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Vena cava superior izquierda "
persistente: importancia clinicay
radiolégica

Persistent left superior vena cava: clinical and
radiological significance

La vena cava superior izquierda persistente (VCSIP) es la
anomalia mas comun del drenaje venoso toracico y con fre-
cuencia se asocia a otras alteraciones cardiacas congénitas’.
Generalmente, su hallazgo es incidental durante la inser-
cion de catéteres venosos centrales y su curso, indolente.
No obstante, en un reducido nimero de pacientes en los
que dicha vena drena en la auricula izquierda, se produce
un shunt derecha-izquierda que aumenta el riesgo de feno-
menos tromboembdlicos’? y otras complicaciones, como
cianosis o insuficiencia cardiaca, si el shunt es lo suficiente-
mente significativo®“.

Presentamos el caso de un vardn de 63 afnos sin ante-
cedentes de interés que acudid a urgencias por cefalea
opresiva con datos de alarma y febricula. Se le realizd
una TC cerebral sin contraste y, tras la administracion de
contraste yodado intravenoso, se aprecié una lesion fron-
tal derecha de 2,6 cm de diametro con realce en anillo,
efecto expansivo y edema vasogénico asociados (fig. 1A).
Posteriormente, con una RM se confirmé que se trataba de
un absceso (fig. 1B, secuencia T1 con contraste) con sig-
nos de ventriculitis (fig. 1C-D, secuencias difusion y ADC,
respectivamente).

El paciente no mostraba datos de infeccion en otras
areas, incluyendo el area ORL, ni tampoco signos clinicos
o ecocardiograficos de endocarditis, inmunodeficiencias ni
otros antecedentes médicos o quirlrgicos de interés. Con
el objetivo de identificar la afectacion sistémica o posibles
causas, como shunts, se le realizo una TC toracoabdomino-
pélvica en fase venosa-portal sin sincronizacion cardiaca,
que mostré una VCSIP con drenaje directo en la auricula
izquierda (fig. 2A, B, Cy D, reconstrucciones sagital, coronal
y volumétricas, respectivamente).

El paciente requiri6 un ingreso en UCI prolongado,
tratamiento antibiético de amplio espectro e interven-
cion quirGrgica mediante craneotomia para drenar el
absceso cerebral. Evoluciond desfavorablemente por el
desarrollo de hidrocefalia y miultiples complicaciones
infecciosas, de las que las mas significativas fueron
respiratorias. El mal estado general del paciente no
permitid la correccion del shunt cardiaco y acabo
falleciendo.

Los primeros reportes de VCSIP datan del siglo XVIII,
pero la primera gran descripcion fue realizada en 1850 por
Marshal'. La VCSIP se observa en el 0,3-0,5% de la poblacion
general y en el 12% de los pacientes con cardiopatias con-
génitas, por lo que constituye la anomalia congénita mas
comin del sistema venoso toracico?. El curso de la VCSIP
suele ser benigno, pero si se diagnostica se recomienda des-
cartar la presencia de otras anomalias cardiacas congénitas
asociadas. Las anomalias que coexisten mas frecuentemente
con la VCSIP son los defectos septales (comunicacion inter-
ventricular o comunicacidn interauricular)’.

En la mayoria de los casos, la VCSIP drena en la auri-
cula derecha a través del seno coronario, por lo que no
genera un shunt intracardiaco. Su diagnostico precoz, no
obstante, es importante sobre todo en pacientes tributarios
de colocacion de un catéter central, de implantacion de un
marcapasos o de cirugia cardiaca’.

Sin embargo, en el 10-20% de los pacientes con esta alte-
racion, la VCSIP puede drenar en la auricula izquierda a
través de un seno coronario prominente sin techo, direc-
tamente a la auricula izquierda o a través de la vena
pulmonar superior izquierda®, lo que genera un shunt
derecha-izquierda que predispone al desarrollo de episo-
dios tromboembdlicos y abscesos cerebrales®*, como en el
caso que presentamos. La bacteriemia transitoria por la
flora orofaringea puede ocurrir simplemente con el cepi-
llado de dientes o con procedimientos dentales sencillos.
Estos microorganismos no pueden sobrevivir en el ambiente
rico en oxigeno de la circulacion pulmonar y son elimina-
dos por los macrofagos alveolares o el sistema linfatico®.
Sin embargo, un shunt derecha-izquierda hace que se pierda
este mecanismo de seguridad, ya que la sangre venosa pasa
al corazoén izquierdo sin pasar por la circulacion pulmonar, lo
que permite que estos organismos accedan a la circulacion
sistémica y, potencialmente, lleguen al cerebro.

En estos pacientes también son frecuentes las embo-
lias o arritmias tras punciones intravenosas en el miembro
superior izquierdo?#, tras implantacion de dispositivos o
cateterismos. Se han descrito casos de perforacion del seno
coronario e incluso muerte debido a estas, con mayor riesgo
si la vena cava superior derecha esta ausente®®.

Ademas, cuando la VCSIP drena en la auricula izquierda
requiere tratamiento quirdrgico debido al shunt que origina.
Recientemente se han descrito opciones intravasculares
minimamente invasivas con oclusores vasculares o coils"?.

Por tanto, como conclusion, cabe decir que la VCSIP es la
anomalia mas comun del sistema venoso toracico, a menudo
asociada con otros defectos congénitos. Generalmente, la
VCSIP drena hacia la auricula derecha a través del seno
coronario, pero en algunos pacientes puede drenar direc-
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Figura 1

A) TC craneal: lesion ocupante de espacio frontal derecha con realce en anillo (punta de flecha), en intima relacion con

el asta frontal del ventriculo lateral derecho, con moderado efecto expansivo y edema vasogénico (asterisco) asociados. B) RM con
secuencias 3DT1, difusion-DWI (C) y ADC (D). El absceso restringe marcadamente en secuencia de difusion (flechas gruesas), con

signos de ventriculitis (flechas finas).

Figura 2

Reconstrucciones de TC sagital (A), coronal (B) y volumétricas (C, D) que muestran la vena cava superior izquierda

persistente (flechas), que drena hacia la auricula izquierda. La vena cava superior derecha esta preservada (asterisco).

tamente en la auricula izquierda, generando un shunt que
predispone al desarrollo de abscesos cerebrales o episodios
tromboembélicos.
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Estenosis congénita de la apertura
piriforme

.......

Congenital pyriform apertura stenosis

La obstruccion de la via aérea superior en neonatos es un
motivo de consulta frecuente en urgencias. Cuando se asocia
a determinados signos de alarma, como insuficiencia res-
piratoria o cianosis, debemos descartar posibles anomalias
congénitas que sean susceptibles de tratamiento.

Presentamos el caso de un neonato varén de 15 dias
que fue llevado a urgencias por dificultad respiratoria en
el contexto de un cuadro catarral de vias altas. Como
antecedentes relevantes, el paciente habia presentado dos
episodios previos similares desde su nacimiento, de menor
gravedad y autolimitados. En la exploracion fisica se detectd
mal estado general, con taquipnea, tiraje subcostal y satu-
racion de oxigeno menor del 90%, asi como imposibilidad de
sondaje nasogastrico a través de las fosas nasales. Ante esta
situacion, se procedio6 a intubacion orotraqueal y se solicitd
una tomografia computarizada (TC) de senos paranasales.

En la TC de senos paranasales se descartd patologia
de coanas, que era la principal sospecha clinica, pero
se detectd un engrosamiento y medializacion anormal de
ambas espinas nasales maxilares (fig. 1A), condicionando
una estenosis de la apertura piriforme, que presentaba un
diametro maximo de 5,8 mm (fig. 1B). Como anomalia aso-
ciada, se detecto la presencia de un incisivo maxilar Gnico en
la linea media, también conocido como megaincisivo central
(fig. 2Ay B).

Se completd el estudio con una resonancia magnética
(RM) craneal para descartar otras malformaciones asocia-
das, que fue normal. Con los resultados de las diferentes
pruebas realizadas, el paciente se tratdo de forma con-
servadora, con buena respuesta. No precisé reparacion
quirtrgica. Actualmente se encuentra en seguimiento por
otorrinolaringologia, con evolucion favorable.

La estenosis congénita de la apertura piriforme es una
entidad infrecuente pero tratable de obstruccion de la
via aérea superior en neonatos. Presenta una incidencia
estimada de 1/25.000 nacidos vivos'. Se manifiesta clinica-
mente con episodios de distrés respiratorio, dificultad para
la alimentacidn, crisis de apnea y cianosis’. Su principal
diagnostico diferencial se establece con la atresia de coanas,
cuyos sintomas son muy similares?.

El diagnostico se realiza gracias a la sospecha clinica y
los resultados en las pruebas de imagen, siendo de elec-
cion la TC de senos paranasales sin contraste intravenoso. El
hallazgo caracteristico es una medializacion anormal de las
espinas nasales de ambos maxilares, que suelen estar engro-
sadas, condicionando todo ello una disminucion del diametro

Figura 1

Imagenes de TC de senos paranasales sin contraste
intravenoso, cortes axiales. Se aprecia un engrosamiento y
medializacion anormales de las espinas nasales maxilares (A,
flechas), condicionando una apertura piriforme anormalmente
estrecha de 5,8 mm (B).
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