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Persistent Left Superior Vena Cava With Absent Right Superior
Vena Cava

Vena cava superior izquierda persistente
con agenesia de la vena cava superior derecha

Sr. Editor:

La vena cava superior izquierda persistente es la variante
del drenaje venoso sistémico mas frecuente, con una
incidencia del 0,3-0,5% en la poblacion general y del 3-10% en
los pacientes con cardiopatias congénitas'. Su presencia se debe
a un defecto de la obliteracion de la vena cardinal anterior
izquierda que drena en la auricula derecha a través del seno
coronario. La dilatacion de este constituye el principal signo
ecocardiografico de sospecha. Habitualmente se trata de un
hallazgo casual, y en los dltimos afios es frecuente su
diagnostico durante el periodo prenatal. Lo mas habitual es
que se presente de forma aislada, pero se describe una mayor
incidencia de anomalias cardiacas y extracardiacas asociadas, a
la vez que su presencia se relaciona con la apariciéon de lesiones
obstructivas izquierdas?.

La vena cava superior izquierda persistente sin vena cava
superior derecha (figura A) es una anomalia menos habitual
causada por la obliteracion durante la embriogénesis de la vena
cardinal anterior derecha con persistencia de la izquierda. Su
incidencia es del 0,09-0,13% en los pacientes con cardiopatia
congénita, y en la literatura solo hay publicados casos aislados. La
serie mas larga consta de 9 casos y una revisién de la literatura®. Se
asocia a cardiopatia congénita en el 46% y a trastornos del ritmo en
el 36% de los casos®~.

Tras revisar nuestra base de datos desde marzo de 1995 hasta
julio de 2015 se han encontrado 150 pacientes pediatricos (0-18
afos de edad) con vena cava superior izquierda persistente, y de
ellos 12 (8%) con ausencia de vena cava derecha. En la tabla se
muestran las caracteristicas de dichos pacientes. Se trata de
7 varones y 5 mujeres. El diagnostico se realiz6 durante un estudio
prenatal en 6 casos (50%), posnatal en el contexto de una
cardiopatia asociada en 4 (33,3%), y en 2 (16,6%) durante la
realizacién de un estudio ecocardiografico por otro motivo (soplo
inocente y valoraciéon en neonato por sospecha de sepsis). En
nuestra serie, 7 pacientes (58%) tenian una cardiopatia asociada: 4
(57%) comunicacion interauricular, 2 (28,5%) tetralogia de Fallot y

1 (14,2%) coartacion de aorta. Los 5 restantes (42%) tenian un
corazon estructuralmente normal. Ademas, 2 pacientes (uno sin
cardiopatia y otro con una comunicacion interauricular) presen-
taron un cuadro de hipertension pulmonar grave de inicio
neonatal. De los 6 pacientes con diagnostico prenatal, 4 (66,6%)
tenian las cavidades izquierdas y el arco aértico de un tamaifio
menor que el esperado; 3 de ellos no tenian cardiopatia asociada y
presentaron una progresiva normalizaciéon posnatal, y el cuarto
presentaba una tetralogia de Fallot. En cuanto a trastornos del
ritmo, 4 pacientes (33,3%) presentaron un ritmo auricular no
sinusal y no se observaron episodios de taquicardia ventricular ni
supraventricular. Se hallaron malformaciones extracardiacas en
6 pacientes (50%), que fueron las siguientes: 4 (33,3%) tenian un
sindrome polimalformativo (tabla), 1 (8%) presentd hipoacusia y
retraso sicomotor no filiado, y otro paciente (8%) tenia sindrome de
Down. Los 6 restantes (50%) tenian un fenotipo y un cariotipo
normales.

En la evolucion, los 4 pacientes que fallecieron (33%) tenian un
sindrome polimalformativo. Dos murieron tras una crisis de
hipertensiéon pulmonar; uno de ellos tenia una comunicacion
interauricular y fallecié antes de la cirugia, y el otro tenia un
corazon estructuralmente normal. Los otros 2 pacientes fallecidos
presentaban tetralogia de Fallot; uno falleci6 tras la cirugia
correctora y el otro tras una reintervencion por insuficiencia
pulmonar grave. Los 8 restantes (66,6%) permanecen asintoma-
ticos.

Los 4 pacientes con comunicacion interauricular tenian una
gran dilatacion de las cavidades derechas y 2 de ellos requirieron
correccion quirtrgica a una edad mas temprana de lo habitual
(8 meses y 2 afios). Los pacientes con tetralogia de Fallot fueron
intervenidos a la edad habitual (antes de los 6 meses).

Se trata de la serie de pacientes con vena cava superior
izquierda persistente sin cava derecha con mayor niimero de casos
de todas las publicadas. Como conclusiones podemos decir que se
trata de una anomalia muy poco frecuente, que puede diagnosti-
carse intraditero y que su elevada asociacién con malformaciones
cardiacas y extracardiacas, asi como con sindromes polimalfor-
mativos, obliga a realizar un estudio completo en el feto,
incluyendo analisis genético. La grave dilatacion del seno coronario
(tal como muestra la figura B) y la consecuente distorsién del anillo
mitral podrian afectar intradtero el llenado del ventriculo
izquierdo, lo que justificaria su frecuente asociacién con unas
cavidades izquierdas pequefias y con otras lesiones obstructivas

Figura. A: resonancia magnética de un paciente con una vena cava superior izquierda en ausencia de vena cava superior derecha. B: plano ecocardiografico
paraesternal largo en el que se observa un seno coronario muy dilatado. SC: seno coronario; VCSI: vena cava superior izquierda.
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Tabla
Caracteristicas de los 12 casos

Pacientes Sexo Edad al diagndstico Cardiopatia/intervenida ECG Patologia extracardiaca HTP Evolucién/causa
(meses) quirdirgicamente del fallecimiento

1 M 2 - RS - - Asintomatico

2 \% 60 COA/si RAE - - Asintomatico

3 M DP CIA/si RAE RM - Asintomatico

4 \% 0 TF/si RAE SPM* - Muerte/postlQ

5 \% 1 CIA/si RS SD - Asintomatico

6 M 0 - RS SPMP Si Muerte/HTP

7 \Y DP - RAE - - Asintomatico

8 M DP - RS - - Asintomatico

9 \% DP TF/si RS SPM* - Muerte/postlQ

10 \ DP - RS - - Asintomatico

11 M DP CIA/no RS spM¢ Si Muerte/HTP

12 \" 192 CIA/si RS - - Asintomatico

CIA: comunicacién interauricular; COA: coartacion de aorta; DP: diagndstico prenatal; ECG: electrocardiograma; HTP: hipertensiéon pulmonar; M: mujer; PostIQ,
posintervencion quirirgica; RAE: ritmo auricular ectdpico; RM: retraso mental; RS: ritmo sinusal; SD, sindrome de Down; SPM: sindrome polimalformativo; TF: tetralogia de

Fallot; V: varén.
2 Fenotipo andmalo, onfalocele, diabetes.

b Fenotipo anémalo, sospecha de metabolopatia, alteracién de la sustancia blanca, hipoplasia del cuerpo calloso.

¢ Fenotipo anémalo, retraso mental, hipospadias.
4 Fenotipo anémalo, disgenesia de tronco encefalico.

izquierdas. En los pacientes con una comunicacion interauricular,
la compresion del anillo mitral podria favorecer un mayor
cortocircuito de izquierda a derecha a través del defecto, lo que
justificaria la gran dilatacion de las cavidades derechas y la
necesidad de una correccion quirtrgica precoz. En nuestra serie, los
pacientes sin otras anomalias cursaron de forma asintomatica, con
normalizacién posnatal del tamafio de las cavidades izquierdas,
por lo que creemos que la alta mortalidad observada en la serie
estaria en relacion con la presencia de otras malformaciones
asociadas.
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Nonsustained Repetitive Upper Septal Idiopathic Fascicular Left
Ventricular Tachycardia

Taquicardia ventricular idiopatica fascicular
septal superior izquierda no sostenida repetitiva

Sr. Editor:

Las taquicardias ventriculares (TV) fasciculares idiopaticas de
ventriculo izquierdo son una forma infrecuente de TV. A diferencia
de las TV idiopaticas del tracto de salida del ventriculo derecho,
cuya presentacion suele ser tanto no sostenida como monomorfica
sostenida, las TV fasciculares idiopaticas izquierdas aparecen
habitualmente en forma monomérfica sostenida. En nuestro
medio, representan menos del 10% de las TV idiopaticas remitidas
para ablacién'. Son TV que suelen ocurrir en pacientes sin
cardiopatia estructural, sensibles al verapamilo y cuyo mecanismo
es la reentrada utilizando el sistema de conduccion especifico del

ventriculo izquierdo. La forma mayoritaria de estas taquicardias
involucra al fasciculo posterior y por ello se denomina TV fascicular
posterior?, con morfologia de bloqueo de rama derecha y eje
superior; va seguida muy de lejos por la que implica al fasciculo
anterior, TV fascicular anterior, con morfologia de bloqueo de rama
derechay eje derecho. De manera excepcional se han descrito casos
que involucrarian a un tercer fasciculo, o fasciculo septal, las
denominadas TV fasciculares septales superiores, que presentan
un QRS estrecho en ocasiones idéntico al sinusal y en otros casos
con morfologia de bloqueo incompleto de rama derecha y eje
normal o derecho®~>.

Presentamos el caso de un vardn de 48 afios de edad, fumador,
que ingres6 por clinica de varios dias de evolucién de palpitaciones
en el cuello repetidas, asociadas a ligero malestar general. Tanto en
el electrocardiograma realizado inicialmente como en la telemetria
una vez ingresado, se document6 ritmo sinusal alternando con
salvas de taquicardia de entre tres y cinco latidos a 110 Ipm
con QRS con morfologia de bloqueo incompleto de rama derecha y
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