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Presentamos el caso de un lactante de 8 meses 
con una cardiopatía congénita compleja consisten-
te en transposición de grandes arterias y retorno 
venoso anómalo parcial de venas pulmonares su-
perior y media derecha a vena cava superior. La 
clínica consistía en fallo cardíaco congestivo, des-
nutrición y cianosis importante. El diagnóstico se 
estableció en la intervención. Se realizó corrección 
fisiológica de las dos cardiopatías con buen resul-
tado y con resolución de la sintomatología.
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Transposition of the great arteries associated with 

parcial anomalous venous drainage: repair “one 

and a half”

An 8-month-old male child presented with com-
plex congenital heart disease and clinical findings 
of congestive heart failure, poor feeding and severe 
cyanosis. Transposition of the great arteries (TGA) 
associated to partial anomalous venous connection 
(PAVC) of the right lung to the superior vena cava 
was diagnosed at surgery. The patient underwent 
surgical repair of this complex heart disease with 
an innovative technique with good outcome. A re-
view the literature is performed too. 
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INTRODUCCIÓN

La asociación de transposición de grandes arterias 

(TGA) con retorno venoso anómalo parcial es excepcio-

nal. La mayoría de los casos comunicados en la lite-

ratura resultan de estudios post mortem, formando 

parte muchas veces de síndromes complejos que lle-

van a la muerte horas o días después del nacimiento1. 

Describimos un caso de una D-TGA y retorno venoso 

anómalo parcial de pulmón derecho a vena cava superior 

(VCS). Esta compleja cardiopatía fue reparada con una 

técnica novedosa que supone corrección fisiológica. En 

nuestro conocimiento es el primer trabajo en la literatu-

ra médica con este tratamiento quirúrgico para la aso-

ciación entre estas dos cardiopatías.

CASO CLÍNICO

Lactante de 8 meses de origen magrebí con diag-

nóstico en su país de origen de TGA. A los 6 meses se 

realiza atrioseptostomía de Rashkind. La ecocardiogra-

fía mostraba anatomía típica de D-TGA con aorta an-

terior y a la derecha y con un diámetro similar entre 

ambas arterias y los siguientes hallazgos: tracto de 

salida del ventrículo izquierdo (VI) ligeramente más 

reducido por cierto grado de desplazamiento septal con 

hiperaflujo pulmonar (Qp/Qs 1,36); cortocircuito bidi-

reccional a través de la comunicación interauricular 

(CIA) después del Rashkind, de 7-8 mm; ostium coro-

narios normales; arco aórtico izquierdo y función mio-

cárdica normal. 

El estudio hemodinámico confirmó: presión en VI al 

65% de la del derecho (VD 90/8, VI 60/8) con evidencia 

de una pérdida de la geometría ventricular del VI; cor-

tocircuito bidireccional a través de la CIA. En la ventri-
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culografía derecha se apreciaba el origen de la aorta con 

arterias coronarias normales. La ventriculografía iz-

quierda mostraba un tracto de salida del VI más reduci-

do, sin gradiente significativo. La distribución de arterias 

pulmonares era normal, al igual que la función miocár-

dica. La saturación de oxígeno en la aurícula derecha era 

un 13% superior a la de la vena cava inferior (VCI).

Se realizó intervención con circulación extracorpórea 

y con hipotermia a 25 oC. El diagnóstico inicial era de 

D-TGA simple, y durante la intervención se objetivó el 

drenaje anómalo venoso parcial de la VCS a nivel de la 

confluencia con la aurícula derecha. Se procedió a una 

intervención reparadora tipo «uno y medio» con anasto-

mosis entre VCS y la arteria pulmonar derecha (Glenn 

superior bidireccional), seccionando la VCS por encima 

del drenaje de las venas pulmonares derechas. Se redi-

rigió la sangre de venas pulmonares izquierdas a la au-

rícula derecha y la sangre de VCI a la aurícula izquierda, 

con reparación tipo Mustard (Fig. 1). Los tiempos de cir-

culación extracorpórea y de isquemia fueron 166 y 72 min, 

respectivamente. La operación transcurrió sin complica-

ciones y la respuesta hemodinámica fue satisfactoria, 

con una presión en VCS de 12 mmHg. La evolución 

postoperatoria fue satisfactoria. El niño fue extubado 

dentro de las primeras 24 h del postoperatorio. Se hicie-

ron controles ecocardiográficos prealta que mostraron 

una presión pulmonar de 13-14 mmHg, por lo que la 

reparación con Glenn bidireccional fue efectiva. El pa-

ciente regresó a su país de origen 8 días después de la 

intervención. 

DISCUSIÓN

LA TGA asociada a retorno venoso anómalo es muy 

rara. Sin embargo, la asociación de estos dos defectos 

puede atenuar la intensidad de la cianosis o explicar la 

falta de una cianosis grave, ya que provee una mejor 

oxigenación que una TGA aislada a pesar de un tamaño 

reducido de la CIA. Un defecto corrige parcialmente los 

efectos hemodinámicos negativos del otro, de forma que 

el drenaje corrige parcialmente las anomalías hemodiná-

micas causadas por la TGA1-3. En esta circunstancia el 

drenaje venoso anómalo en la VCS evita el incremento 

del flujo pulmonar y aumenta la saturación de sangre 

que llega a la aorta y a la circulación sistémica. 

Estos factores pueden explicar supervivencias sin 

intervención quirúrgica a edades de incluso 16 años4. 

Posiblemente, en nuestro caso, al ser un drenaje parcial, 

explicaría la mayor cianosis que en caso de haber sido 

un drenaje anómalo total, aunque permitió que el lactan-

te continuara con vida. El flujo pulmonar está regulado 

por el tamaño del defecto auricular. Así, cuando el dre-

naje es total y el defecto auricular es aceptable la clíni-

ca es una leve cianosis. 

Las intervenciones correctoras para la TGA o el dre-

naje venoso anómalo son procedimientos estándar. La 

combinación de estos dos defectos requiere en ocasiones 

técnicas diferentes. En la revisión de la literatura se han 

encontrado 10 casos de esta asociación, y en nueve de 

ellos el drenaje era total y en uno era parcial2-9. En los 

pocos casos documentados la intervención realizada 

para esta asociación fue la reparación a nivel auricular 

con la técnica modificada de Senning o Mustard2,3,5, o 

técnicas diferentes de partición a nivel auricular cuando 

el drenaje se sitúa en la unión de VCS con AD con la 

creación de un conducto interauricular desde la vena 

pulmonar común a la válvula tricúspide6. Uno de los 

trabajos publicados5 comenta que la reparación a nivel 

arterial, que es la técnica de elección en la TGA aislada, 

está contraindicada en la asociación de TGA con retorno 

venoso anómalo total, ya que el VI no está preparado 

para soportar quirúrgicamente la aorta, y que la dismi-

nución del flujo en esta situación se da desde la vida 

fetal. Sin embargo, hay pacientes descritos con esta aso-

ciación y sometidos a corrección anatómica a nivel ar-

terial con buen resultado7. La técnica quirúrgica que se 

realizó en este paciente se decidió in situ en quirófano sin 

haber objetivado a priori el DVAP de pulmón derecho. 

La hipertensión pulmonar moderada supondría una 

contraindicación para la realización de la operación de 

Glenn. El diagnóstico definitivo se realizó en quirófano 

sin la posibilidad de un planteamiento previo. La deci-

sión final fue intraoperatoria. Un acceso venoso central 

hasta VCS permitió obtener una presión a nivel del cor-

tocirtuito de Glenn de 12 mmHg en el postoperatorio 

inmediato, que aumentó hasta 15 mmHg en los días si-

guientes.

En nuestro caso no se optó por una corrección ana-

tómica a nivel arterial debido a que el tiempo de evolución 
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Figura 1. Anastomosis entre VCS y arteria pulmonar derecha por encima 

del drenaje de las venas pulmonares derechas, redirigiendo la sangre de 

venas pulmonares izquierdas a la aurícula derecha y la sangre de vena 

cava inferior a la aurícula izquierda.
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de la cardiopatía junto con los datos ecocardiográficos 

presagiaba una incapacidad del VI para mantener el 

gasto cardíaco. No se optó por una técnica de reparación 

a nivel atrial tipo Senning o Mustard completa, ya que 

de esta forma el drenaje anómalo parcial del pulmón 

derecho con sangre oxigenada no hubiera ido a la circu-

lación sistémica sino a la circulación pulmonar. Además, 

el tamaño de la AI no hubiera favorecido la reparación 

tipo Senning, que hubiese comportado con una alta fre-

cuencia obstrucción del drenaje. Esta intervención supo-

ne una cirugía tipo «uno y medio», consiguiendo una 

corrección total de su cardiopatía. 

El dato de la diferencia de saturación de un 13% 

superior en VCS respecto a VCI pasó inadvertido. Ge-

neralmente, en un drenaje anómalo esta diferencia es 

bastante superior, llegando incluso a un 30%. Probable-

mente, el Rashkind previo permitía una mezcla suficien-

temente amplia para justificar estos valores, aunque en 

ningún caso justifica el no haberse diagnosticado antes 

de la intervención. Revisando el ecocardiograma a pos-

teriori, ya conociendo el diagnóstico definitivo, tampo-

co apreciamos esta anomalía. La ecocardiografía falló 

en el diagnóstico del drenaje venoso, posiblemente por 

no considerar la posibilidad de esta asociación. La pre-

sencia de dilatación de cavidades derechas, que puede 

ser considerable en casos de drenaje anómalo total y 

menos evidente en los parciales, no debe ser explicada 

sólo en un niño cianótico con TGA. 

Se practicó esta reparación por ser el paciente origi-

nario de un país con escasas posibilidades de seguimien-

to. Se optó por una reparación lo más definitiva posible. 

En estos países se podría realizar el control dado el 

aceptable nivel de los profesionales, pero el inconve-

niente radica en la pérdida del seguimiento dada la pro-

blemática social. 
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