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Diagnostico prenatal y
repercusiones perinatales de la
persistencia de vena cava superior
izquierda. Serie de casos y revision
bibliografica

Ricardo Saviron-Cornudella,* Diego Lerma-Puertas,? Marta Palacios-Lazaro,?
Ignacio Adiego-Calvo,?® Carolina Corona-Bellostas,* Ana Cisneros-Gimeno,®
Marta Lopez-Ramédn,® Juan DeLedn-Luis’

Describir las anomalias asociadas y las repercusiones
perinatales de la persistencia de la vena cava superior izquierda en
el feto y revisar la bibliografia.

Estudio descriptivo, transversal y retros-
pectivo efectuado de enero de 2009 a diciembre 2012 en la Unidad de
Diagnéstico Prenatal del Departamento de Obstetricia y Ginecologia
del Hospital Universitario Miguel Servet de Zaragoza, Espana. El estu-
dio incluy6 a todos los fetos con diagndstico prenatal de persistencia
de la vena cava superior izquierda establecido durante los controles
gestacionales ecograficos.

Se diagnosticaron 21 casos de persistencia de la
vena cava superior izquierda entre las 20 y 35 semanas de em-
barazo. El 29% de los casos se detecté en la ecografia de las 20
semanas; 9 casos (43%) tuvieron anomalias cardiacas o extracar-
diacas asociadas y en 2 casos (10%) se encontrd, ademads, trisomia
21, ambos con anomalias cardiacas asociadas. En 4 casos (19%)
no hubo vena cava superior derecha. En los casos aislados la evo-
lucién fue favorable.

Puesto que la persistencia de la vena cava supe-
rior izquierda se asocia, frecuentemente, con anomalias cardiacas
y extracardiacas estd justificada la ecografia morfolégica fetal de-
tallada y una ecocardiografia con posterior seguimiento antenatal.
Si es aislada, la evolucion obstétrica y el pronéstico perinatal seran
favorables, como ha sucedido en los casos de persistencia de la
vena cava superior izquierda aislados, con ausencia de vena cava
superior derecha.

Vena cava superior; vena cava superior izquierda;
trisomia 21, ultrasonido; ecocardiografia fetal.
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Prenatal diagnosis and perinatal results
of the persistent left superior vena cava.
Cases series and literature review.

Ricardo Savirén-Cornudella,* Diego Lerma-Puertas,? Marta Palacios-Lazaro,?
Ignacio Adiego-Calvo,? Carolina Corona-Bellostas,* Ana Cisneros-Gimeno,®
Marta Lépez-Ramon,® Juan DelLedn-Luis’

to describe the associated anomalies and perinatal results
in fetuses diagnosed with persistence of the left superior vena cava
and to conduct a review of the literature.

a descriptive, cross-sectional, retrospec-
tive study conducted between January 2009 and December 2012 in
the Prenatal Diagnostic Unit of the Obstetrics and Gynecology De-
partment at the Miguel Servet University Hospital in Zaragoza, Spain.
The study included all fetuses with prenatal diagnosis of persistence
of the left superior vena cava performed during gestational ultrasound
controls in that period.

21 cases of persistence of the left superior vena cava were
diagnosed between 20 and 35 weeks. Only 29% of the cases were
detected on ultrasound at 20 weeks. 9 cases (43%) had associated
cardiac or extracardiac anomalies and two cases (10%) associated
trisomy 21, both with associated cardiac anomalies. In 4 cases (19%)
there was an absence of right superior vena cava. In isolated cases,
the evolution was favorable.

The presence of persistence of the left superior
vena cava is frequently associated with cardiac and extracardiac ab-
normalities, so in the case of diagnosis, detailed fetal morphological
ultrasound and echocardiogram are justified with subsequent antenatal
follow-up. In the case of being isolated, it has an obstetric evolution
and a favorable perinatal prognosis, results that were also presented in
isolated persistence of the left superior vena cava cases with absence
of right superior vena cava.

Superior vena cava; Left superior vena cava; Trisomy
21; Ultrasound; Fetal echocardiography.
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sisttmico en adultos. Su incidencia se estima,
aproximadamente, en 0.5% de la poblacion ge-
La persistencia de la vena cava superior izquier- neral y en 3-10% de pacientes con cardiopatias

da es la variante mds comdin del retorno venoso congénitas.
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En los casos de persistencia de la vena cava
superior izquierda es habitual que la vena cava
superior derecha también persista, en coexistencia
con dos cavas superiores, pero en ocasiones pue-
de estar ausente, sin conocerse su incidencia real.

Estos casos no son comunes sino realmente ex-
cepcionales, y no por ello es menos importante
el diagnostico prenatal de persistencia de la vena
cava superior izquierda pues alin con su rareza es
posible la asociacion con anomalias congénitas
cardiacas y otros defectos extracardiacos; por eso
su deteccidn justifica un examen fetal detallado,
incluida la ecocardiografia.

En nuestro centro establecimos el diagnéstico
de 21 casos de fetos con persistencia de la vena
cava superior izquierda y recopilamos los datos
maternos, del examen ecogréafico prenatal y del
desarrollo y seguimiento postnatal.

El objetivo de este estudio fue: describir las ano-
malias asociadas y las repercusiones perinatales
de fetos con persistencia de la vena cava superior
izquierda y revisar la bibliografia.

Estudio descriptivo, de corte transversal y retros-
pectivo, llevado a cabo entre el 1 de enero de
2009y el 31 de diciembre de 2012, en poblacion
de bajo riesgo, en la Unidad de Diagndstico
Prenatal del Departamento de Obstetricia del
Hospital Universitario Miguel Servet de Zara-
goza, Espana. El estudio incluyé a todos los
fetos con diagnéstico prenatal ecogréfico de
persistencia de la vena cava superior izquierda
establecido en las ecografias de control gesta-
cional del segundo o tercer trimestre. Todas se
efectuaron con sonda transabdominal de 4-8
MHz (Voluson E6 o Voluson E8; GE Medical
Systems, Austria). Los examenes cardiacos fetales
se realizaban de acuerdo con los estandares de
las gufas clinicas internacionales de ultrasonido.

El diagnéstico prenatal de persistencia de la vena
cava superior izquierda se basé en el hallazgo de
un corte transversal anémalo, de tres vasos en el
mediastino superior, en el que se encontraba un
vaso supernumerario a la izquierda de la arteria
pulmonar y del ductus arterioso.

En los casos de sospecha de persistencia de la
vena cava superior izquierda se practica una
ecografia morfolégica detallada para descartar
otras anomalias extracardiacas y el paciente
se remite al servicio de Cardiologia Pediatrica
para que ahi se practique una ecocardiografia
fetal con fines de confirmacién y seguimiento
posnatal. Lo comin es que las anomalias aso-
ciadas se diagnostiquen en el mismo momento
de la sospecha ecografica de persistencia de
la vena cava superior izquierda, aunque la
confirmacién de otras anomalias cardiacas se
establezca en la ecocardiografia fetal. En los
casos de persistencia de la vena cava superior
izquierda, con asociacién con otras anomalias o
por ansiedad materna, se ofrecia la realizacion
de cariotipo fetal.

De los casos confirmados de persistencia de la
vena cava superior izquierda se recopilaron los
siguientes datos: edad, paridad y antecedentes
médicos maternos, cribado combinado del pri-
mer trimestre, edad gestacional en el momento
de la ecografia, sexo fetal, tipo de persistencia
de la vena cava superior izquierda y anomalias
cardiacas y extracardiacas asociadas, cariotipo
fetal (si realizado), forma de terminacion del
embarazo, peso del recién nacido, prueba de
Apgar, pH del cordén umbilical y evolucion
clinica posnatal.

Se registraron 15,574 partos y de éstos hubo 21
casos con diagnéstico prenatal de persistencia de
la vena cava superior izquierda, 20 de ellos en
gestaciones simples y una en gestacién gemelar
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bicorial. El Cuadro 1 describe los hallazgos clini-
cos y ecograficos y las repercusiones perinatales
en esos fetos.

Por lo que se refiere a los antecedentes médicos
de las embarazadas, solo destacé un caso de sin-
drome antifosfolipidico con hipotiroidismo, una
trombofilia (mutacién del factor V de Leyden)
y dos casos de diabetes. La mediana de edad
materna fue de 33 afios (22-41 afos), y 62%
(13 de 21) fueron primiparas. Se diagnosticaron
6 casos (29%) durante la ecografia del segundo
trimestre y en 15 casos (71%) en el tercer trimes-
tre; la mediana fue de 26 semanas. Por lo que
corresponde a los datos fetales se observé que la
persistencia de la vena cava superior izquierda es
mas frecuente en varones que en mujeres (13 de
21), aunque en los casos aislados encontramos
una proporciéon de 1 a 1.

En todos los casos de persistencia de la vena
cava superior izquierda el drenaje se realiz6 por
medio de un seno coronario dilatado y s6lo en
cuatro casos la vena cava superior derecha estu-
vo ausente, sin asociar otras anomalias cardiacas
o extracardiacas graves.

Dos casos tuvieron cromosomopatias, ambos
trisomfa 21 y con anomalias ecogréaficas adi-
cionales, un canal auriculo-ventricular y una
comunicacién interventricular, que fueron la
indicacion del cariotipo. En ninguno de los
dos casos se realizé el cribado combinado del
primer trimestre.

De los 19 casos restantes, sin anomalias cro-
mosdémicas, comprobados por cariotipo fetal o
considerandolo si el fenotipo resulté normal al
nacer, 12 fueron aislados y 7 tuvieron anomalias
asociadas; excepto en un caso no realizado, nin-
guno mostré en la ecografia del primer trimestre
una translucencia nucal por encima del percentil
95 o un cribado combinado positivo. De los
que tuvieron anomalias asociadas antes del na-
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cimiento, dos tuvieron anomalias cardiacas, un
defecto septal ventricular y un drenaje venoso
pulmonar anémalo parcial, ambos relacionados
con otras anomalias extracardiacas; en todos
estos casos se continué el embarazo. Uno de
ellos fue un parto prematuro, la tnica gestacion
gemelar, que ocurrié a las 26 semanas de emba-
razo. Los 18 embarazos restantes culminaron en
parto, posterior a las 36 semanas (limites 36-41).
Los casos aislados no tuvieron complicaciones
postnatales durante el periodo de seguimiento y
todas las complicaciones sucedieron en los fetos
con anomalias asociadas.

El desarrollo de la persistencia de la vena cava
superior izquierda es un complejo proceso
embriolégico. Durante la cuarta semana de
gestacion la sangre venosa de la cabeza y de la
mitad superior del cuerpo se drena mediante un
sistema bilateral distribuido de forma simétrica
(las dos venas cardinales anteriores). Mientras
las venas cardinales derecha anterior y comin
forman la vena cava superior derecha, la persis-
tencia de la vena cava superior izquierda puede
atribuirse a la persistencia de la parte proximal
de la vena cardinal anterior izquierda.

La incidencia se estima, aproximadamente, en
0.3-0.5% de la poblacion general; el grupo de
alto riesgo es de 0.9%, aproximadamente,’ y en
3-10% de pacientes con cardiopatias congénitas."®
Nuestra incidencia en poblacion de bajo riesgo
es menor que la reportada previamente (0.15%).

Se ha descrito su asociacién con anomalias car-
diacas, extracardiacas y cromosémicas, aunque
muchos estudios previos quiza sobreestimaron
la incidencia porque se efectuaron en poblacién
de alto riesgo.”'® De acuerdo con una revisién
sistematica reciente de Gustapane y su grupo,
60.7% de los fetos con persistencia de la vena
cava superior izquierda tuvieron una cardiopatia
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Cuadro 1. Detalles clinicos y ecogréficos de los casos de persistencia de vena cava inferior (continia en la siguiente pagina)

Caso 1

Caso 2

Caso 3

Caso 4

Caso 5

Caso 6

Caso 7

Caso 8

Caso 9

Caso 10

Caso 11

Caso 12

Caso 13

Caso 14

Caso 15

Caso 16

36

27

30

28

31

23

35

33

32

31

28

39

37

40

33

39

Semanas al

diagnéstico

21

34

32

20

19

33

24

24

34

29

35

20

28

29

24

19

0,94
0,7
1,20

1,65

0,98

1,71

2,24

1,44

1,20

2,10

1,5

Riesgo de triso-
mia 21 (primer

trimestre)

1/4032
No realizado
1/9293
No realizado

1/7466

1/29052
1/3752
1/6875

1/8968

1/3110

1/10.450

1/628

1/5059

1/1315

1/7441

1/3000

Si

Si

Si

St

No

No

No

Si

St

St

Anomalias
ecograficas
asociadas

Hidronefrosis
unilateral
moderada

CIR

Estenosis anal

IVCI

Cariotipo

46XX

No

No

No

No

No

Tipo de
parto

Vaginal
Vaginal
Vaginal
Vaginal
Vaginal

(ventosa)

Vaginal
Vaginal
Vaginal

Cesarea
(placenta
previa)
Vaginal
(ventosa)
Vaginal
(ventosa)
Cesarea
(no progre-
sion)

Vaginal
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(ventosa)

Parto

(semanas)

38

38+5

36+4

39

40

36

39

40

37

41

38

39

39

36

39

39

Peso

(gramos)

3080

3330

3040

3100

3670

2890

3090

3020

3000

3230

3200

3130

2840

1670

4040

3840

Seguimiento posnatal
(meses)

Asintomatico (24)
Asintomatico (48)
Asintomatico (16)
Asintomatico (40)

Asintomatico (18)

Asintomatico (30)
Asintomatico (8)
Asintomatico (16)

Asintomatico (9)

Asintomatico (6)
Asintomatico (7)

Asintomatico (7)

Asintomatico (14)

Asintomatico (7)
Cirugfa estenosis anal (10)

IVCl 'y CiA ostium 2° (12)
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Cuadro 1. Detalles clinicos y ecogréficos de los casos de persistencia de vena cava inferior (continuacién)

Semanas al Riesgo de triso-
diagnéstico mia 21 (primer
trimestre)
Caso 17 34 30 2,05 1/6500
Caso 18 35 26 1,00 1/4982
(gemelar
bicorial)
Caso 19 22 29 1,34 No realizado

Caso 20 34 20 Otro Otro centro
centro

Caso 41 26 Otro Otro centro

21 centro

Si

Si

Si

Anomalias | Cariotipo Tipo de Parto Peso
ecograficas parto

(semanas) (gramos)

asociadas

Colpocefalia No Cesarea 39 3010
moderada (RPBF)
bilateral
Megacisterna
magna
Polihidram-
nios

Civ 46XY
Colpocefalia
moderada
bilateral
Megacisterna
magna
Polihidram-
nios

Cesarea 26 + 4
(podalica)

RVPAP No Vaginal 39 3030
AUU
Estenosis anal
Secuestro
pulmonar

Canal Trisomia  Interrupcién - -
auriculo- 21
ventricular

Civ Trisomia Vaginal 37 2970
Cabalga- 21
miento
aodrtico

850y 730

Seguimiento postnatal
(meses)

10 meses:
CiA ostium 2°y PDA
Colpocefalia bilateral
-Retraso psicomotor

12 meses:

Civ
Hipospadia
Displasia broncopulmonar
(prematuridad)
Retinopatia (prematuridad)

21 meses:
RVPAP
Cirugia estenosis anal
CiA ostium 2°

Interrupcion gestacién

Muerte postnatal
(hipertensién pulmonar)

AUU: arteria umbilical dnica, CiA: comunicacion interauricular, CIR: crecimiento intrauterino retardado, CiV: comunicacién interventricular, IVCI: interrupcién vena cava inferior, PDA: persistencia
de ductus arterioso, RPBF: riesgo pérdida bienestar fetal, RVPAP: retorno venoso parcial anémalo pulmonar, TN: translucencia nucal, VCSD: vena cava superior derecha.
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y 37.8% una anomalia extracardiaca asociada.
Entre las cardiopatias, la coartacién de aorta
tiene especial significacion; llega a encontrarse
en 21.3% de los casos sin otras anomalias;'
por eso esta justificado el seguimiento ecogra-
fico antenatal periédico. También se relaciona
con sindromes de defectos del septo auriculo-
ventricular y drenaje venoso pulmonar anémalo,
como dos de nuestros casos.

Las anomalias cromosémicas pueden coexistir,
incluso, en 12.5% de los casos. Las mas frecuen-
tes son la trisomia 21 y 18.%""'* Hasta ahora se
carece de estudios que valoren la utilidad de
los microarreglos, especificamente en este pa-
decimiento. Los casos de persistencia de la vena
cava superior izquierda aislados, sin anomalias
asociadas después de una ecografia morfolégica
detallada y una ecocardiografia fetal, son los que
mas dudas pueden plantear. Esta descrito que
incluso 7% de los casos pueden tener anomalias
cromosdémicas asociadas, aunque esa propor-
cién podria estar sobreestimada debido al bajo
nimero de casos publicados.>'"'>1¢ En las series
publicadas no suele establecerse el cariotipo
fetal en casos aislados y la justificacion actual
demanda nuevos estudios.

El establecimiento de un cariotipo fetal mediante
una prueba invasiva esta justificado cuando hay
asociacion con otras anomalias cardiacas o ex-
tracardiacas y, si es aislada, no son concluyentes
los estudios y puede depender del cribado de
cromosomopatias realizado.™

En nuestros resultados, 9 casos (43%) tuvieron
anomalias cardiacas o extracardiacas asociadas
y hubo dos trisomias 21 (10%), ambas con ano-
malias cardiacas concomitantes, no hubo ningin
caso de cromosomopatias en casos aislados con
cribado de bajo riesgo.

La persistencia de la vena cava superior izquier-
da puede diagnosticarse con precisién durante

el examen fetal rutinario, mediante un corte de
los tres vasos en el mediastino superior, con un
vaso supernumerario a la izquierda de la arte-
ria pulmonar y el ductus arterioso o mediante
hallazgos indirectos, como un seno coronario
dilatado en el corte de cuatro cdmaras.'”'®

Si bien el diagnéstico debiera ser sencillo en
la ecografia morfolégica de las 20 semanas,
en nuestra casuistica solo se estableci6 el diag-
ndstico en esas semanas en 29% de los casos,
y los restantes en ecografias posteriores; datos
similares a otras series.’

Las variantes descritas de persistencia de la vena
cava superior izquierda son: las que también tie-
nen vena cava superior derecha, con o sin vena
braquiocefélica izquierda (vena conectora), y
las que carecen de vena cava superior derecha,
donde la persistencia de la vena cava superior
izquierda recoge todo el retorno sanguineo hacia
el corazén de la parte craneal del cuerpo y tiene
una vena braquiocefdlica derecha con una direc-
cion del flujo derecha-izquierda. En estos tltimos
casos, en vez de visualizarse cuatros vasos en
un corte transverso, se visualizan tres, pero con
una disposicién anormal de derecha a izquierda:
aorta, arteria pulmonar y persistencia de la vena
cava superior izquierda.'® Figuras 1y 2

La variante mds comun es cuando la persistencia
de la vena cava superior izquierda se encuentra
junto con la vena cava superior derecha, en 70
a 90% de los casos. El diagnéstico de presencia
o ausencia de la vena innominada puede esta-
blecerse en un corte transversal por encima del
corte de tres vasos. (Figura 3) Existen pocas series
que lo describen y se desconoce su incidencia
real pero, en general, la vena innominada estd
ausente en mas de 60% de los casos.?*?' En
nuestra casuistica 19% (4 de 21) de los fetos con
persistencia de la vena cava superior izquierda
carecieron de vena cava superior derecha, y
ninguno asociaba anomalias cardiacas ni extra-
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Corte de tres vasos con sus variantes de venas cavas superiores.

vena cava superior izquierda con vena cava superior derecha.

con ausencia de vena cava superior derecha.

normalidad. B: persistencia de la
Persistencia de la vena cava superior izquierda

AA: arco adrtico, AP: arteria pulmonar, persistencia de la vena cava superior izquierda: persistencia de la vena
cava superior izquierda, VCSD: vena cava superior derecha, Tr: trdquea.

cardiacas graves; todos nacieron sin incidencias
perinatales.

También se han reportado diferentes subtipos de
persistencia de la vena cava superior izquierda
segln su drenaje al corazén. Por lo general,
la persistencia drena en la auricula derecha a
través de un seno coronario dilatado (Figura
4),'72> como en todos nuestros casos, y sobre
todo, aumentado en los casos de ausencia de
vena cava superior derecha, que en ocasiones
puede confundirse con un defecto septal atrial.'
La visualizacién de un seno coronario dilatado
suele asociarse con persistencia de la vena cava
superior izquierda aunque, menos comdnmen-
te, se ha descrito también asociado con otras
anomalias cardiacas, sin persistencia de la vena
cava superior izquierda o, incluso, aislados."” Al
parecer, no hay diferencias de tamafo del seno
coronario entre las persistencias de la vena cava
superior izquierda que asocian o no cardiopa-
tias?? ni la dilatacién, en si, parece ser la causa
de la asociacion con coartacién de aorta.?* En
alrededor de 8% de los pacientes hay un seno

coronario “destechado”, que directamente drena
a la auricula izquierda.?52

Por lo que se refiere a las consecuencias peri-
natales de nuestros casos, sin asociar anomalias
cardiacas ni extracardiacas graves, solo hubo un
caso de crecimiento intrauterino retardado;?”
todos tuvieron Apgar, pH de cordén umbilical
y evolucién posnatal normales. En general, si la
persistencia de la vena cava superior izquierda
es aislada no origina sintomas posnatales, aun-
que es interesante su conocimiento en casos de
procedimientos cardiacos.

Es frecuente que la persistencia de la vena cava
superior izquierda se asocie con anomalias
cardiacas y extracardiacas. Si se diagnostica, se
justifica la ecografia morfoldgica fetal detallada y
la ecocardiografia. Si resulta normal se necesitara
seguimiento antenatal. Hacen falta mas estudios,
aunque la badsqueda de anomalias cromosémi-
cas o genéticas dependera del contexto de los
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Corte a nivel de vena innominada.

normalidad, B: persistencia de la vena cava superior
izquierda con vena cava superior derecha y ausencia
de vena innominada. AA: arco aértico, D: derecha,
I: izquierda, persistencia de la vena cava superior iz-
quierda: persistencia de vena cava superior izquierda,
T: timo, Tr: traquea, VI: vena innominada, VCSD: vena
cava superior derecha.

PVCSI + Ausencia vena
innominada

PVCSI + Ausencia VCSD

Tipos de persistencia de vena cava superior
derecha.
AA: arco adrtico, AD: auricula derecha, AP: arteria
pulmonar, DA: ductus arterioso, Es: es6fago, VCI:
vena cava inferior, VCSD: vena cava superior derecha,
Tr: trdquea.

Seno coronario dilatado. A. Corte de cuatro

camaras. B. Corte coronal. AD. Auricula derecha. D:
Derecha. I: izquierda, persistencia de la vena cava su-
perior izquierda: persistencia de la vena cava superior
derecho. SC: seno coronario.
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