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Drenaje venoso anémailo.
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Resumen

Introduccién: Entre 0,3-0,5% de nifios nacidos presentan una vena cava superior iz-
quierda persistente, lo que lo hace una de las malformaciones congénitas mds frecuen-
tes del drenaje venoso. El drenaje de esta en la auricula derecha, ademds del drenaje de
la vena cava superior derecha en la auricula izquierda, es extremadamente infrecuente.
Caso Clinico: Se presenta el caso de un infante de 8 meses asintomdtico que es llevado
a consulta por presentar desaturaciones. El examen fisico es normal. El ecocardiograma
de contraste con solucidon salina muestra una vena cava superior izquierda persistente
que drena en la auricula derecha y un retorno anémalo de la vena cava superior dere-
cha. Se realiza una correccién quirdrgica y evoluciona de forma favorable.

Conclusidn: La presentacion en simultdneo de una vena cava superior izquierda persis-
tente que drena en la auricula derecha y una vena cava derecha que drena en la auricu-
la izquierda es extremadamente rara. La mayoria de los casos registrados se diagnos-
ticaron de manera incidental en personas adultas al no presentar sintomas.

Palabras claves: pediatria, neumologia, cardiopatias congénitas, vena cava superior izquierda persistente, se-

no coronario.

Abstract

Introduction: Between 0.3-0.5% of children born have a persistent left superior vena
cava, which makes it one of the most frequent congenital malformations of venous drai-
nage. Drainage of this vein into the right atrium, in addition to drainage of the right su-
perior vena cava into the left atrium, is extremely rare.

Clinical case: We present a case of an asymptomatic 8-month-old infant who was
taken to the clinic for desaturations. Physical examination was normal. The contrast
echocardiogram with saline solution showed a persistent left superior vena cava drai-
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ning into the right atrium and an anomalous return of the right superior vena cava. Sur-
gical correction was performed and the patient evolved favorably.

Conclusion: The simultaneous presentation of a persistent left superior vena cava dra-
ining into the right atrium and a right superior vena cava draining into the left atrium is
extremely rare. Most of the reported cases were diagnosed incidentally in adults in the
absence of symptoms.

Key words: pediatrics, pulmonology, congenital heart disease, persistent left superior vena cava, coronary

sinus.

Caso clinico

Paciente de 8 meses de edad, previamente sano, es llevado al pediatra por su madre porque no-
ta desaturaciones constantes en el monitor de O, conectado a su bebé. Menciona que se man-
tiene en 89-90%. Se le refiere al cardidlogo pediatra. Este le realiza un ECG y un ecocardiograma
y concluye que todo es normal, sin cambios eléctricos, estructurales o malformaciones congé-
nitas.

Al examen fisico, no presenta distrés respiratorio, signos de malformaciones genéticas ni de
otras patologias. No presenta cianosis en dedos ni mucosas. No presenta cianosis al lactar, llo-
rar o agitarse. Presenta una dilatacidon venosa prominente en la frente y zona periorbitaria dere-
cha. El resto del examen fisico es normal con saturaciones que oscilan entre 92-95% en reposo
y un minimo de 86% al lactar. En la clinica cardioldgica le administran 3L de oxigeno y las satu-
raciones suben a 95-98% al reposo. Con este examen fisico, el cardidlogo pediatra decide hos-
pitalizar para realizar mds estudios.

En cuanto a sus antecedentes, nacié a término, de manera espontdnea por via vaginal. AP-
GAR 8 al 1 minuto y 9 a los 5 minutos. No requirié de reanimacidn ni ningun tipo de soporte. Pe-
s06 3,93 kg y mididé 54,5 cm. A los 3 dias de nacido, fue dado de alta.

La madre tiene 27 afios. G5P1041. Cumplié todos sus controles prenatales desde las 14
semanas. Tiene antecedente de pérdidas recurrentes por lo que se le prescribié enoxaparina
sodica. Fue sometida a dos fertilizaciones in vitro. Durante el embarazo, tuvo anemia y previo al
parto presentd fiebre.

Durante la consulta, las desaturaciones persisten por lo que se coordina hospitalizarlo pa-
ra realizar mds estudios en conjunto con neumologia pedidtrica. Dentro de la hospitalizacion, le
realizan algunas pruebas como radiografia de térax (Figuras 1a, 1b), panel sanguineo completo
y marcadores de inflamacién aguda.

El cardidlogo repite el ecocardiograma donde encuentra un foramen oval permeable (FOP)
con un shunt de izquierda a derecha. Se decide hacer un ecocardiograma de contraste con solu-
cién salina o “bubble test” en inglés inyectdndose la solucidn salina agitada en el brazo izquier-
do. Se encuentra una vena cava superior izquierda persistente (VCSIP) que drena a un seno co-
ronario dilatado fenestrado y el FOP no se convierte en un shunt de derecha a izquierda cuando
cambia de posicidn por lo que concluyen que el problema no es cardiaco.

El equipo de neumologia recomienda un andlisis de gases arteriales (AGA), una tomografia
axial computarizada (TAC) de alta resoluciéon y una TAC con angiografia de térax. EI AGA, en ai-
re ambiental, muestra un pH de 7,40; una pO, de 51 mmHg; una pCO, de 27 mmHg; SatO, de
85,6%; HCO, de 16,6 mmol/L; exceso de bases de -6,8 mmol/L. Estos valores se interpretan co-
mo una alcalosis respiratoria compensada mds una hipoxemia severa. La TAC de alta resolucién
es negada, pero se realiza una TAC con angiografia (Figura 2) y una reconstruccién tridimensio-
nal de ella (Figura 3a, 3by 3c). En la reconstruccion, se puede ver la VCSIP y el seno coronario di-
latado previamente descrito (SC). En la figura 3, se puede ver cdmo la vena cava superior dere-
cha (VCSD) se conecta a la auricula izquierda (Al) y genera un shunt de derecha a izquierda que
explica la hipoxemia. Ademds, se puede ver como la VCSIP drena en la auricula derecha (AD).
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Finalmente, en la figura 3c se puede ver el punto de unién entre la VCSD y la Al

Figura 1a.
Radiografia de térax AP: campos pulmonares y silueta cardiovascular normal con leve rotacién mediastinal a la

derecha.
AP: anteroposterior

Figura 1b.
Radiografia de térax lateral: campos pulmonares y silueta cardiovascular normal con leve rotacién mediastinal a
la derecha
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Figura 2.
Corte coronal de TAC con contraste, se aprecia claramente la presencia de dos venas cavas superiores.

TAC: tomografia axial computarizada; VCSD (flecha roja): vena cava superior derecha; VCSIP (flecha amarilla):
vena cava superior izquierda persistente.

Figura 3a.
Reconstruccidn tridimensional de TAC con angiografia vista anterior. Punto aproximado de unién de VCSIP con la
AD (flecha verde).

TAC: tomografia axial computarizada; VCSD (flecha roja): vena cava superior derecha; VCSIP (flecha amarilla):

vena cava superior izquierda persistente. AD (flecha verde): auricula derecha.
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Figura 3b.
Reconstruccidn tridimensional de TAC con angiografia vista posterior. Punto aproximado de unién de VCSD con la
Al (flecha verde).

TAC: tomografia axial computarizada; VCSD (flecha roja): vena cava superior derecha; VCSIP (flecha amarilla):
vena cava superior izquierda persistente. Al (flecha verde): auricula izquierda

Figura 3c.
Reconstruccidn tridimensional de TAC con angiografia vista posterior. Punto aproximado de unién de VCSD con la
Al (flecha verde).

TAC: tomografia axial computarizada; VCSD (flecha roja): vena cava superior derecha; entrada Al (flecha
anaranjada): punto de unién de la VCSD con la auricula izquierda
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Con estos hallazgos tomogrdficos, se repite el “bubble test”, esta vez inyectando la solucidn
salina por el brazo derecho. En los resultados, se confirma la conexién andmala de la VCSD con
la cupula de la Al, una conexidn venosa pulmonar parcialmente anémala de las venas pulmo-
nares superior y media derecha a la VCSD cerca de la entrada de la Al y una comunicacion in-
terauricular superior pequeia. También se encuentra una VCSIP que drena al seno coronario.

Tratamiento

Se decide en un manejo quirdrgico y se realiza una transeccién de la vena cava superior dere-
cha cefdlica a la entrada de las venas pulmonares derechas, translocacion de la vena cava su-
perior derecha a la orejuela auricular derecha con aumento del parche anterior y cierre primario
de la comunicacion interauricular.

Evolucién

En el control postoperatorio, no hay comunicacién interauricular residual, segiin las imdgenes y
el mapeo del flujo en color. La funcién valvular es normal con insuficiencia tricuspidea trivial e in-
suficiencia pulmonar leve. Tamanos normales de la cdmara. Funcidn sistdlica ventricular normal.
Vena cava superior izquierda a seno coronario dilatado. Sin derrame pericdrdico. El dltimo AGA,
en aire ambiental, muestra un pH de 7,37; una pO, de 70 mmHg; una pCO, de 40 mmHg; SatO,
de 93,5%; HCO, de 23 mmol/L; exceso de bases de -2,1 mmol/L. Esto muestra una gran mejoria
en todos los pardmetros, revirtiéndose también la alcalosis respiratoria.

Discusion
La vena cava superior izquierda persistente (VCSIP) es una de las malformaciones congéni-
tas mds frecuentes del drenaje venoso,** generalmente asociado a otras malformaciones como
seno coronario dilatado, y ocasionalmente fenestrado donde suele drenar esta vena.® Se esti-
ma que entre 0,3-0,5% de nifios nacidos presentan esta malformacion. Una malformacién mu-
cho mds infrecuente es el drenaje venoso andmalo de la vena cava superior derecha en la auri-
cula izquierda y, ademds, que la VCSIP drene en la AD, como se presenta en nuestro caso.+¢7

La hipoxemia puede ser causada por distintos factores como la alteracién de la relacién ven-
tilacién — perfusion (V/Q), alteracion de la difusidn en los capilares pulmonares, shunt de dere-
cha aizquierda, hipoventilacién e hipercapnia, y presion barométrica disminuida con bajo oxige-
no (como en los nevados, por ej.).81°

La alteracién de la relacion ventilacidn — perfusion (V/Q) hace referencia a una pérdida del
balance entre la ventilacion y la perfusion. La alteracion de esta relacidon V/Q puede ser alta o
baja dependiendo de cudl de estos dos valores se altere. Regiones de baja ventilaciéon compa-
rada con perfusién hardn una alteracién V/Q baja. En esta se ve una concentracién de O, baja'y
de CO, alta.t*°

Por otro lado, en la alteracion V/Q alta, estard bien ventilado, pero mal perfundido, y se verd
una concentracién alta de O, y baja de CO,. Las etiologias de esta naturaleza suelen responder
bien a oxigeno, excepto los shunts; sin embargo, esta regla no se cumplié en nuestro paciente.
Estas alteraciones se verdn reflejadas como un aumento de la gradiente de presién de O, alveo-
lo-arterial (A-a).810

El shunt de derecha a izquierda es un caso extremo de desbalance del V/Q donde la sangre
pasa del lado derecho del corazén al izquierdo, sin ser oxigenada. Hay dos tipos de shunts de
derecha a izquierda que se asocian con distintas etiologias. El shunt anatémico hace referencia
a cuando los alvéolos son evitados anatémicamente. Un ejemplo de esto es un shunt intracar-
diaco. Por otro lado, estd el shunt fisioldgico, cuando un alvéolo que no estd ventilado, pero si es
perfundido como en el caso de la atelectasia.®1°

La alteracidon de la difusidon en los capilares pulmonares suele ser la consecuencia de inflama-
cion, fibrosis o destruccidn alveolar y/o intersticial. Cuando la distancia entre el capilary el alveo-
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lo aumenta (por el engrosamiento) o es destruida, el movimiento de oxigeno del alvéolo al capi-
lar se hace mds dificil o se vuelve imposible. La hipoxemia por alteraciéon de la difusion suele ser
inducida por el ejercicio.?1°

La hipoventilacidn hace referencia a la sub-ventilacién alveolar. Las anomalias que causan
hipoventilacidn pura son los trastornos neuromusculares centrales y periféricos, los trastornos
de la caja tordcica que dan un patrdn restrictivo, varios fdrmacos especialmente narcéticos y
cualquier causa de hipercapnia.t-1©

Sabiendo todo esto, al paciente se le halla un shunt de derecha a izquierda y uno de izquier-
da a derecha que causa que la sangre se mezcle en multiples cdmaras cardiacas, lo que podria
ser una explicacién de porqué estos pacientes mantienen saturaciones entre 85% y 95% sin sin-
tomatologia. Nuestro paciente responde bien a la correccidn quirldrgica anatémica con resolu-
ciéon del shunt veno-arterial y sus saturaciones se normalizan.

Conclusion

La presentacion en simultdneo de una vena cava superior izquierda persistente que drena en la
auricula derecha y una vena cava superior derecha que drena en la auricula izquierda es extre-
madamente rara. La mayoria de los casos registrados se diagnosticaron de manera incidental
en personas adultas al no presentar sintomas.
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