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RESUMEN

La ausencia de vena cava superior derecha con persistencia de vena cava superior izquierda es
una rara anomalia del retorno venoso al corazén. Presentamos el caso de un paciente con una
miocardiopatia dilatada, clase funcional IV (NYHA), que fue sometido a un trasplante cardfaco
ortotépico. Aunque encontramos esta anomalfa durante la cirugfa, su resolucién no tuvo incon-
venientes. Realizamos una revisién de los diferentes casos comunicados en el mundo y la evo-
lucién embriolégica de esta patologfa. Dado que en estos pacientes no hay alteraciones hemodi-
namicas, no es ficil el diagnéstico antes de la cirugfa. De todas maneras, diferentes signos de-
tectados por ECG, radiografias, ecografias, tomograffa axial computarizada y angiograffas pue-
den alertarnos. La importancia del diagnéstico antes de la cirugfa radica en que permite realizar
modificaciones en la ablaci6n del corazén del donante y la reconstruccién de la vena cava supe-
rior derecha es posible para seguir el control de la inmunosupresién con biopsias por vfa supe-
rior derecha. REv ARGENT CARDIOL 2001; 69: 212-216.

Palabras clave Ausencia de vena cava superior derecha - Trasplante cardfaco ortotépico -
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INTRODUCCION

La ausencia de vena cava superior derecha (VCSD)
es una rara anomalia congénita asociada, cuando
ocurre, con la persistencia de la vena cava superior
izquierda (PVCSI), esencial en estos casos para el re-
torno venoso de la mitad superior del cuerpo.

Su frecuencia en la poblacién general no se halla
debidamente aclarada pero no es elevada, Lenox y
colaboradores, (1) en una serie de 4.825 cateterismos
realizados en un periodo de 12 afios en el Children's
Hospital de Pittsburgh encontraron 5 casos (0,1%)
pero debe tenerse en cuenta que esta incidencia se
encontré en una poblacién con sospecha de otro de-
fecto cardiaco congénito y no en una poblacién ge-
neral, donde seguramente seria menor.

Existen recopilados en la literatura mundial alre-
dedor de 90 casos. (2)

Su presencia est4 asociada indefectiblemente con
la PVCS], cuya frecuencia es del 0,3%-0,5% (3-6) en
la poblacién general. Este porcentaje aumenta, en ca-

sos con algtin otro defecto cardfaco asociado, al 2
4%. (4, 5) En aquellos pacientes con situs inverst
la frecuencia aumenta al 40%. (5)

La ausencia de VCSD se presenta alrededor ¢ |
10% de los casos de PVCSI. (6)

La presencia de este tipo de anomalfa en el ret:
no venoso en general no provoca alteraciones hen
dindmicas, incluso puede pasar inadvertida duran ¢
toda la vida o hallarse durante la realizacién de
cateterismo, de la colocacién de una via central o el
trodo de un marcapaso o encontrarse en la autop:

Adquiere mayor relevancia en aquellos pacic
tes que deben ser sometidos a circulacién extrac
pérea para la reparacién de otro defecto cardia?
mediante cirugfa a corazén abierto y para aquell®
que recibirdn un trasplante cardfaco (TxC) como ol
Caso que nos ocupa,

Hasta el afio 1995 se habfan publicado 9 casos ¢
TxCy PVCSI, de los cuales 6 presentaban doble VC?
y 3 ausencia de VCSD. (4)
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CASO CLINICO

CM, de 41 aiios, de sexo masculino, con antece-
dentes de tabaquismo, hipertensién arterial, sobre-
peso y estrés y presentaba una miocardiopatfa dila-
tada, en clase funcional IV (NYHA), fue internado
en reiteradas oportunidades durante los afios 1998
y 1999 por insuficiencia cardiaca congestiva.

La serologia de Chagas fue negativa. La radiogra-
fia de térax mostré un IC/T de 0,72.

El ecocardiograma realizado el 3 de mayo de 1999
informa dilatacién severa de cavidades izquierdas
con deterioro severo de la funcién sist6lica global
del ventriculo izquierdo, hipocinesia global severa,
marcada dilatacién del seno coronario que ¢n su
momento se relacioné con la dilatacién miocirdica
y NO como un signo que pudiera orientar al diag-
néstico finalmente hallado.

La cinecoronariografia evidenci6 arterias corona-
rias normales y deterioro severo de la funcién ven-
tricular izquierda. Se le realizé un TxC ortotopico
de urgencia el 1 de septiembre de 1999.

Durante la cirugia se constaté la PVCSI con au-
sencia de VCSD.

Se ingresé en CEC y se realiz6 canulacién arterial

Cardinal anterior

de la aorta ascendente y venosa de la VCI por via
auricular y de la VCSI con cdnula colocada en ella.

La cardiectomia se realiz6 respetando ambas au-
riculas para realizar anastomosis biauricular, tenien-
do especial cuidado en la preservacién del seno co-
ronario del receptor y del donante.

El posoperatorio transcurrié sin complicaciones,
el paciente fue dado de alta y los controles se realiza-
ron por consultorios externos. Las biopsias por pun-
cién posoperatorias se efectuaron por via femoral.

DISCUSION

La presencia de estas anomalias del retorno ve-
noso del térax no impide la realizacién del TxC, pero
obliga a realizar algunas consideraciones ya que su
frecuencia, si bien no es elevada, es una realidad que
el cirujano debe resolver durante el acto quirtirgico.

Mc Giffin y colaboradores (7) en 1984 y Reed Quin
y colaboradores (8) en 1992 publicaron sendos casos
de PVCSI y ausencia de VCSD.

Thomas Spray y colaboradores (9) publicaron en
1993 una serie de 18 pacientes a quienes se les realiz6
un TxC ortotdpico por sindrome de hipoplasia del
corazén izquierdo, de los cuales 4 presentaban PVCSI.
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Fig. 1. Desarrollo del sistema venoso. (10)
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Lépez Gonzdlez y colaboradores (4) publicaron
en 1994 un caso de duplicacién de VCS y TxC al rea-
lizar una revisién de los 10 afios previos, en la que
hallaron 9 casos de TxC y PVCS]I; de éstos, 3 presen-
taban ausencia de VCSD.

Arguero y colaboradores (3) en 1997 describieron
otro caso en el que la canulaci6én de la PVCSI se rea-
liz6 a través de la auricula derecha.

Si realizamos un recuerdo embriolégico del siste-
ma venoso (10) vemos que la sangre regresa al cora-
z6n de la region cefdlica mediante las venas cardi-
nales anteriores (VCA) y desde la region caudal por
las venas cardinales posteriores (VCP). Ambas son
bilaterales y se unen a derecha e izquierda forman-
do sendos conductos de Cuvier (CC) o venas cardi-
nales comunes que desembocan en el seno venoso
(Figura 1).

En el embrién, en la quinta semana se observa
c6mo entre las dos venas cardinales anteriores apa-
reci6 una anastomosis oblicua entre la parte distal
de la VCAI y la proximal de la VCAD.

Posteriormente se produce la atrofia del sector
préximo al corazén de la VCAI entre la anastomosis
intercardinal y el conducto de Cuvier izquierdo. El
CCD junto con el segmento comprendido entre él y
la anastomosis intercardinal forman la VCSD. El seg-
mento distal de la VCAD forma el tronco braquice-
falico primero y la yugular interna después. La
anastomosis intercardinal forma el tronco braquice-
falico izquierdo o innominado.

En la anomalia que estamos tratando se produce
una falta en la atrofia o regresién de la VCAI que
persiste hasta su embocadura en el seno coronario
formado a expensas del sector izquierdo del seno
venoso y de la porcién proximal del CCI. Cuando se
asocia con la falta de desarrollo de la VCAD y del
CCD se genera la ausencia de VCSD.

Sila detenci6n en el desarrollo ocurre precozmen-
te, la VCSI puede drenar directamente en la auricu-
la izquierda, lo cual genera un shunt de izquierda a
derecha y consecuentemente una cardiopatia
cianética (7% de los casos de PVCSI). (6)

La importancia del diagn6stico preoperatorio radi-
ca en que pueden realizarse modificaciones técnicas
en la ablacién que permitirian la reconstruccién de la
VCSD. En consecuencia debe prestarse atencién a los
distintos exdmenes complementarios solicitados.

El diagnéstico puede ser fortuito durante un es-
tudio hemodindmico, la colocacién de un catéter, una
via venosa central o un electrodo de marcapaso, (6)
durante la realizacién de un acto quirtrgico o en la
autopsia, ya que en general estas anomalias no pre-
sentan repercusién hemodindmica y por lo tanto el
examen clinico es negativo.

Existen algunos signos que nos permiten sospe-
char su presencia, en especial la PVCS], ya que la

ausencia de VCSD es més dificil de diagnosticar en
forma preoperatoria.

La radiologia del térax puede mostrar un ensan-
chamiento del arco aértico en casos de PVCS], el cual
no es evidente cuando se asocia con ausencia de
VCSD. También pueden observarse sombras o fran-
jas paramediales o imégenes en media luna entre ¢|
arco adrtico y el tercio medio de la clavicula.

La radiografia de térax puede evidenciar el tra-
yecto anormal de las vias venosas colocadas desde
la izquierda.

El ECG puede mostrar algunas alteraciones eléc-
tricas de la conduccién auriculoventricular y el rit-
mo nodal es frecuente. Asimismo, puede presentar-
se ritmo del seno coronario con cambios de la onda
P en las derivaciones I, IT y III. (8)

La ecocardiografia bidimensional muestra ur
importante aumento de las dimensiones del senc
coronario, hecho que si bien se halla presente er
pacientes con miocardiopatia dilatada, es mayo
cuando hay una PVCSI y aun mayor en los casos d:
ausencia de VCSD. (11)

La visi6n supraesternal revela la PVCSI, pero n
precisamente la ausencia de la VCSD. En estos caso:
puede ser de utilidad la realizacién de ecografia de
contraste mediante la inyeccién de 1 ml de solucién
salina desde las venas del brazo derecho, que permi-
te evidenciar la presencia de PVCSI porque el contras-
te sube desde la desembocadura del seno coronaric
(2) En los casos de doble cava superior, el contrast
aparecerd de esta forma si se inyecta desde la izquier
da o de arriba abajo si se hace desde la derecha. (11

La certeza de que el aumento del seno coronari
diagnosticado por ecograffa transversa es especifi
co de ausencia de VCSD merece el anilisis que a
respecto hacen Oguni y colaboradores, (2) del Hea:
Institute de Tokio. Ellos miden los didmetros mayo
y menor del seno coronario en el eje largo al fin de |-
didstole y lo relacionan con la superficie corpora
De esa férmula se halla un resultado que segun e:
tos autores orientaria a la PVCSI con ausencia d
VCSD si es mayor de 300 o sélo de PVCSI si es m«
nor de 300.

Didmetro mayor x didmetro menor (mm)

Area corporal (m?)

La tomografia axial computarizada de térax pue-
de mostrar un ensanchamiento del drea retrocardiaca
generada por la PVCSI

El cateterismo derecho. generalmente se realiza
por via femoral y en consecuencia no se evidencia la
anomalfa, Su realizacién por el miembro superior
izquierdo puede mostrar el trayecto de la PVCSI.

La angiografia de la auricula izquierda puede
mostrar una muesca del borde inferior generada por
el seno coronario agrandado.
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Fig. 2. A. Técnica de trasplante sin diagn6stico previo de ausencia de VCSD y PVCSI. B. Técnica de trasplante cardfaco con diagnéstico

previo de ausencia de VCSD y PVCSI.

Con respecto a las tacticas quirtirgicas para re-
solver esta anomalia congénita, en el caso en que
se efectiie un trasplante cardiaco ortotépico, de-
ben adecuarse segiin haya o no un diagnéstico
previo de ese trastorno y al interés en reconstruir
la VCSD.

1. Si no existe diagnéstico previo, habitualmente
en la ablacién del 6rgano procurado no se incluyen
laVCSDy el tronco innominado, por lo que durante
€l TxC se realizard una canulacién venosa de la VCI
y de la VCSI sobre la misma y ocluyendo la perica-
nula con un torniquete o clampeéndola proximal al
corazén una vez ingresado en CEC o, como sugie-
Ten Arguero y colaboradores, (3) dejando una cdnu-
lalibre en 1a AD y progreséndola luego a través del
%eno coronario y asegurdndola por ultimo con un
torniquete alrededor de ella.

La primera fue la t4ctica adoptada por nosotros
Para resolver la presencia de esta anomalia y la co-
locacién del injerto. Por supuesto, en estos casos es
Necesaria la preservacion de ambos senos corona-
rios, del donante y del receptor.

Mc Giffin y colaboradores (7) proponen dos va-
lantes para el caso de que no exista diagnostico pre-
Vio y se desee reconstruir la VCSD:

a) Una es la descripta (Figura 2, A) pero ellos su-
gieren complementar, una vez realizada la anasto-
mosis auricular, con la reconstruccién de la VCSD

|

interponiendo una prétesis entre la auricula dere-

.cha y el tronco innominado.

Esta conducta gener6 algunas controversias, ya
que la presencia de una prétesis en un paciente inmu-
nodeprimido puede aumentar el riesgo de infeccién.

b) La otra efectiia la reconstruccién para favore-
cer la realizaciéon de biopsias posoperatorias por via
superior derecha y consiste en interrumpir el tronco
innominado en su unién con la PVCSI y, llevédndolo
hacia abajo, se anastomosa con la VCSD o la auricu-
la derecha del donante. La PVCSI permanecerd in-
tacta y el paciente presentara doble cava superior.

2. Si existe un conocimiento previo de la PVCSI,
existen técnicas de reconstruccién de la VCSD; para
ello es necesario conservar la VCSD y el tronco in-
nominado del donante y se realiza la anastomosis
terminolateral en el tronco innominado del recep-
tor. En este caso la PVCSI puede ser interrumpida
(Figura 2, B).

Una variante de este método es la propuesta por
Yacoub y colaboradores, (12) en la cual la anastomo-
sis se hace terminoterminal entre la PVCSI distal y
la VCSD del donante, realizando el pasaje a través
del seno transverso de Theile; en este caso se inte-
rrumpe la PVCSI proximal, Esta técnica no es muy
favorable para llevar a cabo las biopsias con el bidto-
mo flexible debido al trayecto del sector venoso re-
construido.
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En aquellos casos en que no se efecttia la recons-
truccién de la VCSD, el abordaje para las biopsias es
la via femoral.

Si el paciente presenta doble VCS, la izquierda
puede permanecer intacta y las biopsias se realizan
por la via habitual desde la derecha.

SUMMARY

HEART TRANSPLANTATION IN A CASE OF
CAVA VEIN ABSENCE

Absence of the right upper cava vein with persist-
ent left upper cava vein is a rare anomaly of heart
venous return. Here we report the case of a patient
with dilated cardiomyopathy, functional class IV
(NYHA), who underwent orthotopic heart trans-
plantation. Although we discovered this anomaly
during the surgery we could perform the procedure
without problems. Afterwards we extensively re-
viewed worldwide case reports and the embryo-
logical evolution of this pathology. As there are no
hemodynamic alterations in these patients, diag-
nosis is not easy before surgery. However there are
differents signs (ECG, Rx, ultrasonographic, tomo-
graphic and angiographic) that may alert us about
the presence of this anomaly preoperatively. The
importance of the diagnosis before surgery is that
modifications in the procedure of ablation of do-
nor’s heart can be performed to allow the recon-
struction of right upper vein as a useful structure
to obtain postoperatory biopsies and control
Immunosupression.

Key words Absent right upper cava vein -
Orthotopic heart transplantation -
Persistent left upper cava vein
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