolescencia o edad adulta la presifn arte-
rial pulmonar est8 ceneralmente poco elevada. En los pa-
cientes adultos con hipertensibn arterial pulmonar, ésta
puede estar relacionada con la presencia de cambios pro-

liferativos en las pequefias arterias pulmonares secunda-

rios al hiperaflujo pulmonar durante largo tiempo.

DVPAT con obstruccifn al retorno venoso pulmonar.

Los eventos hemodin&micos difieren significativamente cuan

do hay obstruccifn al retorno venoso pulmonar.

Cualquiera que sea el sitio donde se localice, la
obstruccifn origina una elevacibn de la presibn en los ca-
nales venosos pulmonares que es trasmitida al lecho capi-

lar pulmonar.

El resultado fisiopatol6gico final es el edema agudo
de pulmdn que aparece cuando la presifn hidrost&tica en
los capilares sobrepasa la presibn osmbtica de la sangre.

Existen una serie de mecanismos que se ponen en marcha pa-
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ra evitar el edema pulmonar como son el aumento del flujo
a través de los linfSticos pulmonares, la apertura de anas
tomosis venosas bronquio-pulmonares, alteracioﬁes’en la
permeabilidad de la pared del capilar pulmonar y la apari-
cién de reflejos constrictivos arteriolares pulmonares. De
todos &stos,la vasoconstriccibn arteriolar pulmonar es el
més importante (42). Este reajuste hemodin&mico origina
una disminucién del flujo sanguineo pulmonar, hipertensifn
arterial pulmonar, hipertrofia ventricular derecha y final

nente insuficiencia cardfaca derecha.

Aunque las saturaciones en la AD, arteria pulmonar y
aorta son bastante similares, la disminucibn del flujo san
guineo pulmonar origina una menor proporcifén de sangre oxi
genada con desaturacifn significativa en estos tres nive-

les.

Como veremos en nuestros hallazgos y comentaremos en
la discusibn los signos vy sintomas de los DVPAT son varia-
bles y las manifestaciones clinicas pueden ser divididas
segin la presencia o ausencia de obstruccibén al retorno ve

noso pulmonar.
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DVPAT EN LOS PRIMEROS AROS DE LA VIDA. ESTUDIO CLINICO Y HE-

MODINAMICO. EVOLUCION. HISTORIA NATURAL., ESTUDIO ANATOMICO.

.1. MATERIAL Y METODOS

2.1.1. Seleccifn de pacientes.

Se incluyeron en este estudio los casos de DVPAT vis-
tos en el Servicio de Cardiologia Pedridtrica de la Clinica

Infantil "La Paz"™ (Madrid) hasta Enero de 1.977.

Se seleccionaron para este trabajo Gnicamente los en-
fermos que presentaban DVPAT demostrado hemodindmica y angio-
cardiogrificamente. Los 32 casos seleccionados tenfan estu-
dio clinico, hemodinfimico y angiocardiogrifico completo. En
18 casos eran varones y en 14 hembras. La edad en la fecha

del primer estudio oscilé entre 14 dfas y 3 afios.

Nuestro material estd sefialado en la TABLA I.

Se analizaron y estudiaron separadamente las formas
aisladas o no complicadas de DVPAT, es decir las no asociadas
a otras cardiopatfas, de las formas complicadas o asociadas
con otras anomalfas cardfacas por ser el cuadro clfinico, la

historia natural, el pronbstico y tratamiento muy diferentes.

De los 29 casos con formas aisladas de DVPAT fueron



TABLA: I - DVPAT -

Division del material.

N

Con estudio
clinico -hemo- | Con esfudio
N2 casos | dinamico anatomico
Formas aisladas o
no complicadas. __ 29 29 8
Formas complicadas” 3 3 —_—
total 32
= Dextrocardic - DSVD + CIV + EP 1 caso

w Levocardia - DSVD +C!V + EP —— 1
» Dextrocardia - Ventriculo dnico + EP —— 1
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operados 18, correlacionindose las observaciones guirfirgicas

con los hallazgos hemodindmicos y angiocardiogrédficos.

Se analiz6 detenidamente la causa y el momento de la
muerte en los casos operados y fallecidos, tratando de bus-
car una posible relaci6n entre el tamafio de la CIA y las ca-
vidades izquierdas. Igualmente se siguif y reconstruy6 1la
evolucibn e historia natural de los 11 casos no operados in-
tentando saber. las causas de la muerte.

En 8 casos de formas aisladas de DVPAT se realiz6 un
estudio postmorten del espesor de las paredes del corazbn,ca
vidades ventriculares y orificios aurfculo-ventriculares co-
mo se detalla posteriormente, intentando correlacionar los
hallazgos morfolbégicos y anat6Bmicos con los hallazgos clini-

cos, hemodin&micos, angiocardiogr&ficos y guirfrgicos.

Igualmente se realizé un estudio histolfgico e histomé
trico de misculo cardfaco correspondiente a ventriculo dere-
cho y ventriculo izquierdo de los casos autopéiados para co-
nocer posibles alteraciones estructurales en esta cardiopa-
tia que pudieran influir en la historia natural o en los re-
sultados quirGrgicos, aspecto &ste todavia no estudiado en
enfermos con cardiopatias congénitas de este tipo. Posterior

mente se detalla la metcdologfia seguida.

Cuando la historia natural de la cardiopatfa se inte-
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rrumpif por la cirugfa, se siguib 1la evolucibén de los casos
supervivientes durante un tiempo de observacibén que oscilé

entre 8 meses y 5 afios.

Los 3 casos de formas complicadas de DVPAT se estudian

separadamente por sus caracterfsticas diferentes.

Todos los pacientes tenfan un estudio clinico completo
basado en las observaciones realizadas durante las sucesivas
visitas o ingresos hospitalarios. Se prest6 especial aten-
cibn a la presencia, grado y tiempo de aparicién de cianosis
y signos dé insuficiencia cardfaca, asf{ como a la historia

de infecciones respiratorias de repeticibn.

En la exploracifn fifsica se buscd la presencia o ausen-
cia de corazén grande a la palpacibn; la morfologfia y locali-
zacibn de soplos cardfacos y el anilisis del componente pulmo

nar del segundo ruido.

En el estudio radiolfgico del tSrax se observS el grado
de cardiomegalia, el flujo pulmonar, los signos de redistribu
cifn vascular y si existfa alguna imagen radiolSgica tipica o

caracteristica de alguno de los tipos de drenaje.

Todos los casos tenfan realizado m&8s de un electrocar-
diograma (ECG) convencional de 12 derivaciones tomado en de-

cGbito supino. Se estudid la morfologfa y eje eléctrico de
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la onda P (AP) y del ORS (AQRS) en el plano frontal. Se ana-
liz8 detenidamente la morfologfa del complejo QRS en las deri

vaciones V V1 y VG‘ Se midié la altura de la onda R en V1

3R’
asf como la de la onda R y S en la derivacién Ve como crite-

rios de crecimiento ventricular derecho.

Solamente en dos casos se registr6 un ecocardiograma,
debido por un lado a la rareza de esta cardiopatfia y por otro
a la reciente incorporaci6n del ultrasonido como técnica diag
n6stica en cardiologia gue permitid, por lo tanto, su regis-

tro s8lo en los filtimos casos diagnosticados.

2.1.2. Técnica de sondaje cardfaco y de la atrioseptostomia de

Rashkind.

Un cateterismo cardfaco se realizf en todos los pacien-
tes. Los estudios fueron realizados en ayunas, en presencia
del anestesista y previa premedicacién con 25 mg. de Dolanti-
na + 6,5 mg. de Fenergdn + 6,5 mg. de Largactil por cada 9 Kg.

de peso.

En la mayorfa de los casos el cateter se introdujo, ba-
jo condiciones meticulosamente asépticas, en la vena femoral
derecha mediante técnica de Desilet o cateterismo percuténeo
(43, 44), existiendo amplia experiencia con estos procedimien
tos en este Servicio de Cardiologfia Pedidtrica (45, 46). Cuan

do fall6 esta via, la penetracifn se realizb previa diseccifn

.



< it g

64

de la vena safena. El cateter se empuj6 a través de las ca-
vidades derechas hasta la arteria pulmonar y si la anomalfa
lo permitfa se sond6 el trayecto venoso anfmalo. . Se tomaron

presiones y muestras para oximetria a diferentes niveles.

Todos los registros de presiones se hicieron con un
eguipo HONEYWELL, polfgrafo de inscripcifn fotogrffica con
capacidad de registro de 8 canales simultineamente. Las oxi
metrfas se tomaron con un micro-oximetro de lectura directa

por refraccién, marca AMERICAN OPTICAL.

Se hizo estudio angiocardiogrifico en todas las cavida
des y vasos en que se considerS oportuno para poder llegar
al diagn6stico de la cardiopatfa. Todas las inyecciones se
hicieron a presitn y la radiologfa se obtuvo con un equipo

CGR con escamoteador de placas modelo MULTIPLIX, biplano.

Solamente en 6 casos los angicardiogramas se filmaron
con cine de 35 mm. a 60 imdgenes por segundo. El generador
radiolbSgico de 5.000 voltios por plano estaba acoplado a una

mesa modelo CONTINENTAL de la casa CGR.

Se analizaron las saturaciones en la aorta, arteria pul
monar y diferente cavidades y se compararon las presiones de
la AD con la AI y de la AP con la presib6n sist&mica. Un angio
cardiograma suficiente para el diagn6stico de DVPAT realizado

en el tronco pulmonar o en cada una de las ramas se hizo en
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todos los casos. Siempre gue fue posible, se pas6 el cateter
a través de la CIA o foramen oval desde la AD a la AI, prac-
ticindose un angio en dicha cavidad para ver el tamano de las

cavidades izquierdas.

Una vez terminado el estudio hemodin&mico y confirmado
el diagnb6stico, en 16 casos se practicf atrioseptostomfa con
cateterbaldn segfin la técnica descrita por Rashkind y Miller

(47) para la transposicibn de los grandes vasos.

Para realizar este procedimiento se introduce a través
de la vena femoral un cateter-balén especial, radiopaco, has
ta la AD qgue se avanza luego hasta la Al a través del foramen
oval. La localizacifn del cateter en la AI se verificd con
radioscopfa por su posicifn posterior en la proyeccifn late-
ral y superior e izquierda en la frontal, adem&s del regis-
tro de presiones auriculares. En casos de duda, se introdu-
cia pequefia cantidad de material de contraste a mano para

confirmar la posiciébn.

Una vez el cateter en la AI, el balén se infla con solu
cibn salina y se procede a dar varias pasadas desde la AI a
la AD con el fin de agrandar el defecto septal interauricular.
Se realizaron por 1o menos 4 pasadas desde la AI a la AD con
aumento progresivo del volumen del cateter-baldn desde 1 cc..
a 3-4 cc., siempre con control radioscSpico y monitorizacién

electrocardiogréfica.
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Después del procedimiento se volvieron a tomar presio-
nes y oximetrias en las diferentes cavidades para conocer
las modificaciones y resultados. Estos casos tratados me-
diante esta técnica paliativa se siguieron Hasta sSu correc-

cibén quirGrgica completa.

De las formas aisladas de DVPAT fueron operados 18 y
fallecieron 8. En éstos, se analizf la causa de la muerte
y se correlacionaron los hallazgos angiocardiogrificos, qui-
rGrgicos, y anatb6micos cuando existfan, tratando de conocer.
las causas o factores predisponentes negativos de esta car-
diopatfa. Se analizaron los 10 casos que evolucionaron asin
tomiticos después de la cirugia buscando las causas o facto-
res predisponentes positivos paralla evolucibn favorable. De
manera similar, en los 11 casos no operados -fallecidos to-

dos menos 2- se analizaron las causas de muerte tratando de

reconstruir la historia natural de esta cardiopatia.

2.1.3. Estudio anatémico. Metodologia.

En 8 de los casos fallecidos se estudiaron minuciosamen
te las piezas anat8micas. En el estudio de todos los corazo-
nes se siguib la metodologfa descrita por de la Cruz y col.
(48) y se midieron cuidadosamente los siguientes elementos -
anatémicos:

1. Grosor de la pared del VD (mm)

2. Grosor de la pared del VI (mm)
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3. Tracto de entrada y de salida del. VD (mm)
4. Tracto de entrada y de salida del VI (mm)
5. Drificios auriculoventriculares (mm)

6. DiSmetro externo de la aorta y AP (mm}

7. Tamafio de la AD y AI

8. Tamano de la CIA o foramen oval

1. Grosor de la pared del VD (mm)

El espesor de la pared del VD (en mm) se determins ex-
cluyendo los m@isculos papilares y tejido trabecular. Los lu
gares de medida en el VD fueron: el borde anterior {unifn de
la pared anterior con el tabique interventricular) y el bor-
de posterolateral o libre (pared libre del VD en la regifn

de la arteria marginal derecha).

2. Grosor de la pared del VI {(mm)

El espesor de la pared del VI también excluyd los mis-
culos papilares y el tejido trabecular. Se midib el borde
anterior {uni6én de la pared anterior con el tabique interven
tricular) y el borde lateral o libre (pared libre del VI en
la regi6n de la arteria marginal izguierda). Cada borde se
midié en los dos ventriculos, en su tercio superior,medio e

inferior, calculdndose la media aritmética.
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3. Tracto de entrada y salida del VD (mm)

El tracto de entrada del VD se midif (en mm) desde la
inserccifn de la valva septal de la trictispide hasta el apex
del VD y el tracto de salida desde la punta del VD hasta el
anillo de la arteria pulmonar en el lugar de inserccifn de

la valva posterior de la v&lvula pulmonar.

4. Tracto de entrada y salida del VI (mm)

El tracto de entrada del VI se midif desde la valva
septal de la mitral hasta el apex del VI, extendiéndose el
tracto de salida desde la’punta hasta la inserccibn en el

anillo de la valva anterior de la v&lvula abrtica.

5. Orificios auriculo-ventriculares (mm)

La circunferencia de estos orificios se hizo después
de que los corazones fueron abiertos. En el orificio mitraly
tricuspfdeo, las medidas se hicieron a nivel del anillo valvu

lar donde se insertan las valvas.

6. Difimetro externo de la aorta y arteria pulmonar (mm)

Se midi6 el diimetro externc de las dos grandes arte-
rias inmediatamente por encima del plano valvular abrtico y

pulmonar, estableciéndose una relacifn entre el tamafio de la



69

AP y de la AO.

7. Tamaiio de la AD y de AI.

Fué el finico que se determin$ de manera subjetiva, com
par8ndolos entre sf, debido a las dificultades para determi-

nar cuantitativamente el tamanho de estas cavidades.

8. Tamano de la CIA o foramen oval.

En las piezas se observl la presencia de un foramen
oval permeable o de una verdadera comunicacifn interauricu-

lar, midiéndose su difmetro mayor siempre gue fue posible.

Igualmente, en todas las piezas, se analizé el situs,
la posicién de los grandes vasos y la anatomfa del trayecto
venoso anfmalo siempre que no habfa sido operado y estaba res

petado en la diseccifn anatdmica.

Nuestros resultados y medidas se compararon con los de
corazones normales del estudio publicado por de la Cruz y col
(48) sobre 100 corazones sin cardiopatfa. El anflisis compa-
rativo se sometif a estudio estadistico siguiendo la siguien-

te metodeologfa.
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2.1.4. Estudio estadistico. Metodologia.

El nGmero de elementos de la muestra que ha constitui-
do nuestro estudio nos ha obligado a utilizar, para el
anélisis de la homogeneidad o significacibén de las diferen
clas frente a los resultados del grupo control selecciona-
dos (48), la prueba estadf{stica de comparacién de valores
medios en muestras pequefias. El nGmero de grados de liber

tad de ambos grupos comparados son, en total:

Como primer paso para juzgar si las diferencias obtenji
das son o no estadisticamente significativas es necesario
hallar un valor para la desviacién tipica poblacional gque
sea una mejor estimacidn gué cualquiera de las dos desvia-

. ciones tipicas de ﬁmbos grupos por separado. Esta desvia-

cién poblacional tiene por valor:

2
G- - ¢, »n +G7n,

n, +n -2

1 2
donde: G; : desviacién tipica experimental
Gz : desviacifn tipica grupo control
n1 : nGmero de elementos en el experimento
n, : nimero de elementos en el grupo control.

A continuacifn se calculs el error standard de la di-

ferencia entre dos medias aritméticas, por medioc de 1la expre
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sifn:

sd

]

n

1 1
G (o o

La condicifn para que la diferencia obtenida d = m,~-

m, sea significativa, es que:
d > t. S8d

donde 5d es el error standard calculado y t es el valor de
Student para 14 grados de libertad y un 95% de confianza,
equivalente a p < 0,05; o para 99% de confianza, equivalente
ap< 0,01,

Siguiendo este procedimiento en los 8 casos de DVPAT
con estudio an;témico se calcularon los valores medios del
espesor de la pared del VD; del tracto de entrada y de sali-
da del VD; del anillo tricuspfideo y mitral; del espesor de
las paredes del VI; del tracto de entrada v de salida del VI
y del difmetro externc de la aorta y arteria pulmonar. Igual
mente, se calcularon sus correspondientes desviaciones tipi-

cas.

De la misma forma, en los corazones sanos y sin cardio
patia de edad similar que se utilizaron de grupo control
(48) , se tomaron los correspondientes valores medios y des-
viaciones tipicas de los mismos parfmetros, es decir: del es

pesor de la pared del VD; del tracto de entrada y de salida
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del VD; del anillo tricuspfideo y mitral: del espesor de las
paredes del VI; del tracto de entrada y de salida del VI; y

del di&metro externo de la aorta y arteria pulmonar.

Aplicando el andlisis citado de homogeneidad se deter-
miné en cada caso, si las diferencias observadas podfan ser
atribuidas al azar o, por el contrario, traducian diferencia

con significacién estadistica.

2.1.5. Metodologia del estudio histol8gico e histométrico de

msculo cardfaco correspondiente a ventriculo derecho y

ventriculo izquierdo.

En los ocho casos de DVPAT con estudio anatbmico se
obtuvieron nuestras de unas dimensiones aproximadas de 0,5
cm3 de tejido correspondiente a VD y VI, tomadas en el ter-
cio medio de la pared posteroclateral. Fueron procesadas con
el procedimiento habitual y tefiidas con hematoxilina-eosina

y tricrSmico de Masson,

En todas las muestras se estudid y busc6 especificamen
te la presencia o ausencia de desorganizacibn micfibrilar

asf como de fibrosis intra e interfascicular.

Igualmente, se midieron los diSmetros de fibras cardia
cas para determinar si existfa hipertrofia de las mismas. Pa

ra ello, se midi6 en cada muestra de VD y de VI el di&metro
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transversal de 50 fibras. E]l difmetro transversal medio se
calcul6 hallando la media aritmética de las 50 fibras cardia

cas medidas en cada muestra.

Todas las muestras fueron examinadas histol&gicamente

sin conocimiento previo de su origen.

Las medidas fueron hechas con un Microscopio Leitz SM
Lux, empledndose una pieza micrométrica ocular instalada en
un objetivo de observacibn 100 x. Este objetivo de observa-
cién permitia el enfoque directo e individual del micromé&-

trico.

"ra-

Este particular objetivo micrométrico era de tipo
yado"” con 10 mm. divididos en 100 divisiones. Las divisio-
nes del objetivo microm&trico fueron calibradas para cada

objetivo del microscopio empleando una luz trasmitida del

micrémetro del portaobjetos.

El micrbémetro del portaobjetos tenia una longitud cono
cida de 1 mm. con 100 divisiones, de tal manera que cada di-
visi6n equivalfa a 10 ym. Las divisiones de la pieza micro-
métrica ocular fueron emparejadas con las divisiones del mi-
crometro del portaobjetos y asi} una divisién de la pieza mi
crométrica ocular podfa ser calculada directamente para cada

objetivo con un factor de conversiftn (1,19 u).
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2.2. RESULTADOS

De los 32 casos de DVPAT, 18 eran varones y 14 hembras.
La edad en la fecha del primer estudio oscilé entre los 14

dias y los 3 afios con media de 8,5 meses (Tabla II).

La clasificacibn segfin el nivel de la conexifn anfmala
se puede ver en la Tabla III. La clasificacibn por su fre-

cuencia en la Tabla IV.

Para mayor claridad, se dividieron y analizaron por s%
parado los hallazgos y resultados de las formas aisladas de
DVPAT y de las formas complicadas, es decir asociadas a
otras anomalias cardfacas. Las formas aisladas de DVPAT fue E
ron 29 casos y las complicadas 3 éasos. Esta separacibn es rb
obligadamente necesaria ya gqgue la historia natural, la anaté
mia, la fisiopatologfa, el pronSstico y tratamiento es total i
mente distinto. En las formas complicadas de DVPAT la evolu
cién depende, fundamentalmente, de las anomalfas cardfacas

asociadas.

La clasificacibn segln la frecuencia y presencia o
ausencia de otras cardiopatfas congénitas asociadas est§ en

la Tabla V.



meLa. 1 - DVPAT -

Drenaje venoso pulmonar andmalo tofal.

EDAD Y SEXO
Sexo : varones = 18
hembras= 14
total = 32
Edad: entre 14 dias y 3 ahos

edad media = 8,5 meses
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TABLA : 1il - DVPAT_

Clasificacion por el nivel de la conexion andmala

Ne de casos %
Supracardiacos_____ 18 56,25
Cardiacos : N 34,38
Infracardiacos 2 6,25
Mixtos 1 3,12

total 32 100




TABLA : IV -DVPAT-

Clasificacion por su frecuencia.

Lugar del DVPAT N2 de casos

%
Innominada 17 53,13
Seno coronario 8 25, -
Auricula derecha 3 9,38
Sistema porta (infradiafragmatico)___ 2 6,25
Mixto 1 3,12
Vena cava superior derecha 1 3,12
total 32 100
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TABLA: V - DVPAT -

Clasificacion por la presencia o ausencia de otras cardiopatias
congénitas asociadas.

Formas oislodas Formas

o no complicadas | complicados
Innominada 14 3
Seno coronario 8 -
Auricula derecha 3 -
Sistema porta (infradiafragmdtico) . 2 -
Mixto 1 -
Vena cava superior derecha 1 -

total 29 wsoe2%) 3 (s38%)




TABLA: VI — DVPAT -

Formas aisladas.

Clasificacion por frecuencia y nivel de la conexion andmala.

Lugar del DVPAT N? de casos %
Supracardiacos
Innominoda 4 48,27
Vena cava superior derecha 1 3,45
Cardiacos
Seno coronario 8 27,59
Auricula derecha 3 10,34
Infracardiacos 2 6,90
Mixtos 1 3,45
total 29 100
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.2.1. Formas aisladas de DVPAT.

De las 29 casos, 16 fueron varones y 13 hembras. La

edad media fué de 7,2 meses.

En 27 casos el drenaje era supradiafragm&tico y en
los otros 2 infradiafragmitico (Tabia VI}. E1 DVPAT mixto
se incluy6 para el an8lisis de resultados dentro de los su-~
pradiafragmdticos o supracardfacos ya que las venas pulmo-
nares izquierdas desemboéan en el seno coronario y las de-

rechas en la aurfcula derecha.

Sintomas. Hallazgos fisicos

Los sintomas y hallazgos fisicos, asi como los datos
mis relevantes de la auscultacifén se pueden ver en las Tab-

las VII y VIII.

Los casos de DVPAT supradiafragmitico presentaban
una cianosis minima o 1igega que, a veces, se hacia sblo
evidente con el llanto o cuando se sobreafadfan episodios
bronconeumbnicos. Los dos casos de DVPAT infradiafragmiti-

co s86lo presentaban, tambif&n, una clanosis minima.

Los signos y sintomas de insuficiencia cardiaca (hi-

persudoracién, disnea, hepatomegalia, hipodesarrollo, etc.)



- DVPAT -

TABLA : vl
Formas aisladas.
Sintomas y hallazgos fisicos
Aparicidn de Insul. cordia.
Cianosis Dol T4l | A portir | Corazdn gronde | infecciones
Tipo mini. | media | ™ mes | 6°mes |dei6°mes| o la palpitocion | respirotorios
Supracardiacos 12 15 2 22 3 27 22
Infracardiacos 2 —_ 2 -— —_ — —_—
TABLA : VI - DVPAT“"
Formas aisladas .
Auscultacion
Nt . 1T Ruido
Tipo cosos | SSenFT. oFP | Nosoplos | Retumbo | desdoblodo | 1L P 4
Supradiafragmaticos* | 27 26 i 18 22 10
infradiaframaticos 2 — 2 —_— —_— pd

# 2 Cosos con soplo conlinuo en sl 2% espacio intercostal izquierdo.

S.S. = Soplo sistélico
F T = Foco ftricuspideo
F. P = Foco pulmonar
4+ = Aumentado
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fueron un hallazgo com@in en esta cardiopatia, peré mientras
en los infradiafragm&ticos aparecieron antes del primer mes
de vida, en los supradiafragméti?os se presentaron m&s tar-
dfamente entre el primer y sexto mes y en un caso después

de los dos afios de edad.

Los 2 casos de DVPAT supradiafragmitico que presenta-
ron insuficiencia cardfaca antes de 1los 30 dfas, terfan clfi
nicamente sospecha de obstruccibén a nivel del trayecto and-

malo.

Los infecciones respiratorias de repeticifn estuvie-
ron presentes durante la evolucifn en la mayoria de los
casos de DVPAT supradiafragm8tico. En los infradiafragmé-
ticos lo mé&s llamativo fue la disnea marcada y progresiva

desde el nacimiento.

Un corazbn grande a la palpaci6én, manifestado por un
latido hiperdinSmico en la regifén paraesternal baja estuvo
presente en todos los drenajes supradiafragmfticos, hallaz-

go ausente en los dos casos de DVPAT infradiafragmitico.

Un soplo sist8lico en el foco pulmonar o tricuspideo
con el segundo ruido desdoblado fue el hallazgo caracteris-
tico en los drenajes supradiafragmticos (Fig. 18) y hay

que destacar la ausencia de soplos en los infradiafragméti-
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Fig. 18: Fonocardiograma de DVPAT supradiafragmitico. Registro caracteristico
en este tipo de DVPAT: soplo sistSlico con segundo ruido desdoblado y retumbo
mesodiast8lico por hiperaflujo a través de la vilvula tricUspide.
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cos. En los dos casos de DVPAT supradiafragm&tico con sos-
pechas de obstruccifn se ausculté un soplo continuo en el
segundo espacio intercostal izguierdo, probablemente origi-

nado en la obstruccibén del trayecto anfmalo.

Radiologia

Lo m&s llamativo fue la presencia de cardiomegalia,
en mayor o menor grado, en todos los casos de drenaje sup-
radiafragmitico y un corazén de tamafio normal en los infra
diafragmiticos. En é&stos predomind la redistribucién vas-
cular mientras que en aguellos la pl&tora pulmonar (Fig.

19 y 20).

Una imagen tipica o caracteristica s6lo se encontrd
en el DVPAT a la vena innominada, formando en tres casos
una figura en "ocho" o “"mufieco de nieve”. En otros dos,
se observs una dilatacibn del perfil superior izgquierdo de
la silueta cardiovascular en la proyeccibn posteroanterior
y en cuatro, en la proyeccibn lateral, existfa una opaci-
dad en mediastino medio y superior dirigida de abajo-arri-
ba; expresifn de la dilatacién, parcial, del trayecto anb-

malo.

Los hallazgos radiol8gicos detallados segln el lugar

de la conexién an6mala se pueden ver en la Tabla IX.

o



Fig. 19: Radiografia posteroanterior (A) y lateral (B) de un caso de DVPAT a
la vena innominada. Obsérvese la cardiomegalia y la plétora pulmonar. Ade-
mds, en (A) existe la imagen en "ocho", tipica en este tipo de drenaje. La
parte superior del “"ocho” (entre flechas) corresponde al sistema venoso dila
tado: vena cava superior izquierda, vena innominada y vena cava superior de-
recha y la parte inferior estd formada por el propio corazén. En la proyec-
cidn lateral (B) este mismo sistema venosos dilatado (entre flechas) se super
pone en el mismo plano y da lugar a una opacidad caracteristica que se dirige
hacia arriba por el mediastino posterior.

Fig. 20: Radiografia posteroanterior de una nifia de 14 dias con DVPAT infradia
fragmatico. A diferencia de los hallazgos radioldgicos en el tipo supradia-
fragmatico, obsérvese aqui el tamafio normal de la silueta cardiaca y el predo-
minio de los signos de redistribucidn vascular sobre los de plétora pulmonar.
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TABLA ; IX - DVPAT -

Formas aisiadas.

Radiologia .
N2cosos | Cardiomegoic | Fiyo4 | Congestidn | Imagen en"8"
Innominoda 4 14 4 10 3
Seno coronario 8 8 8 6 -
Avricula derecha 3 3 3 3 -
Vena cava superior 1 1 1 1 -
Mixtos 1 i 1 L -
infradiafragmaticos 2 - - 2 -

4 = Aumentodo
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Electrocardiograma.

El electrocardiograma en las formas aisladas de DVPAT '
mostrd un eje eléctrico de P en el plano frontal que oscilé

entre + 45°y + 75° (promedio: + 61°).

Se observdé una onda P picudita en las derivaciones II,

I1x, avr, Vl y V2. En V la morfologia mis frecuente fue

3R
la + -. El voltaje de la onda P en II oscilb entre 1,5 y 3

mm, excepto en un caso que midid 6 mm.

No existis diferencia en la morfologfa y eje eléctri-
co de la onda P entre los casos de drenaje supradiafragmiti

co y los infradiafragmiticos (Tabla X).

El eje eléctrico del QRS (AQRS) se pudo determinar en
todos los casos excepto en tres que fenian un eje indetermi
nado (S1 s, 53) Yy que drenaban a la innominada. El AQRS se
localiz6 en los cuadrantes derechos con eje promedio a +

142° (Tabla XI).

El an&lisis de la morfologia del complejo QRS en V3R
Yy V1 mostr$ un patron rsR' en 7 casos; R pura en 18; gR en
2 vy Rs en 2. Se midi$é la altura de la onda R en V1 que

oscils entre 12 y 40 mm {(promedio: 20 mm}.

La morfologfa del complejo en V6 mostrd un patrbén rS
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con § mayor que r en todos los casos. La deflexién negati-
va de la onda S oscild entre 4 y 30 mm (promedio 11 mm) y

la relacibn S/r varié entre 1,3-6,5 (Tabla XII). No hubo
tampoco diferencias en el AQRS de los supracardfacos y los

infracardfacos.

En resumen, todos los electrocardiogramas tuvieron

criterios-electrocardiogréficos de crecimiento auricular de

recho, crecimiento y dilatacibn del ventriculo derecho y

ausencia electrocardiogr&fica del ventriculo izquierdo(Fig.

21).

Ecocardiograma: .

En los dos casos que se registr$ un ecocardiograma
presentaban varios de los signos ecocardiogrificos tipicos

de esta cardiopatfa congénita (Figs. 22, 23).

En los dos se aprecif por detr&s de la raiz abrtica
a nivel de la AI, una imagen de ecos densos que delimitaban

las paredes del colector venoso comfin.
Igualmente, en ambos la cavidad ventricular derecha
estaba significativamonte dilatada y existia movimientoc pa-

rad6jico del tabique interventricular.

Ecocardiogr&ficamente, la AI estaba reducida de tama-



TABLA: X - DVPAT-

A P. Formas aisladas.

* 180

A infradiafrogméticos
@ Supradiofrogméticos -

A P. medio=61°



TABLA : X1 -DVPAT-

AQRS. Formas aisladas.

18

® [ ]
®  Suprudiafrogmdticos o oo 0
A  Infradiofrogmdticos .'.'
Eje indeterminado (S, S,S3 ):2 casos o A°

Rqrs=142°

4]



TABLA : XII - DVPAT -

E.C.G. Morfologio en Vsr =V,
| N® de casos
R 7
R 18
R 2
Re 2
Totd 29

Alura R en V, : entre 12 y 40 mm. (promedioc 20 mm.)

Morfologia en Ve
i N2 de casos

'S con S| 29

S enire 4y 30 mm. (promedio 11mm.) Relacion S :1,3-6,5



Fig. 21: Electrocardiograma caracteristico de DVPAT. Obsérvese los sigros de
crecimiento de la aurficula derecha asi como los de crecimiento y dilatacidn
del ventriculo derecho. Destaca, también, la ausencia de fuerzas electromotri
ces correspondientes al ventriculo izquierdo.



Fig. 22: Ecocardiograma de un caso de DVPAT supradiafragmftico. Detrds de la
aorta (AO) se observa la auricula izquierda (Al) reducida de tamaho y, en si-
tuacidn mds posterior, una imagen de ecos densos (flecha) que delimiten las ra
redes del colector venoso comiin (C).

Fig. 23: Ecocardiograma de un caso de DVPAT supradiafragmitico. Barrido desde
la aorta (A0) hasta la punta del ventriculo izquierdo (VI). Obsé€rvese detras
de la raiz adrtica una auricula izquierda (AI) pequefia y la imagen de ecos den
sos (flecha) que delimitan las paredes del colector venoso comiin (C). A un ni
vel intermedio se recoge la vAlvula mitral (VM) y la zona de unidén auriculo-
ventricular. En la parte derecha de la figura aparecen las imagenes de las ca
vidades ventriculares existiendo significativa dilatacidn del ventriculo dere-
cho (VD) y movimiente paraddjico del tabique interventricular (T). El VI es
de tamafioc normal.
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fio en los dos, pero el VI era pequefio en uno y normal, para

la edad y peso, en el otro.

Hallazgos hemodindmicos. Oximetrias.

Un salto oximétrico significativo que indicaba la pre
sencia de un cortocircuito izquierda-derecha se encontr§ en
los 29 casos y se localizb a diferentes niveles segGn el

tipo de conexi6n anom&la.

Cuando el DVPAT se realizé en la vena innominada el
salto oximétrico se localizb entre una vena periférica, ge-
neralmente yugular o subclavia, y la VCS ‘derecha. En estos
casos el trayecto del cateter es lo suficientemente tipico
para ser ya diagn8stico por sf mismo (Fig. 24). Asi ocu-
rrib6 en nuestros 17 casos de DVPAT a la innominada en los
cuales se pudo pasar el cateter desde la vena cava inferior
a través de la AD y VCS derecha hasta la vena innominada y

vena vertical, sondindose una o m&s venas pulmonares.

Aungue en el DVPAT a la VCS el salto oximétrico tam-
bién se encuentra a nivel de dicha vena, nuestro finico ca-
so de este tipo fue uno de los dos errores diagnbsticos
antes de la cirugfa. En este caso la conexifn anfmala en
la VCS se hacia inmediatamente por encima de su desemboca-

dura en la AD, lo que explica que el salto oximétrico se
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obtuviera en dicha cavidad, interpreténdose err6neamente

como desembocadura en la AD.

En los casos de drenaje en la AD o seno coronarioc el
salto oximétrico se encontrf en la AD no siendo posible por
las oximetrias exclusivamente precisar el lugar exacto de
la desembocadura, hecho conseguido con el estudio angiocar-

diografico.

En los casos de drenaje infradiafragmitico, el sal-

to oximétrico se localiz6 en la vena cava inferior.

En 5 casos no se pudo determinar la saturacibn arte-
rial bien por dificultades técnicas durante el cateterismo
o bien porgue la gravedad de algunos de los casos aconsejb

no prolongar el tiempo del estudio hemodin&mico.

La saturacién de oxigeno en la aorta en los 24 casos
en que se pudo determinar oscil® entre el 54% y 92% (prome
dio 78%). En sSlo 5 casos la saturacién de oxigenc era ma
yor en la aorta que en la arteria pulmonar. En 16 casos se
encontr$ hiposaturacifn abrtica respecto a la AP debido al
flujo preferencial a través de la comunicacifn interauricu

lar y en 3 pacientes las saturaciones eran iguales.



Fig. 24: Imagen tipica del cateter en un caso de DVPAT a la vena innominada.
Introducido por la vena femoral, el cateter llega por la vena cava inferior
(VCI) hasta la auricula derecha (AD), pasando luego a la vena cava superior
(VCS), vena innominada (VInn) y vena vertical (VV). El cateter recorre de
esta manera la parte superior de la figura en "ocho", tipica de la desemboca
dura andémala a ese nivel. La punta del cateter se encuentra alojada en una
vena pulmonar (VP).
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Presiones.

En la Tabla XIII estin resumidos los hallazgos hemo-
din8micos y la manometrfa de nuestros casos. Est8 sefala-
do en cada tipo de drenaje, la presién sist6lica de la ar-
teria pulmonar (PAP), la presibn sistémica (PS), la rela-
cibén PAP/PS, la presifn telediast8lica del VI y la presién

telediastblica del VD,

La relacifn entre la presibn arterial pulmonar y la
* presibn sistémica segln el tipo de drenaje, se pudo deter-

minar en 17 casos (Tabla XIV).

Una relacién PAP/PS mayor de 1, se encontr$ en uno de
los dos casos de DVPAT infradiafragmitico. En el otro, aunque
tenfa hipertensién arterial pulmonar, no se pudo saber si
era mayor que la sist&mica ya que no se cateteriz6 la aor~

ta.

La presibn telediastbflica del VI estaba elevada en
8 casos. Determinamos que tal situacién se daba cuando di-
cha presibn final era mayor del 10% de la presibn sistfli~
ca. En los 8 casos era mayor de 10 mm Hg. y en dos la pre-
§ibn telediast6lica del VI era de 15 y 20 mm Hg, respectiva

mente.

La presién telediast6lica del VD era mayor de 10 mm
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TABLA : XIV - D V PAT -

Relacion PAP /PS en 17 casos.

Suprocardiacos Coardiacos Infrocordiocos

PAP/PS menor de 0,75 ___ 5 7 -

PAP/PS  0,75-1 4 - -

PAP/PS mayor de 1 - - 1
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Hg en 11 casos y en 3 de ellos llegaba a 18 mm Hg.

De los 21 casos en gque se tomaron presiones err ambas
auriculas, las presiones medias auriculares fueron iguales
en 12, mientras que la presibn media de la aurfcula dere-
cha sﬁperG en mas de 2 mm. Hg a la media auricular izquier

da en los 9 casos restantes.
En dos casos de DVPAT a la innominada se encontrf un
gradiente de 5 y 7 mm. Hg. entre el colector comGn y la AD

sugestivo de obstruccibn a lo largo del trayecto anbSmalo.

En tres casos existid un gradiente de 10-15 mm Hg.

entre el VD y la AP debido al hiperaflujo pulmonar.

Angiocardiografia

La angiocardiograff{a permiti8 hacer el diagnfstico de
DVPAT en todos los casos. La inyeccifn de material de con-
traste se hizo en la vena pulmonar comin en 12 casos; selec
tivamente en la arteria pulmonar derecha y en la arteria
pulmonar izquierda en 10: y en el tronco de la pulmonar en

7.

El diagnbstico del tipo de drenaje se bas6é en la

observaci6én de la terminacifn de las venas pulmonares duran
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te la fase de recirculacién, form&ndose las imlgenes angio-
cardiogrificas tipicas seglGn el nivel o lugar de la desem-

bocadura.

En el DVPAT a la innominada se rellena la vena pulmo-
nar comn o colector comin, la vena vertical, la vena inno-
minada y la VCS derecha, gque configuran la parte superior
de la imagen en "8" o de mufieco de nieve tipica de esta car

diopatia. (Fig. 25).

En el DVPAT al seno coronario, las venas pulmonares
terminan en dicha estructura que esti muy dilatada y gue
tiene forma ovoidea o de "pera" situado en la regibn para-
vertebral izquierda a nivel de la parte inferior de la AD

(Fig. 26).

Cuando el drenaje anmalo se hace directamente en la
AD es esta cavidad la que se rellena primerc en la fase de
recirculacién, siendo estos casos los que se pueden pres-

tar mds al error diagnéstico.

En el DVPAT infradiafragm&tico la vena pulmonar co-
mGn sigue una direccién vertical, atravesando el diafrag-
ma y terminando en la vena cava inferior o en alguna de

sus venas tributarias (Fig. 27).



Fig. 25: Angiocardiografia tipica en proyeccidn anteroposterior en un caso de
DVPAT a la vena innominada. Obsérvese cimo el material de contraste deposita
do en la vena pulmonar comiin (VPC) pasa a la vena vertical (VV), a la vena in
nominada (VI} y a la vena cava superior (VCS). El material de contraste re-

llena asi la parte superior de la figura en "ocho”, detectable en la radiogra

fia simple de tdrax cuando la desembocadura andmala ocurre e ese nivel. (Ver
fig. 19). '



Fig. 26: Angioccardiografia tipica en proyeccidn anteroposterior en un caso de
DVPAT al seno coronario. El material de contraste ha sido inyectado en el
tronco de la arteria pulmonar {(TP). Obsérvese cdmo durante la fase de recir-
culacidn se rellenan las venas pulmonares (flechas) que terminan en una es-
tructura de morfologia "ovoidea” o de “"pera" situada en la regidn paraverte-
bral izquierda a nivel de la parte inferior de la auricula derecha y que co-
rresponde al seno coronario dilatado (SC).



Fig. 27: Angiocardiografia tipica en proyeccién anteroposterior en un caso de
DVPAT infradiafragmitico. E1 material de contraste ha sido inyectado en el
tronco de la arteria pulmonar (TP). Obsérvese cOmo durante la fase de recir-
culacidn las venas pulmonares (VP) se unen para formar una vena pulmonar co-
mn (VPC), larga, que sigue un curso descendente, atraviesa el diafragma y
termina en el territorio de la vena o sistema porta (SP).
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En los drenajes de tipo mixto, 1las venas pulmonares
pueden desembocar a diferentes niveles o en diferentes lu-
gares. En nuestro Gnico caso de esta variedad, las venas
pulmonares superiores izquierdas desembocaban en la vena in-
nominada, mientras que las inferiores y las venas pulmona-

res derechas lo hacian en el seno corconario (Fig. 28).

Un error diagnbstico en la precisi6én del lugar exacto
del drenaje ocurrib en dos casos. Uno con DVPAT a la VCS
derecha y diagnosticado angiocardiogr&ficamente de desembo-
cadura anfmala en la AD. El error derivS de que las venas
pulmonares terminaban en la VCS derecha, pero inmediatamen-
te por encima de su desembocadura en la AD y en la imagen
angiocardiogr&fica era €sta la estructura que primero se re
llanaba. El otro fu€ uh drenaje al seno coronarioc que se diag
nosticé de desembocadura anfmala en la AD, ya que en este
caso no se vela en el angiocafdiograma la estructura ovoidea

tipica del seno coronario dilatado.

Un angiograma en la aurficula izquierda se hizo en 16
casos para poder conocer el tamafio de las cavidades izquiexr
das con vistas al pron6stico guirGrgico. No se pudo son-
dar la AI en 8 casos y en otros 5 se sondb, pero no se hi-

zZo angio.

De los 16 casos con angiografla en las cavidades iz-

guierdas, se consider6 que la Al era pequena y quedaba



Fig. 2B: Angiocardiografia en proyeccibn anteroposterior en un case de DVPAT
de tipo mixto. Inyeccién de material de contraste en el tronco pulmonar (TP}.
Una vez que el contraste ha recirculado por los pulmones, obsérvese cémo las
venas pulmonares terminan en dos niveles o sitios diferentes: las venas pul-
monares superiores izquierdas desembocan en la vena innominada {Vinn), mien-
tras que las inferiores y las venas pulmonares derechas lo hacen en el seno
coronario (SC).
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précticamente reducida a la orejuela en 12 casos, mientras

que en los 4 restantes la AI era de tamafio normal.

El tamafio del VI se estimd pequefio en 5 casos, mien-
tras que era normal o por lo menos no estaha disminuido de

tamafio en los 11 restantes (Fig. 29).

El tamafio de la aorta se consider® normal en los 16

casos en que se hizo angio en las cavidades izquierdas.
Rashkind:

Después del estudio hemodin&mico y una vez comproba-
do el diagn&stico por angiocardiograffia, se practic$ atrio

septomia de Rashkind con cateter-balén en 16 casos.

La edad en que se practict este procedimiento oscilé
entre los 14 dfas de vida y los 2,5 afios, siendo antes de

los 4 meses en 14 casos.

Las presiones eran iquales en ambos cavidades auricu
lares antes de la atrioseptomia en B casos y en los otros

8 era mayor la presifn en la AD qgue en la izquierda.

Los resultados del procedimiento se consideraron bue
nos en 9 casos: igualaci6n de presiones en las dos cavida-

des auriculares en 5 casos y mejoria clinica en 4; fueron



17 %

Fig. 29: Angiocardiografia en auricula izquierda en dos casos de DVPAT. Inyec
cidn de material de contraste en la auricula izquierda (Al) donde se ha intro-
ducido el cateter a través de la comunicacidn interauricular. Obsérvese cbmo
en ambos casos (A y B} la Al es pequefia y queda practicamente reducida a la
orejuela, pero mientras en (A) el ventriculo izquierdo (VI) es de tamafio nor-
mal, en (B) el ventriculo izquierdo es pequeio.
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nulos o no se pudieron valorar en los 7 restantes.

Evolucién:

La evolucibn de los 29 casos de DVPAT ect8 detallada
en la Tabla XV. Fueron operados 18 con una mortalidad del
44, 44% (8 casos}. De los 1l restantes, no sometidos a
cirugia por diferentes razones, fallecieron 9 durante su
evoluciébn y se desconoce el estado de los otros dos, aun-
qgue presumiblemente tambié&n hayan fallecido dado que no
acudieron a sus nhuevas revisiones médicas y por la situa-

cién clinica en que se encontraban.

Resultados quirGrgicos:

La mortalidad de los 18 casos someiidos a cirugia
fué del 44% (8 casos). La relacibn entre la mortalidad y
la edad de la operacifn est& en la Tabla XVI. Como puede
observarse, 7 de los 8 fallecidos (87,5%) habian sido ope-
rados por debajo de los 6 meses de edad, mientras que fa-
llecis6 un s6lo caso (12,5%) de los operados por encima de

esta edad.

Los resultados quirGrgicos relacionados segln el ti-

po de DVPAT y la edad se pueden ver en la Tabla XVII.

Se analiz6 detenidamente la causa y el momento de la
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muerte en los casos operados y fallecidos tratando de bus-
car una correlacifn con el tamafio de la CIA y de los cavida

des izquierdas, Los resultados est&n en la Tabla XVIII.

La evolucién de los 11 casos que no fueron operados
est& en la Tabla XIX. Fallecieron 9 (81,81%), aungque pre-
sumiblemente los otros dos tuvieron la misma evolucifn da-
do la mala situacibn ¢linica en su Gtima revisibn médica y

el no acudir a revisiones m&dicas sucesivas.

El tiempo transcurrido entre el primer ingreso y el
fallecimiento oscil8 entre 2 dfas y 18 meses (promedio =3,
2 meses). La causa de la muerte fué en todos infecciones
respiratorias de repeticibn e insuficiencia cardiaca»re—

fractaria al tratamiento mé&dico.

Las razones por las que estos casos no se operaron
fueron fundamentalmnete tres: a) diagnbstico de la cardio-
patfa en una etapa en que la cirugfa de esta anomalfa no
estaba todavia desarrollada; b) no aceptacibén del riesgo
quirfirgico por parte de los padres:; c) algunos casos cuya

situacibn clinica tan mala desaconsejaba la cirugfa.

La evolucién de los casos operados y vivos est& en
la Tabla XX. La edad promedioc en que fueron operados fu#
de 13 meses. Se han relacionado los resultados quirﬁ;gi-

cos de estos casos con el tamafio de la CIA y de las cavi-



TABLA : XV - DVPAT -

Evolucidn.

N° casos | Fallecidos Vivos Se desconoce
CIRUGIA 18 B8 4444%) | 10 (55,56%) -_
NO CIRUGIA n 9 (81,81%) — 2 (18,19%)

BIBLIOTECA



TABLA : XVI -DVPAT -

Mortalidad quirirgica. Relacion con la edad.

"

Edad (meses) Ne de casos %
<6 7 87,5
>6 1 12,5

total 8 100




TABLA :XVII

- DVPAT -

Resultados quirurgicos. Relacion con tipo de DVPAT y edad.

Edod Edod
Fallecidos medio cirugia Vivos medio cirugic
Supracardiacos
Innominada 2 3,5 meses 7 20 meses
Vena cava sup. derecha 1 3 " _
Cardiacos
Seno coronario 3 4 meses 2 18 meses
Auricula derecha - 1 B " ] 9 "
infracardiacos \ 2 meses —_
total 8 5,2 meses 10 18,5 meses




TABLA : XVIIl

- DVPAT -

Causas de muerte de los casos operados.

Vatoraciée del tomofio de la CJA.y covidodes
txcuinedos

I4

Foromen ovol Método

Lugor del DVPAT Coung y momento de mwerts yho CLA AL V.t do
infradiofrogmatico Rosoparatone mediato FO. |Hipoplos. | pequefio | Necro y cirugia
Seno ‘. ‘-?..‘,’}"’ ia respiratorio FO . " Ci angi

cIencia Q. (-]

coronario gl ¥
Seno coronario B”"‘”“ob v.mm.b CLA.pequefial pequelic | - normol ’ "
Seno coronario e inmediato F.0, " fpequre | " "
innominada m Inmediato | ¢ A grande | Hipoplas. | normal | Necro y cirugia
Innominada W inmediato | ctA paquefio] pequefic | pequefio | Cirugla y angio
Auricuka deracho Bojo, V.. e dicto " " " " *

Arvitmios

Vena cavo superior | Fosoperatorio inmedioto Necro, cirugia,
derecha Bojo V. M. CiA gronde | Hipoplos. | normal y angio

F 0. = Foromen oval - C.L.A = Comunicacidn Inferauricular - V.M. = Volumen minuto




TABLA :XIX -DVPAT -

Evolucién de los casos no operados.

N2 de casos ‘ 11
Edad media 5 meses
Fallecidos 9
Ev. desconocida 2

insufic. cardiaco
Causas de muerte ' y/o

Infecc. respiratorias



TABLA : XX

~DVPAT-

Evolucion de los casos operados y vivos.,

Velorscidn de! tomake 4o Iy C.LA.y covidedes
{zquisrden

Hs

Edod Edod Foremen ovel
Lugor DVPAT press | cirogle o C.LA At Y.L Método valorecidn | Evoleidn  Tiempo
fnnominoda 3weses| 2oftos | C.LAgronde |[normal | normol §| Cirugio ~Angio | Asinfomotico 5 ofos
- 3“ 4 - n L] L] » L] L] w -
» 2 z,- - " - L] - L] w L]
. 2 meses]8 meses | CLA. * | ciuglo " 4 "
" 8 10 " | ClLAqgronds | normel " . " 10 messs
" B " * F. 0. M*M " " g "
b 4 9 " [ ClLA.gronde | normal | normol | Cirugio ~Angio " n "’
Seno coronorio 4 250008 " * * * . . 3ahos
L] L] 3 3 - L] t ] L] - L m
' i l I ' 7 9 L] - L] " L] L] L] s -

F 0. = Foromen ovol

C.LA = Comunicacion inferauricular
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dades izquierdas estimado por el cirujano durante el acto
quirGrgico. Todos se encuentran asintom&ticos después de
un perfiodo de observacifn que oscila entre 8 meses y 5
afos (promedio 23 meses). Un caso esti pendiente de la
reparacién quirfirgica de una coartacibén de aorta iatrogé-

nica.

2.2.2. Formas complicadas de DVPAT.

De las formas complicadas de DVPAT, es decir asocia
das a otras cardiopatfas, se estudiaron 3 casos: 2 varones
y 1 hembra. Las edades en la fecha del primer estudio
eran de 22 meses, 16 y 1,5 meses, respectivamente, con

una edad media de 13,1 meses.

Pasamos ahora a resumir los datos fundamentales de
la historia, exploracibn y evolucibén de estos 3 muy infre

cuentes casos:
Caso 1l:

Var6n de 16 meses con historia de cianosis desde el
nacimiento, acuclillamiento constante e importante intole
rancia a los esfuerzos. En la exploracifén fisica destaca
ba cianosis central y periférica. Pulsos periféricos nor

males. Se palpaba un impulso paraesternal bajo y se aus-



118

cultabé un soplo sistblico expulsivo en tercer espacio in-
tercostal izquierdo con segundo ruido finico y fuerte. HI-
gado palpable de 2 cm. bajo el reborde costal izquierdo.

En la radiografia de t6rax (Fig. 30) presentaba una c8mara
g&strica a la derecha y levocardia. Indice cardiotor&ci-
co del 73 por 100 con cardiomegalia a expensas de la auri-
cula y del ventriculo derecho. El1 mediastino superior pre
sentaba una imagen convexa en el contorno derecho gue pare
cia corresponder a la vena cava superior dilatada; en el

contorno izquierda se apreciaba una imagen lineal-vertical
que formaba un &ngulo recto con la silueta cardfaca. La

vascularizacifn pulmonar estaba disminuida.

El ECG presentaba ritmo sinusal a 150 p.m. AQRS en
el plano frontal a -90°. Bloqueo de rama derecha y blo-
queo auriculoventricular de primer grado. Crecimiento im-
portante de la auricula y del ventriculo derechos. La
gammagraffa hepitica demostr6 la presencia del higado a la

izquierda.

Se practic6d estudio hemodinfmico y angiocardiogr&fi-
co. Las presiones y oximetrias est&n detalladas en la Tab

la XXI. Angiocardiografia: se realizaron inyecciones en

la aurfcula izquierca y en la auricula derecha evidencién-
dose paso de material de contraste a dos ventrfculos de lo
calizacibén y morfologia distinta y correspondientes a un

ventrfculo derecho e izquierdo, respectivamente. En las



Fig. 30: Radiografia simple posteroanterior de tdrax de un nifio de dieciseis
meses de edad con forma complicada de DVPAT. Levocardia con camara géstrica
a la derecha (no bien visible en esta radiografia simple). Cardiomegalia
con indice cardiotordcico del 73 por 100. Crecimiento auricular y ventricu-
lar derechos. El mediastino superior presenta una imagen convexa en el con-
torno derecho (flecha) que parece corresponder a una vena cava superior dila
tada. En el contorno izquierdo se aprecia una imagen lineal vertical que
forma un &ngulo recto con la silueta cardiaca. Vascularizacidn pulmonar nor
mal o disminuida. :
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inyecciones realizadas en el ventriculo anterior en proyec
cibn posteroanterior y en proyeccibn lateral se aprecia un
ventri{culc anterior de morfologia derecha con paso de con-
traste al ventriculo posterior a través de una comunica-
ci6n interventricular alta y grande. En la proyeccibn la-
teral se evidencia un tabigue interventricular bien confor
mado y la opacificacifn de la aorta y pulmonar. Los planos
valvulares sigmoideos parecen estar a la misma altura, en-
contrindose el plano valvular abrtico oriéntado hacia aba-
jo y adelante. Las das grandes arterias soportadas por
un cono muscular bilateral, parecen originarse claramente
del ventriculo derecho (Fig. 31). Durante la fase de re-
circulacifén de la inyeccifn de contraste realizada en la
arteria pulmonar {(Fig. 32) en proyeccibn posteroanterior
se observa como las cuatro venas pulmonares confluyen a
una vena vertical gue se continua con la innominada y la w

na cava superior derecha.

Conclusién-Diagndstico:

Levocardia. Situs inversus visceral. Doble salida
del ventriculo derecho con vasos lado a lado y cono bila-
teral. Estenosis pulmonar. Drenaje venoso pulmonar an&-

malo total a la vena innominada.



.Fig. 31: Ventriculografia derecha en proyeccidn lateral en caso con forma
complicada de DVPAT. E1l cateter ha pasado a traves de la vena cava infe-
rior y auricula derecha hasta el ventriculo derecho. El material de con-
traste opacifica un ventriculo anterior, superior y derecho (VD) y a tra-
vés de una comunicacibn interventricular alta se opacifica el otro ventri
culo, posterior, inferior e izquierdo (VI). Se puede observar cdmo los
dos grandes vasos, aorta (Ao} y pulmonar (P) se originan del ventriculo
derecho (VD).

Fig. 32: Inyeccidn en el tronco de la arteria pulmonar en el mismo caso de
la figura anterior. Fase de recirculacién. Obsérvese cémo las venas pulmo
nares en lugar de terminar normalmente en la auricula izquierda, forman un
colector comiin que se continua con las venas vertical (vV), innominada (VIn)
y cava superior derecha (VCS) conformando la imagen tipica de desembocadura
anfmala en la vena innominada.
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Evolucidn:

El paciente falleci$ cuatro meses despu&s con signos
de insuficiencia cardfaca derecha y cianosis progresiva.
Se plante6 durante la evolucifn la posibilidad de practi-
car una fistula sist&mico-pulmonar que mejorara la hipoxe-

mia del nifio, pero se rechazb pensando que el volumen "ex-
tra” creado por la fistula sobrecargaria m&s las cavidades
derechas, ya previamente sometidas auna sobrecarga de volu

men al tener que recibir toda la sangre venosa debido al

drenaje anbmalo.
Caso 2:

Varén de 22 meses gue consultd por presentar ciano-
sis central y periférica desde los dos meses de edad, con
catarros de repeticifn y moderada tolerancia al esfuerzo.
Exploracifn: Retraso pondo-estatural. Cianosis céntral.
Pulsos periféricos normales. Impulso cardiaco en cuarto
espacio intercostal en borde esternal derecho. Soplo sis-
t6lico 1I-III/IV en borde esternal derecho con segundo rui

do Gnico. Matidez hepS&tica a la derecha.

La radiograffa de t6rax mostrd un corazb6n de tamafio
normal con la punta situada a la derecha. Mediastino supe
rior ensanchado. Entrante a nivel de la situacifn tebrica

del segmento pulmonar, Vascularizacidn pulmonar disminui-
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da y c&mara gfstrica a la izquierda. El estudio radiol6gi
co abdominal mostrd ciego y colon ascendente en el lado iz

quierdo.

Electrocardiograma: Ritmo auricular izquierdo e in-
versifn auricular. La morfologlia rSR' con T negativa en

DI sugeria inversibn ventricular. Morfologfa rS de V a

5R

V5 con potenciales fundamentalmente positivos en V que

7R

sugerfan hipertrofia del ventriculo situado a la derecha.

Se practict estudio hemodinfmico y angiocardiogré&fi-
co. Se introdujo un cateter por vena safena derecha, lle-
gando al corazbén por la vena cava Inferior, situada a la

derecha de la columna vertebral.

Las presiones y oximetrias estan senaladas en la Tab
la XXI, destacando la diferencia de suturacifn entre la ve
na yugular izquierda por un lado, y la innominada y vena

cava superior, por otro.

Con la inyeccifbn de contraste se visualiz6 en proyec
cién posteroanterior (Fig. 33) una cavidad ventricular en
forma de cola de pescado, con la punta dirigida hacia la
derecha y que en la proyecci6n lateral es de situacidén in-
ferior (muy probale ventriculo izquierdo). En fases pos-
teriores, y en proyeccibn posteroanterior, se sobrepone

una zona de mayor contraste y de situacidn superior en la
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proyeccifn lateral (muy probable ventriculo derecho) y de

la que ée originan las dos grandes arterias.

En la proyeccib6n posteroanterior, y en fases poste-
riores, en regibn inferior izquierda se contrasta una cavi
dad redondeada sugerente de aurfcula derecha por la cone-

xibén con las venas suprahep&ticas.

Separando ambos ventriculos, situados llamativamente
uno per encima del otro, se aprecia un tabique interventri
cular de situacibén anormalmente horizontal. Entre ambos
ventriculos existe una comunicacifn interventricular sin

relacién con ninguna vaso (Fig. 34 y 35).

La aorta se situa por delante de la arteria pulmonar,
estando el plano sigmoideo adrtico y la aorta descendente
a la derecha de la columna vertebral. La arteria pulmonar
tiene una estenosis en su origen, siendoc sus ramas norma-
les. Durante la fase de recirculacibn se observd el drena

je anSmalc a la vena innominada.

Conclusibn-Diagnostico:

Dextrocardia. Situs solitus. Doble salida del ven-
triculo derecho. Comunicacifn interventricular no relacio
nada con ningin vaso. Estenosis pulmonar. Drenaje venoso

pulmonar anbmalo total a la innominada. Ventriculo dere-~




Fig. 33:

Proyeccidn anteroposterior de ventriculografia del caso 2 con for-

ma complicada de DVPAT.

Inyeccidn
cado", de
do (VI).

rresponde
arterias:

de materia) de contraste en una cavidad en forma de 'cola de pes-
situacidn derecha e inferior que corresponde al ventriculo izquier
Existe una zona de mayox contraste, de situacidén superior, gue co-
al ventriculo derecho (VD) y del que se originan las dos grandes
aorta (Ro) y pulmonar (P).



Fig. 34 y 35: Fases inicial e intermedia de ventriculografia en proyeccidn
lateral del mismo caso de la figura anterior. i
Obsérvese la situacidn llamativamente superior del ventriculo derecho (VD)
con respecto al izquierdo (VI). Separando ambos ventriculos se puede apre-
ciar un Tabique interventricular de situacifn anormalmente horizontal y en-~
tre las dos cavidades ventriculares existe una comunicacidn interventricular
(*) sin relacién con ningfin vaso. Del ventrfculo derecho y de situacidn su-
perior salen las dos grandes arterias. E1 plano sigmoideo adrtico (Ao) es
de situacidn anterior y existe una estenosis (flecha) del tracto de salida
de la arteria pulmonar (P).
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cho de situacibn anterior y marcadamente superior con res-
pecto al ventriculo izquierdo. (No se puede en este caso
tan complejo anadir m&s informacifn acerca de la naturale-
za comfin o dividida del canal aurfculo-ventricular y de la

posible existencia de asplenia
Evolucibn:

Se rechaz8 en este caso cualquier tipo de cirugia
paliativa o correctora. Después de un afio y medio de evo-
lucibn la situacibn clinica es estacionaria con aceptable
desarrollo pondo-estatural y aceptable tolerancia a los

esfuerzos.
Caso 3:

Hembra de 1,5 meses de edad, llegada al hospital por
disnea e intolerancia a los esfuerzos desde los primeros
dfas de vida. La exploracién mostrd hipodesarrollo pondo-
estatural y cianosis central ligera. Pulsos periféricos
normales. Palpacién de la punta cardfaca en cuarto espa-
cio intercostal a nivel de la linea paraesternal derecha.
Soplo sistblico II/IV en foco tricuspideo y borde esternal
derecho con segundo ruido desdoblado y retumbo tricuspi-

deo. Matidez hep&tica central.

La radiograffia de t6rax mostrS un corazbdn aumentado
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de tamafio ({ndice cardiotor&cico: 0,64) con la punta situa
da a la derecha. Arco-de la pulmonar abombado y flujo pul
monar aumentado. Hfgado de posicibn central y camara gfs-

trica a la izguierda.

El electrocardiograma sugerfa situs inversus auricu-
lar y crecimiento de ambos ventriculos. Se practicé estu-
dio hemodin&mico y angiocardiogr&fico. Las presiones y
oximetrias estfn sefialadas en la Tabla XXI, destacando un
salto oxim&trico significativo entre la vena yugular dere-
cha y la vena cava superior derecha, asi como un gradiente

transpulmomar de 35 mm de Hg.

El cateter introducido por vena femoral derecha lle-
g6 a una cavidad auricular, amplia, desde donde se pasaba
sistemiticamente a una cavidad ventricular. La inyeccidn
de material de contraste en la cavidad auricular mostrd
que estaba dilatada, pasando el contraste a un ventriculo
de morfologia derecha del que salfan los dos grandes va-
sos. La inyeccibén de contraste en la cavidad ventricular,
en proyeccifn anteroposterior y lateral mostr6 un ventri-
culo de morfologfa derecha del cual salfan las dos grandes
arterias ocupando la aorta una posicifn ligeramente ante-
rior e izquierda. Durante la fase de recirculacibn se re-
llen6 la misma cavidad auricular, dilatada y aparentemente
Gnica, de donde pasaba el contraste a un finico ventricule

ya descrito.
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Desde la vena cava superior se sond6é un trayecto anf
malo venoso que terminaba en un colector comfin donde se hizo

angiografia y se demostrS el DVPAT a la vena innominada.

Conclusibn-Diagn6stico:

Dextrocardia. Situs indeterminado. Ventriculo Gni-
co derecho. Doble salida del ventriculo derecho. Esteno-
sis pulmonar. Drenaje venoso pulmonar anémalo total a la

vena innominada.

Evolucibn:

Después de 3 ahios de observacifn la paciente se en-
cuentra précticamente asintomitica con aceptable desarrollo
fisico y toldrancia a los esfuerzos. Cualguier tipo de ci-

rugfa qued$ rechazada ante una malformacibn tan compleja.



TABLA : XX1

Formas complicadas.

- DVPAT -

Hallazgos hemodinamicos.

Caso + Caso -2- Caso 3-
Prest Oximatrios %] P Oximetrios %}  Pr Oximatrios %
Vve.i — 54 — 74 — —
V.C.S. dlta . — 56 — 85 — 88
V.C.S. bojo —_— — T4 —_ — 8/6 91
Yugular izquierda — — — Ie — —
Yugulor derecha — — _ - —_ 75
Vena innominada — — — 83 — —
A.D. (7) T4 1278 (W) 5 — 82
V.D. i e} TO/S-T2 69 90/0-20 79 — —
Al 0s) 65 12/0(4) 79 — —
v.L S 81/0-10 81 90/0-1% 79 —_ —
V. unico _ — — 75/0-%0 84
Venas pulmonares — — — — — — 90
Aorta . T0/50 69 — _ 75/40 85
Arteria puimonor____ 20/ 61 _ — 40/10 86




3. DVPAT DEL ADULTO
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DVPAT DEL ADULTO.

3.1. DVPAT ENLA CUARTA DECADA DE LA VIDA.

Se presenta este caso de DVPAT del adulto por se ex-
traordinariamente infrecuente la supervivencia de esta car
diopatfa hasta la cuarta década de la vida y pensamos gque
de esta manera, ejemplifica cual puede ser la historia na-
tural de los DVPAT que por razones que ser&n discutidas

pueden alcanzar, aunque muy raramente, edades avanzadas.

Este caso fué visto ¥y seguido hasta ser dado de alta
después de operado durante mi perfodo de residencia en el

Instituto Nacional de Cardiologfa de México.

Se trataba de una mujer de 38 afios sin antecedentes
familiares ni personales de inter&s. Siempre estuvo asin-
tomitica hasta dos afios antes de acudir a la consulta del
hospital que comenz6 con disnea de esfuerzo progresiva hag
ta los medianos esfuerzos, observando desde entonces la

aparicibén de cianosis con el esfuerzo.

Exploraéién: Normal desarrollo pondo-estatural. Cia
nosis central y periférica de grado ligero. Latido carotl
deo igual, hombécroto y ritmico. Presifn venosa aumentada.
Existfa un ligero abombamiento precordial en el 2°- 3°espa

cio intercostal izquierdo donde se palpaba el chogue de
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cierre valvular pulmonar:. En el foco tricuspideo se auscul
taba un primer ruido reforzado seguidoc de soplo holosist6li
co, grado II1/VI irradiado a la punta, chasguido de apertu-
ra y pegueiio retumbo. Todos estos fenSmenos auscultatorios
aumentaban con la inspiracifn. En el foco pulmonar se aus-
éultaba un soplo sist6lico expulsivo, II-III/VI con el se-

gundo ruido desdoblado, constante pero no fijo y con el com
ponente pulmonar reforzado. Hepatomegalia de 3 cm. y pul-

sos periféricos normales.

El electrocardiograma (Fig. 36) mostrd ritmo sinusal
a 65 p.m. Blogueo de rama derecha del haz de His de grado
avanzado y crecimiento y dilatacidén del ventriculo derecho

con sobrecarga sist6lica.

El fonomecanocardiograma confirmé los datos ausculta-
torios y sugeria comunicacifn interauricular con insuficien

cia tricuspfidea importante.

La radiografia de t6rax (Fig. 37) mostr6 cardiomega-
lia grado II-III a expensas fundamentalmente de las cavida-
des derechas. Existfa una imagen en "ocho" o "muheco de nie

"

ve", tfipica de los DVPAT o la vena innominada y el flujo

pulmonar estaba aumentado.

Se practicd cateterismo cardiaco, detallado en la

Tabla XXII. Existfa un salto oximétrico significativo en-
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Fig. 36: Electrocardiograma de DVPAT a la vena innominada en mujer de 38
anos. Ritmo sinusal. Bloqueo de rama derecha del haz de His de grado avan
zado. Crecimiento auricular derecho. Crecimiento y dilatacién del ventri-
culo derecho. [(Obsérvese gue las derivaciones precordiales estdn registra-
das a 1/2 cm. por miliveltio). -
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tre la vena yugular derecha y la cava superior y la pre-
sién en la arteria pulmonar estaba ﬁoderadamente elevada.
Con el cateter se pudo sondar el trayecto venoso anfmalo y
el angiograma en el colector comln demostr6 el DVPAT a la

vena innominada.

La enferma fue operada con circulacibn extracorpbrea

confirm&ndose el diagnéstico.

Se encontr6 una comunicacifn interauricular muy gran
de (6 cmz) del tipo fosa oval. se practic6 cierre de la
CIA, anastomosis del colector com@n con la pared posterior
de la auricula izquierda y ligadura de la vena cava supe-

rior izquierda.

La enferma qued6 asintomitica y un cateterismo car-
diaco dos meses despu&s de la cirugfa confirm6 el buen re-
sultado de la misma con normalizaci6n de las presiones en

la arteria pulmonar.



Fig. 37: Radiografia simple de t3rax en proyeccidn posterocanterior de un
caso de DVPAT a la vena innominada en una mujer de 38 afios. Existe cardio
megalia y aumento del flujo pulmonar. Obsérvese la imagen en “"ocho" o "mu
fieco de nieve™, tipica de los drenajes anémalos a la vena innominada.

La parte superior de la figura en "ocho” (entre flechas) esti formada por

la dilatacifn de la vena vertical, de la vena innominada y de la cava su-
perior derecha.



TABLA :XXII - DVPAT -

DVPAT del adulto. Hallazgos hemodinamicos.

Oximetrias % Presiones

Yugulor ___ PR -1 A S . e e
V.C.S.derecho _.__. - SRR £ T R -
v.etl . . . T2 . . e —_
A.D. . ... 82 _ . (4) . -
V.0 _ .. _ B8 .. _.56/0-4 .

AP _ . . _ 85 _ ___54N16(27) _ _
Al e 84 , s t4) o
\'2% P . 84 ...108/0-8 ____

V. innominade  _ i [P - | ¢ . . e



HALLAZGOS ANATOMICOS EN PIEZAS CON FORMAS AISLADAS DE DVPAT.

COMPARACION ESTADISTICA CON CORAZONES NORMALES DE LA MISMA

EDAD.
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HALLAZGOS ANATOMICOS EN PIEZAS CON FORMAS AISLADAS DE DVPAT.

COMPARACION ESTADISTICA CON CORAZONES DE LA MISMA EDAD.

Se estudiarén detalladamente ocho piezas anatfmicas si-

quiendo la metodologfa descrita por de la Cruz y col (48).

En cinco casos, el drenaje terminaba en el seno coronario
y en los otros tres en la vena cava superior, en el sistema

porta y en la vena innominada, respectivamente.

En todos ellos existfa situs solitus, concordancia auricu

lo-ventricular y grandes vasos normalmente situados.

Los hallazgos anatomomorfolbgicos commnes en todas las pie-
zas estudiadas fueron la dilatacién e hipertrofia de la AD y

del VD, asi como dilatacién de la AP,

El tamafio de la CIA se estimd grande en cinco casos, pe-

queiic en uno-y en los dos restantes existia un foramen oval.

El agrandamiento de las cavidades derechas, que se encon-
tr6 en todos, era independiente del tamafio de la CIA, de la

edad y del lugar de la desembocadura anfmala.

El tamafioc de la AI se estimd que era entre 2 y 4 veces me
nor que el de la AD y en seis piezas la AI era hipoplésica y

practicamente estaba reducida a la orejuela. Mayor diversifi
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cacibn existib en el tamafio del VI como veremos posterior-

mente.

Los cinco casos de DVPAT al seno coronario tenian
dicha estructura dilatada y el orificio del seno coronario
ésuﬂn normalmente situado en la AD entre los orificios de

la vena cava inferior y de la vilvula tricfispide.

La pieza con DVPAT a la vena innominada mostraba
las caracteristicas tipicas de este tipo. Las cuatro ve-
nas pulmonares se unian para formar una vena pulmonar co-
min o colector comGn situado por detr&s de la AI. Este
colector comin se dirigfa haqia arriba pasando por delante
de la arteria pulmonar principal izquierda y del bronguio
izquierdo desembocando en una dilatada vena innominada iz-

quierda gue se unfa luego a la VCS de manera normal.

Estas estructuras, dilatadas, son las que determinan
la parte superior de la figura en "ocho", tipica del drena

je anfmalo a ese nivel.

En la pieza con DVPAT a la VCS, las cuatro venas pul
monares formaban un colector venoso comGn situado tambié&n
inmediatamente detr&s de la AI. En este caso el colector
comfin se dirigia hacia atrfs y a la derecha, pasaba por de
lante del hileo del pulm8n derecho y terminaba en la pared

posterclateral de la VCS, muy pr6ximo a la desembocadura
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de ésta en la AD.

L.a pieza con DVPAT infradiafr&gmatico también mos-
traba el colector comln en situacién posterior a la Al.
La vena pulmonar comlin se dirigfa hacia abajo por delante
del esbfago, atravesaba el diafragma por el hiato esofigi

co y terminaba en el sistema venoso portal.

En las Figs. 38, 39, 40, 41 y 42 podemos ver algu-
nos de los detalles morfolbgicos de nnestras piezas estu-

diadas.

A continuacibn vamos a sefialar los hallazgos de to-
das las medidas realizadas en nuestras piezas as{ como su
comparacibfn estadfstica con corazones normales de nifios

sin cardiopatia de edades similares.

En la Tabla XXIII est&n detalladas las medidas del
espesor de la paredes del ventriculo derecho de nuestros
casos de DVPAT con estudio anatébmico: la medida de la pa-
red anterior, de la pared posterclateral, asi como la me-
dia de ambas. Est& especificado igualmente el sexo, 1la
edad, el lﬁgar de la conexibn anbmala y el tamafio de la
comunicacibn interauricular de cada caso. Est8 seiialado
tambi&n la media del espesor de estas dos paredes en co-
razones normales de edades similares tomadas del estudio

de la Cruz v col (48) en 100 nifios sin cardiopatia.



Fig. 38: Pieza de un DVPAT infradiafragmitico operado (vista posterior).
Obsérvese cdmo las venas pulmonares (VP) derechas e izquierdas se unen y
forman un colector comiin © vena pulmonar comin, situada inmediatamente
detrfs de la aurfcula izquierda. La vena pulmonar comin (VPC) sigue un
curso descendente y despufs de atravesar el hiato esoffigico termina en
el sistema porta (SP).

Obsérvese, igualmente, la dilatacidn de la auricula derecha (AD) y del
ventriculo derecho (VD), asi como el comparativamente reducido tamafio de
la auricula izquierda (AI) y del ventriculo izquierdo (VI).

La VPC estd abierta a nivel de la anastomosis realizada por el cirujano
entre la VPC y la AI.



Fig. 39: Pieza de un DVPAT al seno coronario (vista posterior).
Obgérvese cémo las venas pulmonares (VP) desembocan en el seno coronario
(SC) -abierto en la diseccidn- que est3d enormemente dilatado, adoptando
una forma ovoidea y alargada. Igualmente se puede ver la dilatacidn de

las cavidades derechas y el tamaio comparativamente pequefno de las cavi-
dades izquierdas.



Fig. 40: Vista antero-lateral-derecha de las cavidades derechas abiertas
en un DVPAT al seno coronario.

Se puede cbservar la gran dilatacidén de la auricula derecha (AD), asi co-
mo de la orejuela derecha (OD). El orificio de entrada del seno coronario
(SC) estd muy dilatado y existe una comunicacidn interauricular (CIA) gran
de tipo fosa oval. La v8lvula triclspide (VI) se encuentra igualmente muy
dilatada, asi como el ventriculo derecho. (VD) que, ademds, estd hipertro-
fiado.

Esta figura confirma la dilatacidn de las cavidades derechas que ya se
vefan agrandadas al examinar la pieza externamente en la figura anterior.



Fig. 41: Vista antero-lateral-izquierda de las cavidades izquierdas abier-
tas en un DVPAT infradiafragmatico operado. La vena pulmonar comiin (VPC)
esti rechazada hacia atr8s y afuera. Esta figura sirve para ver el reduci-
do tamafio de las cavidades izquierdas, a diferencia de las derechas que es-
tdn wmuy dilatadas como se veia en la figura anterior.

Obsérvese una auricula izquierda (AI) pequefia en cuya cara posterior se
pueden verlos puntos‘de la anastomosis (*) realizada por el cirujano entre
la VPC y la AI. El didmetro del orificio de la vilvula mitral (VM) también
es pequefio y se pueden observar lesiones hemodindmicas en los velos valvula
res. La cavidad del ventriculo izquierdo (VI) también es pequefia en este
caso pero sin embargo, el espesor de la pared es normal,



Fig. 42: Vista posterior de una pieza con DVPAT infradiafragmitico operado
(misma que en lag figuras 38 y 41). La vena pulmonar comiin egtid rechazada
hacia la izquierda y delante para descubrir la cara posterior del corazdn.

Se puede apreciar los puntos de la anastomosis realizada por el cirujano en
tre la vena pulmonar comin o colector comin y la cara posterior de la auri-
cula izquierda. Igualmente, es fScil comprobar la dilatacién de las cavida
des derechas y el reducido tamafio de las cavidades izquierdas.
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En la Tabla XXIV estd representada la comparacibn
estadistica entre las paredes del VD de los casos con

DVPAT y las de corazones normales de edades similares.

Como se puede observar, el grosor de la pared del
VD en el DVPAT es, estadisticamente significativo, mayor

que el grosor de la pared del corazé6n normal (p< 0,01).

En la Tabla XXV podemos ver las medidas del tracto
de entrada y de salida del VD, estando sefialado igualmen-
te el sexo, la edad, el lugar de la conexi6n anfmala, el
tamano de la CIA de cada caso, asi como los valores en

corazones normales.

Las Tabla XXVI y XXVII son la representacién de la
comparacifn estadf{stica entre el tracto de entrada y sali
da del VD de los casos con DVPAT y los corazones normales.
Tanto la cimara de entrada como la cémara de salida del
VD son mayores en los casos DVPAT que en los corazones

normales con un nivel de significaci6tn de p< 0,05.
En la Tabla XXVII1 se puede observar las medidas de
la circunferencia del anillo triclispide y mitral asi como

los valores de corazones normales.

La Tabla XXIX es la comparaci6bn estadfstica entre
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el anillo tricuspideo en los DVPAT y en los corazones nor
males y como se puede observar existe una diferencia esta

disticamente significativa con p< 0,05.

En la Tabla XXX se detallan las medidas del espesor
de las paredes del ventriculo izquierdc: de la pared an-
terior, posterolateral, asi como la media de ambas. Esté
también especificado el sexo, edad, lugar .de la conexibn

anbmala y tamafio de la CIA.

En la Tabla XXXI se puede observar que no existe di
ferencia estadisticamente significativa entre el espesor
de la pared del VI de los casos de DVPAT y de corazones
normales. Conviene sefialar que en los cinco primeros ca-
sos con DVPAT el grosor medio de la pared del VI fu€ lige.
ramente mayor que el de corazones hormales de la misma
edad y precisamente coinciden con los que tenfian una CIA

mayor.

En las Tablas XXXII, XXXIII, XXXIV estin reflejadas
las medidas y estudio estadi{stico comparativa del tracto
de entrada y salida del VI. No existe diferencia estadis
ticamente significativa entre las clmaras de entrada y de

salida del VI en los DVPAT y los corazones normales.

En la Tabla XXXV se encuentra la comparacifn esta-

distica de la circunferencia del anillo mitral de los ca-
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sos con DVPAT y los corazones normales.

En la Tabla XXXVI se puede observar las medidas del
didmetro externo de la aorta y de la arteria pulmonar,
as{ como la relacién AP/Ao y los valores normales de las
dos grandes arterias en corazones normales de edades simi

lares.

En la Tabla XXXVII se puede observar que no existe
diferencia estadisticamente significativa entre el diéme-

trode la aorta en los DVPAT y los corazones normales.

. En la Tabla XXXVIII se puede comprobar que el di&-
metro de la arteria pulmonar es mayor en los DVPAT gue en
los corazones normales con un nivel de significacibn de

p< 0,01.

En la Tabla XXXIX esti detallado el tamafo estimado
de las cavidades auriculares. Como se puede observar, el
tamafio de la AD fué entre 2 y 4 veces mayor gque el de la
Al. Ademis, se estimd que la AI era hipoplésica y précti

camente reducida a la orejuela en 6 de los 8 casos.



TABLA : XXII - DVPAT -

Espesor medio (mm.) de las paredes del V. D.

Lugor Tamohe Pored Pored Pau.n

Caso Sexo Edad DVPAT C. LA amerior povtere- interel Medis corezin normal

1 H ®Bm | S.C Gronde'| 666 9,33 8,99 2,29
2 H | 26m. | v.cs. | Gronde 10 7 B3 2.29
(20mm.)
3 \' 42m. | lonom. ?md: 4 4,66 4,33 2.12
Wmm, |
4 v 3m. | S.C gr'mdg 8 7,33 7,66 212
5 v 15m. | Infrad. m 2 1,33 1,66 2,08
6 |.H am | s.C F.0. 8 10 9 1,92
7 v om. | s.C f.0. 8 7 7.5 2,29
8 H W¥m. | S.C | Pequeto | 14,66 9,66 12,6 2,29
{Smm.)
TABLA : XXIV - DVPAT -
Comparacién estadistica
Paredes del V.D.{mm)

DVPAT Corazén normal * DVPAT  Corazdn normal *
8,99 2,29 N2 8casos B casos
8,5 2,29 Media : 8,72mm. 2,17 mm,
4,33 2,12 Desv. tip.: 2,31mm. 0\ 3mm.
7,66 2,12 Desv. tip. pobt. : 1,75mm.

11,66 2,08 Error si. dif. medias: 0,875
9,0 1,92 Dif. de medias 6,55mm.
7.5 2,29 Nivel de

12.16 2'29 SigniﬂCﬂCidﬂ : P <0,01

# De Yo Cruz y col. Am. Heoart. J. 60: 675,1960



TABLA : XXV

Longitud (mm.) tracto

-~ DVPAT -

de enirada y salida del V.D.

Lvgar Tormmafia Yrocto Corazén Trocto Corgxdn
Cavo Sexe Edod DVPAT C.LA de entroda narmot de wolide normal
1 H 18m. S.C. Grande 41 32,04 45 39,18
{13 mm.}
2 H 26m. v.C.Ss. Grande 42 35,86 486 4,57
(20 mm.)
3 v 42m Innom. Grande 60 41,50 n a5
(5 mm.)
4 v 3m S.C. Grande 3N 27,54 37 33,33
{Mmam)
5 A 1,5m. Infrad. Gronde 30 27,54 34 33,33
(M mm)
6 H 4m S.C. F. O 37 27,54 43 33,33
7 v Sm. 8. C. F. O. 50 27,54 59 33,33
8 H 14m. s.C. Pequefio 40 32,04 q2 39,18
(3 mm.)




TABLA:XXVI]

DVPAT

41

42
60
31

30
37
50
40

TABLA:XXVI

DVPAT

45
46
Al
37
34
43
859
42

157

- DVPAT -

Comparacion estadistica

Traclo entrada del V.D.

Corazén normal DVPAT  Corazon normal
32,04 Ne . 8casos 8 casos
35,86 Media : 41,38mm. 31,45mm.
41,50 Desv. fip. . 9,22 mm. 4,77 mm.
27,54 Desv. tip. pob!. : 7,85mm.
27,54 Error st.dif. medias: 3,92
27,54 Dif. de medias : 9,93mm.
27,54 Nivel de
32,04 significacion :

- DVPAT -

Comparacion = estadistica

Tracto solida del V.D.

Corazon normal

39,18
41,57
a5
33,33
33,33
33,33
33,33
39,18

DVPAT  Corazon normal

Ne : 8 casos 8 casos
Media - 47,12 mm. 37,28 mm,
Desv.tip. : 11.,37mm. 4,30 mm.

Desv. tip. pobt. : 9,19 mm.
Error st. dif. medias: 4,59
Dif. de medias : 9,84mm.

Nivel de

significacion :



TABLA%XXVIII - DV PAT -

Circunferencia anillo tricuspidé (mm.) y anillo mitral (mm.)

Lugar Yomoiio | Antile Corazon Anitlo Corozon
Coso Sano j Edod DVPAT C.LA. ricuspide normal mitral normol
: i
1 H "} 18m. S. C. Grande 75,36 53,95 51 45,09
, (3 mm.}
2 H -] 26m. V.C.8. Gronde’ 58 53,43 40 43,71
{20 mm.?
3 % 42m. | Innom. | Grande 95 64,00 76 55
. . (V8 mm.)
4 vV | 3m. s. C. Grande 54 37 32 32,40
“ {11 mm.)
5 vV .} \5m | Infrad. Gronde 48 39,33 37 34,33
(M mm}
6 H 4m. S.C. F. O 62 47,75 35,50 40,50
7 V o 9m S.C. F. 0. 70 50,31 34 40,3)
8 H | ¥4m. | S C. | Pequefia 59 53 28 45,09
' {5 mm )

TABLA : XXIX - DVPAT -

Comparacion estadistica

Anillo tricuspide

DVPAT Corazsn normal ‘ DVPAT  Corazén normal
75,36 53,95 Ne 8 casos 8 cosos

58 53,43 Medio : €517 mm. 49,85 mm.
95 64 Desv. fip.: 13,86 mm. 8,06 mm.
54 37 Desv. tip. pobl. : 12,12 mm.
48 39,33 Error st. dif. medias: 6,06
62 47,75 Dif. de medias : 15,32 mm.
70 50,31 Nivel de
59 53 significacidn : P< 0,05



TABLA : XXX

- DVPAT -

Espesor medio (mm.) de las paredes del V. I.

1

Madia
Coso Sexo Edod OL\;,::; chv'w:o umr.':v m:r.;::mnl Wedio eoz'::“ N::‘Ml'
1 H | Bm | s.cC lGr“undo’ 7,66 8,66 8,6 5,84
2 H | 28m. | vcCs. gr;:ndl, 10 6,83 8,46 5,84
3 v | 42m. | Ionom. | Grande | 6,33 7.33 6,83 6,00
{15 mm.}

4 v am. | s.c g:mm; 6,66 5 5,83 4,43

5 vV | 15m. | Introd. Gmndo’ 6,33 4,66 5,49 4,55 .
{14mm.

6 H 4am. | s.C F.0. 3,66 4,33 3,99 4,94

7 v 9m s.C. F.0. 4,66 5,66 5,16 5,60

8 H Yam. | S.C. | Pequeha | 433 4- 4,6 5,84

{3 mm)
TABLA : XXXI - DVPAT -
Comparacion estadistica
Paredes del V.1,

DVPAT Corazén normol DVPAT  Corazon normat
816 5,84 Ne : 8caosos 8 casos
8,46 5,84 Medio : 6,0tmm. 5,38 mm.
6,83 6,00 Desv. tip.: 1,57mm. 0,60 mm.
5,83 4,43 Desv. tip. pobl. : 1,27 mm.

5,49 455 Error st.dif. medias : 0,63

3,99 494 Dif. de medias: 0,63 mm.

56 5,60 Nivel de —
4,6 5,84 significacion :



TABLA : XXXII

- DVPAT -

Longitud (mm.) tracto de en}ruda y salida del V.1

Lugor

Tamatho'

Trocto Coroxén Traeto Corozdén
Caso Sexo Edod DVPAT [ R Ax de sntrodo normael d¢ solido normol
1 H | Bm | s.c | Gronde 39 33,23 @ 35,36
(Y3mm.
2 H |26m | v.Cs :;zr:m) 35 37 39 38,86
3 v 42m. | Innom. :‘:mndd) 60 35 €5 36
TS mm.
4 v 3m.| S.C ?mndo) 29 26,02 35 3050
N mm.
5 vV | 15m. | Infred. (smmaeJ 22 28,02 29 30,50
14 mm
6 H 4m. | s.c F. 0. 29 28,02 33 3050
7 v 9m. s.C. F. 0. 27 28,02 29 30,50
] H Yam, S. C. Pequefio 25 33,23 27 35,36
(S mm.}
TABLA : XXX - DVPAT -
Comparacion estadistica
Tracto entrada del V.1,

DVPAT Corazon normal DVPAT Corazon normal
39 33,23 Ne : Bcaosos 8 casos
35 37 Media : 33,25mm. 3,32 mm.
60 35 Desv.fip.: 11,3 mm. 3,48 mm.
29 28,02 Desv. tip. pobl. : 8,94mm.

22 28,02 Error st.dif. medias: 4,47
‘ 29 28,02 Dif. de medias : 1,93 mm.
27 28,02 Nivel de
25 33,23 significacion : No significativo



TABLA : XXXIV

DVPAT

41
39
65
35
29
33
29
27

TABLA : XXXV

DVPAT

51

40
76
32
37

35,50

34
28

- DVPAT -

Comparacidn estadistica

Tracto salida del V.\.

DVPAT Corazdn normal

Corazdn normal

35,36 Ne . 8 casos

38,86 Media : 37,25mm.
36 Desv. tip.: 11,46mm.

30,50 Desv. tip. pobl. :

30,50 Error st.dif medlas:

30,50 Dif. de medias :

30,50 Nivel de

35 36 siqnificocb'n .

Comparacion estadistica

Anillo mitral

No significativo

Corazdn normal

45,09
43,71
55
32,40
34,33
40,50
40,31
45,09

DVPAT Corazén normal

Ne . 8cosos 8 casos
Media : 41,69mm. 42 05mm.
Desv. tip.: 14,44mm. 6,59mm.

‘Desv. tip. pobl. : 11,99 mm.
Error st. dif medias: 5,99

Dif. de medias : 0,36 mm.
Nivel de

significacion : No significativo



TABLA : XXXVI

- DVPAT -

Diametro aorta (mm.) y arteria pulmonar (mm.)

Dhmnr-v

Lugar Tamoho Corazén Diemetre Corazdn Reloelidn
Cono Sewo Edod DVPAY CLA gorto normat A. pulmonar normol AP/ Ao
1 H 18m. S.C. Grande 10 10,1 16 10,9 1,6
{13 mm.}
2 H 26m. V.C.S. Gronde 10 10,1 15 109 1,5
(20 mm.) -
3 v 42m. | Innom. Grande n ns 16 13 145
(18 mm)
4 \'4 3m s.C Grande 8 71 4 T4 1,75
(Ttmm.}
5 v 1,5m. | Infrad. Grande 7 T 14 78 2
(14 mm)
6 H 4m. S.C. F. O ° 9,1 16 9.4 77
T \" 9m. S. C F. 0. 9 9,1 21 9,8 233
8 H 14m. S C Pequeho T 10,1 6 13 1,45
{Bmwmm. )




TABLA: XXXVIL

TABLA : XXXV

DVPAT

]
15
16

14
16
21
16

- DVPAT -

Comparacion estadistica

Diametro corta

Corazén normal DVPAT Corazon normal
10,1 Ne . 8 casos 8 casos
10,1 Media : 8,87 mm. 9,3 mm.
n,s Desv. tip.: 1,36mm. 1,52 mm.
7,1 Desv. tip. pobl. : 1,54 mm.
7 Error st. dif. medias: 0,77
9, Dif. de medias: 0,43mm.
9,1 Nivel de
10,1 significacion : [ No significativo |
- DVPAT -

Comparacion estadistica

Diametro arterio puimonar

Corazon normal DVPAT  Corazén normal
10,9 Ne . 8casos 8 casos
10,9 Medio : 16 mm. 10,27 mm.

13 Desv. tip.: 2,06mm. 1,97 mm,
7.4 Desv. tip. pobl.: 2,15mm.

7,8 Error st.dif. medias : 1,07

94 Dif. de medias : 5,73 mm.

9.8 Nivel de

3 significacion :



TABLA : XXXIX

Estimacion tamano cavidades auriculares

- DVPAT -

Lugor Tamafe
Cavo Sexo Edod DVPAY C LA AD> Al Holloxgos
1 H 18m, 8. C. Grande 2-3 Al no hipoplasico
{(13mm)
2 H 26m. | V.C.S. | Gronde 4 Al hipopldsica, reducida a o orejusia
. 120 mm)
3 v 42m. | lonom. | Gronde 2 Al no hipopidsica
(18 mm.)
4 v 3Im S. C. Grande 4 AL hipopldsica, reducida o lo orejuelo
M mm.)
5 v 1,5m. | Infrad. | Gronde 2-3 " " " "
(M4mm}
6 H 4m. | s.c. F O 4 " " * "
7 v 9m. | s.C F. O 3-4 . " " "
8 H ¥dm. | S C. | Pequein 3-4 " " " "
(™ mm.)




HALLAZGOS HISTOLOGICOS E HISTOMETRICOS EN EL MUSCULO CARDIACO

DE VENTRICULO DERECHO Y VENTRICULO IZQUIERDO EN FORMAS AISLA-

DAS DE DVPAT.
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HALLAZGOS HISTOLOGICOS E HISTOMETRICOS EN EL MUSCULO CARDIA-

CO _DE VENTRICULO DERECHO Y VENTRICULO IZQUIERDO EN FORMAS

AISLADAS DE DVPAT.

El estudio histolbgico de las muestras del VD y del VI de
nuestros casos demostrb6 gque en ninguno de los ocho existia
desorganizacibn intrafascicular de fibras miocArdiacas. Tam-
poco se pudo apreciar fibrosis intra e jinterfascicular.

En la Tabla XL estéin resumidos los resultados del estu-
dio histométrico de las muestras de VD y VI. Hemos sefialado
solamente el di&metro trasversal minimo y miximo, asi como
el diSmetro medio de las 50 fibras cardiacas medidas en cada

muestra.

Igualmente, en la tabla est& reflejado el sexo, la edad,

el lugar de la conexibn anbfmala y el tamafio de la CIA.

En dos casos (3 y 7) el difimetro trasversal medio de
las fibras cardfacas del VI (16,15p y 12,05u) era mayor gue
el dismetro medio de las del VD. Uno de ellos (caso 3) te-
nfa una CIA grande, pero en el otro (caso 7) existfa un fora

men oval.

En otras dos muestras (casos 2 y 8) las diferencias
entre el difmetro trasversal de las fibras de ambos ventricu

los eran pegquefias.
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No hemos podido comparar nuestros hallazgos histomé&tri-
cos con otros similares de corazones normales por no existir
ninguna publicacifn sobre histometrfa del msculo cardfaco

en lactantes y niifios sin cardiopatia.



TABLA: XL

- DVPAT -

Diametro trasversal (#) minimo, maximo y medio de 50 fibras cardiacas

de V.D.y VI
Ventriculo derecho Ventriculo izquierdo
Lugar Yomakho D ¥ O O
Cavo Sexd Edod DVPAT C.LA. minimo mbximo medio minime méximo medlo
1 H Bm S.C. Grande 10,8 24 15,74 7,2 16,8 ne
{15 men ) .
2 H 26m. | v.C.S. | Gronde 7,2 144 10,34 6 12 953
{20 mwm }
3 v 42m. | Innom. Gronde 96 FAR w78 9,6 24 16,15
1B mm.)
4 \} 3Im. S. C. Gronde 96 19,2 14,52 6 8,6 7,10
{(Timm.}
5 v 1,5m. | Introd Grande 9,6 18 13,34 6 18 10,42
(M mm)
6 H 4m. s. C F. O. 6 15,6 1,18 6 12 8,52
7 v Sm. s C F. 0. 8.4 14,4 N80 84 6.8 12,05
8 H 14m. S C Pequeio 8,4 13,2 10,90 7,2 “a 10,61
{5 mm.)




6.

DISCUSION.
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DISCUSION.

.1. FORMAS AISLADAS.

El DVPAT es una cardiopatia cong&nita poco frecuente. Su
incidencia no es bien conocida y aungue la mayoria de los au-
tores sefialan gque representa el 1-2% de todas las cardiopa-
tfas cong&nitas (1,6,17-19) para otros esta incidencia varfa
mis ampliamente, entre el 0,35% y 4,5%, y depende fundamental

mente de las edades de los pacientes estudiados (49-51).

En nuestro medio, encontramos 32 casos de esta cardiopa=-
tfa en los 1.300 primeros protocolos de cateterismo cardfaco
de La Clinica Infantil "La Paz", lo que supone el 2,46% de

los casos cateterizados en ese Servicio.

Para la mayoria de los autores esta cardiopatfa es lige-
ramente m&s frecuente en varones que en hembras (6,14,37,52-
54). Sin embargo, tambi&n se ha sefialado en otras publicacio
nes una incidencia similar en ambos sexos (55-57) e incluso,
un predominio del sexo femenino en proporcibén de 3:1 en los
casos publicados del Instituto Nacional de Cardiologia de

México (51,58,59).

En nuestro material, el lugar m&s frecuente de la desem-
bocadura anfmala fu& a la vena innominada que coincide con

los hallazgos de la literatura publicada (1,4,6,14,54). E1l
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DVPAT de tipo supradiafragmético representa aproximadamente
el 85-90% de todos los casos de formas aisladas (4) y los ti-
pos infradiafragmlticos y mixto suponen el ;0-15§'restante.
La variedad mixta es la menos comln, entre 6-10% (1,14,24,60,
61), aungne en un reciente estudio cooperativo de Delisle y
Van Praagh (54) sobre un material de necropsia seleccionado
la frecuencia del DVPAT gde tipo infradiafragmitico llega al

24%.

La gran importancia que para el cardiflogo tiene esta
malformacifn reside en su pobre pronéstico ya que sin trata-
miento médico fallecen antes del primer afno de vida entre el
80-90% de los casos (1,14,18,20-24,62). Su reconocimiento
clinico y su diagnéstico precoz y completo es, por lo tanto,
absolutamente necesario ya que la cirugia puede hoy dia mejo

rar y corregir la evoluciSn fatal de estos pacientes.

6.1.1. Clinica y hemodinmica.

Los signos y sintomas de los DVPAT dependen fundamental
mente del sustrato hemodinimico. Generalmente existe difi-
cultad respiratoria, retraso en la curva pondo-estatural, ma
nifestaciones de insuficiencia cardfaca y muerte antes del
primer afio. Sin embargo, existe una notable diferencia en-
tre las caracteristicas clinicas de los casos sin obstruc-

cifn al retorno venoso pulmonar y los casos con obstruccién.
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Generalmente hablando, una obstruccifn al retorno venoso pul-
monar est& siempre presente en los DVPAT de tipo infradiafrag
mitico y es muy rara o menos frecuente en los supradiafragmi-
ticos. Como es l6gico, cuando existe obstruccién al retorno
venoso pulmonar en el DVPAT de tipo supradiafragm8tico, las
caracterfsticas clinicas son iguales o similares a las del

tipo infradiafragmitico.

En los DVPAT sin obstruccién al retorno venoso pulmonar

los nifios_estén generalmente asintomfticos al nacer. E1l sin-
toma gque aparece mis tempranoc es la tagquipnea, alrededor de
la primera semana, y al final del primer mes pueden observar-
se dificultades con la alimentaci6n apareciendo disnea con la
toma de alimentos o con el llanto. Un retraso en la curva
pondo-estatural'es comin y las infecciones respiratorias de
repeticibn son la regla como ocurrif en la mayoria de nues-
tros casos. La cianosis generalmente es minima o ligera, ex-
cepto cuando se hace més aparente por la presencia de insufi-
ciencia cardfaca o neumonia sobreanadida o bien en.los casos
qgue sobreviven lo suficiente para desarrollar hipertensién

arterial pulmonar (63).

La aparicidn de insuficiencia cardfaca ocurre alrededor
de los 6 meses como en la mayoria de nuestros casos. Menos
veces se manifiesta m&s tardfiamente, despu&s de los dos afios

e incluso en la edad adulta como en nuestro caso.
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Cuando en un DVPAT de tipo supradiafragmitico aparece
insuficiencia‘cardiaca evidente antes del primer mes, la
probabilidad de obstruccién al retorno venoso pulmonar es
grande. Sin tratamiento adecuado el 80-90% fallecen an-
tes del primer afio de vida (1,14,18,20-24) y la mayorfa

en los tres primeros meses (14,63).

En la exploracién fisica 1o m&s llamativo es la pre-
sencia de un corazbén grande a la palpaci6n manifestado
por un latido hiperdin&mico en la regién paraesternal ba-
ja que se observ6 en todos nuestros casos, hallazgo ausen
te en los DVPAT infradiafragmdticos. En ningln caso se
palps un frémito sist6lico, hecho ya sefialado (4). La
auscultacifn de un soplo sist6lico con epicentro en el fo
co pulmonar o tricuspidec es la regla como ocurrié en to-
dos nuestros casos menos en uno, acompafiindose en la mayo
ria de retumbo tricuspfdeo y de un segundo ruido desdobla
do con aumento del componente pulmonar. Todos los fenbme
nos auscultatorios son explicables por la sobrecarga de
volumen de las cavidades derechas y el hiperaflujo pulmo-

nar.
Es raro en este tipo la ausencia de soplos como ocu-
rri6 en uno de nuestros casos, aunque este hecho ya ha si

do sefialado (63).

Es dos de nuestros casos con DVPAT a la vena innominada
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se auscultd un soplo continuo que ha sido atribuido a las tur
bulencias producidas al chocar el flujo venoso sistémico y el
pulmonar en el trayecto de la vena innominada o mis probable-
mente a obstruccifn en algfin nivel dei trayecto anfmalo (4,

63).

La obstruccidn al retorno venoso pulmonar ocurre précti-

camente siempre en los DVPAT de tipo infradiafragmitico y oca
sionalmente o con mucha menos frecuencia en los supradiafrag-
miticos. Independientemente del lugar de la obstruccidn,

cuando &sta existe los signos y sintomas clinicos son pareci-

dos.

A diferencia de los DVPAT supradiafragm&ticos, en los in
fradiafragmiticos o cuando hay obstrucci6én al retorno venoso
pulmonar los sfintomas graves aparecen desde el nacimiento o a
los pocos dfas de vida. Esto explica lo r&pido gque necesitan
asistencia médica estos nifios como ocurrif en nuestros dos
casos que fueron vistos por primera vez en el hospital a los

14 y 42 dfas de vida, respectivamente.

La sintomatologia m&s comfin es la disnea, la dificultad
para la alimentacién, la cianosis y la aparicién de insufi-

ciencia cardiaca.

El primer sintoma generalmente es la disnea, como ocu-

rri6 en nuestros dos casos, debida fundamentalmente a la mar
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cada congesti6n venosa pulmonar que resulta de la obstruccibn

al retorno venoso pulmonar.

En contra de lo sefialado por muchos autores (1,4,6), la
cianosis en nuestros casos estuvo ausente o fue minima. La insufi-
ciencia cardiaca con la presencia de hepatomegalia y edemas
aparece después de la disnea, pero casi siempre antes del mes
de vida a diferencia de los DVPAT supradiafragmiticos sin
obstruccifn que aparece alrededor del sexto mes o mis tardia-

mente.

Una intensificacién de los sintomas con aumento de la
cianosis y de la dificultad respiratoria se ha observado y
descrito durante el esfuerzo y el lianto y se ha atribuido a
la compresifén del trayecto venoso pulmonar anSmalo por el
aumento de la presién intratorScica o intraabdominal (64,65).
Cambios similares observados durante la alimentacifén se han
relacionado con el rechazamiento del tronco venoso pulmonar
por el es6fago adyacente al atravesar el hiato esoffgico (37,

65).

Contrariamente a los alarmantes y graves sintomas clini-

cos los hallazgos fisicos son pequefios ¢ minimos.

El corazbén no est8 agrandado a la palpacibn y falta, por

lo tanto, un gran impulso paraesternal bajo como ocurrif en
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nuestros dos casos. La explicacifn m&s l6gica para este he-
cho hay que atribuirla al pequefio flujo que llega a las cévi—
dades derechas por la obstruccién al retorno venoso pulmonar
y que serfia responsable de la ausencia o de la minima dilata
cifn de la AD y del VD. Sin embargo, la falta de agrandamien
to cardfacc también puede ser debida al temprano fallecimien—

to de estos nihos.

Igualmente, la ausencia de un soplo sistSlico de eyec-
cién y la falta de retumbo de llenado, como también ocurrié
en nuestros casos, se puede explicar por la insignificante

sobrecarga de volumen del VD.

Finalmente, y sin tratamiento quirfirgico, la sintomatoclo
gia progresa r8pidamente y la muerte ocurre entre el primer y
segundo mes (35,65-67) o como en los casos de Lucas y col (37}

entre el segundo dia y el cuarto mes.

Radiologia:

Los hallazgos radiol8gicos difieren considerablemente
entre los DVPAT de tipo supradiafragm&tico y los infradia-

fragmiticos.

El estudio de nuestros casos ejemplifica claramente las
diferencias radiolfgicas entre estos dos tipos de drenaje.

Los 27 casos de nuestro material con DVPAT supradiafragmiti-
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co tenian cardiomegalia m&s o menos importante y aumento del
flujo pulmonar, a diferencia de los dos infradiafragmiticos
que no tenlan cardiomegalia y predominaba la congéstifn veno

sa pulmonar sobre la plétora.

Cuando no hay obstruccibfn al retorno venoso pulmonar
existe siempre cardiomegalia a expensas fundamentalmente de
la AD y del VD,aumento del flujo pulmonar y arteria pulmonar
m&s o menos prominente. La cardiomegalia, progresiva, puede
ser poco evidente durante las primeras semanas pero siempre

se observa a partir del mes de vida.

Ademds, segln el nivel de la conexibn an6mala se pueden
encontrar imdgenes radiolBgicas caracteristicas segln el ti-
po de drenaje. Asi, en el DVPAT a la vena innominada es ti-
pica la silueta cardiaca en "8" o "mufiecode nieve” en la pro
yeccién posteroanterior, descrita por Snellen y Albers (68).
La mitad superior de la fiqura en "ocho" es debida a las es-
tructuras dilatadas de la vena vertical en el lado izquierdo,
la vena cava superior a la derecha y la vena innominada en
el centro. La parte inferior de la figura en "8" se debe al
corazb4n mismo: AD dilatada a la derecha y a la izquierdo por

la normal o acentuada convexidad de los ventriculos.

Esta imagen radiolSgica tipica del DVPAT a la vena inngo

minada no se observa generalmente durante los primeros meses
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de vida lo gque explica que s6lo se viera en 3 de nuestros ca-

sos con desembocadura anbfmala a ese nivel.

Generalmente, es a partir de los séis meses cuando las
estructuras del travecto anfmalo comienzan a dilatarse y el
primer signo radiol6gico que puede observarse es una prominen
cia en el mediastino superior izquierdo producido por dilata-
cién de una parte del tronco venoso anSmalo. En cuatro de
nuestros casos con drenaje a ese nivel el signo radiolbgico
més prematuro lo observamos en la proyeccifn lateral como una
opacidad en mediastino medio y superior, dirigida de abajo

arriba, y debida al trayecto an6malo dilatado.

Los DVPAT sdpradiafragméticos con conexifn anfmala a
otro nivel no dan im&genes radiolbgicas tipicas y solo cuando
la desembocadura ocurre en la VCS derecha puede aparecer una
dilataci6n del perfil superior derecho de la silueta cardiovas

cular.

Los hallazgos radiol6gicos de'los DVFAT infradiafragm&-
ticos fueron descritos por Harris y col (69) aungque estos mis
.mos signos radiol&gicos se han descrito posteriormente tam-
bién en los casos de desembocadura anfmala a otros niveles,
pero con obstruccifn al retorno venoso pulmonar (42). En
estos casos y como en los dos nuestros, el coraz6n no estd

aumentadc de tamafo,siendo llamativa la congestién venosa pul
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monar (42). Los pulmones adguieren un aspecto caracteris-
tico de patr6n reticular con moteado difuso dispuesto en

abanico desde las regiones hiliares (70). La presencia de
lineas B de Kerley y la dilatacifén de las venas lobares su

periores también son frecuentes (42).

Este patrén radiolbgico no es diagnfstico exclusivo de
los DVPAT con obstruccién ya que puede aparecer cuando
existen otras causas de obstruccién venosa pulmonar como
en el cor triatriatum o la estenosis aislada de venas pul-

monares.

Electrocardiograma:

Los hallazgos electrocardiogrificos son expresién cla-
ra de los cambios fisiopatolbgicos presentes en esta car-
diopatia y gque coinciden con los publicados por la mayorfa

de los autores (51,58,71).

No existen diferencias electrocardiogr&ficas entre los
DVPAT sin obstruccibny conobstruccién al retorno venoso pul
monar y todos los electrocardiogramas se caracterizan por
crecimiento de las cavidades derechas y por ausencia elec-

trocardiogrédfica del ventriculo izquierdo.

Una onda P alta y picudita estuvo presente en todos
nuestros casos, sugiriendo el crecimiento auricular derecho.

El eje promedioc del AP en el planc frontal se situf a+61%,
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coincidiendo con lo sefialado en otra publicacifn reciente

(51).

Igualmente, en todos los electrocardiogramas encontramos
desviacién del eje el&ctrico del QRS a la derecha con signos
de hipertrofia ventricular derecha manifestados por ondas R
de voltaje aumentado en las precordiales derechas y ondas S

prominentes en las precordiales izquierdas.

En nuestra serie, tres casos tenian eje de QRS indetermi
nado en el plano frontal (s1 S, S3) que tambi&n ha sido sefia-
lado (51). ’

Quizis mer;zca la pena comentar que un patrdn de bloqueo
l incompleto de rama derecha con morfologfa rsR' en las precor
diales derechas s6lo se observd en 7 casos. Por el contrario,
el patr6n mis frecuente fu& el de R pura sin empastamiento
que aparecif en 18 casos y por otro lado, los complejos con

"g" inicial en V que ha sido el hallazgo mis frecuente para

1!
otros autores, s6lo lo encontramos en dos de nuestros casos.

Ecocardiograma:

El DVPAT es una de las cardiopatias congénitas en la que
aparecen los signos ecocardiogrificos de sobrecarga de volu-
men del ventriculo derecho (72). 8in embargo, el aumento de

tamano del VD, el incremento del indice ventricular derecho y
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el movimiento paradéjico del tabique interventricular no son
signos patognombnicos de DVPAT ya que se pueden encontrar en

cualquier otra cardiopatfa con sobrecarga diastflica del VD.

La disminucién del tamafio de las cavidades izquierdas
tambi&n ayuda al diagn6stico. M&s constante parece el signo
de reduccibn del tamafio de la AI ya gque el VI puede ser nor-

mal o estar disminuido de tamaiio.

El signo ecocardiogri&fico m&s confiable para el diagnbs-
tico de DVPAT es el hallazgo de un espacio libre de ecos si-
tuado posteriormente a la Al -que corresponde al colector ve-
noso—- y que se encueqﬁra en muchos de los casos con esta car-

diopatia. Paquet y Gutgessell (73) lo vieron en sus siete

casos con DVPAT estudiados ecocardiogr&ficamente.

En nuestros dos casos se observ8 por detr&s de la pared
posterior de la aorta, a nivel de la aurfcula izquierda, una
imagen de ecos densos que delimitaban las paredes del colec-
tor venoso comfin. Es necesario estudiar, con un registro a
baja velocidad, la relacifn de esta estructura para observar
cuidadosamente la zona de transicién mitroabrtica y asf poder
demostrar que este eco anormal corresponde en realidad a la
pared posterior de la AT y que la zona libre de ecos m&s pos-
terior corresponde al colector venoso comGn (74).

Hay que tener en cuenta que en el recién nacido el seno
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venoso coronario puede proporcionar imigenes parecidas y que
en algunos casos de DVPAT no se encuentra esta imagen tipica,
probablemente debido a la ausencia de una relacién estricta

del colector venoso comfin con la pared posterior de la AI.

El diagndstico diferencial se plantea con anomalias que
pveden dar una;apariencia ecocardiogr&fica semejante como el
cor triatriatum y la membrana supramitral. En estos casos,
sin embargo, no aparecen los signos de sobrecarga de volumen

del VD.

Dada la presencia obligada en esta cardiopatia de una
CIA o de un foramen oval, la ecocardiografia con contraste
puede ayudar al diagn8stico. Cuando se inyecta en una vena
periférica se logra una opacificacién de la aurfcula funcio-
nalmente Ginica y se pueden delimitar las paredes del colec-

tor venoso que se encuentra libre de contraste (74).

Cateterismo cardiaco:

El cateterismo cardfaco y la angiografia son totalmente
necesarios en esta anomalfa no s6lo para llegar a confirmar
el diagnb6stico sino tambié&n para poder precisar importantes
interrogantes anatfmicos y fisiol&gicos con vistas al pronbs

tico y tratamiento quirfirgico.

El estudio hemodinfmico debe perseguir los siguientes
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fines: 1°) Delimitar la distribucifn anatémica exacta de
las venas pulmonares y el lugar de la conexibn anbmala, pre-
cisando sl la desembocadura anSmala se hace a uno o més nive
les.

2°) Demostrar la presencia o ausencia de obstruc-
cibdn al retorno venoso pulmonar y, si existe, tratar de pre-
cisar el lugar de la obstruccibn.

3°) Conocer si hay o no hipertencifn arterial pulmo
nar y calcular las resistencias vasculares pulmonares con vis-
tas al tratamiento quirGrgico.

4°) Delimitar el tamano de la aurfcula izquierda y

del ventriculo izquierdo con fines pronbsticos y quirGrgi-

. cos.,

5°) Considerar el tamafo del defecto septal inter-
auricular para proceder a atrioseptomia con cateter-baltn de
Rashkind durante el mismo estudio hemodin&mico.

6°) Descartar otras anomalfas cardfacas asociadas.

Hay que tener en cuenta que en muchos casos con DVPAT
la edad de los nifios y sobre todo el mal estado general obli
ga a realizar el estudio fundamentalmente con fines diagn&s-
ticos y ser8 la experiencia del hemodinamista la que decida

si se pueden completar o no los anteriores puntos.

En todos nuestros casos el cateter se introdujo desde

la vena femoral o la safena siendo de esta manera mids ficil
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pasar el defecto septal interauricular y sondar la auricula
izquierda y el ventriculo izquierdo. Igualmente, esta via

permite poder sondar la entrada de las venas pulmonares con
més facilidad que cuwando el cateter se introduce desde el

brazo.

En muchos casos el trayecto del cateter es lo suficien-

temente tipico para poder hacer el diagnéstico.

Asi ocurrif en nuestros 17 casos de DVPAT a la vena in-
nominada en los cuales se pudo pasar el cateter desde la ve-
na cava inferior a la auricula derecha y vena cava superior
derecha para llegar a la vena innominada y vena vertical,

sondindose una o m&s venas pulmonares.

En el resto de los tipos de DVPAT el trayecto del cate-
ter nunca es diagnfstico. Asf, cuando é1 DVPAT ocurre en el
seno coronario es bastante ficil introducir el cateter en di
cha estructura y sondar una o mds venas pulmonares. Sin em-
bargo, en esta situacién el curso del cateter es indistingui
ble del gque se ve cuando se pasa desde la AD a la AI a tra-
v€s de una CIA o un foramén oval. Igualmente, cuando el dre
naje ocurre directamente en la AD se pueden sondar una o més
venas pulmonares, pero sin existir la certeza desde qué cavi
dad auricular se estén sondando. No es posible el sondaje

del tronco venoso anbémalo cuando entra en la vena porta (75).
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Cuando se sonda el trayecto venosoc anSmalo como en el
DVPAT a la innominada se deben de registrar presiones de re-

tirada desde la parte mis distal hasta la AD. De. esta mane-

ra es posikble documentar algGn lugar de obstruccién localiza

da en el tronco vennso pulmonar o demostrar un gradiente de
presibn paulatino, que es normal y que esti relacionado con
el alto flujo a través de un canal relativamente pequefio. En
dos de nuestros casos se encontrd un gradiente de 5 y 7 mm
Hg., respectivamente, entre el colector comlin y la AD suges-
tivo de obstruccibn a lo largo del trayecto anfmale. Sin em
bargo, en el estudio postmorten de casos parecidos no se ha

podido demostrar obstruccifn localizada del colector venoso

(54).

En todos nuestros casds menos en 5, se pudo sondar la
Al. Esta hecho es importante y siempre se debe intentar ya
que permite practicar un angiograma para delimitar su tamafio
asf como el del ventriculo izquierdo. Igualmente esta inyec
cién es 0Otil para descartar otras anomalias cardfacas aso-
ciadas como la comunicacifn interventricular y la persisten-

cia del conducto arterioso.

Oximetrias. Saturacibén de oxigeno:

En todos nuestros casos existfa un salto oximétrico sig
nificativo que indicaba la presencia de un cortocircuito iz~

guierda-derecha y que se localiz8 a diferentes niveles segfin
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el lugar de la conexibén andmala.

Ya que la mezcla completa del flujo sistémico y el flujo
pulmonar se realiza en la AD, l6gicamente la saturacién de
02 en la AD, en la AI, en ambos ventriculos, en la aorta y en
la arteria pulmonar es id&ntica o casi idéntica. Sin embar-
ago, hav que tener en cuenta que existe un flujo preferencial
desde la VCI a través del defecto septal interauricular y
desdella VCS a través de la triclspide y gque de esta manera
se originan diferencias en la saturaci6n de 0, en la aorta y

arteria pulmonar. Estas diferencias son mayores en los ni-

hos que en las adultos (75).

La saturacibén arterial de oxIgeno en los 24 casos en
gue pudimos determinarla oscild entre el 54% y el 92%,
Rudolph en casos de DVPAT sefiala niveles de saturacién desde
el 50%-60% en nifios con obstruccibn al retorno venoso pulmo-
nar y hasta el 90%-92% en pacientes sin obstrucci6n (75).
Pensamos gque las cifras de saturaclén de oxigeno no pueden
presuponer la presencia o ausencia de obstruccién ya que
otros factores pueden meodificar la saturacién como la presen
cia de hipertensifn arterfal pulmonar sin obstruccifn locali
zada a un determinado nivel, as{ como la relacibén entre el
flujo pulmonar y el sistémico pues cuanto mayor sea esta re-
lacién mayor serd, logicamente, la saturacién de O

3¢

Las saturaciones de 0O, en la aorta y en la arteria pul-

2
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monar sflo fueron iguales en 3 de nuestros casos. Proba-
blemente los flujos preferenciales expliquen esta desigual
. =

dad en la mayorfa de ellos.

Ademis, seglin el tipo de drenaje pueden existir dife-
rencias gue causen alguna desviacifn de la igualdad tefri
ca de saturaciones en la aorta y arteria pulmonar. - Asi,
cuando el DVPAT ocurre en la vena innominada o en la VCS y
al ser la saturaci®bn de 02 mayor en la VCS§ que en la VCI,
la saturacibn en la arteria pulmonar puede ser mis alta
gue en la aorta por el flujo preferencial desde la VCS ha-
cia la tricGispide. Igualmente, cuando el DVPAT ocurre en
la VCI la saturacibn tiende a ger m&s alta en la aorta que
en la pulmonar por el flujo preferencial en esta situacibn

hacia la AI a través de la CIA.

Estos razonamientos pueden explicar también las dife-
rencias de saturacifn en los grandes vasos seglin sea el ti
po de DVPAT aunque hay que tener en cuenta que esta afirma
cibén es sb6lo una guila ya\que, por ejemplo, ninguno de nueg
tros 5 casos con mayor saturacifén en la aorta que en la

pulmonar tenfa DVPAT infradiafragmitico.
Presiones:

Cuando hay obstruccifn al retorno venoso pulmonar, por

lo general, no es posible mediyr directamente la presibn



183

venosa pulmonar y es necesario recurrir a registrar la pre
si6n de enclavamiento o presién capilar pulmonar (PCP).
Cuando existe obstruccién, la PCP puede ser de 25 mm Hg. o

mayor (76).

Cuando las venas pulmonares drenan directamente en la
AD, la presifn venosa pulmonar media generalmente es

s6lo 2-3 mm Hg. mayor gque la presifn media de la AD.

En el DVPAT el seno coronario existe tambi&n una lige-
ra elevaciftn de 2-3 mm Hg. en las venas pulmonares respec-
to al seno coronario. En raras ocasiones, el orificio del
seno coronafio puede ser tan pequefioc que la presibn en di-
cha estructura y en las venas pulmonares es mucho mis alta

que en la AD.

En el DVPAT a la vena innominada puede haber una caida
gradual de la presifn entre las venas pulmonares y la AD
gue generalmente es pequefnia y no suele exceder los 3-4 rm
Hg. Esta diferencia a lo largo del trayecto anbmalo proba
blemente se debe a la velocidad alta del flujo a través de
un tronco relativamente pequefio. Diferencias de presién a
lo largo del trayecto anfmalo, sobre todo si son localiza-
das y por encima de los 5~7 mm Hg. deben hacer sospechar
la presencia de obstruccibn en el colector comln y gue ge-—
neralmente ocurre cuando pasa entre el bronquio y la arte-

ria pulmonar izquierda. En los estudios postmorten, es
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posible encontrar dilatacibn postestenbtica por compre-
sién a este nivel (54). Otro lugar de obstruccibn en este
tipo de DVPAT es la unibdn de la vena innominada con la VCS

derecha como ha sido descrito por Delisle y col (54).

Las presiones en las cavidades auriculares asf{ como
las diferencias entre la presibn de la AD y de la AX son

muy variables.

En los adultos sin obstruccifn al retorno venoso pulmo
nar, la presibfn media de AD puede ser normal o estar sélo
ligeramente elevada como ocurrib en nuestro caso que tenia

una presi6n normal (4 mm Hg.) en la AD.

En los nifos, cuando existe insuficiencia cardfaca, la
presién media de la AD puede estar por encima de 10-15 mm
Hg.

En nuestra serie, 15 de los casos tenlian presifn media
de AD iqual o superior a 8 mm Hg. y todos ellos habian de-
sarrollado en algfin momento de la evolucibn claros signos
y sintomas de insuficienci& cardfaca. En 6 casos las presio

nes medias de aurfcula derecha eran mayores de 15 mm Hg.

La interpretacifn de las presiones auriculares es difi
cil, principalmente si de ellas se intenta deducir la exis

tencia o no de una CIA restrictiva.
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Generalmente existe una presidn ligeramente m&s alta
en la AD que en la AI (76). Sin embargo, en nuestra serie
fueron m&s los casos con presiones medias auriculares igua

les que los de con presiones mayores en la AD.

La presgncia de presiones iguales en ambas aurifculas
es un dato poco confiable para poder afirmar o deducir la
ausencia de CIA restrictiva. Igualmente, una presifn me-
dia en la AD superior en 2 mm Hg. o mis a la de AI tampoco
permite deducir la presencia de un foramen oval o CIA res-

trictiva.

En nuestra serie no enconéramos ninguna relacifn entre
las presiones auriculares gue permita sacar conclusiones
del tamafio del defecto septal interauricular ya que, por
un lado, en casos de presiones iguales en ambas cavidades
auriculares se encontraron en el acto gquirGrgico o en la
pieza anatémica CIA pequefias o foramen oval y, por otro,
en casos con mayor presién en la AD que en la AI la CIA

era grande.

Probablemente en la génesis de las presiones auricula-
res intervenga por un lado la distensibilidad de ambos ven
triculos asi como la trasmisién de la presifn auricular de

recha a la AI tendiendo a la igualacidn de presiones.

Cuando existe una CIA restrictiva puede encontrarse
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una diferencia de presifn media tan elevada como de 10-12
mm Hg. (76), sin embargo diferencias menores pueden hacer
sospechar, pero nunca afirmar su presencia. Probablemen-
te, la finica manera confiable de estimar el tamafio de 1la

CIA durante el cateterismo sea el medirla con un cateter-

balén.

La presi6n en el ventriculo derecho y la presifn sis-
t6lica en la AP reflejan el grado de obstruccibn al retor
no venoso pulmonar o el aumento de las resistencias vascu

lares pulmonares.

Cuando existe obstruccifn al retorno venoso la PAP es
igual o mayor que la sistémica como es la regla en el
DVPAT infradiafragm&tico y como ocurrif en nuestro caso

que tenfa presiones registradas.

Cuando no- existe obstruccién al retorno venoso pulmo-
nar la PAP varia de acuerdo con el aumento de las resis-
tencias vasculares pulmonares, pudié&ndose encontrar s&lo
ligeramente elevada o bien encontrar un aumento moderado

e incluso a nivel sistémico.

En nuestra serie s6lo el caso con DVPAT infradiafrag-
mitico tuvo PAP mayor que la PS. Del resto, 4 tenfan una
relacién PAP/PS entre 0,75-1 y los demis menoxr de 0,75.

No existif diferencia en la PAP segln gue el tipo de DVPAT
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fuera supracardfaco o cardfaco y se confirmd que en el in

fracardfaco la PAP es igual o superior a la sisté&mica.

Una presifn telediastblica del VD elevada es frecuen-
te encontrarla y 11 de nuestros casos tenian m&s de 10 mm
Hg. de presién final del VD, que llegaba a 18 mm Hg. en 3
casos. Aungue se ha sefialado que las presiones teledias-
t6licas altas en el VD son mé&s frecuentes encontrarlas
cuando hay obstruccifn al retorno venoso (76), ninguno de
nuestros casos la tenfan. La propia insuficiencia cardia
ca y la consiguiente insuficiencia ventricular derecha pa
recen ser los responsables de estas presiones finales al-
tas en el VD que a su vez podrian explicar muchos de los
casos con aumento‘de la presidn en la AD sin CIA restric-

tiva y la trasmisifn de esta elevacibn de la presib6n a la

misma AIX.

Como ocurrid en 3 casos de nuestra serie,es frecuente
encontrar gradientes de presibn entre el VD y la AP que
pueden llegar hasta 40-50 mm Hg. sin alteracifn valvular

{76) y debidos al hiperaflujo pulmonar.

En general, en el adulto, la PS y la del ventriculo
izquierdo es normal. Igual puede ocurrir en el nifio o en
el lactante cuando no hay obstruccibn al retorno venoso.
En los recién nacidos y lactantes la PS puede ser baja y

considerablemente menor que la PAP, sobre todo cuando hay
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obstruccién al retorno venoso o un pequefioc foramen oval.

En el anflisis de las presiones del VI de nuestros ca
sos hay un hecho que nos ha llamado poderosamente la aten
cifén ya que en 8 la presién final o telediast6lica del VI
estaba claramente elevada. Determinamos gue tal situa-
cién se daba cuando dicha presibén final era mayor del 10%
de la presibn sistblica. Incluso presiones telediast6li-
cas de 15 y 20 mm Hg.,respectivamente, se encontraron en
dos casos, exageradameﬁte elevadas teniendo en cuenta so-

bre todo la edad de nuestros pacientes.

La explicacifn sobre este hallazgo no parece clara
aunque la discutiremos mfs adelante junto con los hallaz-

gos anatémicos.

Angiografia:

La angiograffa permiti8 hacer el diagnbstico en todos
nuestros casos. La inyeccifn de material de contraste
puede realizarse en el colector comGn si es accesible o
en el tronco pulmonar. Durante la fase de recirculacién
se puede observar la terminacién de las venas pulmonares
que forman las imigenes angiocardiogrificas tipicas segfin

el lugar de la desembocadura.

En caso de sospecha de DVPAT de tipo mixto es obliga-
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do la inyeccibn selectiva, tanto en la rama derecha de la
arteria pulmonar como en la izquierda, ya que en estos ca
sos las venas pulmonares de cada pulmbn pueden desembocar

en diferentes niveles.

En todo nuestros casos dg DVPAT a la vena innominada
se observ6 cb6mo las venas pulmonares terminaban en una ve
na pulmonar comin o colector comin que se continuaba con
la vena vertical, vena innominada y VCS derecha y que for
maban la parte superior de la imagen en "8" o "en mufieco

de nieve", tipica de esta cardiopatia.

Cuando el DVPAT ocurre en el seno coronario, las ve-
nas pulmonares terminaban en el colector comGn que entra
en el seno coronario en la parte posterior del corazbn
(77). En la proyeccifn posteroanterior el seno coronario
dilatado tiene forma ovoidea o de "pera", situado en la
regién paravertebral izquierda a nivel de la parte media-
inferior de la AD. El seno coronario dilatado pﬁede gue-
dar también claramente definido en la proyeccibn lateral

(78).

Cuando el DVPAT se realiza en la AD no se visualizan
estructuras extracardiacas y el material de contraste re-
llena directamente la AD. Este tipo es el que mis se pue
de prestar al error diagnéstico como ocurrid en dos de

nuestros casos. En uno de ellos con DVPAT al seno corona
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rio el error se debi6 a que no se visualizaba la estruc-
tura tipica ovoidea del seno coronario dilatado y era la
AD la primera estructura que parecia rellenarsg durante

la recirculacidén. En el otro, con DVPAT a la VCS derecha
en el acto quirGrgico, el diagnbstico angiocardiogr&fico
fue a la AD: en este caso las venas pulmonares desemboca-
ban en la VCS derecha, pero inmediatamente por encima de
su desembocadura en la AD lo que hacfa précticamente im-

posible su diferenciacibn.

En el DVPAT de tipo infradiafragm&tico, y como ocu-
rri6 en nuestros casos, la imagen angiocardiogrifica es
muy tipica ya que la vena pulmonar comfin sigue una direc-
cibén vertical, atraviesa el diafragma y termina en la ve-

na cava inferior o en alguna de sus venas tributarias.

En el DVPAT de tipo mixto, las venas pulmonares pue-
den desembocar a diferentes niveles o en diferentes luga-
res. En nuestro finico caso de esta variedad, las venas
pulmonares superiores izquierdas desembocaban en la vena
innominada mientras que las inferiores y las venas pulmo-

nares derechas lo hacian en el seno coronario.

Ademis del diagn8stico, la angiografia permite, me-
diante la inyeccién de contraste en la AI, valorar el ta-
matfio de las cavidades izquierdas -de gran importancia de

cara a la cirugia- y asimismo, descartar otras anomalias
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cardfacas asociladas.
Rashkind:

Después del estudio hemodinfmico y una vez comprobado
el diagn6stico por angiocardiograffa, se practicd atrio-

septostomia de Rashkind con cateter-balfn en 16 casos.

La atrioseptostomia como una forma de tratamiento pa-

liativo en el DVPAT fué descrita por Miller y col (79).

Los posibles beneficios de esta t&cnica paliativa son

todavia ampliamente discutidos.

El tamafio del defecto septal interauricular se ha con
siderado gue puede tener un papel significativo en rela-
cidén con la mortalidad (14,22,31,80,81) aunque este hecho

es mucho menos importante para otros autores (82,83).

Igualmente, la posibilidad de obstruccifn a nivel del
foramen oval, a través del cual debe pasar todo el gasto

sistémico, ha sido planteada (79,84,85).

La mejoria de los sintomas clfinicos después de la
atrioseptostomia descrita en muchos casos (61,79,85,86)
hace gque se deba tener en cuenta la importancia del agran

damiento de la comunicacifn interauricular.
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Por todo ello y, sobre todo, teniendo en cuenta la
alta mortalidad quirGrgica en los primeros meses de vida
(14,22,é4,61) se debe cbntemplar la atrioseptostomia como
un procedimiento paliativo o de primer estadf{o en el tra-

tamiento de los nifios con DVPAT.

Sin embargo, no existe acuerdo en qué& tipo de DVPAT
ni en gqué momento emplear este procedimiento. As{, mien-
tras El-Said y col (87) recomiendan su uso en todos los
pacientes por debajo de los 6 meses de edad, otros como
Gathman y Nadas (88) son menos entusiastas y reservan el
procedimiento para aquellos nifios con obstruccifén demos-

trada a nivel del defecto septal.

Igualmente, aunque se ha propuesto también el empleo
de esta técnica paliativa en los casos con insuficiencia
cardiaca e hipertensién arterial pulmonar (22), Gathman y
Nadas (88) demostraron gue esta técnica paliativa tiene
resultados satisfactorios cuando no existe hipertensién
arterial pulmonar va que 19 de 22 nifios (86%) sobrevivie-
ron al primer afo y, por el contrario, sdlo 2 de 25 (8%)
con hipertensién arterial pulmonar llegaron al afio de
edad. Por ello, parece claro que la obstruccibén al re-
torno venosc y la hipertensifn arterial pulmonar no permi
ten una cirugia en dos estadfos, y la cirugia precoz es

lo recomendado en estos casos (21,88).

R e
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Nosotros realizamos esta té&cnica paliativa en 16 ca-
sos. Los resultados los consideramos como buenos cuando
se igualaron las presiones en ambas aurficulas después del
procedimiento y cuando existi6 una mejoria clinica, mani-
festada por disminucifn o desaparicifn de los signos de
insuficiencia cardiaca, disminucién de la cardiomegalia,
acidosis etc. Asf ocurrib en 9 de nuestros casos, pero en
los 7 restantes los resultados fueron nulos o no se pudie

ron valorar.

Hay que tener en cuenta gue casi con toda sequridad
en varios de nuestros casos el procedimiento no fué efec-
tivo ya que se realizd en nifios mayores de 1-2 meses, a
partir de cuya edad es muy probable que el tabique inter-
auricular est& ya fibrosado y el procedimiento puede ser

inefectivo.

Ninguna complicaci6n atribuible al procedimiento ocu-
rri6 en nuestros casos, aungue como sefialan Serrato y col
(85) hay que ser cuidadosos para evitar la rotura del ba-
16n durante las pasadas y para no provocar una prolongada
oclusibn del foramen oval ya que cesarfa el gasto cardia-

co sistémico con las l6gicas consecuencias.

Nosotros, y basados en nuestros hallazgos anat6micos
gue discutiremos posteriormente, creemos que existe rela-

cién entre el tamafio de la CIA y el tamafio de las cavida-
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des izquierdas lo que justifica plenamente la atrioseptos

tomfa de Rashkind.

Igualmente, pensamos que el procedimiento debe hacer-
se en los casos de DVPAT sin obstruccifén al retorno veno-
so, inmediatamente despufs de hecho el diagnbstico hemodi
nimico y con la idea de gque el procedimiento puede ser
efectivo en los nifios de hasta un mes de edad y que posi-
blemente no lo sea por encima de esta edad porque el tabi

que est& ya fibrosado.

En los casos de DVPAT con obstruccifn al retorno veno
80 como es el tipo infradiafragmitico, la indicacibn qui-
rGrgica debe de plantearse inmediatamente despu&s de he-

cho el diagndstico.

Diagn6stico diferencial:

En el lactante, el DVPAT sin obstruccibén al retorno

venoso cobliga al diagnbSstico diferencial con aquellas car
diopatfas que cursan fundamentalmente con aumento del flu
jo pulmonar asi como con insuficiencia cardiaca de apari-
cibén no precoz es decir después de los 20-30 dias de la
vida (89). La cianosis, en mayor o menor grado, puede

estar 0 no presente dependiendo del tipo de cardiopatia.

Estas anomalfas son fundamentalmente la comunicacifn
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interventricular grande, el ductus grande, el canal auri-
culoventricular, la Qentana aortopulmonar, las fistulas
arteriovenosas periféricas, el tronco comfin con flujo pul
monar aumentado, la doble salida del ventriculo derecho
sin estenosis pulmonar, el ventriculo Gnico, la atresia
tricuspidea sin estenosis pulmonar y trasposicifn de las
grandes arterias sin estenosis pulmonar. Aungque es casi
excepcional, no hay que olvidar que la CIA grande puede

ser causa de insuficiencia cardiaca en el lactante.

Casi todas estas cardiopatias se diferencian del
DVPAT sin obstruccifn porque tienen signos electrocardio-
grificos y radiolbgicos de crecimiento de las cavidades
izquierdas debido a la sobrecarga de volumen secundaria
al cortocircuito izquierda-derecha. Ademis, los signos
auscultatorios suelen ser bastante diferentes y el hiper-
aflujo a través de la v&lvula auriculoventricular izquier
da se manifiesta por un retumbo en el foco mitral a dife-
rencia del soplo mesodiastflico tricuspideo por hiperaflu

jo gue aparece en el drenaje anbmalo.

Tambi&n, alguna de estas cardiopatfas como la traspo-
sicibén de grandes arterias pueden tener signos radiolfgi-
cos caracterfsticos como el pediculo estrecho y el arco
de la pulmonar excavado que ayudan al diagnbstico diferen
cial y en otras, como en el canal auriculoventricular son

los signos electrocardiogrificos de rotacidn antihoraria
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en el plano frontal los que ponen en la pista del diagn8s

tico.

La gravedad de la enfermedad en estos casos con sospe
cha de DVPAT obliga a otro tipo de estudios incruentos co
mo la ecocardiograffa y justifica el cateterismo cardfaco

que proporcionar8 el diagnfstico definitivo.

En el nifio mayor y en el adulto con DVPAT el diagnbs-
tico diferencial incluye la CIA, la aurfcula comfin, el
ostium primun y el drenaje venoso pulmonar anfmala par-

cial.

El ostium primum se puede sospechar por el eje iz-
quierdo en el electrocardiograma. Por otro lado, en el
nifio mayor o en el adulto, una cianosis media suele estar
presente generalmente en el DVPAT ¥y, sin embargo, est&
ausente en la CIA tipo ostium secundum o en el drenaje

parcial de las venas pulmonares.

No obstante, el diagn&stico clinico diferencial puede
ser muy diffcil en algunos ocasiones y estar plenamente
justificado otro tipo de exploracicnes, inclufdo el estu-

dio hemodin8mico para llegar al diagn6stico correcto.

El DVPAT con obstruccibn al retorno venoso obliga al
-

diagnéstico diferencial con las cardiopatias gue originan
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insuficiencia cardfaca precoz, durante el periodo neonatal

o alrededor de la primera semana de vida.

Estas situaciones son fundamentalmente el sindrome de
corazbén izquierdo hipopl&sico que incluye: la atresia
adrtica, la atresia mitro-abrtica, la estenosis mitral-
abrtica severa,la coartacibén abrtica, la fibroelastosis
endoclrdica con ventriculo izguierdo hipoplésico, la atre

sia mitral y la estenosis mitral.

En este sindrome el transtorno fisiopatolégico funda-
mental es la disminucién o falta absoluta de funcibén de
las cavidades izquierdas lo que origina el estancamiento
de sangre en el pulmfn y el fracaso del ventriculo dere-
cho al tener &ste que luchar contra las resistencias de
la circulacifn sistémica y manejar los flujos sistémico y

pulmonar.

Aunque hay signos clinicos que se pueden recoger a la
cabecera del enfermo y que pueden orientar el diagnéstico
hacia una de estas cardiopatias como ocurre con la ausen-
cia de pulsos femorales en la coartacién, con la disminu-
cib6n de los pulsos periféricos por el bajo volumen minuto
en el sindrome del coraz6n izquierdo hipoplasico, con la
presencia de un segundo ruido Gnico en la atresia aorta,
ete., el diagnbstico hemodin&mico y angiocardiogr&fico son

obligados para poder llegar al diagnbstico definitivo.
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Ultimamente, la ecocardiograffa ha demostrado ser ex-
traordinariamente Gtil en el diagnéstico diferencial del
DVPAT obstructivo con el sindrome de corazbn izquierdo hi
poplésico y con el sindrome de distress respira£orio del

recién nacido (90).

Finalmente, el DVPAT con cbstruccibén obliga también
al diagnbstico diferencial con otras causas de obstruc-
cibén venosa pulmonar (42} como el cor triatriatum y la es
tenosis aislada de venas pulmonares. Generalmente, es la
angiografia la que permite identificar en estos casos el

lugar de la obstruccién.

2. Anatomfa. Hallazgos anatfmicos.

Del anilisis de nuestros hallazgos anatbmicos se com-
prueba que, como era de suponer, las cavidades derechas
estfin agrandadas.

A pesar del corto n&Aero de éasos,-debido a la r#feza
de esta anomalia, el estudio estadistico de nuestro mate-
rial demuestra que las cavidades derechas estin dilatadas

e hipertrofiadas.

Cuando comparamos nuestras medidas con las de corazo-
nes normales de similar edad (48), se comprueba y demues-

tra que en el DVPAT el grosor de la pared del VD, el ani-



199

llo tricuspideo, la c&mara de entrada y de salida del VD
y el disnetro de la arteria pulmonar son mayores que en
los corazones normales de edades similares, siendo esta

diferencia estadisticamente significativa.

Igualmente, el tamaho estimado de la AD fué entre dos

y cuatro veces mayor que el de la ATX.

Estos hallazgos son féciles de comprender si se re-
cuerda la fisiopatologia de esta cardiopatia ya gue en
ella tanto el flujo venoso pulmonar como el sistémico dre
nan en la AD. Se produce as{ una sobrecarga de volumen
con la consiguiente dilataci6n de la cavidad auricular,
del anillo tricuspfdeo, de la c&mara de entrada y de sali
da del VD y del difmetro de la arteria pulmonar por el

nismo hiperaflujo.

Como se puede ver por nuestros resultados, esta sobre
carga de volumen con hipertrofia y dilatacién de las cavi
dades derechas es independiente en esta cardiopatia del
sexo, de la edad, del lugar del drenaje anbmalo y del ta-

mano de la comunicacién interauricular.

Sin embargo, no son tan fAciles de analizar y expli-

car nuestros hallazgos en las cavidades izquierdas.

Ha sido y sique siendo discutidoeltamafio de las cavidades
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izquierdas en el DVPAT, asi como la importancia que po- -
dria tener en la evolucifn de esta cardiopatia una cavidad

ventricular izquierda reducida o disminuida de tamafio.

Se ha dicho que el tamafio de la AI y del VI parecen
ser mucho m&s pequeiios en esta malformacibén que las co-
rrespondientes cavidades derechas y se ha especulado so-
bre el papel gque la hipoplasia de las cavidades izquier-
das podfa representar en la génesis de la congestibn veno
so pulmonar que aparece en muchos de estos nifios antes de
operarse, asi como que esta falta de desarrollo del cora-
z6n izquierdo podria ser responsable de la muerte en el

postoperatorio inmediato de algunos casos (16,84).

Posteriores estudios sobre volfimenes de las cavidades
izquierdas en esta cardiopatia realizados por Graham y
col (91) asf como hallazgos de series quirfirgicas han su-
gerido que si bien las cavidades izquierdas podiah estar
disminuidas no lo estaban en un tamafio criticamente peque

no (25,92,93).

Del andlisis de nuestros resultados podemos deducir
en primer lugar que en el DVPAT el tamafio del VI no siem-

pre es pequefio ni, menos aGn, hipoplésico.

El estudio de nuestras medidas demuestra que en el

grosor de la pared del VI, en la clnmara de entrada y en
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1la c8mara de salida del VI asf como en el anillo mitral
no hay diferencia estadistica significativa cuando se com

paran con corazones normales de edades similares (48).

Aungue en conjunto no existe nivel alguno de signifi-
cacibn desde el punto de vista estadfgtico cuando se com-
paran las medidas del VI de los casos de DVPAT y las de
corazones normales, si hay resaltar varios hechos no sefa

lados hasta ahora.

En primer lugar, en los cinco primeros casos la media
de]l grosor de la pared del VI fué incluso mayor que la me
dia de los corazones normales encontrada por de la Cruz y
col (48). 1Igualmente, en todos ellos las medidas del
tracto de entrada y de salida del VI asf como del anillo
mitral nunca fueron pequeﬁas'sino gue eran similares e in
cluso mayores que las de corazones normales de la misma

edad.

Curiosamente, son estos casos los que tenfan una CIA
mi&s grande y por el contrario los que tenian CIA pequefia
o foramen oval son aquellos con grosor de la pared del VI

menoyx, asi como con un anillo mitral m&s pequeiio.

Esto nos hace pensar en la importancia que tiene des
de el punto de vista hemodinimico el defecto septal inter

auricular que condiciona una relacibn entre el desarrollo
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y tamaiio del VI y el tamafio de la CIA. Es decir, los ca-
sos con CIA amplia son lo gue tendrian cavidades izquier-
das normales o bien desarrolladas mientras gque aquellos
con foramen oval o CIA restrictivas serfan en ios que se
podria encontrar unas cavidades izquierdas menores y redu

cidas de tamaho.

Estos razonamientos justificarfan la préctica de una
atrioseptostomia con cateter-balén inmediatamente después

de hecho el diagnéstico de DVPAT durante el cateterismo.

Ademis, el estudio histométrico gue se realiz6 en
ocho casos, midiéndose en cada muestra el difmetro tras-
versal de 50 fibras cardfacas del VD y del VI, apoya que
lo afirmado anteriormente sobre el tamafio de las cavida-
des izquierdas no pudo ser una falsa apreciacibén macros-

cbpica.

Hasta el momento -que conozcamos- no existe ningGn es
tudio histomé&trico de mfisculo cardfaco en lactantes y ni-
fios sin cardiopatia. Por ello, no es posible conocer 1los
valores de las medidas del grosor de las fibras cardfacas
en nifios con corazones normales. Solamente Ferrans (94)
sefiala valores de 10-15py para las fibras cardfacas, pero

de corazones adultos.

A pesar de la imposibilidad de comparar nuestro estu-
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dio histométrico con otro similar de corazones normales

hay que sefialar algunos datos de interés.

En primer lugar, en dos de nuestros casos él grosor
de las fibras Qentriculares izquierdas era mayoxr gue el
de las derechas. En ellos, la media de la medida de 50
fibras cardiacas de VI era de 16,15y y 12,05u, respecti-
vamente. Estas cifras se aproximan o superan a los valo
res normales, pero de corazones adultos (94) lo que hace
presuponer gue estas medidas encontradas en nifios de po-
co peso y edad son claramente patolbgicas y sugerentes

de hipertrofia microscépica.

Adem8s, en otros tres casos el grosor mediov de las

fibras cardfacas era mayor de 10u.

De todo ello se deduce que la apreciacién macroscbpi
ca de hipertrofia parietal izguierda encontrada en algu-
nos casos se ve también confirmada, a veces, en el estu-

dio histolégico.

Sin embargo, aunque como hemos dicho anteriormente el
tamafio de la CIA influye en el desarrolle y tamafio del VI,
es posible que en la hipertrofla puedén influir otra se-
rie de factores ya que de los doé casos nuestros (3 y 7)
-que hemos considerado que tenfan hipertrofia microscSpi-

ca por ser la medida del grosor de sus fibras similares o
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superiores a las de corazones adultos- uno de ellos (ca-
so 3) tenia una CIA grande, pero el otro (caso 7) tenia

un foramen oval.

Aungue en ninguno de nuestros casos existia desorga-
nizacién intrasfascicular de fibras miocdrdicas ni fibro
sis intra e interfascicular, que sugieran la presencia
de una miocardiopatia acompafiante, es posible que otros
factores no conocidos como la hipoxia, alteraciones geng
ticas o bioquimicas, etc., condicionen en algunos casos
la hipertrofia del VI, la cual explicarfa igualmente al-
gunos de los hallazgos hemodin&micos encontradas ya que,
en algunos casos la presibn diast6lica final del VI esta
ba anormalmente elevada, llegando a ser en dos casos de

15 y 20 mm Hg. respectivamente.

Este hallazgo de que algunas veces el VI puede estar
hipertrofiado y que hasta ahora no ha sido senalado en la
literatura, unido a los signos hemodindmicos de mala dis-
tensibilidad del VI sf{ creemos que pueda explicar la mala
evolucién o los malos resultados quirGrgicos en algunos

casos.

As{ como el (amano del VI no es pequefio e incluso en
algunas ocasiones puede ser mayor que el normal, no ocu-

rre lo mismo con la AI.
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El tamafio estimado de la AI fué en todos los casos de
2 a 4 veces menor que el dela AD y ademds, en todos menos
en dos, la Al era hipoplésica y pr&cticamente reducida a
la orejuela. Esto es 16gico que ocurra en esta cardiopa-
tia si pensamos en la contribucibn que en el corazén nor-
mal tienen las venas pulmonares en la formacibn de la AX

y gque falta en el DAPAT.

Esta pequefiez o hipoplasia de la AI puede tener impli
cacién guirfirgicas ya que obliga a realizar una anastomo-
sis con el tronco venoso pulmonar comin que sea lo sufi-
cientemente amplia para no crear una estenosis a ese ni-

vel.

Queda la duda si esta AI hipopl&sica, aunque amplia-
da con el colector venoso pulmonar com@n,pueda tener la
suficiente distensibilidad después de la cirugia para ma
nejar el flujo sistémico. Quizls, ésta sea otra de las
causas de muerte en el postoperatorio inmediato de algu-
nos casos que como veremos mis adelante fallecen en los
primeros horas en edema agudo de pulmdn y bajo volumen

minuto.

6.1.3. Tratamiento, resultados quirfirgicos y evolucién.

La evolucibén natural de esta cardiopatfia demuestra

que el tratamiento médico intensivo proporciona s6lo bene
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ficios temporales y desde luego no evita gue la mayoria
de los nifios fallezcan antes de los 6-12 meses de edad.
Por lo tanto, un diagnfstico correcto y precoz es obliga
do para establecer la indicacién quirGrgica en‘el momen-—

to m&s oportuno.

Los pacientes que sobreviven los 12 meses generalmen
te tiene una CIA grande, un flujo pulmonar balanceado y
no presentan obstruccién al retorno venoso pulmonar. Es-
tos nifios pueden ser operados de manera electiva después
del afioc de edad y con una mortalidad bajo de alrededor

del 10% (95).

Desafortunadamente estos pacientes representan menos
del 20% de todos los DVPAT ya que la mayorfa fallecen an
tes de los 12 meses y la cirugia debe indicarse antes de

esa edad para que puedan sobrevivir.

Desgraciadamente, aungue los resultados quirfirgicos
son superiores al tratamiento médico, no son, al menos

todavia, Sptimos.

En nuestra serie se operaron 18 casos y fallecieron

B, es decir el 44,44%.

Una mortalidad quirfirgica similar es la referida por

la mayoria de los autores cuando se realiza el tratamien
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to quirfirgico por debajo de los 6 meses de la vida. Asf{,
Gersony y col (25) en su serie de 10 pacientes tiene una
mortalidad del 30%; Parr y col (96) el 45% (1! pacien-

tes); Behrendﬁ y col (92) el 65% (37 pacientes); Bonchek

y col (97) el 57% (7 pacientes).

La mortalidad quirfGrgica de los DVPAT es mayor que
la de otras cardiopatfas. Las razones para que esto ocu
rra no son conocidas. Estos resultados no 6ptimos se
han atribuido a varias causas que vamos a analizar a con

tinuacién.

Se ha discutido si la edad es un factor determinante

© no en los malos resultados quirGrgicos.

Aungue se han sefialado &xitos quirfirgicos en nifos
operados en los primeros dias o semanas de la vida (23,
93,98) tanto en los tipos de DVPAT con obstruccién como
sin obstrucecibn al retorno venoso, del anflisis de los
resultados de nuestra serie se deduce gue la mortalidad

quirfirgica est& en relacién con la edad.
De nuestros 8 casos fallecidos, 7 (87,5%) tenfan me
nos de 6 meses de edad cuando se operaron y solamente 1

(12,5%) era mayor de esa edad.

Para nosotros, por lo tanto, la mortalidad quirGrgi-
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ca por debajo de los & meses es 4 veces mayor gue por enci

ma de esa edad.

Cuando se analizan los resultados quirfirgicos en rela-
cibén con el tipo de DVPAT y con la edad, se observa igual-
mente que la edad media de los 8 fallecidos (5,2 meses)
fue mucho m&s baja que la edad media de los 10 supervivien
tes (18,5 meses). Esto apoya la idea que, independiente-
mente del lugar del DVPAT (excepto en el tipo infradiafrag

mitico), la edad es un factor que influye en la mortalidad.

Cuando se analizan los hallazgos de nuestros casos ope
rados y fallecidos podemos observar que en 3 existia un fo
ramen oval y en los otros 5 la CIA era pequeia. La AI fue
pequeiia o hipoplisica en todos los casos y el VI fue peque

fio en 5 casos y normal en 3.

Por el contrario, en los casos operados y que sobrevi-
vieron la CIA era grande, la AI era de tamafio normal en to
dos menos en dos y el tamafio del VI era normal en todos me
nos en 1, gs decir, el tamafio de las cavidades izquierdas
era menor en los casos gue fallecieron que en los que so-
brevivieron. Esto obliga a pensar que el tamafio de las ca
vidades izquierdas puede influir en los resultados quirGr-

gicos y en la mortalidad.

Como ocurrif al analizar las piezas anatfmicas agque-
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1los gque tenian unas cavidades izquierdas mayores eran
los que presentaban una CIA mayor. Por lo tanto, el ta-
mafio de la CIA parece influir en el tamafio de las cavida
des izquierdas. Esto justificarfa la atrioseptostomia

con cateter-bal6bn de Rashkind (47).

En nuestra opinién y de acuerdo con Mullins y col
(99), la atrioseptostomia debe intentarse al final del
cateterismo una vez hecho el diagnf6stico en todos los ni
fios por debajo de los 6 meses de edad y que no tiene obs
truccién al retorno venoso. Si mejoran podria retrasar—
se la cirugfa y evitarse, por lo tanto, la alta mortali-

dad quirfirgica durante los primeros meses.

En los casos con obstruccidn al retorno venoso la ci
rugia deberfa indicarse inmediatamente despué&s de hecho

el diagnéstico.

Como comentamos al sefialar nuestros hallazgos anat6-
micos, el tamafio del VI-en el DVPAT puede ser pequeﬁé,
normal o incluso grande. Parecidos hallazgos se encon-
traron cuando el tamaho del VI se estimd por angiografia

o por el cirujano durante el acto quirGrgico.

Se ha discutido mucho el papel gue el tamafio de las
cavidades izquierdas podria tener en los resultados qui-

rirgicos y en la mortalidad y se ha postulado que la fal
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ta de desarrollo del corazbn izquierdo podria ser respon-
sable de la muerte en el postoperatorio inmediato de algu

nos casos (16,84).

El hecho de que los casos de nuestra serie que fueron
operados y que fallecieron en el postoperatorio inmediato
con sindrome de bajo gasto cardfaco tuvieran las cavida-
des izgquierdas menores que los gque sobrevivieron ha-
ce pensar gque el pequefio tamafio del VI puede influir en
la mortalidad quirGrgica. Sin embargo, esta no puede ser
la Gnica causa ya que hubo tambié&n casos fallecidos con
VI de tamafio normal o incluso grande como se comentd al

analizar los hallazgcs anatbmicos.

Ademis y como se sefiald anteriormente, estudios sobre
volGmenes de las cavidades izquierdas en el DVPAT realiza
dos por Graham y col (91) asi como observaciones quirfirgi
cas han sefialado que el tamafio del VI no es, al menos,
criticamente pequefio. Por otro lado, para Parr y col(96)
el gasto cardiaco en el postoperatorio inmediato de 9 ca-
s80s con DVPAT fué similar al de otros casos operados de

cirugia cardfaca con otros defectos.

Asi pues, el tamafio reducido del VI cuando esti pre-
sente en el DVPAT, puede ser una de las causas que influ

yan en los malos resultados, pero no la finica.
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Nosotros no hemos podido demostrar en el estudio his-
tol6gico la presencia de desorganizacidn intrafascicular
de las fibras mioc&rdiacas ni fibrosis intra e interfascicu
lar gue podrfia sugerir la presencia de una miocardiopatf{a
acompanante. Sin embargo, la presibén telediastblica iz-
quierda elevada encontrada en varios casos sugiere que la mala
distensibilidad de la cavidad ventricular izquierda por
razones gue no podemos explicar pudiera ser responsable
de los malos resultados de algunos casos. Quiz8s, facto-
res no conocidos ya sean ambientales, gen&ticos, hipbxi-
cos, etc., puedan ser los responsables de estas situacio-
nes de distensibilidad disminuida o de la hipertrofia
parietal izguierda presente en algunos casos y condicio-

nar la mala evolucién de los mismos.

M&s comGn a todos los casos operados y fallecidos fue
la pequeihez o hipoplasia de la AI reducida a la orejuela
en muchos de ellos. Para nosotros esta reduccién del ta-
mano de la cavidad auricular tiene implicaciones quirGr-

gicas como sefialamos al analizar los hallazgos anatémicos.

Después de la cirugia, la falta de una suficiente dis
tensibilidad de la AI para manejar el flujo sisté&mico po-
difia ser la causa de muerte en edema agudo de pulmén y ba-

jo volumen minuto en algunos casos.

Los otros factores que influyen en la mortalidad son
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la hipertensifn pulmonar y la obstruccibn al retorno veno
so. De nuestros 8 casos fallecidos en 5 existia hiperten
sién arterial pulmonar con obstruccifn al retorno venoso

en 3 de ellos.

Es bien conocido que la mortalidad quirfirgica es mu-
cho m&s alta cuando hay obstruccibén al retorno venoso co-
mo ocurre en el DVPAT de tipo infradiafragmitico (92,95).
Ya que la té&cnica gquirQrgica en estos casés es muy simi-
lar a la de los otros tipos de DVPAT, la mayor mortalidad
de estos nifios hay que relacionarla con otros factores co
mo son la edad m&s joven al tiempo de operarse, el edema
pulmonar, la hipertensifn arterial pulmonar y el estado
criticamente grave en que se encuentran antes de la ciru-

gia.

La hipertensifn arterial pulmonar también ha sido se-
fialado como un determinante de la alta mortalidad quirtir-
gica (22,60,61) aungue buenos resultados han sido senala-

dos de manera aislada por algunos autoxres (25).
La HAP en el DVPAT tiene varios mecanismos:

a) elevaci6én de la presién venoso pulmonar;
b) aumento del flujo pulmonar:
c) hipoxia y acidosis secundaria al cortocircuito iz-

gquierda-derecha y a la severa insuficiencia cardia
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ca (85) y
d) proliferaciébn de la intima e hipertrofia de la ca-

pa media en las arteriolas pulmonares (100).

Existen una serie de grados de HAP que pueden afectar
adversamente la evolucibn natural de la cardiopatia asi

como la mortalidad operatoria.

La técnica quirfirgica varfa segGn el tipo anatBmico

de DVPAT.

Cuando ocurre en la AD, &sta se abre y se extirpa el
tabique interauricular. A continuacibn se coloca un par
che cosido de tal manera que se crea un nuevo tabique in
terauricular el cual deriva el flujo venoso pulmonar a

la AI que queda ampliada.

Una modificaci6én de esta ‘tBcnica es empleada también
para la correccifn del DVPAT al seno coronario. En este
caso, la pared com@n del seno coronario y de la AI es am
pliamente excindida a través de una atriotomia derecha.
Se coloca luego un parche que al mismo tiempo gue cierra
la CIA incluye las venas pulmonares en la AI ampliada.
Este tipo de reparacibn origina que el flujo del seno co
ronario drene en la AI, pero esta anormalidad es hemoding

micamente bien tolerada.
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En el DVPAT a la vena innominada la t&cnica consiste
en la creacifn de una amplia anastomosis "lado a lado" en
tre la AI y la vena pulmonar comfin que esti situada inme-
diatamente detr&s de la AXI. Posteriormente es necesario
cerrar la CIA y ligar el lugar de la conexifén anfmala. Es
ta misma t&cnica con pequefias modificaciones es la emplea
da para corregir el DVPAT a la vena cava superior y al

sistema porta.

Evolucién. Historla natural. DVPAT del adulto.

De nuestros 29 casos con formas aisladas de DVPAT,
11 no fueron overados. De estos fallecieron 9 (B81,81%)
de complicaciones inherentes a la propia cardiopatia y
se desconoce la evolucibn de los otros 2 (18,19%) aungue
presumiblemente tambi&n fallecieron dada la mala situa-
cibén clinica en que se encontraban en su Gltima consulta

médica y el no acudir a revisiones sucesivas.

Las razones por las que estos nifios no se operaron
fueron fundamental tres: a) diagnfstico de la anomalfa
en una etapa en que la cirugfa del DVPAT no estaba toda-
via desarrollada; b) no aceptaciédn del riesgo quirfirgico
por parte de los padres; c) situacién clinica critica
gue hacia pecesario un tratamiento médico intensivo pre-

vio a la cirugia.
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Como se desprende de esta serie de casos no operados
con edad media baja (5 meses), la evolucibn y prondstico
del DVPAT con tratamiento mé&dico es desalentador ya gque
pr&cticamente la mayorfa fallecen en un perfiodo corto de
tiempo desde que se hace el diagnfstico y que en nuestros

casos o0oscilé entre 2 dias y 18 meses.

Las causas de muerte, como en nuestros casos, son de-
bidas casi siempre a insuficiencia cardiaca refractaria al
tratamiento m&dico y/o infecciones respiratorias de repe-

ticibn.

El pronéstico y la supervivencia de estos pacientes
esti marcado por el tamafio de la CIA y por la presencia
de obstruccibn al retorno venoso pulmonar. El estado del
lecho vascular pulmonar también desempefia un importante
papel ya que determina la magnitud del flujo pulmonar por
medio del desarrollo de cambios proliferativos en la red
vascular pulmonar que influyen en la supervivencia y, por

lo tanto, en la edad que pueden alcanzar estos pacientes.

De cualguier manera, el prondstico es totalmente pesi
mista ya gue sin tratamiento mé&dico mis del B0% fallecen
durante el primer afio de la vida (1,14,18,20,24). En el
estudio de Keith y col (63) de 58 casos con DVPAT de to-
dos los tipos , el 50% fallecileron a los 3 meses y el B80%

antes del afio de vida. La evolucién de los casos de la
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serie de Burroughs y Edwards (14) es similar.

Los pacientes con CIA pequefia tienen un pronbstico
peor (14,63). 1Igual ocurre cuando existe obstruccién al
retorno venoso pulmonar ya que en este tipo la muerte se
presenta en los primeros dias o semanas y en una serie de
33 casos de DVPAT con obstruccibn el superviviente mas

viejo tenia 4,5 meses (37).

Los pacientes que superan la infancia y llegan a la
edad adulta lo hacen como consecuéncia de.la proteccibn
proporcionada por el aumento de las resistencias vascula
res pulmonares. Lesiones y cambios proliferativos en la
intima de los vasos pulmonares han sido descritos a eda-
des tan tempranas como los 8 meses (100). Esta protec-
cién originada por el aumento de las resistencias vascu-
lares pulmonares y la consiguiente hipertensifn arterial
pulmonar, aumenta sin embargo el riesgo quirGrgico al in-

tentar la cirugfa correctora.

Asf pues, la historia natural depende fundamentalmen-
te de la presencia o ausencia de la obstruccibn al retor-

no venoso pulmonar y del tamafio de la CIA.

La mayoria de los pacientes sin obstruccién comienzan
con disnea, infecciones respiratorias y manifestaciones

de insuficiencia cardfaca en los primeros meses de la vi-
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da. Su sintomatologifa progresa mis rapidamente en agque-
llos casos que existe un flujo pulmonar muy aumentado con
una pequefia comunicacifn interauricular (14). Por el con
t;ario, la esperanza de vida es mejor cuando existe un am
plio defecto interauricular con resistencias pulmonares
bajas. Escaso nlimero de pacientes de este Gltimo tipo
alcanzan la edad adulta pr&cticamente asintomiticos ya
que como regla general los sintomas aparecen mis temprana
mente (14,101,102). Estos pacientes se comportan de mane
ra parecida a aquellos que tienen una gran CIA y solamen-
te una cianosis ligera o media suele ser mi3s comGn en los

DVPAT que en el ostium secundum (102).

La supervivencia mayor la alcanza los enfermos de es-—
te tipo y se han descrito casos gue alcanzan los 20,30 y

cerca de los 40 anos de edad (14,34,101,103-105).

Nuestro caso de DVPAT del adulto ejemplifica como en
excepcionales ocasiones esta anomalia puede llegar hasta
la cuarta dé&cada de la vida con ausencia de sintomas. EIl1
gran tamailo de la CIA y un flujo pulmopar balanceado con
resistencias pulmonares bajas fueron los factores que in-
fluyeron favorablemente en la evolucidn natural de este

enfermo.

La historia natural de los DVPAT con obstruccidn al

retorno venoso es, por el contrario, muy diferente (14,35,
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37,106). En este tipo la historia natural es muy corta y
los sintomas graves comienzan poco después del nacimiento,
en los primeros dias o semanas. Ya que el curso es fatal
en las primercos semanas el tratamiento quirﬁrgiéo es obli

gado inmediatamente después de hecho el diagnbstico.
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6.2. FORMAS COMPLICADAS.

En las llamadas formas complicadas junto al DVPAT exis
ten otras malformaciones cardfacas asociadas. Su inciden-
cia no es conocida aunque Moss sefiala en su librc (6) que casi
una tercera parte de los pacientes con DVPAT tienen otra
cardiopatia mayor asociada. También se ha sefialado una ma
yor incidencia de los DVPAT en los casos de cardiopatias

congénitas con asplenia (107,108).

Las anomalias cardfacas que pueden acompafiar al DVPAT
son muy variadas (4,6): el cor biloculare, el ventriculo
Gnico, la transposicién de grandes arterias, el tronco
arterioso comfin, la atresia mitral, la hipoplasia del ar-
co abrtico, la doble céimara de salida del ventriculo de-
recho y el drenaje anémalo de las venas sist&micas. En
la mayorfia de estos casos la alteraci6n hemodin&mica cau-
sada por el DVPAT es insignificante y los cambios fisio-
patol8gicos son debidos fundamentalmente a los defectos
cardiacos asociados. Sin embargo, en algunos casos como
en la atresia mitral el DVPAT puede ser vital para la su-
pervivencia del nifo va gque deriva el retorno venoso pul-
monar de la aurfcula izquierda gque estd completamente §b§

truida.

La asociaci6n de DVPAT y doble salida del ventriculo

derecho es muy rara y en la completa revisifn de Burroughs
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y Edwards en 1960 sobre DVPAT no se comunica ninglin caso
(14) . En los publicados posteriormente con esta asocia-
cib6n (108-114) s6lo se especifica el lugar de lg conexién
en tres trabajos: dos con drenaje a la vena cava superior
derecha (108,112) y uno a la auricula derecha (111), sien
do Quero y col (115) los primeros en publicar la asocila-
ci6én de DVPAT a la vena innominada con doble cémara de sa

lida del ventriculo derecho.

A pesar del papel secundario que en la fisiopatologia
de algunos casos de formas complicadas puede tener el
DVPAT, otras veces la asociacifn de otras cardiopatias
con el DVPAT puede originar modificaciones hemodinémicas
lo suficientemente importantes como para cambiar la pre-

sentacién clinica habitual de cada cardiopatia asociada.

Es, por ejemplo, bien conocido que la asociacifn de
estenosis pulmonar moderada a la doble salida del ventri-
culo derecho o al ventriculo finico confiere a estas anoma
1fas una excelente tolerancia. Ademis, esta situacign es
especialmeﬁte importante por ser numerosos los casos con

esta situacifn entre las series de pacientes vivos.

Cuando el DVPAT se asocia con malformaciones en las
que va incluida la estenosis pulmonar, la forma de presen
tacibén de la cardiopatia adquiere rasgos y caracteristi-

cas no frecuentes ni habituales ya que incluso pueden pre
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dominar los sintomas y signos clinicos debidos a la hipo-
xemia por disminuncifn del flujo pulmonar sobre los de in
suficiencia cardfaca por aumento del flujo pulmonar como

es la habitual en las formas aisladas de DVPAT.

Cuando estas anomalfas cardfacas se presentan aislada
mente plantean ya de manera individual importantes proble-
mas en cuanto a tratamiento médico y quirfirgico. Si se
afiade otra anomalia como el DVPAT el pronf6stico se agrava
Y se complican las indicaciones quir@rgicas, siendo total
mente necesario un conocimiento completo de la anatomfa y
fisiopatoldqia para elegir el tratamiento m&s adecuado en

cada caso,

Asi pues, la asocliaci6én de DVPAT con otras cardiopa-
tias puede ca;sar serias incertidumbres a la hora de dis-
cutir la indicacibén quirGrgica, correctora o paliativa.

. Asf ocurrib en nuestros casos 1 y 2 donde se plantearon
problemas dignos de ser destacados al establecer la indi-

. caci6én quirtirgica.

Por lo gque respecta a la cirugia paliativa, el primer
problema que se plantea es en qué situaciones esti indica
da. En esta cardiopatia(DSVD + EP + DVPAT), la aorta y
la pulmonar reciben la sangre de la aurfcula derecha, la
gque, a su vez, es el resultado de la mezcla de la sangre

venosa procedente de las venas cavas y de la sangre arte-
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rial procedente de las venas pulmonares. As{ pues, la
mezcla de sangre en las cavidades derechas ser8 tanto mas
rica en oxigeno cuanto mayor sea el flujo pulmonar y por
lo tanto, mayor proporcifn de sangre arterial en cavida-
des derechas y grandes arterias. Por el contrario, la
sangre en la aorta que va a emplearse en la perfusifn ti-
sular serd tanto mis pobre en oxigeno cuanto mis disminui
do esté el flujo pulmonar, ya que en estas condiciones la
sangre auricular y ventricular derecha que despué&s llega-
r& a la aorta es una mezcla de sangre venosa y arterial,
pero con menor proporcibn de esta filtima. Es decir, el
grado de hipoxemia en esta cardiopatia es inversamente

proporcional al flujo pulmonar.

Este razonamiento es igualmente vilido para todas las
cardiopatias cianbticas con disminucibén del flujo pulmo-
nar. En &stas, cuando se presentan aisladamente y la si-
tuacifén de hipoxemia es suficientemente severa para per-
turbar la vida del portador y no es posible la realiza-
cidn de una operacién corrector; total, esti indicado el
aumento del flujo pulmonar mediante la realizacibén de un
tipo u otro de fistula sist@micopulmonar destinada a au-
mentar el flujo pulmonar. Este tipo de fistulas no plan-
tean problemas hemodin&micos importantes cuando se'gospe-
cha que el aumento del flujo pulmonar creado por una de es
tas fistulas va a ser recibido adecuadamente por unas ca-

vidades auriculares y ventriculares y una uni6n auriculo-
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ventricular preparadas para aceptar esa sobrecarga de vo-

lumen.

Sin embargo, en nuestros dos casos gue cursaban con
hipoxemia, las consecuencias originadas por la realiza-
cibn de una fistula sistémico-pulmonar podfan ser total-
mente diferentes ya que al existir un drenaje venoso pul-
monar andmalo total, el volumen sanguineo "extra” creado
por la fistula obligadamente tiene gue ser recibido por
las cavidades derechas, las cuales ya previamente estén
sometidas a una sobrecarga de volumen al tener que reci-
bir toda la sangre venosa sist8mica (aumentada de volumen
en estas circunstanciés) y un flujo m&s o menos importan-

te de sangre venosa pulmonar.

Estas consideraciones hay que tenerlas en cuenta,
pues ignorarlas podria causar, después de realizar una de
dichas fistulas en estos enfermos, una insuficiencia car-
dfiaca derecha postoperatoria irreversible por no poder so-
portar el ventriculo derecho una sobrecarga "extra" de vo
lumen. Estos mismos razonamientos fueron la base para no
realizar una fistula sist&mico-pulmonar en nuestros casos
como se llegé.a pensar en algfin momento durante su evolu-

cién debido a la evidente hipoxemia con gque se manifesta

ban clinica y gasométricamente.

La evolucifn de nuestro caso 1 confirm6 los razona-
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mientos expuestos anteriormente y el paciente, que clinica
mente se manifestaba por hipoxemia e insuficiencia cardia-
ca, fallecif§ cuatro meses después de ser visto por prime-
ra vez con un cuadro de insuficiencia cardiaca congestiva
progresiva y refractaria al tratamiento m&dico, a pesar de
no haberse practicado la fistula sistémico-pulmonar. Esto
confirma la idea de que en estos casos y a pesar de la hi-
poxemia, el volumen extra creado por una fistula sobrecar-
garia m&s afin las cavidades derechas, ya previamente some-
tidas a una sobrecarga de volumen al tener que recibir to-
da la sangre venosa debido al drenaje anfmalo. Por lo tan
to, dicho procedimiento no debe ser realizado en situaciones

clinicas semejantes.

Nuestro caso 2, despu€s de un afio y medio de observa-
cién se encuentra en una situacidn clfnica estacionaria
con aceptable desarrollo pondo-estatural y aceﬁtable tole
rancia a los esfuerzos. Sospechamos que una situacidn de
equilibrio hemodinémico originado entre el flujo pulmonar
aumentado por el DVPAT, por un lado, y la estensis pulmo-
nar, por otro, es el responsable de la situacién clinica

del paciente.

Cuando la realizacién de una fistula sistémico-pulmo-
nar plantea importantes dudas y problemas, como en los ca

sos anteriores, la alternativa gque se debe considerar es
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la de una correccifn total,para cuya operacib6n se debe ha-
ber conseguido previamente un diagnbstico lo méds exacto
posible de la malformacifén tanto en su aspecto anatdmico

como fisiopatol6gico.

Asf como la cirugia del ventriculo finico no es todavia
una rutina en los servicios de Cirugfia Cardfaca Infantil,
las medidas terapéuticas quirfirgicas se han aplicado, en

rmuchos casos con éxito, en la cirugfia de la DSVD (116-121).

Igualmente, también se han comunicado buenos resulta-
dos en la correccib6n del DVPAT. Sin embargo, no hay nada
publicado hasta las reflexiones de Quero y col (115} que
se ocupe del diagn6stico y de la indicacién qﬁirﬁrgica de
este rara y grave asociacifn: DVPAT y DSVD.

La sistem&tica que se debe seguir con el fin de hacer
una indicacién quirtrgica de correccibn total en la aso-
ciacibén de cardiopatias tan complejas debe tratar de pre-
cisar fundamentalmente los siguientes datos: 1) estable-
cer el situs visceral y conexifn de las venas cavas. 2)
situacidn del colector venoso pulmonar comGn con relacibn
a la aurfcula izquierda para ver si1 es posible realizar
una anastomosis entre ambas estructuras ya que, cuandoc no
est8n muy prbéximas, puede ser dificil o incluso té&cnica-
mente imposible. 3) grado de desarrollo de los tabiques

interauricular e interventricular. 4) estado de las vélvu
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las auriculowventriculares para descartar que exista atre-
sia o hipoplasia de una de ellas o que la vilvula auricu-
loventricular sea comGn. 5) situacifn de la comunicacién
1nterventriculaf con respecto a las grandes arterias, tra
tando de ver cual es la m&s cercana al defecto y, por lo
tanto, con cual es m&s ficil establecer su continuidad
con el ventriculo izquierdo. 6) estado de desarrollo de
las cavidades auriculares, ventriculares y de las grandes
arterias, que tienen gque tener el tamafic adecuado para ha

cer posible la correccifn total.

Siguiendo esta sistemitica creemos que puede ser posi
ble la correccién total, en algunos casos, de cardiopa-
tias complejas que antes se rechazaban para la cirugia.
No obstante, el anflisis cuidadoso de todos los hallazgos
serd el que decida, de una manera razonada, si el caso es

o0 no susceptible de correccién quirtrgica.

Asi por ejemplo, en ninguno de nuestros tres casos se
intent6 la cirugia por diferentes razones, que la contra-
indicaba. En el caso 3 por ser una malformacién muy com-
pleja en la que formaba parte el ventriculo finico cuyo
tratamiento quirGrgico definitivo todavia no estd resuel-
to. La evolucibn después de mis de tres afios de observa-
cién es muy aceptable con un buen desarrollo pondo-estatu
ral. Seguramente, la proteccifn causada por la estenosis

pulmonar es la responsable de la buena evolucién hasta el
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momento.

Igualmente, en los casos 1 y 2 se rechaz6 la cirugia,
a pesar de que el tratamiento quirfirgico se ha llevado a
cabo con buenos resultados tanto en la DSVD como en el
DVPAT. Cuidadosas observaciones apoyaron esta negativa.
Por un lado, fué imposible descartar con sequridad la pre
sencia de una vilvula auriculoventricular comGn gue con-
traindicarfa la cirugfa y en estas cardiopatias complejas
en las que existe una discrepancia entre el situs visce-
ral y la posicién cardfaca son frecuentes las situaciones
de isomerismo o asplenia, en las que, a su vez, es muy
frecuente la existencia de vilvula auriculoventricular co

mGn.

Por otra parte, la distancia entre el colector venoso
pulmonar comin y la aurficula izquierda en el caso 1 hacia
imposible el tratamiento quirGrgico. Igualmente, el caso
2 se rechaz6 totalmente para la cirugia por tratarse de
una situacién muy primitiva del desarrollo embrionario
del coraz6n -como si se hubiera detenido en la fase de tu
bo recto- en la que guedaron los ventriculos en posicio-
nes totalmente inusuales,en doble piso, con un ventriculo
izquierdo en situacién inferior y un ventriculo derecho
en situacibn superior, adem&s de un tabique interventricu
lar de situacibén anormalmente horizontal y una comunica-

cibén interventricular sin relacién con ningGn caso.



7. CONCLUSIONES.
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CONCLUSIONES .

1. La incidencia de DVPAT, en nuestro medio, ha sido calcu-
lada en el 2,45% de todas las cardiopatias congé&nitas gque
precisan métodos de diagnfstico y tratamiento especializado

en un servicio. de Cardiologia Infantil.

2. Sin tratamiento fallecen antes del primer ano entre el
80~-90% de los casos. Esta elevada mortalidad durante los
primeros meses de la vida obliga a un diagn8Sstico y trata-

miento correcto lo mis temprano posible.

3. La divisién entre formas aisladas de DVPAT y formas com—
plicadas, es decir asociadas con otras anomalias cardfacas,
es obligadamente necesaria ya que el cuadro clinico, la his
toria natural, la anatomofisiopatologia, el pronSstico y
tratamiento son totalmente diferentes. En las formas com-’
plicadas de DVPAT la evolucibn depende, fundamentalmente,

de las malformaciones cardiacas asociadas.

4. En las formas aisladas, podemos claramente separar dos
tipos de DVPAT desde el punto de vista fisiopatol6gico y
pron6stico: los DVPAT infradiafragm&ticos que se comportan
siempre como obstructivos y los DVPAT supradiafragmticos
que pueden presentar o no obstruccudn al retorno venoso pul-

monar.



230

5. Un corazdn pequeiio a la palpacibn, ausencia de soplos,
predominio de la congestién sobre la plétora y signos de in
suficiencia cardfaca congestiva mds precoz apoyan el diag-
néstico de DVPAT infradiafragmdtico. En nuestra experien-
cia, la cianosis minima o su ausencia no descarta el diag-

nbstico de DVPAT.

6. El electrocardiograma ayuda al diagnbstico perc no a la
diferenciacifn entre estos dos tipos. Los hallazgos elec-
trocardiogr&ficos comunes son los signos de crecimiento de
las cavidades derechas y la ausencia de fuerzas electromo-

trices del ventrfculo izquierdo.

7. La reciente incorporacibn de la ecocardiograffa ha su-
puesto una valiosa colaboracién para el diagnéstico. Ade-
mis de los §ignos ecocardiogrédficos de sobrecarga de volu-
men de las cavidaded dérechas, en la mayorfa de los casos
es posible registrar un espacio libre de ecos situado por
detr&s de la auricula izquierda que corresponde al colec-

tor venoso comGn.

8. El cateterismo cardfaco es obligado para llegar al diag

néstico correcto.

9. Cuando existe obstruccisn al retorno venoso pulmonar,
la presién arterial pulmonar es igual o mayor que la sisté

mica. Este es el hallazgo habitual en los DVPAT infradia-
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fragmiticos y en la mayorfa de los supradiafragmaticos con
obstrucecién. Cuando &sta no existe, la presifn arterial
pulmonar varfa de acuerdo con el aumento de las resisten-
cias vasculares pulmonares y puede estar. solo ligeramente

elevada o puede igualar a la sistémica.

10. Una presibn telediast8lica elevada en el ventriculo de-
recho es frecuente encontrar en el DVPAT debido a la insufi
ciencia cardfaca y la consiguiente insuficiencia ventricu-

lar derecha.

11. No ha sido descrito hasta ahora el hallazgo de una pre-
si6n final o telediast6lica del ventriculo izquierdo eleva-

da como hemos encontrado en ocho de nuestros casos.

12, La angiografia selectiva en el tronco pulmonar o en ca-

da rama permite llegar al diagn6stico en todos los casos.

13. E1l angio selectiva en la auricula izquierda es necesa-
ria ya que ayuda a conocer el tamano de las cavidades iz-
quierdas, importante con vistas al pronbstico quirGrgico y

para descartar otras posibles lesiones cardfacas asociadas.

14. Nuestros hallazgos anatémicos confirman que las cavida-
des derechas est&n dilatadas e hipertrofiadas. En esta car
diopatia tanto el flujo venoso pulmonar como el sistémico

drenan en la aurfcula derecha, origin&ndose as{ una sobre-
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carga de volumen con la consiguiente dilatacién de la cavi-
dad auricular, del anillo tricuspideo, de la c&mara de en-
trada vy de salida del ventriculo derecho y de la arteria

pulmonar. Todas las medidas de estas estructuras son mayo-
res que las de corazones normales de nifios sin cardiopatia
de edades similares, siendo la diferencia estadisticamente

significativa.

15. No son tan féciles de analizar y explicar nuestros ha-

llazgos y medidas de las cavidades izquierdas.

16. En los DVPAT podemos encontrar casos con el ventriculo
izquierdo de tamafio normal y otros con cavidades ventricu-
lar pequefia o reducida. Hasta ahora se habia pensado gue

la cavidad ventricular izquierda s%iempre era pegquefia en

esta cardiopatia y se habfa especulado sobre la importancia
que podria tener en la evolucién de esta cardiopatia un ven-

triculo izquierdo pequefio o reducido de tamafio

.

17. En conjunto, no existe diferencia estadisticamente signi
ficativa entre el grosor de la pared ventricular izquierda,
la c&mara de entrada y salida del ventriculo izquierdo y la
circunferencia del anillo mitral de los casos de DVPAT y

los corazones normales de edades similares.

18. Las medidas mayores de estas estructuras, sin embargo, las
encontramos en los casos con comunicacifn interauricular mayor

y por el contrario, los casos con cavidad ventricular menor eran los que
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tenfan una commnicacifn interauricular pequefia o un foramen oval.

19, En nuestra experiencia el tamafo del defecto septal in-
terauricular condiciona el desarrollo y tamafo del ventri-
culo izquierdo. Es decir, los casos con comunicacién inter
auricular amplia son los que tendrian cavidades izguierdas
normales o bien desarrolladas mientras que aquellos con fo-
ramen oval o comunicaci6n interauricular restrictiva serian
en los que se podrian encontrar unas cavidades izquierdas

menores y reducidas de tamaiio.

20. Para nosotros, los hallazgos y razonamientos anterio-
res justificarfan la pr&ctica de una atrioseptostomia con

cateter-balén de Rashkind.

21. Con el estudio histolégico de las piezas con DVPAT, no
realizado hasta ahora, demostramos que en estos casos no
existe desorganizacién intrafascicular de fibras mioc&rdi-
cas ni fibrosis intra e interfascicular que sugiera la presen
cia de una miocardiopatia acompafiante. Se descarta asi la
hipStesis mantenida por muchos autores hasta ahorade gue un
factor miocardiop&tico podfa ser el responsable de la mala
evolucidén o de los malos resultados quirfirgicos a pesar de

estar bien corregidos.

22. Basados en el estudio histom&trico, hemos encontrado

por primera vez evidencia de hipertrofia de las fibras car-
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dfacas del ventriculo izquierdo de algunos casos.

23. Ante la ausencia de hallazgos histolb6gicos gue sugieran
la presencia de una miocardiopatia acompafiante, postulamos
que la hipertrofia del ventriculo izgquierdo presente en al-
gunos casos puede estar condicionada por otros factores no
bien conocidos: ambientales, hip&xicos, alteraciones genéti

cas o biogquimicas, etc.

24. Creemos gue esta hipertrofia de la pared del ventrfculo
izquierdo encontrada en algunos casos unida a una mala dis-
tensibilidad del mismo puede explicar los hallazgos hemodi-
n&micos de elevaciones imbortantes de la presitn teledias-
t6lica del ventriculo izquierdo, as{ como también la mala

evolucién o pobres resultados quirGrgicos.

25. Asf como hay variaciones en el tamafic del ventriculo iz
quierdo, la aurfcula izquierda siempre es pequefia y practi-

camente gueda reducida a la orejuela.

26. Creemos que el tamafio de la aurfcula izquierda puede te
ner implicaciones quirfrgicas ya que obliga a realizar una
anastomosis con el tronco venoso pulmonar que sea lo sufi-

ciente amplia para no crear una estenosis a ese nivel.

27. La mortalidad quirGrgica de esta cardiopatia es del 44,

44%, similar a la de la mayoria de los grupos quirfrgicos.
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28. Para nosotros, la mortalidad quirfirgica estd relaciona-
da con:

a) La edad: la mortalidad quirfirgica por debajo de los
seis meses es 4 veces mayor que por encima de esa
edad.

b) Tamafio del ventrfculo izgquierdo: de ocho que falle-
cieron, cinco tenfan un ventriculo izquierdo pequefio
y de diez que sobrevivieron, en nueve el ventriculo
izquierdo era normal.

c) Hipertensi6n pulmonar: presente en cinco de los ocho
casos gque fallecieron.

d) Obstruccibn al retorno venoso.

e)éﬂala distensibilidad miocirdica por factores descono

cidos?

29. La evolucién natural de nuestros casos que no fueron
operados demuestra que la mayoria (81,81%) fallecen a corto
plazo por complicaciones inherentes a la propia cardiopatia:
insuficiencia cardiaca refractaria al tratamiento médico

y/o infecciones respiratorias de repeticifn.

30. La historia natural de estos pacientes depende fundamen
talmente de la presencia o ausencia de obstrucci6n al retor

no venoso y del tamano de la comunicacifn interauricular.

31. La historia natural de los DVPAT con obstruccidn es muy

corta y el curso es fatal en los primeros dfas o semanas.
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Por el contrario, la esperanza de vida es mayor cuando no
hay obstruccifn y existe un amplio defecto interauricular
con resistencias pulmonares bajas. Un nGmero escaso de
estos pacientes son los gue pueden alcanzar 1la edéd adulta,

incluso pricticamente asintomfticos.

32. Dada 1la alta mortalidad guirGrgica durante los prime-
ros meses de la vida, la atrioseptostomfa de Rashkind con
cateter-balén debe intentarse como procedimiento paliativo
o de primer estadio al final del cateterismo en todos los
casos de DVPAT por debajo de los seis meses y que no tienen

obstrucci6n al retorno venoso pulmonar.

33. 81 la atrioseptostomia es eficaz, la correvciédn guirfr-

gica total puede ser retrasada.

34. 5i la respuesta a la atrioseptostomfa es ineficaz, la

cirugia r8pida es obligada.

35. La obstruccifn al retorno venoso pulmonar y la hiperten
si6n pulmonar no permiten un tratamiento quirfirgico en dos
estadfos y en estos casos la correccién quirGrgica deber$

indicarse inmediatamente despu$s de hacerse el diagndstico.
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RESUMEN.

El drenaje venoso pulmonar anfmalo total (DVPAT) es
un defecto del desarrollo embrionario caracterizado por
la ausencia de comunicacifn entre las venas pulmonares Yy
la aurfcula izquierda. En esta anomalfa las venas pulmo
nares estfn conectadas con la aurfcula derecha, bien de
manera directa o indirectamente a través de la persisten

cia de alguno de los sistemas venosos embrionarios.

En esta anomalia la presencia de una comunicacibn in
terauricular es obligada para poder sobrevivir con cobjetoe
de que la sangre penetre en las cavidades izgquierdas y

pueda ser bombeada a la circulacifn sistémica.

‘Cuando el retorno venoso pulmonar anfmalo total es
la finica anomalfa presente se le conoce con el nombre de
forma AISLADA de DVPAT. Cuando existen otras malforma-

ciones asociadas se le llama forma COMPLICADA de DVPAT.

La divisifn entre formas aisladas y complicadas es
obligada ya gue el cuadro clinico, la evolucibn, el pro-
néstico, manejo y tratamiento es totalmente diferente y
en las formas complicadas depende, fundamentalmente, de

las malformaciones cardfacas asociadas.
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El DVPAT representa, aproximadamente, el 1-2% de las

cardiopatfas congénitas.

La historia natural de esta cardiopatia ha demostra-
do gue sin tratamiento fallecen més del 80% durante el
primer afio de la vida y son menos de un 10% los que pue-

den alcanzar la edad adulta.

En la actuvalidad, debido a los avances de la cirugia
cardiaca infantil ha mejorado notablemente el curso des-
favorable de los pacientes con cardiopatias cong&nitas y
el DVPAT ocupa un lugar preferente en la lista de indica

ciones quirfirgicas durante los primeros meses de la vida.

Es obvio, por lo tanto, que un diagn8stico precoz y

correcto debe realizarse lo antes posible.

Nosotros hemos pretendido hacer un estudio clinico ..
conmpleto, incluyendo los hallazgos electrocardiogrificos,
radiolﬁgicost hemodinfmicos, angiocardiogréficos y qui-
rfirgicos de nuestro material que por su elevada casufisti
ca permitiera sacar conclusiones sobre el cuadro clinico,
la evoluci8n, pronSstico e historia natural de esta car-

diopatfa.

Hemos intentado conocer los factores anatfémicos y fi

siopatol6gicos que pueden influir negativamente en la
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evolucibn y ensombrecer el prondstico y de esta manera,
reconstruilr la historia natural de esta cardiopatfa que
permita sentar la indicacifn gquirfirgica en el momento més

.

oportuno.

Hemos hecho un estudio anatomomorfolégico y micros-
cbpico de nuestro materizl de necropsia fundamentalmente
para conocer el tamaiio de las cavidades izguierdas ya
que, cuando son pequefias, pueden influir tanto en la evo
lucién de los casos no operados como en los resultados
quirirgicos. También hemos pretendido saber si el tama-
flo de la comunicacifén interauricular puede influir en el
desarrollo de las cavidades izquierdas lo que Jjustifica-
rfa la prictica de una atrioseptostomia de Rashkind al

final del estudio hemodinimico.

Las medidas de nuestros hallazgos anatfmicos las he-
mos comparado estadisticamente con las de corazones nor-

males sin cardiopatfa de edades similares.

Hemos revisado 32 casos de DVPAT que se presentaron
durante los primeros afios de la vida ¥y un caso de DVPAT
en un adulto de 38 afios que nos ha servido para comple-
tar la historia natural de esta cardiopatia. De todos
ellos, 18 eran varones y 14 fueron hembras con edades en

tre 14 dfas y los 3 afios y edad media de B,5 neses.
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En los 32 casos, existian tres formas complicadas de
DVPAT, es decir asociadas con otras cardiopatias: dos te
nfan una doble salida del ventriculo derecho con comuni-
cacibén interventricular y estenosis pulmonar y el terce-
ro, un ventriculo inico con estenosis pulmonar. En estas
formas complicadas, el pron6stico y la evolucibn depen-
den fundamentalmente de las malformaciones cardiacas aso

ciadas.

De los 29 casos con formas aisladas de DVPAT, 16 fue

ron varones y 13 hembras con edad media de 7,2 meses.

La clasificacién segfin el lugar de la desembocadura
en las formas aisladas fué la siguiente: a) supracardia-
cos en 15 casos (14 a la vena innominada y 1 a la vena
cava superior derecha) b) cardfacos en 11 casos (8 al se
no coronario y 3 a la aurfcula derecha) c) infracardfa-

cos en 2 casos y d) mixtos en 1 caso.

Desde el punto de vista clinico y fisiopatol6bgico,
la evolucién y prondstico de las formas aisladas de
DVPAT depende de la presencia o ausencia de obstruccién
al retorno venoso pulmonar. Los DVPAT infradiafragmiti-
cos se comportan siempre como obstructivos, mientras que
en s6lo dos de los supradiafragmiticos existfa sospecha

de obstruccién al retorno venoso pulmonar.
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Clinicamente, un corazfn pequefio a la palpacibn, au-
sencia de soplos, predominioc de la congestibn sobre la
plétora y signos de insuficiencia cardfaca mis precoz
apoyan el diagnSstico de DVPAT infradiafragmltico. Tan-
to en &ste como en el supradiafragm&tico la cianosis pue

de ser minima e incluso ausente.

La Gnica imagen radiol6gica tipica la presentaron
los DVPAT a la innominada con la forma caracteristica en

"ocho" o "muhieco de nieve".

El electrocardiogréma mostrd signos de crecimiento
de las cavidades derechas y ausencia de fuerzas electro-
motrices del ventriculo izguierdo,pero no sirvié para di
ferenciar los tipos supradiafragmiticos de los infradia-

fragméticos.

Los hallazgos ecocardiogr&ficos suponen una valiosa
ayuda para el diagn6stico y en nuestros casos estudiados
con ultrasonido se pudo registrar un espacio libre de
ecos situado por detrfs de la aurficula izguierda que co-

rresponde al colector venoso comfin.

El estudio hemodin&mico y la angiocardiografia resul
taron el método més seqguro para llegar al diagnSstico co
rrecto. Un salto oximétrico significativo gque indicaba

la presencia de un cortocircuito izquierda-derecha se en
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contr6 en los 29 casos de DVPAT y se localiz6 a diferen-

tes niveles seglin el lugar de la conexién anbmala.

A veces el trayecto del cateter puede ser lo sufi-
cientemente tf{pico para ser ya diagnbstico por sf mismo,

como ocurre en el DVPAT a la vena innominada.

La angiocardiograffa selectiva en el tronco pulmonar
© en cada rama permiti6 confirmar o hacer el diagnfstico
en todos nuestros casos. El diagnfstico del tipo de dre
naje se bas6 en la observacifn de la tefminacién de las
venas pulmonares durante la fase de recircﬁlacién, for-~
méndose las imfgenes angiocardiogrdficas tipicas segln

el nivel o lugar de la desembocadura.

Nuestros hallazgos anat6micos confirmaron que las ca
vidades derechas est&n dilatadas e hipertrofiadas y las
diferentes medidas realizadas en estas cavidades demues-
tran que son mayores que las de corazones normales de ni
fios sin cardiopatia de edades similares, siendo la dife-

rencia estadIsticamente significativa.

Hasta ahora siempre se habia afirmado que el ventri-
culo izguierdo era pequefio en esta cardiopatfa. Sin em-
bargo, hemcs encontrado casos con cavidad ventricular
izquierda pequefia o reducida de tamafio, pero en otros el

ventriculo izquierdo era de tamaho normal. En conjunto,
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no existe una diferencia estadisticamente significativa
cuando se compara el tamaiio del ventriculo izquierdo de
los casos de DVPAT con los corazones normales sin cardio
patfia de edades similares. Sin embargo, las cavidades
ventriculares izgquierdas mayores las encontramos en los
casos con comunicacién interauricular mayor y por lo con
trario, los casos con cavidad ventricular menor eran los
que tenfan una comunicacifn interauricular pequefia o un

foramen oval.

Para nosotros, por lco tanto, el tamafio del defecto
septal interauricular condiciona el desarrollo y‘tamaﬁo
del ventriculo izquierdo, lo que justificarfa la précti-
ca de una atrioseptostomfa de Rashkind durante el estu-

dio hemodin&mico.

Con el estudioc histol6gico se demuestra gque en estos
casos no existe desorganizacifn intrafascicular de fi-
bras mioc4rdicas ni filrosis intra e interfascicular que
pudieran sugerir la presencia de una miocardiopatfa acom

pafante,

Con el estudio histométrico de las muestras de nues-
tras piezas hemos podido demostrar por primera vez que
en algunos casos de DVPAT las paredes del ventriculo iz~
guierdo pueden estar hipertrofiadas. Postulamos que,

quiz&s, factores no conocidos ambientales, hipbxicos,
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alteraciones genéticas o biogquimicas durante el desarro-
llc embrionario pueden ser los responsables de esta hi-
pertrofia que pudiera ser la causa de la mala evolucidn
o de los malos resultados quirfirgicos en algunos casos a

pesar de estar bien corregidos.

La alta mortalidad quirfirgica de esta cardiopatia
(44,44% en nuestré serie), para nosotros esta relaciona-
da fundamentalmente con la edad, con el tamafio del ven-
triculo izquierdo, con la presencia de obstruccibn al re
torno venoso pulmonar y de hipertensifn arterial pulmo-
nar. Una mala distensibilidad del ventriculo izguierdo
por factores desconocidos quiz&s también puede influir

en los pobres resultados de algunos casos.

La historia natural de esta cardiopatia depende fun-
damentalmente de la presencia o ausencia de obstruccién
al retorno venoso pulmonar y del tamaifio de la comunica-

cibn interauricular.

Debido a la alta mortalidad quirGrgica durante los
primeros meses de la vida, la atrioseptostomia de Rash-
kind con cateter-balén debe intentarse como un procedi-
miento paliativo o de primer estadfo al final del cate-
terismo en todos los casos de DVPAT por debajo de los
seis meses de edad y que no tienen obstruccifén al retor

no venoso pulmonar. Si la atrioseptostomia es eficaz,
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la correccifn quirfirgica total puede retrasarse; pero
cuando es ineficaz la_ indicacién quirfirgica répida es

obligada.

La presencia de obstruccibén al retorno venoso pulmo-
nar y de hipertensién arterial pulmonar no permiten un
tratamiento en dos estadfos y en estos casos la correc-
ci6n quirfirgica deberd indicarse inmediatamente después

de hacerse el diagnéstico.
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