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Resumen

Fundamento: El drenaje anémalo total de las venas pulmonares (DATVP) es una enfermedad rara, con incidencia
aproximada de 0,058 a 0,083:1000 nacidos vivos. Presenta mortalidad alrededor del 80% al 90% en el primer afio de
vida, si no tratada precozmente.

Objetivo: Utilizando la experiencia de 29 anos de un tinico servicio, se probaron posibles variables relacionadas al
6bito hospitalario.

Métodos: Analisis retrospectivo de 123 pacientes consecutivos operados con el diagnéstico de DATVP entre enero
de 1979 y marzo de 2008. Se incluyeron solamente a pacientes con DATVP aislada, excluidas las asociaciones
complejas. Las variables se probaron para la identificacion de la influencia sobre los 6bitos y de la interferencia
de la evolucion temporal.

Resultados: Las medianas de peso y edad fueron de 4,1 kg y 120 dias, respectivamente. El subtipo anatémico
supracardiaco fue el mas prevalente en todo el periodo analizado. Obstruccion al drenaje estuvo presente en el 30%
de los casos, con el subtipo infracardiaco siendo el mas asociado. La tasa de mortalidad general fue del 27%, y llegd
acero en los dltimos cinco afos. Tanto en el analisis univariado como en la multivariada, la presencia de obstruccion al
flujo venoso pulmonar fue la tnica variable positivamente asociada a los ébitos (p = 0,005), independientemente de la
evolucién temporal. La mortalidad entre estos casos fue del 44%.

Conclusion: Tras tres décadas de evolucion, se puede observar mejora en la mortalidad precoz del drenaje anémalo
total de las venas pulmonares en nuestro servicio, que actualmente presenta niveles consistentes con la literatura.
La obstruccion al drenaje pulmonar sigue siendo factor de malo pronéstico en nuestro medio. (Arq Bras Cardiol
2010;94(5):590-594)
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Introduccion

El drenaje anémalo total de las venas pulmonares (DATVP)
es una enfermedad rara de incidencia aproximada de 0,058
a 0,083:1000 nacidos vivos y corresponde a cerca del 1% al
3% de las cardiopatfas congénitas. A pesar de poco frecuente,
presenta mortalidad alrededor del 80% al 90% en el primer
afo de vida, necesitando de tratamiento quirtrgico precoz'>.

Los resultados de este tratamiento vienen mejorando con
el paso de las décadas, presentando niveles de mortalidad
en descenso en los mayores centros de cirugia cardiaca
peditrica del mundo**7. En publicaciones anteriores, la
mortalidad hospitalaria sufrié influencia de diversos factores,
entre ellos la interferencia temporal, el bajo peso en el
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momento de la cirugia, el tipo anatémico infracardiaco y el
subtipo obstructivo*'".

Probablemente en nuestro medio el tratamiento de esta
enfermedad presentd evolucion semejante. En este estudio,
al utilizar la experiencia de 29 anos de un Unico servicio, se
probaron posibles variables relacionadas al 6bito hospitalario.

Método

Este estudio fue aprobado por el comité de ética del
hospital (protocolo n? 0588-08). Todos los pacientes
con diagnéstico de drenaje anémalo total de las venas
pulmonares en el periodo entre enero de 1979 y marzo
de 2008 fueron seleccionados a partir de la base de datos
y archivos del servicio de cardiologia y cirugia cardiaca
del hospital. Se incluyé a pacientes solamente con DATVP
aislada o asociada a la comunicacién interatrial (CIA) y/o
persistencia del canal arterial (PCA), excluidos aquellos
con asociaciones complejas (isomerismos, hipoplasia del
ventriculo izquierdo, transposicion de las grandes arterias,
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etc) o con datos insuficientes en los prontuarios. La muestra
fue de 123 pacientes.

Las variables analizadas fueron: época de la cirugfa,
presencia o no de obstruccién al flujo venoso pulmonar,
tiempo de circulacién extracorpérea (CEC), tiempo de
oclusién adrtica (OAo), tiempo de permanencia en la UCI,
tiempo de ventilacién mecanica, peso y edad en el momento
de la cirugia y subtipo anatémico (supracardiaco, cardiaco,
infracardiaco o mixto).

Los datos sobre obstruccién al flujo venoso pulmonar se
obtuvieron de los laudos del ecocardiograma, del cateterismo
y de la descripcién quirtrgica. Se consideré como obstruccién
cuando observados flujo acelerado a través da CIA o del
trayecto anémalo al ecocardiograma, gradiente de presion
o imagen de estenosis al cateterismo o cuando se encontr6
CIA muy pequeia o alguna obstruccién visible durante el
procedimiento quirdrgico.

Los procedimientos fueron llevados a cabo por el mismo
equipo quirdrgico, con el mismo cirujano principal durante
todo el perfodo analizado.

Para la evaluacién de la asociacién entre variables
cualitativas, se utiliz6 la prueba exacta de Fisher o la prueba
de Chi-cuadrado. Para la comparaciéon de dos grupos con
relacion a variables cuantitativas, se utilizé la prueba t de
Student para muestras independientes o test no-paramétrico
de Mann-Whitney, si apropiado. Se utilizé la curva ROC para
establecer un punto de corte a través del que fuera posible
dividir la muestra en dos grupos y analizar la influencia
temporal sobre las diversas variables, sobre todo los 6bitos.
Para el analisis conjunto de las variables, se ajust6 un modelo
de Regresion Logistica, considerdndose el 6bito (si o no)
como variable respuesta y las variables que presentaron
valores de p < 0,20 en el andlisis univariado como variables
explicativas. Tras el ajuste, se estimaron los valores de odds
ratio e intervalos del 95% de confianza. Valores de p < 0,05
indicaron significancia estadistica. Los datos se organizaron
en hoja de calculo de Excel y analizados por el programa
computacional Statistica v.8.0.

Resultados

La muestra estaba conformada por 123 pacientes operados
con diagnéstico de DATVP entre enero de 1979 y marzo de
2008. Hubo nitida preponderancia del sexo masculino, con
un 63,4% contra solamente un 36,5% del sexo femenino.
Las medianas de peso y edad fueron de 4,1 kg (2 - 24 kg) y
120 dias (4 dias - 9 afios y 9 meses) respectivamente. En los
Gltimos cinco anos analizados, el 33% de los casos fueron
de nifios menores de 30 dias de vida. El peso inferior al 52
percentil para edad estuvo presente en un 67,5% de los ninos
analizados, sin influencia sobre el sexo.

Durante las décadas no hubo cambio significativo en los
tiempos de circulacién extracorpérea y oclusion aértica.

En cuanto a los tipos anatémicos, la incidencia fue
homogénea, prevaleciendo el tipo supracardiaco en todo
el periodo analizado (Tabla 1). Obstruccién al drenaje
estuvo presente en el 30% de los casos, siendo el subtipo
infracardiaco el mas asociado a esta condicién, lo que se

produjo en el 50% de sus casos. Sin embargo, en el subtipo
supracardiaco, se encontré el mayor nimero de casos
obstructivos, esto se debi6 al hecho de ser este el subtipo
anatémico mas prevalente.

Para la definicién de un punto de corte para el analisis
temporal, se utilizé la curva ROC, que sefal6é quince anos
como de mayor sensibilidad. Fueron probadas hipétesis de
influencia temporal para las caracteristicas demogréficas y
para la ocurrencia e interferencia con los 6bitos. Tanto en
el andlisis univariado como en la multivariada, la presencia
de obstruccion al flujo venoso pulmonar fue la Gnica
variable positivamente asociada a los ébitos (p = 0,005),
independientemente de la evolucién temporal. La mortalidad
entre estos casos fue del 44%.

La tasa de mortalidad general fue del 27% vy, de estos,
el 25% estaban dentro del periodo neonatal. En el analisis
porcentual, se observé disminucion significativa de los ébitos
ocurridos hace mas de quince anos (41,2%) y aquellos de los
Gltimos quince anos (24,7%), sin relevancia estadistica (Tablas
1y 2). Enlos cinco anos finales de la muestra, no hubo ningtin
caso de o6bito (Grafico 1).

Discusion

Los resultados del tratamiento quirdrgico de la DATVP
vienen mejorando significativamente a lo largo de las
décadas, llegando a niveles de mortalidad que rondan el
10% en algunas series publicadas en la literatura®’'>¢,
Entre las causas responsables de esta mejora estan la mayor
precocidad y calidad del diagnéstico, asi como el manejo pre
y posoperatorio®*.

Este estudio, corroborando datos de la literatura, muestra
una mejora en la mortalidad a lo largo de las décadas,
llegando a la tasa cero en los Gltimos cinco afos analizados
(Gréfico 1). Entre las posibles causas para la mejora de la
sobrevida, se puede citar el diagnéstico y la intervencién més
precoces, observados por la disminucién importante, pero sin
significancia estadistica, del peso y edad en el momento de
la cirugfa (Tabla 1).

Durante las tres décadas de analisis, los tiempos de CEC
y OAo no presentaron cambios significativos. Al inicio de la
muestra, probablemente debido a la curva de aprendizaje del
equipo quirtrgico. En los anos més recientes, presentd niveles
semejantes a los del inicio, lo que ciertamente tuvo relacién
con la mayor complejidad de los pacientes, que presentan
menor edad y peso al momento de la cirugfa.

Al inicio de nuestro servicio, la mayorfa de los diagnésticos
se hacfa por medio del cateterismo cardfaco, auxiliado por el
ecocardiograma. Actualmente, con la evolucién en la resolucién
de las imagenes ecocardiogréficas, la casi totalidad de los ninos
es operada solamente son el uso de este método, reservando el
examen hemodinamico invasivo para aquellos casos de mayor
complejidad (Tabla 2), siguiendo tendencia mundial.

En nuestro andlisis, solamente la ocurrencia de obstrucciéon
al flujo venoso pulmonar se asocié a una mayor mortalidad, sin
haber neutralizacién temporal, es decir, aun aquellos pacientes
operados habia menos de 15 afos tuvieron influencia de la
obstruccién venosa para la ocurrencia del 6bito. Diversos
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Andlisis univariado y multivariado de las diversas variables con relacion a los 6bitos

Variable Clasificacion n No 6bito (n = 87)* Obito (n = 36)* p (univariada) p (multivariada) OR (IC 95%)
Tiempo de <15 89 67 (75,%) 22 (24,7%)
cirugia 215 34 20 (58,8%) 14 (41,2%) 0,081t 0,080 1,1(1,0-12)
Cateterismo 93 70 (75,3%) 23 (24,7%)
Diagnéstico
Ecocardiograma 30 17 (56,7%) 13 (43,3%) 0,066 t 0,253 1,9(0,6-5,7)
No 85 66 (77,6%) 19 (22,3%)
Obstruccion
Si 38 21 (55,3%) 17 (44,7%) 0,018 t 0,005 3,7(1,5-923)
CEC <90 min 57 46 (80,7%) 11 (19,3%)
> 90 min 66 41(62,1%) 25 (37,9%) 0,029 t 0,105 2,1(0,9-5,0)
=52 perc 40 31(77,5%) 9(22,5%)
Peso
<52 perc 83 56 (67,5%) 27 (32,5%) 0,295 t -
Edad > 30 dias 103 73 (70,8%) 30 (29,1%)
a
<30 dias 20 14 (70,0%) 6(30,0%) 11 -
Masc 78 56 (71,8%) 22 (28,2%)
Sexo
Fem 45 31(68,9%) 14 (31,1%) 0,837 t -
Supracardiaca 74 53 (71,6%) 21(28,4%)
Cardiaca 36 27 (75,0%) 9(25,0%)
Tipo drenaje
Infracardiaca 8 4(50,0%) 4(50,0%)
Mixta 5 3(60,0%) 2 (40,0%) 0,516 1 -
OAo (min) 50,0 £ 13,2 51,3+ 15,6 0,628§ -

* Valores expresados por frecuencia (porcentual) o por promedio + desviacion estandar * Prueba exacta de Fisher, p<0,05 * Prueba de Chi-cuadrado, p<0,05$ Prueba t
de Student para muestras independientes, p<0,05.

Analisis de la influencia temporal sobre las diversas variables

Tiempo de cirugia < 15 Tiempo de cirugia 2 15

Variable Clasificacion n afios (n = 89)* afios (n = 34)* Valor de p
Cateterismo 93 79 (88,8%) 14 (41,2%)
Diagnéstico
Ecocardiograma 30 10 (11,2%) 20 (58,8%) <0,001 t
No 85 59 (66,3%) 26 (76,5%)
Obstruccion
Si 38 30 (33,7%) 8 (23,5%) 0,383 t
<90 min 57 46 (51,7%) 11 (32,3%)
CEC
>90 min 66 43 (48,3%) 23 (67,6%) 0,069 t
> 52 perc 40 33 (37,1%) 7(20,6%)
Peso
<52 perc 83 56 (62,9%) 27 (79,4%) 0,090 t
> 30 dias 103 72 (80,1%) 31(91,2%)
Edad
<30 dias 20 17 (19,1%) 3(8,8%) 0,273 1
Supracardiaca 74 52 (58,4%) 22 (64,7%)
Cardiaca 36 26 (29,2%) 10 (29,4%)
Tipo drenaje
Infracardiaca 8 7(7,9%) 1(2,9%)
Mixta 5 4 (4,5%) 1(2,9%) 0,747 1
OAo (min) 50,6 +14,4 49,7 + 14,4 0,749 §

* Valores expresados por frecuencia (porcentual) o por promedio + desviacion estandar * Prueba exacta de Fisher, p < 0,05 1 Prueba de Chi-cuadrado, p < 0,05 § Prueba
t de Student para muestras independientes, p < 0,05.
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Evolucion temporal de la mortalidad.

autores sefalan la obstruccién del drenaje como el factor de
mayor implicacién para el pronéstico de esta enfermedad?.
Aun en aquellos casos donde la obstruccién no se hall6
significativamente relacionada a las muertes precoces,
interfirié en la evolucién a largo plazo, con mayor necesidad
de reoperaciones o aun perjuicio neurocognitivo*'01215,

En 2007, Kramlou et al®, analizaron a 377 pacientes
operados entre 1947 y 2005 y concluyeron que el tipo
anatémico infracardiaco y cardiaco, y todavia la ocurrencia
de obstruccién al drenaje pulmonar fueron factores de riesgo
para la muerte. En este estudio, la época de la cirugia no logré
neutralizar dichos factores de riesgo, es decir, aun los pacientes
operados mas recientemente tuvieron influencia del subtipo
anatémico y del tipo obstructivo de drenaje para un desenlace
desfavorable. En contra partida, Hyde JAJ et al*, en 1999, al
analizar retrospectivamente a 85 pacientes operados entre
1988 y 1997, no encontraron correlacion entre el subtipo
anatémico o la forma obstructiva con los casos de ébito
precoz. Para estos autores, la obstruccion venosa pulmonar
recurrente se asocié al mayor ndimero de reintervenciones
futuras, sin embargo no con mayor riesgo para mortalidad.
Ya para Kirshbom et al'® la incidencia de obstruccién venosa
pulmonar se asoci6 al peor prondstico a largo plazo. Los
pacientes con esta presentacién, tras un perfodo mediano
de seguimiento de 5,9 afios, tenfan peor escolaridad que los
pacientes sin obstruccién preoperatoria.

Nuestra serie estaba conformada por el 75% de los
pacientes con peso inferior al 52 percentil para la edad, lo
que refleja el gran consumo metabdlico a que estos pacientes
son sometidos®. Este dato fue semejante en la serie publicada
por Choudhary et al> en 1999. Se analizaron a 73 nifios
operados entre 1987 y 1997 en un centro de referencia en
cardiologfa pediatrica de Nova Delhi, India. Estos autores
encontraron relevancia estadistica de la asociacion entre el
peso inferior al 252 percentil y muerte precoz. Asi como
en nuestra serie, las dificultades de acceso a un centro
de referencia vuelven el diagndstico mas tardio, haciendo
que los pacientes lleguen en una edad mas avanzada, mas
desnutridos, en una condicién clinica peor, conllevando la
mayor morbilidad tanto en el pre como en el postoperatorio.

Situacién semejante fue encontrada por Binotto et al® en un
analisis de 70 casos. Se senalaron como factores de riesgo
para mortalidad la infeccién preoperatoria y la condicién
clinica inadecuada en el momento de la presentacién, lo
que refleja las dificultades del acceso precoz a los centros
de referencia.

En este estudio, se evaluaron los resultados del
postoperatorio inmediato, sin tener en cuenta el seguimiento
a largo plazo. Diversos autores vienen mencionando
los efectos provocados por el tiempo de circulacién
extracorpérea, de hipotermia profunda, de permanencia en
la UCI y ventilacién mecanica, entre otros factores, como
influencias en el desarrollo neurocognitivo®'". La duracién
de los tiempos de circulacién extracorpérea, la utilizacion
de hipotermia profunda en algunos de nuestros pacientes,
el tiempo prolongado de inestabilidad hemodindmica a que
estos pacientes fueron sometidos antes del procedimiento
quirdrgico y, en los aflos mas recientes, la intervencion
precoz en el periodo neonatal, presentados en nuestra serie,
son potenciales factores de riesgo para el perjuicio de las
funciones neurocognitivas en el seguimiento a largo plazo y
que necesitan andlisis futuro.

Tras tres décadas de evolucién, se puede observar avances
en la mortalidad inmediata del drenaje andémalo total de
las venas pulmonares en nuestro servicio, que actualmente
presenta niveles de acuerdo con la literatura. La obstruccién al
flujo venoso pulmonar sigue siendo factor de malo pronéstico
en nuestro medio. Este estudio retrata la realidad de un
pais pobre, con grandes dificultades para el diagnéstico
precoz y acceso a los centros de referencia. Durante el
periodo de andlisis se observ caida significativa en la edad
del diagnéstico, a pesar de no haber relevancia estadistica.
Podemos imaginar que este hecho haya se producido a
causa del mayor conocimiento de la presentacion clinica de
las cardiopatias congénitas por el pediatra general y de la
referencia mas precoz al cardi6logo.
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