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Resumen

Introduccion: La conexiéon venosa pulmonar anémala total (CVPAT) es un defecto relativa-
mente poco frecuente, con una prevalencia de 0.8 por cada 10 000 nacimientos vivos,
mientras que la forma parcial, tiene una mayor prevalencia, que oscila entre un 0.4 y 0.7%
de la poblacion. En Panama, la CVPAT representa un 9% de los nacimientos con defectos
cardiacos. Este estudio tuvo como objetivo evaluar las caracteristicas por tomografia com-
putada de los nifios con este diagnostico que fueron atendidos entre los afios 2010 y 2020
en el Hospital del Nifio Dr. José Renan Esquivel. Método: Se realiz6 un estudio descriptivo,
retrospectivo, de corte transversal en la poblacion sometida a tomografia computarizada
por cardiopatia congénita en el Hospital del Nifio Dr. José Renan Esquivel de la Ciudad de
Panama, en el periodo comprendido entre enero de 2010 y diciembre de 2020. Se realiza-
ron 615 tomografias computarizadas por malformaciéon cardiaca. De estas, 51 tenian
diagnostico de conexidon venosa pulmonar anémala (CVPA) Resultados: Se encontrd un
predominio de esta patologia en el sexo masculino (57.5%). Un 76.2% de los pacientes
cursaban con otra malformacién cardiaca asociada, siendo la comunicacion interauricular
(CIA) la mas frecuente (54.5%). Los tipos mas frecuentes fueron el supracardiaco (50.0%)
y el infracardiaco (28.5%). Conclusién: La tomografia computada con contraste endoveno-
so es un método util, que permite evaluar con detalle la anatomia cardiaca y de los grandes
vasos en pacientes con malformaciones cardiacas y que ademas brinda informacion valio-
sa sobre ofras patologias asociadas.

Abstract

Introduction: Total anomalous pulmonary venous anomalous connection (TAPVC) is a relati-
vely rare defect, with a prevalence of 0.8 per 10 000 live births, while the partial form, has a
higher prevalence, ranging from 0.4 to 0.7% of the population. In Panama, TAPVC accounts
for 9% of births with cardiac defects. The aim of this study was to evaluate the computed to-
mography characteristics of children with this diagnosis who were attended between 2010
and 2020 at the Hospital del Nifio Dr. José Renan Esquivel. Methods: A descriptive, retros-
pective, cross-sectional, retrospective study was conducted in the population undergoing
computed tomography for congenital heart disease at the Hospital del Nifio Dr. José Renan
Esquivel in Panama City, Panama, between January 2010 and December 2020. A total of
615 CT scans were performed for cardiac malformation. Of these, 51 had a diagnosis of
anomalous pulmonary venous connection (APVC). Results: A predominance of this patho-
logy was found in the male sex (57.5%). Some 76.2% of the patients had another associa-
ted cardiac malformation, with atrial septal defect (ASD) being the most frequent (54.5%).
The most frequent types were supracardiac (50.0%) and infracardiac (28.5%). Conclusion:
Computed tomography with intravenous contrast is a useful method that allows detailed
evaluation of cardiac and great vessels anatomy in patients with cardiac malformations and
provides valuable information on other associated pathologies.
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INTRODUCCION

Las cardiopatias congénitas son el tipo de defecto mas
comun, afectando entre 8 a 9 de cada 1000 recién naci-
dos mundialmente [1]. En Estados Unidos, las cardio-
patias congénitas representan el grupo de malforma-
ciones con una mayor tasa de hospitalizaciéon, de aproxi-
madamente un 14%, y un mayor costo, de aproximada-
mente 6.1 mil millones de ddlares anuales, lo que
representa un 26.6% del total de los costos de hospitali-
zacion por malformaciones congénitas [2]. La conexion
venosa pulmonar anémala total (CVPAT) es un defecto
relativamente poco frecuente, con una prevalencia de 0.8
por cada 10 000 nacimientos vivos [3], mientras que la
forma parcial, tiene una mayor prevalencia, que oscila en-
tre un 0.4 y 0.7% de la poblacion [4] En Panama, la CV-
PAT representa un 9% de los nacimientos con defectos
cardiacos [5].

La conexion venosa pulmonar anémala (CVPA) se refiere
al drenaje de una o mas venas pulmonares fuera de la
auricula izquierda. Cuando el drenaje de las cuatro venas
pulmonares se da a otras estructuras cardiovasculares
que no corresponden a la auricula izquierda, se denomi-
na CVPAT, mientras que la conexiéon venosa pulmonar
andmala parcial (CVPAP), se refiere al drenaje de al me-
nos una, pero no todas las venas pulmonares al sistema
venoso sistémico o a la auricula derecha. La CVPAT se
divide en cuatro tipos segun el sitio de drenaje de las ve-
nas pulmonares:

Tipo | (supra cardiaco): Es el mas frecuente, representan-
do aproximadamente un 44% de los casos. En la forma
mas usual las cuatro venas convergen en una vena retro-
cardiaca, que drena a la vena braquiocefalica izquierda,
vena cava superior o acigos [6].

Tipo Il (cardiaco): Las venas pulmonares convergen en
un vaso confluente que se conecta horizontalmente a la
auricula derecha en su pared posterior o a través del se-
no coronario [7].

Tipo Il (intracardiaco): Representa entre un 13 a 25% de
los casos. Las venas pulmonares convergen formando
una vena vertical que viaja caudalmente y drena en la ve-
na porta, vena hepatica o vena cava inferior.

Tipo 4 (mixto): Se encuentra en menos del 10% de los
casos. Las tributarias derechas e izquierdas drenan en
dos o0 mas niveles distintos. En la forma mas frecuente in-
volucra conexiones supracardiacas de las venas pulmo-
nares izquierdas a la vena braquiocefalica, y conexiones
intracardiacas de las venas pulmonares derechas al seno
coronario [8].

En cuanto a la CVPAP, no se ha propuesto un sistema de
clasificacion conciso, debido a la gran variedad de posi-
bles sitios de drenaje anormal de cada una de las venas.
La variante mas comun de drenaje anémalo parcial es la

conexioén de la vena pulmonar superior derecha a la vena
cava superior, usualmente a nivel de su uniéon con la auri-
cula derecha, sin embargo, el drenaje también puede en-
contrarse mas superior, en la unién entre la vena cava
superior y la braquiocefalica, o incluso en la vena acigos [9].

El manejo quirirgico se mantiene como la Unica medida
definitiva en las anomalias del retorno venoso pulmonar,
sin embargo, a pesar de las innovaciones en las técnicas
quirurgicas, las cirugias por estas cardiopatias, especial-
mente la conexidon venosa andémala, siguen cursando con
cierta mortalidad postoperatoria. En los estudios de la dé-
cada de 1970 se reportaban altas tasas de mortalidad
postquirirgica para conexiéon venosa pulmonar anémala
total, como en el estudio de Whight y col [10], de un 30%
entre muertes tempranas y tardias, mientras que en los
analisis mas recientes se han registrado tasas mas bajas,
de 6.9% [11].

Tradicionalmente, la ecocardiografia se ha considerado el
método diagndstico de primera eleccion para la evalua-
cién de malformaciones cardiacas congénita; sin embar-
go, esta tiene algunas limitantes, como la ausencia en
algunos pacientes, de una adecuada ventana acustica
para la evaluacion de las venas pulmonares. Por esta
razén en las ultimas décadas ha aumentado el uso de
otras técnicas como la tomografia computarizada, ya que
esta presenta numerosas ventajas como su amplia dispo-
nibilidad, buena resolucion espacial y capacidad de reali-
zar reconstrucciones tridimensionales [8].

En Panama, existen estudios en los que se han recolec-
tado datos sobre la frecuencia de estas patologias en la
poblacion pediatrica [9], sin embargo, no contamos con
estadisticas que describan las caracteristicas particulares
de estos pacientes y menos en modalidades de imagen
especificas como la tomografia computarizada.

En el presente estudio se realizé una evaluacion retros-
pectiva de los pacientes con diagndstico de conexion ve-
nosa pulmonar andémala a los que se le realizd
tomografia computada contrastada en el Hospital del
Nifio Dr. José Renan Esquivel, con el objetivo de determi-
nar las principales caracteristicas imagenolégicas de es-
tos, asi como las malformaciones asociadas mas
frecuentes.

MATERIALES Y METODOS

Se realizd un estudio descriptivo, retrospectivo, de corte
transversal en la poblacién sometida a tomografia com-
putarizada por cardiopatia congénita en el Hospital del
Nifio Dr. José Renan Esquivel de la Ciudad de Panama,
en el periodo comprendido entre enero de 2010 y diciem-
bre de 2020.

El universo fueron todos los pacientes a quienes se le
realizé tomografia de térax con contraste endovenoso por
malformacién cardiaca congénita, encontrandose el
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diagnostico de CVPAT o CPAP, en el servicio de Radio-
logia del Hospital Dr. José Renan Esquivel, en el periodo
comprendido entre el 1 de enero de 2010 y 31 de diciem-
bre de 2020. Dado que se trata de un estudio descriptivo,
en que se desea evaluar el total de pacientes con los
diagnosticos en estudio, se utilizé la poblacién y no se re-
quirié de calculo de muestra.

Se excluyeron los estudios que no contaran con las iméa-
genes completas en el sistema PACS - IMPAX (Picture
Archiving and Communication System) o que tuvieran
una inadecuada calidad diagnéstica que impidiera una
correcta evaluacion de la anatomia cardiaca y de los
grandes vasos. También se excluyeron aquellos pacien-
tes que fueron sometidos a algun procedimiento quirdrgi-
co cardiaco correctivo previo a la tomografia.

Luego de recopilar los datos y llenar el instrumento de re-
coleccion, se utilizo el programa EPI INFO 7.2 para regis-
trar y analizar la informacion, ademas de la realizacion de
célculos. Posteriormente se utilizaron los programas Ex-
cel 2019 y Graphpad prisma 9.1 para presentar los resul-
tados en graficas.

RESULTADOS

En el periodo comprendido entre enero del 2010 y di-
ciembre del 2020, se realizaron 615 tomografias com-
putarizadas por malformacion cardiaca. De estas, 51
tenian diagndstico de conexion venosa pulmonar andéma-
la (CVPA), de los cuales 2 fueron excluidos por inadecua-
da calidad del estudio y 2 por que no se contaba con las
imagenes completas en el sistema IMPAX, dando una
muestra de 47 pacientes. De esta muestra, 27 pacientes
(57.5%) correspondieron al sexo masculino y 20 (42.5%)
al femenino.

La grafical muestra la distribucion de pacientes segun
grupo etario. La mayoria de estos fueron diagnosticados
en el periodo neonatal (44.7%), seguidos por el grupo en-
tre 1 a 6 meses (38.3%). El resto fue diagnosticado entre
los 6 meses a 1 afo (2.1%) y luego de 1 afio (14.9%).
Entre los pacientes con diagndstico de conexion venosa
pulmonar anémala, la mayoria presento el tipo total, re-
presentando un 89.4%. La forma parcial solo represent6
un 10.6% de la muestra (Ver grafica 2).

La mayoria de los nifios con CVPA, (n:32) 76.2%, presen-
taba otra malformacion cardiaca asociada, mientras que el
(n:10) 23.8% restante no presentaba otras alteraciones
asociadas. De los nifios con malformaciones cardiacas
concomitantes, la mas frecuente fue la comunicacion inte-
rauricular, observada en un 54.5% de los casos, seguido
por la presencia de ductus arterioso persistente, que fue
encontrada en un 17.0% (Ver gréfica 3).

De los subtipos de CVPAT, la forma mas frecuente fue la
supracardiaca (50.0%), seguido por la cardiaca (28.5%).
Los subtipos infracardiaco y mixto fueron detectados en un
16.7% y 4.8% de los casos, respectivamente (Grafica 4).

Gréfica 1. Porcentaje de pacientes con conexion venosa
pulmonar anémala segun grupo etario al momento del
diagnéstico.
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Fuente: Sistema de archivo digital de imagenes (PACS) IMPAX.

Grafica 2. Frecuencia de conexion venosa pulmonar
anomala segun tipo

5 (10.6%)

Bl Total
B Parcial

42 (89.4%)

n=47

Fuente: Sistema de archivo digital de imagenes (PACS) IMPAX.

Al analizar el sitio especifico de drenaje venoso pulmo-
nar, encontramos que de los 21 casos del subtipo supra-
cardiaco, 20 drenaban en la vena cava superiory 1 en la
vena subclavia izquierda, mientras que, de los 12 casos
del subtipo cardiaco, en 7 se encontré como sitio de dre-
naje el seno coronario y en los restantes 5 era directo a la
auricula derecha (Grafica 5). Por otra parte, del subtipo
infracardiaco, se encontraron 6 pacientes con drenaje a
la vena Porta y 1 a la vena cava inferior, mientras que, de
los dos pacientes con drenaje mixto, 1 drenaba a la VCS
y auricula derecha y el otro a la vena Porta y auricula de-
recha (Gréfica 6).

DISCUSION

La conexion venosa pulmonar anémala es una malforma-
cion cardiaca congénita con relativa baja frecuencia, que
se caracteriza por el drenaje de una o mas venas pulmo-
nares en un sitio ajeno a la auricula izquierda. La ecocar-
diografia es el método diagnéstico de primera linea, sin
embargo, en algunos pacientes puede haber limitantes
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Grafica 3. Porcentaje de pacientes con conexién venosa pulmonar anémala total segun tipo de malformacion

cardiovascular asociada.

60.0%

50.0%

40.0%

30.0%

20.0%

545
7.0
o 2.0
10.0% 6.4
Hw.
0.0% B

Comunicacion Ductus arterioso Atresia pulmonar Anomalia vascular Dextrocardia Ventriculo unico

interauricular persistente

Fuente: Sistema de archivo digital de imagenes (PACS) IMPAX.

Grafica 4. Frecuencia de los distintos tipos de conexion
venosa pulmonar anémala total.
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Fuente: Sistema de archivo digital de imagenes (PACS) IMPAX.

para realizar una adecuada evaluacion del drenaje pul-
monar [10].

La tomografia computada es una de las modalidades de
imagen capaces de brindar mas informacion detallada y
precisa tanto de la anatomia del corazén y grandes vasos
como de la presencia de otros defectos asociados en es-
tos pacientes. Esta cuenta con una excelente resolucién

espacial, por lo que es muy util en el planeamiento quirur-
gico de lesiones complejas, ya que permite caracterizar
de manera detallada la anatomia de las cuatro venas pul-
monares, evaluar por la presencia de venas supernume-
rarias y el tamafio de su ostium, ademas de identificar
trombos. También tiene la ventaja de que es posible eva-
luar el parénquima pulmonar y los tejidos blandos del t6-
rax [11]. Ademas, permite evaluar de manera detallada el
sitio de drenaje de cada una de las venas pulmonares,
asi logrando establecer su clasificacion.

En este estudio se evaluaron 47 pacientes con esta pato-
logia, incluyendo la forma total y parcial, encontrandose
una relacion sexo masculino/femenino de 1.35:1.00, lo
cual es comparable con relacion 2:1 encontrada por Ho-
Sung Kim y col [12]. Sin embargo, en otros estudios se ha
encontrado un leve predominio del sexo femenino [13].

Los subtipos de conexion venosa pulmonar anémala total
mas frecuentes fueron el supracardiaco e cardiaco, re-
presentando un 50.0% y 28.5% de los pacientes. A su
vez, Karamlou T y col [14] en el afio 2007, identificaron el
subtipo supracardiaco como el mas frecuente, con una
incidencia del 44%, mientras que en su estudio el segun-
do en orden de frecuencia fue el subtipo infracardiaco
(26%), con el cardiaco en el tercer lugar (21%). En el es-
tudio multicéntrico publicado en el afio 2010 por Seale y
col [15], se encontraron cifras similares, observandose
48.6% del subtipo supracardiaco, 26.1% del infracardia-
co, 15.9% cardiaco y 8.8% mixto.

En ese mismo estudio se encontré6 una incidencia de
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Grafica 5. Frecuencia de pacientes con conexion Grafica 6. Frecuencia de pacientes con conexion
venosa anémala de tipo supracardiaco y cardiaco segun venosa pulmonar andmala total de tipo infracardiaco y
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14% de malformaciones cardiacas asociadas, excluyen-
do la presencia de defecto septal atrial, mientras que en
nuestra revision encontramos una incidencia del 21% al
excluir dicha patologia.

Simultaneamente, encontramos que un 54.5% de pacien-
tes presentaban defecto septal atrial concomitantemente.
Este resultado contrasta con el obtenido por Karamlou y
col [14], en que mas del 90% cursaban con dicho defecto
asociado.

Al analizar segun la vena especifica de drenaje, encon-
tramos que en el 95.2% de los pacientes del subtipo su-
pracardiaco las venas pulmonares conectaban a la vena
cava superior, a través de una vena colectora vertical.
Este hallazgo se correlaciona con el estudio de Seale y
col [15], en el que un 94.2% de los individuos tenian este
hallazgo. De igual manera, en los pacientes con drenaje
de tipo cardiaco, identificamos que en un 58.3% el drena-
je era hacia el seno coronario y en el otro 41.7% directo a
la auricula, mientras que Seale y col encontraron una fre-
cuencia de 86.6% y 11.9%, respectivamente.

mixto segun vena de drenaje.
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CONCLUSIONES

La tomografia computada con contraste endovenoso es
un método util, que permite evaluar con detalle la ana-
tomia cardiaca y de los grandes vasos en pacientes con
malformaciones cardiacas y que ademas brinda informa-
cion valiosa sobre otras patologias asociadas. Las carac-
teristicas anatéomicas de los pacientes en nuestro estudio
fueron muy similares a las reportadas en la literatura in-
ternacional.
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