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RESUMEN
La vena cava superior izquierda persistente es la anomalía venosa congénita 
más frecuente; se observa en 0,3 a 0,5% de la población general y 4 a 8% de los 
casos con cardiopatía congénita. El resultado perinatal es significativamente peor 
si se asocia con defectos cardiacos y el pronóstico es excelente en casos aislados. 
Se presenta un caso de vena cava superior izquierda persistente diagnosticado 
en un feto a las 30 semanas en una paciente de 21 años de edad referida para 
evaluación ecocardiográfica fetal prenatal. Durante la visualización de los tres vasos, 
se observó la presencia de una estructura circular vascular supernumeraria a la 
izquierda de la arteria pulmonar y que se extendía hasta llegar a la pared lateral de 
la aurícula izquierda, compatible con vena cava superior izquierda persistente. No 
se encontraron otras anomalías cardiacas. El embarazo fue sin complicaciones y se 
obtuvo recién nacido sano a término sin ninguna complicación. La ecocardiografía 
posnatal confirmó el diagnóstico. No fue necesaria ninguna intervención.
Palabras clave. Vena cava superior izquierda persistente; Diagnóstico prenatal; 
Anomalía congénita.

ABSTRACT
Persistent left superior vena cava is the most frequent congenital venous 
anomaly, observed in 0.3-0.5% of the general population and in 4-8% of patients 
with congenital heart disease. The perinatal outcome is significantly worse if it is 
associated with cardiac defects and the prognosis is excellent in isolated cases. We 
report a case of persistent left superior vena cava diagnosed in a 30-week fetus in a 
21-year-old female patient referred for prenatal fetal echocardiographic evaluation. 
During the visualization of the three vessels, a supernumerary circular vascular 
structure was observed to the left of the pulmonary artery, extending into the lateral 
wall of the left atrium, consistent with persistent left superior vena cava. No other 
heart abnormalities were found. The pregnancy was uncomplicated and a healthy 
baby was born full-term without any complications. Postnatal echocardiography 
confirmed the diagnosis. No intervention was necessary.
Keywords: Persistent left superior vena cava; Prenatal diagnosis; Congenital anomaly.

CASO CLÍNICO
CASE REPORT



Marta Rondón-Tapia, Eduardo Reyna-Villasmil, Avelin Vargas-García

268   Rev Peru Ginecol Obstet. 2018;64(2)

IntroduccIón

La vena cava superior izquierda persistente 
(VCSIP) representa la variación más común del 
retorno venoso torácico y se estima que su fre-
cuencia es de 0,3 a 0,5%(1-3). El hallazgo prenatal 
de una vena cava derecha (VCSD) normal a me-
nudo conduce a la creencia de que el retorno ve-
noso sistémico fetal es normal, por lo que no se 
realiza un examen más detallado y la presencia 
de una VCSIP se puede diagnosticar con facilidad 
en la ecografía prenatal(2). Se presenta un caso 
de diagnóstico prenatal de vena cava superior 
izquierda persistente.

caso clínIco

Se trata de paciente de 21 años, primigesta, quien 
a las 30 semanas fue referida a la consulta de alto 
riesgo obstétrico para evaluación ecocardiográfica 
fetal. La paciente refería embarazo sin complica-
ciones, con progreso normal. Negaba uso de dro-
gas, alcohol o tabaco durante el embarazo. Tam-
bién negaba antecedentes personales o familiares 
de cardiopatías. Las evaluaciones ecográficas fe-
tales del primer y segundo trimestre estaban nor-
males, con un crecimiento fetal apropiado para 
la edad gestacional, sin evidencia de alteraciones 
cardiacas fetales, incluyendo arco aórtico y duc-
tus arterioso hasta las 20 semanas. Las pruebas 
bioquímicas de cribado de aneuploidías durante el 
primer trimestre mostraron valores de riesgo simi-
lares a los de su grupo etario. El examen físico de 
la paciente fue normal, sin evidencia de alteracio-
nes en algún órgano o sistema. Los resultados de 
las pruebas de hematología, pruebas serológicas, 
perfil de coagulación, funcionalismo hepático y re-
nal durante el control prenatal fueron normales.

La evaluación ecográfica reveló feto vivo único con 
biometría acorde con la edad gestacional de 31 se-
manas, sin evidencia de anomalías estructurales 
extra-cardiacas. El volumen de líquido amniótico 
era normal para la edad gestacional. La evaluación 
ecográfica, durante reposo y apnea fetal, demos-
tró corazón tetracameral con elementos de salida 
ventricular normales. En una vista posterior y an-
gulada a la visualización de las cuatro cámaras se 
observó una imagen quística ecolúcida ubicada en 
la pared lateral de la aurícula izquierda compatible 
con dilatación del seno coronario, de aproximada-
mente 6 milímetros de diámetro, que llegaba hasta 
la aurícula derecha. Durante la visualización de los 
tres vasos se observó la presencia de una estruc-

tura circular vascular supernumeraria, de 2 milí-
metros de diámetro, ubicada a la izquierda de la 
arteria pulmonar y que se extendía hasta la pared 
hasta llegar a la pared lateral de la aurícula izquier-
da, compatible con VCSIP (figura 1). La ecografía 
Doppler color demostró que esta drenaba hacia el 
seno coronario dilatado, y de allí, hacia la aurícula 
derecha. El arco aórtico, troncos supraaórticos, ta-
maño de las cámaras cardíacas y el movimiento de 
ambas válvulas aurículo-ventriculares eran norma-
les. En la ecocardiografía fetal no se encontró otras 
cardiopatías anatómicas o alteraciones funcionales 
causadas por la lesión. Se realizó amniocentesis y 
los resultados del estudio citogenético fetal no re-
velaron alteraciones cromosómicas.

La paciente fue evaluada semanalmente hasta 
las 39 semanas de embarazo. Se obtuvo recién 
nacido vivo femenino de parto vaginal eutócico 
con peso de 3 300 gramos y Ápgar al minuto y a 
los 5 minutos de 7 y 9 puntos, respectivamente. 
El examen físico mostró buenas condiciones ge-
nerales, sin alteraciones. En la ecografía y eco-
cardiografía posnatal se halló la presencia de 
seno coronario dilatado (6 milímetros) que lleva-
ba sangre hacia la aurícula derecha y VCSIP con 
un diámetro de 4 milímetros, que llegaba al vaso 
dilatado. No se encontraron otras malformacio-
nes asociadas. Los controles al mes, tres meses 
y seis meses no mostraron otras anomalías ni 
signos de coartación aórtica. Luego de 8 meses, 
la lactante se encuentra saludable, con desarro-
llo y crecimiento normales acorde a su edad.

dIscusIón

La VCSIP es un remanente de un vaso que nor-
malmente desaparece y se convierte en el liga-
mento de Marshall. Durante la cuarta semana 
de gestación, la sangre venosa de la mitad su-

Figura 1. Visualización apical por ecograFía de escala de grises 
(a) y doppler color (B) de las cuatro cámaras cardiacas Feta-
les. la Flecha señala la Vena caVa superior izquierda persistente 
en el Borde de la aurícula izquierda (ai). ad = aurícula dere-
cha; Vd = Ventrículo derecho; Vi = Ventrículo izquierdo.
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perior del cuerpo se drena por medio de las 
venas cardinales anteriores ubicadas en forma 
bilateral y simétrica. A la octava semana se co-
nectan mediante una anastomosis oblicua (vena 
braquiocefálica izquierda o innominada) y luego 
la parte de la vena cardinal anterior izquierda, 
que se sitúa por debajo de esta anastomosis, 
involuciona(1,4). Mientras que las venas cardina-
les anteriores y comunes forman la VCSD, la VC-
SIP puede atribuirse a la falta de involución de 
la porción proximal de la vena cardinal anterior 
izquierda. Esta se encuentra en la unión de las 
venas yugular y subclavia izquierda, discurre por 
la cara anterior del arco aórtico, a la arteria pul-
monar izquierda y al borde lateral de la aurícu-
la izquierda para unirse al seno coronario en el 
surco aurículo-ventricular posterior izquierdo(3). 
Esta drena en la aurícula derecha en 92% de los 
casos y en el resto de los casos drena directa-
mente en la aurícula izquierda, entre el apéndice 
auricular izquierdo y las venas pulmonares. En 
65% de los casos, la vena innominada está au-
sente o es pequeña(2-5). 

Los factores que normalmente producen la obli-
teración del lumen de la vena cava superior iz-
quierda o que favorecen su permeabilidad son 
inciertos. Se ha propuesto que la obliteración 
fisiológica de la vena cardinal anterior izquierda 
ocurre después de la compresión por los pul-
mones en crecimiento y el tamaño creciente de 
las aurículas(6,7). La persistencia puede producir-
se debido al fracaso inicial en el desarrollo de 
la vena innominada con subsecuente drenaje 
persistente de la vena braquicéfala izquierda, 
a través de la vena cardinal anterior izquierda, 
que finalmente se convierte en la VCSIP(3). Este 
mecanismo sería una explicación plausible para 
los casos aislados, así como los asociados con 
anomalías extracardíacas.

Las malformaciones cardiacas asociadas a la 
VCSIP más comunes son síndrome de heterota-
xia, defectos obstructivos del tracto ventricular 
izquierdo y anomalías conotruncales. La asocia-
ción con la conexión venosa pulmonar anómala 
parcial o total es a menudo difícil de diagnosti-
car(3). Más de 90% de los casos con VCSIP tam-
bién poseen una VCSD normal(1). La combinación 
de VCSIP y ausencia de VCSD, junto a otras car-
diopatías congénitas es extremadamente rara, 
con una tasa de 0,05%. Se ha descrito que en 
11% de los pacientes con isomerismo derecho 
existe VCSIP y ausencia de VCSD(7). En estos ca-

sos, esta vena es la única que drena la sangre ve-
nosa sistémica de la parte superior del cuerpo.

El diagnóstico de la VCSIP es difícil antes de las 
20 semanas de gestación. Si se sospecha esta 
condición, la visualización de los tres vasos y 
tráquea o la presencia de un seno coronario 
inusualmente grande en la visión transversal 
bidimensional del tórax fetal proporcionan los 
mejores elementos para el diagnóstico en el em-
barazo temprano. El aumento de la translucen-
cia nucal se ha demostrado en cerca de 30% de 
los fetos con VCSIP, independientemente de su 
asociación con otras malformaciones cardíacas 
o síndrome de heterotaxia(3). Este puede ser un 
hallazgo aislado o asociado a diferentes cardio-
patías. La coartación aórtica puede acompañar 
esta condición(8).

El diagnóstico de VCSIP puede ser fácil si el exa-
minador conoce el curso anatómico y sus planos 
diagnósticos. La identificación, al igual que otras 
anomalías cardiacas, se puede lograr en cuatro 
planos transversales y en un plano longitudinal. 
En la visualización de cuatro cámaras se puede 
observar la VCSIP en la visualización transversal, 
en el borde izquierdo de la aurícula izquierda, 
como un cuarto vaso localizado a la izquierda y 
anterior a la arteria pulmonar. En este plano la 
aurícula izquierda y el ventrículo parecen más 
estrechos que el lado derecho y el tracto de en-
trada por la válvula mitral puede estrecharse en 
asociación con VCSIP abultada hacia la aurícula 
izquierda. La desproporción ventricular puede 
ser una variante normal, pero también puede ser 
un signo de coartación aórtica. En un plano más 
craneal muestra la VCSIP y la VCSD con ausencia 
de la vena braquiocefálica izquierda, ausente en 
casi todos los casos en los que persisten ambas 
venas cavas(7). Igualmente, en el plano parasagi-
tal izquierdo de tórax y cuello puede observarse 
el drenaje de la VCSIP en el seno coronario(8,9). 

En condiciones normales, el seno coronario tie-
ne 1 a 3 milímetros de diámetro, trayecto per-
pendicular al septo interauricular y se abre en 
la pared posterior de la aurícula derecha. En los 
casos de VCSIP (con o sin anomalía cardiaca aso-
ciada) está dilatado y su diámetro va de 3 a 7 mi-
límetros(9). Aunque un seno coronario agranda-
do es de hecho altamente sugestivo, este signo 
indirecto tiene tanto resultados falsos negativos 
como falsos positivos(7,10). La observación de la 
alteración del seno coronario, consecuencia 
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de la presencia de la VCSIP, puede también ser 
descrita como desproporción de las cavidades 
cardiacas derechas. Esto se debe a que el seno 
coronario se ubica posterior al surco aurícu-
lo-ventricular izquierdo que, al estar dilatado, 
altera la forma de la aurícula izquierda. Esto 
produce desplazamiento del septum primum y 
el foramen oval, distorsionando la visualización 
ecográfica de las cuatro cámaras cardiacas, de-
bido a que el haz de ultrasonido corta el seno co-
ronario dilatado transversalmente, simulando la 
ausencia del septum primum. No obstante, debe 
considerarse que el seno coronario puede estar 
dilatado debido a que recibe el flujo sanguíneo 
de varios vasos(3,9).

El Doppler color no es esencial para el diagnós-
tico de la VCSIP, pero permite descartar lesio-
nes cardiacas adicionales. En el plano de cuatro 
cámaras, el seno coronario dilatado muestra el 
flujo sanguíneo hacia la aurícula derecha, que 
permite diferenciarlo del defecto del septum 
primum auricular(8). En un plano parasagital iz-
quierdo, puede confirmarse la dirección del flujo 
sanguíneo que en la VCSIP es hacia el corazón. 
También ayuda a identificar o confirmar la au-
sencia de una vena braquiocefálica izquierda (in-
nominada) entre la VCSIP y la VCSD(7).

El diagnóstico diferencial incluye defecto del 
septo interauricular, del tabique aurículo-ventri-
cular o de conexión anómala de la vena pulmo-
nar. También se debe considerar la vena vertical 
en la conexión venosa pulmonar supracardíaca. 
El Doppler color puede ayudar a diferenciar la 
VCSIP de esta última, ya que el flujo sanguíneo 
es hacia el corazón en la VCSIP persistente y en 
dirección opuesta en la vena vertical(3).

Se ha propuesto que el diagnóstico de VCSIP 
debe ser considerado como marcador de em-
briopatía y necesita más atención durante el 
examen morfológico(4). Esto ha sido confirmado 
por el amplio espectro de malformaciones car-
díacas y extra-cardíacas asociadas. Algunos au-
tores proponen que el cariotipo fetal debe ser 
ofrecido de forma rutinaria en todos los casos 
diagnosticados en la etapa prenatal, ya que las 
anomalías cardiacas asociadas pueden ser difíci-
les de diagnosticar y las anomalías extracardía-
cas que sugieren aneuploidías no siempre son 
evidentes(10). Sin embargo, el hallazgo aislado de 
esta condición no parece constituir una indica-
ción para realizar el cariotipo fetal. 

El pronóstico de los casos con VCSIP depende 
de la presencia de anomalías cardiacas aso-
ciadas subyacentes. En aquellos casos en los 
cuales es el único hallazgo, se debe evaluar las 
modificaciones en el crecimiento del ventrículo 
izquierdo y del istmo aórtico. Cuando se realiza 
el diagnóstico VCSIP aparentemente aislada, se 
debe informar sobre el buen pronóstico de esta 
condición(8).

En conclusión, la VCSIP es una variación vascular 
que se asocia con anomalías cardíacas y extra-
cardíacas en la mayoría de los casos. Luego de 
realizar el diagnóstico prenatal se debe realizar 
un reconocimiento meticuloso de la anatomía 
fetal, ya que está frecuentemente asociada con 
cardiopatía congénita y malformaciones extra-
cardíacas que pueden influir en la resultante 
perinatal, pero el pronóstico es excelente en los 
casos cuyo hallazgo es aislado. El diagnóstico 
prenatal es importante, porque facilita el diag-
nóstico de anomalías estructurales y cromosó-
micas, ya que debe llevar a un estudio anatómi-
co detallado.
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