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RESUMEN

La conexión anómala total de las venas pulmonares (CATVP), es una cardiopatía congénita que representa 
menos del 1,5% de los niños que nacen con algún defecto cardiaco, con un pronósti-co poco favorable en 
aquellos que no se realizan una corrección quirúrgica oportuna. Se presenta el caso de un neonato masculino 
de 2 días de vida, que ingresa con un cuadro clínico de insufi-ciencia respiratoria con necesidad de venti-
lación mecánica, quien luego de estudios complemen-tarios, se diagnóstica de CATVP, con posterior cirugía 
correctiva, evolución tórpida y deceso a los 14 días de vida. El objetivo de este reporte es ilustrar el manejo y 
presentación clínica de una patología infrecuente, que además corresponde a una variedad inusual.

Palabras clave: cardiopatía congénita, defecto congénito cardiovascular, venas pulmonares.

ABSTRACT

Total anomalous pulmonary venous connection (TAPVC) is a congenital heart defect that represents less than 
1.5% of children born with any heart defect, with a poor prognosis for those who do not undergo timely surgi-
cal correction. A case is presented of a male neonate, 2 days old, who was admitted with a clinical picture of 
respiratory failure requiring mechanical ventilation. After further studies, he was diagnosed with TAPVC, followed 
by corrective surgery, a torpid evolution, and death at 14 days of life. The objective of this report is to illustrate 
the management and clinical presentation of an infrequent pathology, which also corresponds to an unusual 
variety. 
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Introducción

La conexión anómala total de venas pul-
monares (CATVP) es considerada una pa-
tología cardiaca muy rara que puede pre-
sentarse entre el 0.7 al 1.5% de los niños que 
nacen con algún defecto cardiaco congé-
nito, con una incidencia de 6.8/100.000 na-
cidos vivos, el 78% de los pacientes puede 
llegar a fallecer cuando no se realiza co-
rrección quirúrgica1–3. 

Esta entidad se clasifica según el sitio de 
drenaje en el retorno venoso sistémico, pu-
diendo ser: supra cardiaca 45%, infra car-
diaca 25%, cardiaca 25% y mixta 5%, para 
poder tener un flujo adecuado estos pa-
cientes deben tener un defecto a nivel del 
tabique auricular, siendo mejor entre más 
grande sea1. La sobrecarga de volumen a 
nivel de cavidades y arteria pulmonar pro-
vocan a la larga hipertensión pulmonar y 
por con-siguiente hipertrofia del ventrícu-
lo derecho2. Otra clasificación para tener 
en cuenta es la de tipo obstructivo y no 
obstructivo, importante en su identificación 
para el abordaje quirúrgico4.

Puede presentarse sin síntomas o llegar 
hasta la hipoxemia grave e incluso de tipo 
atípicos, como absceso cerebral. El tiempo 
en que se exprese el cuadro clínico depen-
de del grado de obstrucción venosa, cuan-
do esta es grave suelen presentarse en la 
infancia como insuficiencia grave, aquellos 
que logran sobrevivir hasta la adolescencia 
o etapa adulta es porque han presentado 
un tabique interauricular grande que com-
pense el defecto1.

El diagnóstico de CATVP puede sospechar-
se antenatal, cuando se evidencia ausencia 
de drenaje venoso pulmonar en la aurícula 
izquierda, dominancia de la derecha y un 
pequeño tamaño de la izquierda5. Posnatal, 
el ecocardiograma es el estudio de elec-
ción6. La corrección quirúrgica es el trata-
miento inmediato para esta patología, sien-
do preciso su realización en los primeros 
meses de vida, teniendo en cuenta que no 
hacerlo podría aumentar la mortalidad en 
el paciente7.

Se presenta el caso de un paciente con 
esta patología quien debuta con datos de 

dificultad respiratoria, siendo confirmado, 
mediante ecocardiograma, el diagnóstico 
de conexión anómala total de las venas 
pulmonares, variedad infracardiaca. El ob-
jetivo de este reporte es ilustrar el mane-
jo y presentación clínica de esta patología 
poco frecuente, que además corresponde 
a una variedad inusual.

Reporte de caso

Neonato masculino de 2 días de vida, 
obtenido por cesárea a las 35 semanas 
de gestación con peso de 2510 gramos,  
Apgar 7-8-8 a los 1-5-10 minutos respec-
tivamente, con antecedente  materno de 
preeclampsia severa e infecciones de vías 
urinarias y leu-correas  en el tercer trimestre 
tratadas pero no curadas, evidenciándose 
al nacer,  hipotonía, cianosis generalizada 
y llanto débil, por lo que se deciden dar 
soporte con oxígeno a flujo libre, secan y 
estimulan, obteniendo respiración irregular 
, aleteo nasal, quejido inspiratorio , tiraje 
intercostal, con lo cual colocan oxígeno 
de alto flujo, sin mejoría, persistiendo mala 
mecánica ventilatoria y desaturando hasta 
85%  por lo que deciden realizar secuencia 
rápida de intubación.

Permanece hospitalizado durante 12 días 
con necesidad de ventilación mecánica, 
debutando con tensiones arteriales por de-
bajo del percentil 10 con requerimiento de 
aminas en infusión, además, persistencia 
de gasometrías en acidosis respiratorias, 
debiendo aumentarse los parámetros del 
ventilador. A los 3 días de estancia hos-
pitalaria se aprecia diferencial de satura-
ción pre y postductal del 3%, sumando al 
plan soporte inotrópico a 0.05 mcg/kg/min 
e interconsulta a Cardiología, mismos que 
efectúan eco-cardiograma, el cual reporta: 
conexión anómala total de venas pulmo-
nares variedad infracardiaca, con flujo de 
izquierda a derecha por la comunicación 
interauricular de 5.7 mm, insuficiencia tricús-
pidea con gradiente de 45 mmHg, conduc-
to arterioso de 1.5 mm con gradiente de 15 
mmHg, arco aórtico sin obstrucciones, indi-
cando cuadro de resolución quirúrgica.
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a)

Además, indica complementar estudios con 
angio tomografía de venas pulmonares (Fig. 
1y 2) y agregar milrinona en infusión a 0.5 
mcg/kg/min más furosemida a 0.5 mg/kg 
por razones necesarias. Es valorado tam-
bién por Cirugía Cardiovascular quien pro-
grama para cirugía al sexto día de hospi-
talización realizando corrección de drenaje 
venoso anómalo infracardiaco, con tiempo 
de circulación extracorpórea de 142 minutos 
y clampeo aórtico de 45 minutos. 

Se mantiene con soporte inotrópico reali-
zando nuevo ecocardiograma de control 
que reporta: función cardiovascular regular, 
boca del colector se observa bien, foramen 
con shunt bidireccional, aurícula derecha 
dilatada. A las 24 horas postquirúrgicas se 
aprecia taponamiento cardiaco debiendo 
ser intervenido y colocando un dren me-
diastino- pleural, posterior a lo cual, se rea-
lizan controles gasométricos evidenciándose 
hipoxé-micos, hemodinámicamente inesta-
ble, taquicárdico con presiones arteriales 
entre el percentil 25 – 50 para su edad. 
Al cuarto día postquirúrgico se aprecia mal 
perfundido, en anasarca, anúrico, hipotenso, 
sin respuesta a la norepinefrina, en acido-
sis respirato-ria grave, incompatible con la 
vida y bradicardico, con requerimiento de 
vasoactivos a dosis altas sin respuesta, indi-
cando su deceso horas posteriores.

Figura 1. Angiotomografía de aorta toráci-
ca   Hallazgos de análisis secuencial y seg-
mentario de angiotomografía cardiaca: a-b) 
Plano coronal en donde se observa drenaje 
de colector común de venas pulmonares en 
rama izquierda de vena porta y cava infe-
rior. c) Plano axial donde se visualiza drena-
je de colector común en rama izquierda de 
vena porta, además de defectos transitorios 
de la atenuación parenquimatosa hepática 
por probables fenómenos de hipoperfusión. 
d) Reconstrucción 3D del colector común 
de venas pulmonares.

b)

c) d)

c) d)
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Figura 2. Angiotomografía de aorta toráci-
ca   Hallazgos adicionales: a) Comunicación 
interauricular. b) Dilatación cualitativa de 
cámaras cardiacas derechas. c) Persisten-
cia del ductus arterioso, Krichenko tipo C. d) 
Consolidación alveolar multifocal y/o difusa 
de pulmón derecho con zonas de hipocap-
tación probablemente relación con defectos 
de perfusión.

Discusión

La conexión venosa pulmonar anómala to-
tal constituye una malformación poco fre-
cuente que se caracteriza por un defecto 
en la confluencia venosa pulmonar de la 
porción dorsal de la aurícula izquierda, que 
en el artículo de Cervantes et. al, respecto 
al análisis de 5314 cirugías en pacientes pe-
diátricos, 414 tenían CATVP siendo del total 
el 58,2% hombres con una edad promedio 
de 17.1 meses, lo cual es concordante con 
nuestro reporte, difiriendo en la edad8.

Respecto al diagnóstico de esta patología, 
Xiang et. al, realizó un estudio con un total 
de 70 pacientes con CATVP, siendo el eco-
cardiograma el método de elección, en los 
cuales evaluó las características de cada 
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tipo, destacando la comunicación interau-
ri-cular como un hallazgo frecuente, así 
como la presencia de un conducto arterio-
so per-sistente en el 44.3% del total, lo cual 
coincide con nuestro caso y así mismo, la 
inciden-cia de obstrucción fue mayor en el 
tipo infracardiaco, el cual estuvo presente 
en 7 (87.5%) del total que fueron 8, lo cual 
difiere con nuestro paciente donde no se 
eviden-cio obstrucción6.

Gómez de Farias et. al, indica que la an-
giotomografía es fundamental en la pla-
nifi-cación preoperatoria y seguimiento 
postquirúrgico, pudiendo proporcionar re-
construc-ciones tridimensionales para una 
orientación espacial avanzada, misma que 
se usó en nuestro paciente dando excelen-
tes resultados9.

El diagnóstico prenatal es fundamental para 
disminuir la mortalidad de esta car-diopatía, 
que, según Bravo y Borges, en su estudio 
sobre hallazgos ecocardiográficos 2D y 3D, 
el diagnóstico de una CATVP en el útero 
es un desafío, con una tasa de 1.9 al 10%, 
sobre todo cuando no se asocia a otros 
defectos, lo cual se hace evidente en nues-
tro estudio porque las ecografías realiza-
das durante el embarazo fueron normales, 
sin embargo, se desconoce la pericia del 
imagenólogo que las realizó5,10.

La estancia hospitalaria en la Unidad de 
Cuidados Intensivos Neonatales (UCIN), se-
gún Cervantes et. al, tuvo un promedio de 
7,48 ± 6,6 días y de ventilación mecánica 
109,7 ± 113,1 h, lo cual no concuerda con 
nuestro caso en donde se mantuvo con el 
ven-tilador y en UCIN hasta el día de su 
deceso, de igual manera, se presentaron 
complica-ciones postquirúrgicas, siendo la 
principal la insuficiencia cardiaca corres-
pondiente al 71.3%, no obstante, en nues-
tro reporte, fue el taponamiento cardiaco 
lo que condicionó la evolución tórpida de 
nuestro neonato8.

Wu et al,  en su estudio sobre el tratamien-
to quirúrgico emergente en pacientes con 
CATVP , hizo una revisión desde el 2009 
hasta el 2020 obteniendo un total de 400 
casos, de los cuales 78 se sometieron a 
este procedimiento, muriendo 7 después de 
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la misma, lo cual, difiere con nuestro caso 
en donde se realizó la cirugía al sexto día 
de vida11,12.

Conclusiones

La comunicación anómala total de venas 
pulmonares  infracardiaca es una con-
dición clínica infrecuente y de gravedad, 
con alta mortalidad si no se establece un 
diagnóstico y tratamiento precoz. Nuestro 
caso ilustra la importancia de un enfoque 
multidiscipli-nario y corrección quirúrgica 
temprano oportuna para mejorar pronós-
tico, además de resaltar la importancia 
de estudios complementarios como es la 
angiotomografía de co-razón que brinda 
información espacial para establecer una 
terapeútica precisa.
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