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Anomalía total del retorno venoso sistémico.
Comunicación de un caso. Consideraciones quirúrgicas
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RESUMEN

La anomalía total del retorno venoso sistémico (ATRVS) sin malformaciones acompañantes
es un hallazgo excepcional. En esta presentación se describe el caso de una niña de 24 horas
de vida, derivada a nuestra institución por presentar cianosis y disnea desde el nacimiento.
Por ecocardiografía Doppler color se observó una anomalía parcial del retorno venoso
sistémico: drenaje de la vena cava superior en la aurícula izquierda. El cateterismo cardíaco
modificó el diagnóstico al confirmar una anomalía total del retorno venoso sistémico hacia la
aurícula izquierda. Se realizó la corrección quirúrgica a los dieciséis meses de vida con exce-
lente resultado.
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Anomalía del retorno venoso sistémico - Cianosis - Cirugía cardíaca

AD Aurícula derecha ECG Electrocardiograma

AI Aurícula izquierda SC Seno coronario

AP Arteria pulmonar VCI Vena cava inferior

ATRVS Anomalía total del retorno venoso sistémico VCSD Vena cava superior derecha

CAP Conducto arterioso permeable VD Ventrículo derecho

CIA Comunicación interauricular VI Ventrículo izquierdo

CIV Comunicación interventricular VT Válvula tricúspide
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INTRODUCCIÓN

Malformaciones complejas del corazón, especialmen-
te síndromes de asplenia y polisplenia, se acompañan
frecuentemente de drenajes venosos sistémicos anó-
malos de diversos tipos. (1) La anomalía total del re-
torno venoso sistémico (ATRVS), entendiéndose por
ésta a la desembocadura de la vena cava superior de-
recha (VCSD), la vena cava inferior (VCI) y el seno
coronario (SC) en la aurícula izquierda (AI) sin mal-
formaciones acompañantes es un hallazgo excepcio-
nal. (2-4) Esta patología necesita alguna comunica-
ción que permita la derivación de izquierda a derecha
[comunicación interauricular (CIA), conducto arte-
rioso permeable (CAP) o comunicación interven-
tricular (CIV)] para que la sangre venosa sistémica
alcance el circuito pulmonar. Esta presentación tiene
por objeto describir los hallazgos de esta malforma-
ción infrecuente y discutir sobre las alternativas qui-
rúrgicas que pueden presentarse.

CASO CLÍNICO

Niña de un día de vida de 2,5 kg, derivada por disnea y cia-
nosis leves. Oximetría de pulso: 84%. Resto de examen físi-
co normal. Radiografía de tórax: vasculatura pulmonar nor-
mal e índice cardiotorácico de 0,55. ECG: preponderancia

ventricular izquierda. Ecocardiografía: dilatación modera-
da de cavidades izquierdas y pequeño CAP. Al infundir solu-
ción fisiológica por un catéter intravenoso en el brazo dere-
cho hubo evidencia de microburbujas en la AI, lo que hizo
sospechar un drenaje venoso sistémico anómalo parcial en
la AI. Ecocardiografía Doppler color: solamente se observó
la VCSD drenando en la AI. No se encontraron más anoma-
lías en ese momento. Clínicamente estable, se da de alta
para realizar la cirugía con mayor peso. A los 15 meses, con
10 kg se realiza cateterismo cardíaco que informa: presio-
nes (en mm Hg): ventrículo izquierdo (VI) 68/0-8; ventrículo
derecho (VD) 23/0-6; AI 12; aurícula derecha (AD) 12.
Angiografía: ATRVS hacia la AI, drenaje venoso pulmonar
normal, CIA amplia, dilatación de cavidades izquierdas. Cia-
nosis por mezcla auricular completa. Sobrecarga de cavida-
des izquierdas. Hipoflujo pulmonar. Ventrículo derecho den-
samente trabeculado, ligeramente hipoplásico al igual que
el tronco y las ramas de la arteria pulmonar.

La cirugía se realiza a los 16 meses de vida. Por es-
ternotomía se abordó el corazón de aspecto externo normal
(situs solitus), excepto por la arteria coronaria descendente
anterior que se encontraba notablemente desplazada a la
derecha. Canulación aórtica. Se canularon ambas cavas ale-
jándose 2 cm de su desembocadura. Con circulación ex-
tracorpórea se disminuyó la temperatura a 25 °C. Se efec-
tuó la ligadura de un CAP de 5 mm de diámetro. Se utilizó
solución cardiopléjica cristaloide hiperpotasémica a 4 gra-
dos centígrados. Se incidió la AD, cuya cavidad era pequeña
y no se observaba el drenaje de ninguna vena. La válvula
tricúspide (VT) era de diámetro inferior al normal. En el
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tabique interauricular había una CIA de 5 mm de diámetro.
No existían porción lisa ni crista terminalis. La orejuela de-
recha era normal. El VD era muy trabeculado y pequeño.

Se resecó el septum interauricular, evidenciándose así la
desembocadura de ambas venas cavas y el SC en la AI, sin
existencia de válvulas (Eustaquio y Thebesio). Drenaje ve-
noso pulmonar normal. Las dos válvulas AV eran normales
morfológicamente (excepto por el diámetro disminuido de
la VT). Se procedió a tabicar las aurículas con un parche de
pericardio bovino; de esta manera, el drenaje venoso
sistémico quedó desembocando en la AD. Se resecaron
trabéculas del VD, ampliando así su cavidad. En el nuevo
septum interauricular se realizó una fenestración de 4 mm
de diámetro como vía de escape en caso de claudicación del
VD u obstrucción de la VT o la AP. La AD se cerró con un
parche de pericardio bovino para aumentar su cavidad.

La recuperación posquirúrgica fue excelente, sin eviden-
cia de insuficiencia cardíaca. No requirió inotrópicos. Fue
dada de alta al quinto día posoperatorio. Actualmente, la
niña tiene 12 años y se encuentra en clase funcional I.

DISCUSIÓN

Las formas totales y parciales de anomalía del retor-
no venoso sistémico son extremadamente raras, ex-
cepto en corazones con malformaciones complejas. (5,
6) La ATRVS necesita alguna comunicación (CAP-CIA
o CIV) para que la sangre venosa sistémica llegue al
circuito pulmonar. Hay comunicaciones interauri-
culares que permiten que funcionalmente la sangre
venosa sistémica ingrese en la AI. (7) Nos ocupan aquí
los defectos anatómicos que desvían la sangre venosa
sistémica a la AI. La desembocadura de la VCS en la
AI puede deberse a falta de involución de la valva de-
recha del seno venoso, la que sería responsable de
desviar la sangre a través de una CIA tipo seno venoso
superior, o bien al desarrollo anormal del cuerno dere-
cho del seno venoso con distorsión hacia la izquierda y
cefálica. (5, 8, 9) La VCI y el SC pueden drenar en la AI
por la falta de reabsorción de las válvulas venosas que
�tunelizan� sus respectivos orificios a una CIA tipo
secundum. (10, 11) Otros mecanismos por los cuales la
VCI drena en la AI no quedan muy claros. (6)

La totalidad del drenaje venoso sistémico puede
ser anómalo cuando la falta de reabsorción de la vál-
vula venosa derecha tabica totalmente la AD dividién-
dola en dos cámaras. (10-12) La cámara que recibe el
retorno venoso se desagota a través de un foramen
oval permeable hacia la AI y este �tabique� (formado
por la valva) posee defectos de tamaño variable para
que la sangre alcance el circuito pulmonar. Al resecar
esta membrana encontraremos los orificios de la VCI
y el SC sin sus respectivas válvulas, ya que esta mem-
brana representa la falta de involución de las válvu-
las. Otra teoría señala la incorporación del seno veno-
so directamente a la AI; (13) entonces, al producirse
el tabicamiento interauricular quedarían todas las ve-
nas (sistémicas y pulmonares) drenando en la AI.
Gueron (4) observó en un caso similar la existencia
de un ostium secundum y hace mención a esta teoría
de septación auricular debida a la falta de involución

de válvulas del seno venoso. En caso de que esta mem-
brana fuera completa y de que la AD se dividiera en
dos cámaras, al abrir la AD no veríamos la CIA. En
caso de que existiera una membrana que tuneliza hacia
el ostium secundum la VCI, tampoco la veríamos has-
ta no abrir la membrana. En nuestro caso, la CIA ob-
servada al abrir la AD no era de tipo ostium secundum,
sino más alta, la cual podría corresponder a una defi-
ciencia de tabicación entre la válvula derecha del seno
venoso y el borde inferior de una CIA tipo seno veno-
so superior.

Es probable que el ductus contribuyera al hipo-
desarrollo del corazón derecho, ya que la sangre que
pasa por él va directamente al árbol pulmonar. Si sólo
hubiera habido CIA, la sangre que pasa por ella es
obligada a entrar en la AD, el VD y la AP, consiguién-
dose de este modo un mejor desarrollo de estas cavi-
dades.

La corrección quirúrgica practicada es la más fi-
siológica, ya que hay otras maneras de septación que
tunelizan la desembocadura de las venas pulmonares
hacia la mitral. (3) Esta última deja una cavidad pe-
queña e inextensible y se presentaría como un obs-
táculo ante el requerimiento de un volumen minuto
cardíaco mayor. Otra alternativa quirúrgica por la que
podría haberse optado si se hubiera pensado en que el
VD no soportaría la circulación debido a su tamaño
reducido sería la de realizar una corrección de tipo
ventrículo y medio. Es decir, Glenn bidireccional (VCS
a AP derecha) y dejar la VCI en la AD. Afortunada-
mente, la decisión tomada fue acertada debido a que
no hubo signos de insuficiencia cardíaca congestiva
ni desaturación pese a la fenestración septal.

SUMMARY

Total Anomalous Systemic Venous Drainage
A Case Report. Surgical Considerations

Total anomalous systemic venous drainage (TASVD) with
no concomitant heart defects is an unusual condition. A 24-
hour old female new born was referred to our center due to
cyanosis and dyspnea. Color-Doppler echocardiography re-
vealed a partial anomalous systemic venous drainage of the
superior vena cava to the left atrium. Cardiac catheteriza-
tion showed a total anomalous systemic venous drainage
into the left atrium. The patient underwent corrective sur-
gery at the age of sixteen months with excellent outcomes.

Key words > Total Anomalous Systemic Venous Drainage -
Cyanosis - Cardiac Surgery
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