NOTA CLINICA

Anomalias congénitas del sistema venoso
cavo superior. A proposito de dos casos
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ANOMALIAS CONGENITAS DEL SISTEMA VENOSO CAVO SUPERIOR. A PROPOSITO DE DOS CASOS

Resumen. Introduccion. La persistencia de la vena cava superior izquierda (VCSI) es la anomalia venosa tordcica mds
[frecuente, con una prevalencia de hasta el 2% en la poblacion general. De curso asintomdtico, su deteccion suele corres-
ponder a un hallazgo durante la cateterizacion de vias venosas centrales superiores. Reconocer alguna de sus variantes
ante dificultades durante el cateterismo puede evitarnos iatrogenia o errores diagnosticos. Casos clinicos. Caso 1: mujer
de 58 afios, con insuficiencia renal terminal en hemodidlisis. Historia de miiltiples accesos vasculares. Implantamos un
nuevo catéter en la via yugular izquierda. Técnica habitual sin anomalias. Comprobamos el buen funcionamiento de am-
bas luces y con radioscopia observamos su extremo en silueta cardiaca, con latido y un recorrido anomalo paravertebral
izquierdo. La placa de control revelé un recorrido semejante al de una VCSI. La gasometria era venosa y se practicé an-
giorresonancia magnética y angiografia para diferenciar una VCSI de posibles malposiciones. El catéter fue iitil en tres
sesiones antes de su retirada. Caso 2: mujer de 32 aiios, con sindrome de Down y disfuncion sinusal. Programada para
implante de marcapasos DDDR (doble ‘sensado’, doble estimulo y doble respuesta). Se avanzaron los cables via vena ce-
fdlica izquierda, dibujdndose una silueta de VCSI, desconocida previamente. A través del seno coronario se implantaron
en sus respectivos destinos. Chequeo normal. Conclusion. La VCSI y sus variantes congénitas son anomalias venosas no
infrecuentes, cuya deteccion durante el cateterismo de vias centrales superiores es esencial para evitar iatrogenia grave
(perforacion venosa central) y falsos diagnosticos sobre malposiciones intraarteriales o extravasculares intratordcicas.
[ANGIOLOGIA 2007; 59: 343-7]
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Introduccion general y un 10% de individuos afectos de alguna

cardiopatia congénita, en la mayoria de los casos de-
La persistencia de una vena cava superior izquierda fectos septales [1,2]. Dado su carécter asintomaético,

(VCSI) es la anomalia venosa tordcica mas frecuente la deteccidn suele deberse al hallazgo fortuito duran-

[1]. Su prevalencia llega hasta un 2% en la poblacién
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te la cateterizacion diagndstica o terapéutica de vias
venosas centrales superiores [3]. El reconocimiento
de alguna de sus variantes ante la dificultad o anoma-
lia durante el cateterismo puede evitar maniobras in-
tempestivas potencialmente fatales o graves errores
diagndsticos [4,5]. Segun la distribucién anatémica
de este drenaje, Schummer et al [4] clasificaron en
2002 el sistema cavo superior en: tipo I (anatomia
normal, prevalencia del 98%), tipo II (VCSI sin vena
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cava —VC- ‘derecha’, prevalencia
del 0,4%), tipo Il1a (VC ‘derecha’,
VCSI y vena innominada, preva-
lencia del 1%) y tipo I1Ib (VC ‘de-
recha’ y VCSI sin vena innomina-
da, prevalencia del 0,6%).

Caso clinico

Caso 1. Mujer de 58 afios, con an-
tecedentes patoldgicos de hiperten-
sion arterial, obesidad de localiza-
cion central y periférica moderada
e insuficiencia renal crénica por
enfermedad poliquistica y en he-
modidlisis periddica desde hace
seis afos. Portadora de multiples
accesos vasculares, fallidos actual-

mente, y edema en esclavina. Pre-
vio estudio eco-Doppler, decidi-
mos implantar, via yugular izquier-
da, un nuevo catéter permanente.

Puncién venosa limpia, paso
de guia sin dificultad e introduccién de dilatadores
venosos de forma rutinaria. Avanzamos el catéter sin
especial resistencia. Comprobamos con jeringas he-
parinizadas el buen funcionamiento por ambas luces
(sangre roja oscura y a presion normal de cavidades
derechas), pero con radioscopia observamos su final
y extremo en drea retrocardiaca, con latido y que, en
lugar de cruzar el plano vertebral, sigue un recorrido
—andémalo— paravertebral izquierdo. Con la paciente
asintomatica, sin alteraciones del ritmo en la monito-
rizacion y ante su buen funcionamiento, decidimos
no retirarlo.

La placa simple de control revel6 un recorrido se-
mejante al de una VCSI. Gasometria venosa normal.
La angiorresonancia magnética, la flebografia de
miembros superiores y la angiografia por el propio ca-
téter confirmaron el diagnéstico inicial (Fig. 1).

Figura 1. a) Flebografia de ambas extremidades superiores: se aprecia el catéter por la ve-
na cava superior izquierda, hasta la silueta cardiaca, y se observan las multiples estenosis
secundarias a catéteres previos; b) Angiografia a través del catéter, que contrasta el seno
coronario en la auricula derecha; c) Radiografia simple L de térax: se aprecia el catéter trans-
ltcido en posicién retrocardiaca; d) En proyeccion posteroanterior se aprecia el recorrido
paravertebral izquierdo.

El catéter se utilizé durante tres sesiones de he-
modidlisis, si bien decidimos su retirada, tanto por
flujo insuficiente como por las potenciales complica-
ciones (perforacién del seno coronario, arritmias,
sincope). Dicha retirada transcurri6 sin dificultades.

Caso 2. Mujer de 32 afios, con los antecedentes pato-
l16gicos de sindrome de Down y disfuncién del nodo
sinusal, programada para implante de marcapasos
DDDR (doble ‘sensado’, doble estimulo y doble res-
puesta). Mediante diseccion de vena cefélica izquier-
da se avanzaron los cables auricular y ventricular,
que dibujaron un trayecto de VCSI, desconocido pre-
viamente. A través de su drenaje anatomico en el se-
no coronario se implantaron, respectivamente, en la
auricula y el ventriculo derechos, sin complicaciones
(Fig. 2). La paciente permanecié asintomdtica, el
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Figura 2. Se observa el recorrido por la vena cava superior izquierda
de ambos cables para la auricula derecha y el ventriculo derecho del
marcapasos DDDR.

chequeo de los cables intraoperatorio fue normal y se
reprogram¢ posteriormente el marcapasos sin difi-
cultades afiadidas.

Discusion

Todo médico entrenado en la cateterizacion de vias
venosas centrales por motivos terapéuticos o diag-
nosticos —infusién de volumen, farmacos, monitori-
zacién anestésica invasiva (Schawn-Ganz), catéteres
para hemodidlisis, etc.— debe estar familiarizado con
las anomalias del drenaje del sistema cava superior.
La VCSI y sus principales variantes son defectos
congénitos y asintomdticos [3] cuya prevalencia en
la poblacién general llega hasta un 2%, elevdandose
hasta un 10% en pacientes con cardiopatias congéni-
tas, mayoritariamente defectos septales y también
frecuentemente estenosis o atresia pulmonar, trans-
posicion de grandes vasos y drenaje venoso pulmo-
nar anémalo [1,2,6].

Embriolégicamente, el sistema venoso es estric-
tamente simétrico y en €l suceden necesariamente
una serie de importantes transformaciones [7]. Asi,
en el embrién humano de 4 mm (4 semanas de gesta-
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cion) se reconocen dos pares de venas cardinales su-
periores y otros dos pares de venas cardinales infe-
riores. Estos sistemas venosos dardn origen a las VC
superior e inferior del organismo adulto. Durante el
segundo mes de gestacién se forma entre las partes
inferiores de las venas cardinales superiores una
union oblicua —anastomosis intercava—, que se ird
desarrollando —vena innominada—, al tiempo que in-
voluciona la parte inferior de las venas cardinales iz-
quierdas, quedando tan sélo distalmente un rudi-
mento venoso que puede comunicar el seno corona-
rio y la auricula izquierda, carente de todo interés
clinico (vena oblicua de la auricula izquierda de
Marshal) [8]. Si se conservan en todo el trayecto las
dos venas cardinales superiores, entonces el adulto
poseera dos VC superiores, conservandose la dispo-
sicion simétrica embrionaria. En estos casos, la VCSI
cruza ventral al cayado aortico y el pediculo pulmo-
nar izquierdo, incurvdndose posteriormente hacia la
derecha para drenar en un 92% de las ocasiones en el
seno coronario de la auricula derecha y en el 8% di-
rectamente en la auricula izquierda, originando un
shunt derecha-izquierda [4,7].

Segun la disposicion anatomica, Schummer et al
[4] clasificaron en 2002 el drenaje del sistema veno-
so cavo superior (Fig. 3). Como tipo I definieron la
anatomia normal del adulto, con una prevalencia en
poblacién general del 98%. En el tipo II persistiria la
VCSI, sin vestigios de la VC ‘derecha’. Remedaria
un auténtico situs inversus en el drenaje venoso del
hemicuerpo superior. Su prevalencia se estima en
torno al 0,4% en la poblacién general. El tipo I1la se
conformaria como VC ‘derecha’ junto con la persis-
tencia de la VCSI y una vena innominada bien des-
arrollada. Prevalencia del 1%. Finalmente, en el tipo
IIIb, a diferencia del anterior, no existiria la vena in-
nominada, con una prevalencia del 0,6% en pobla-
cién general. Esta disposicidn seria la mds primitiva
desde el punto de vista embrioldgico, cuando todavia
no existia la referida anastomosis intercava, en el pri-
mer mes de gestacion [7].
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Es de capital importancia reco-
nocer esta serie de anomalias ante
dificultades inusuales en el catete-
rismo de vias centrales superiores,
maxime si la técnica se hubiera lle-
vado a cabo sin radioscopia simulta-
nea. En las anomalias tipo 2 se des-

cribe la perforacion de la vena inno-
minada ‘derecha’ con hemotdrax
masivo y desenlace fatal [4]. En las
de tipo 3 suele ser habitual la confusidon con graves
iatrogenias [5] (catéter intraadrtico, intramediastini-
co, intrapleural, intrapericardico). Es condicién in-
dispensable la precision y exquisitez durante la téc-
nica de cateterizacién. Ademads, la fluoroscopia acti-
va, el registro de presiones cruentas a través del caté-
ter o la angiografia a su través nos ayudardn en el
diagnéstico in situ de una de estas anomalias. Poste-
rior al procedimiento y en caso de necesidad, nos
apoyardn el diagnéstico la radiografia simple bipla-
nar de térax, la angiorresonancia magnética, la an-
giotomografia computarizada helicoidal y la flebo-
grafia de miembros superiores (bilateral).

La presencia de catéteres dentro del seno corona-
rio puede originar hipotensidn, angina y arritmias
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Figura 3. Diferentes tipos de drenaje venoso del sistema cavo superior, modificado de
Schummer et al [4]. Se advierte explicacion en el texto.
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casos de implante de marcapasos el hallazgo de una
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En definitiva, trasciende para los clinicos el cono-
cimiento de la VCSI persistente y sus variantes, ano-
malias anatomicas no tan infrecuentes, de cara a evi-
tar tanto errores diagndsticos como posibles iatroge-
nias graves.
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CONGENITAL ANOMALIES OF THE SUPERIOR CAVAL VENOUS SYSTEM. TWO CASE REPORTS

Summary. Introduction. Persistent left superior vena cava (LSVC) is the most frequent thoracic venous anomaly, with a
prevalence of up to 2% in the general population. As it is asymptomatic, it is usually only detected during catheterisation
of the upper central veins. Recognising some of its variants when faced with difficulties during catheterisation can save us
Sfrom iatrogenic effects or diagnostic errors. Case reports. Case 1: a 58-year-old female with terminal renal failure on
haemodialysis. The patient had a history of multiple vascular accesses. We placed a new catheter in the left jugular line.
This is a usual procedure with no anomalies. We checked both lumina were functioning properly and with radioscopy we
observed its tip in the cardiac silhouette, with an anomalous left paravertebral route and beating. The control X-ray
revealed a route that was similar to that of an LSVC. Blood gas analysis showed it to be venous and magnetic resonance
angiography and angiography were performed to distinguish an LSVC from possible malpositioning. The catheter was
used in three sessions before it was withdrawn. Case 2: a 32-year-old female with Down syndrome and sinus node
dysfunction. The patient was programmed for a DDDR (dual sensor, dual stimulus and dual response) pacemaker
implant. The wires were run along the left cephalic vein, which traced a previously unknown LSVC silhouette. They were
implanted in their respective destinations through the coronary sinus. Check-up was normal. Conclusions. LSVC and its
congenital variants are venous anomalies that are not infrequent; their detection during the catheterisation of upper
central lines is essential in order to prevent serious iatrogenic effects (perforation of the central venous line) and false
diagnoses involving intra-arterial intrathoracic or extravascular malpositioning. [ANGIOLOGIA 2007; 59: 343-7]

Key words. Anomaly in the vena cava. Left superior vena cava. Persistent left cava. Venous anomaly.
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