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Se describe el caso de un lactante de 1 mes de vida
con un defecto completo del septo auriculoventricular de
predominio derecho, situs solitus y vena cava superior iz-
quierda persistente con drenaje en el seno coronario. Sin
cateterismo previo, se realizó una cirugía correctora, du-
rante la que se descubrió la ausencia de la vena cava su-
perior derecha. El postoperatorio inmediato cursó con
cianosis y edema en la esclavina. La ecocardiografía
transtorácica con inyección de suero fisiológico agitado
en una vena epicraneal mostró microburbujas en las cavi-
dades izquierdas. El paciente fue reintervenido para ce-
rrar el drenaje de la vena cava superior izquierda en la
aurícula izquierda e interponer un conducto entre la vena
innominada y la orejuela de la aurícula derecha. La evo-
lución fue excelente. Se exponen y discuten los aspectos
embriológicos, clínicos, diagnósticos y terapéuticos de
esta asociación.

Palabras clave: Vena cava superior derecha. Vena
cava superior izquierda. Seno coronario.

INTRODUCCIÓN

La persistencia de la vena cava superior izquierda
(VCSI) es la anomalía más frecuente del sistema ve-
noso sistémico (0,1-0,5% de la población general), ha-
bitualmente sin otro defecto cardíaco asociado. Su in-
cidencia en cardiópatas congénitos es variable (2-5%)

y es más frecuente en los casos de estenosis o atresia
pulmonar, D-transposición, defectos del septo auricu-
loventricular (DSAV) y drenaje venoso pulmonar anó-
malo1-3.

La vena cava superior derecha (VCSD) está ausente
en el 1% de los pacientes con VCSI persistente y con
frecuencia se asocia con alteraciones del situs cardía-
co3. 

La VCSI persistente suele drenar en la aurícula de-
recha a través del seno coronario (SC), y en el 8% de
estos casos directamente en la aurícula izquierda (AI)
como consecuencia de un defecto del tabique que se-
para a ambos (SC sin techo). Cuando esto ocurre, la
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Absent Right Superior Vena Cava With Left Superior
Vena Cava Draining to an Unroofed Coronary Sinus

We describe the case of a 1-month-old infant with a
complete atrioventricular septal defect with right dominan-
ce, situs solitus, and drainage from the persistent left 
superior vena cava to the coronary sinus. Corrective sur-
gery was carried out without previous cardiac catheteriza-
tion. During the operation, the right superior vena cava
was found to be absent. Cyanosis and head-and-neck
edema were observed in the immediate postoperative pe-
riod. Transthoracic echocardiography carried out after in-
jection of a small volume of stirred saline into an epicra-
nial vein demonstrated the presence of microbubbles in
the left cardiac cavities. A second operation was perfor-
med to prevent drainage from the left superior vena cava
to the left atrium (via the unroofed coronary sinus) and to
insert a PTFE conduit between the innominate vein and
the right atrial appendage. The outcome was excellent. In
this report, the embryological, clinical, diagnostic and the-
rapeutic characteristics of this entity are discussed.
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incidencia de VCSI persistente es del 75%. Esta com-
binación se suele asociar con el isomerismo atrial de-
recho y DSAV completo (DCSAV) o parcial, sobre
todo en presencia de una comunicación interauricular
(CIA) grande2,3.

Se presenta el caso de un lactante con situs solitus y
DCSAV, ausencia de VCSD y persistencia de VCSI
que drenaba en la aurícula izquierda a través de un SC
sin techo.

CASO CLÍNICO

Lactante varón de un mes de vida que había sido en-
viado desde otro hospital con diagnóstico de DCSAV
con hipertensión pulmonar. El embarazo y el parto
fueron normales.

Clínicamente presentaba disnea con las tomas y es-
casa ganancia ponderal. Recibía tratamiento con digi-
tal y furosemida.

En el momento del ingreso pesaba 3.300 g, tenía un
aspecto desnutrido, un fenotipo normal, taquipnea, so-
plo pansistólico 2/4, un segundo ruido fuerte, sin hepa-
tomegalia. En la radiografía de tórax se apreciaban
cardiomegalia y plétora. El electrocardiograma (ECG)
estaba en ritmo sinusal, con un eje de QRS superior y
crecimiento biventricular. La ecocardiografía confirmó
el DCSAV en situs solitus, una gran CIA tipo ostium

primum, una comunicación interventricular (CIV) par-
cialmente tapada por cuerdas de la válvula auriculo-
ventricular común, una hendidura mitral, predominio
ventricular derecho con ventrículo izquierdo viable, y
un VCSI que drenaba en el SC (fig. 1).

Se realizó una corrección quirúrgica completa. Se
observó ausencia de VCSD, utilizándose para la canu-
lación la VCSI. Se empleó la técnica de Carpentier
(doble parche) y la válvula mitral quedó con una acep-
table competencia. El paciente salió de bomba en rit-
mo nodal y con el esternón abierto. A las pocas horas
se produjo una desaturación importante y un edema en
la esclavina. La ecocardiografía reveló ausencia de
cortocircuito residual, ventrículos balanceados e insu-
ficiencia tricúspide y mitral leves. No se visualizaba el
VCSD. La inyección rápida de suero fisiológico agita-
do en una vena epicraneal provoca microburbujas en
las cavidades izquierdas. El paciente fue reintervenido

de manera inmediata para interponer, sin circulación
extracorpórea, un conducto de politetrafluoroetileno
(PTF) de 8 mm entre la vena innominada y la orejuela
derecha, y cerrar el drenaje de la VCSI en la aurícula
izquierda mediante un clip. El paciente salió de la ope-
ración con una saturación normal. El postoperatorio
fue favorable y el paciente fue dado de alta a su domi-
cilio 13 días después en tratamiento con captopril, fu-
rosemida y anticoagulación oral. 

DISCUSIÓN

Pocos sistemas están tan sujetos a variaciones y
anomalías en su desarrollo como el de las venas sisté-
micas principales. Aunque con escasa importancia
funcional, a veces causan problemas ante procedi-
mientos médico-quirúrgicos invasivos. 

En un embrión de 4 mm (cuarta semana) se distin-
gue, como formación venosa principal, el seno venoso,
donde drenan 3 grupos de venas (fig. 2):

– Sistema venoso vitelino. Transporta sangre desde
el saco vitelino.

– Sistema venoso umbilical. Trae la sangre desde la
placenta.

– Sistema venoso cardinal, completamente intraem-
brionario. A derecha e izquierda del seno venoso dre-
nan las cardinales anteriores y posteriores. De su
unión nacen las cardinales comunes.

Con 15-17 mm, la vena umbilical derecha desapare-
ce y la izquierda se conecta distalmente al plexo hepá-
tico (conducto venoso). La vena vitelina izquierda in-
voluciona y la derecha contribuirá a formar la vena
cava inferior. Aparece una anastomosis (vena innomi-

ABREVIATURAS

VCSI: vena cava superior izquierda.
VCSD: vena cava superior derecha.
SC: seno coronario.
AI: aurícula izquierda.
DCSAV: defecto completo del septo auriculoven-
tricular.

Fig. 1. Imagen ecocardiográfica de una vena cava superior izquierda
(VCSI) persistente.
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nada) entre las venas cardinales anteriores. La cardinal
común derecha terminará siendo la VCSD y la izquier-
da se atrofia, manteniéndose sólo un pequeño canal
(SC). Si esta atrofia no se produce, se habla de persis-
tencia de VCSI con drenaje en el SC4.

Las anomalías de las venas cavas superiores son ra-
ras en situs solitus, sólo a veces aparece una VCSI con
drenaje en el SC, anomalía sin repercusión hemodiná-
mica. Excepcionalmente, si el SC está sin techo, apa-
rece cianosis, en cuyo caso es frecuente la heterota-
xia2,3. 

La ausencia de VCSD en situs solitus es excepcional
(0,1% de los cardiópatas) y se habían descrito 130 ca-
sos hasta 1997. Se asocia con VCSI con drenaje en el
SC. La VCSD queda reducida a un cordón fibrótico2,5

y en la mitad de estos casos se observa alguna anoma-
lía cardíaca. Las más frecuentes son las que afectan al
SC, sobre todo la ausencia parcial o total de su techo,
donde siempre drenará una VCSI que provocará ciano-
sis. Estos casos se encuentran asociados con DSAV,
sobre todo en los que tienen una gran CIA6. 

El diagnóstico de estas anomalías es clínico y eco-
cardiográfico. En nuestro caso, la severa desaturación
en el postoperatorio fue fundamental. Por ecocardio-
grafía, un SC dilatado siempre hace sospechar la pre-
sencia de una VCSI con drenaje en éste, pero el diag-
nóstico de defectos en su techo ofrece mayor
dificultad7. El ecocardiograma con contraste salino fue
definitivo para confirmar el drenaje de la VCSI en la
aurícula izquierda.

La exploración ecocardiográfica de la VCSD no es
sistemática, pero su ausencia debería haberse descarta-
do en este caso (DCSAV con gran CIA). Su diagnósti-
co antes de la cirugía o de otras técnicas invasivas es
importante para evitar dificultades en la implantación
de marcapasos y catéteres, en la canulación para ciru-
gía, en la derivación cavopulmonar o en el trasplan-
te8,9. La ecocardiografía transesofágica y la resonancia
magnética pueden ser elementos diagnósticos de gran
ayuda10. 

Cabe destacar el excelente resultado de la corrección
completa de un DCSAV con predominio derecho. En la
reintervención no se consideró la corrección intraauri-
cular11 por 2 razones: una aurícula izquierda pequeña
en un lactante con DCSAV desequilibrado y para eludir
la circulación extracorpórea. Tampoco era viable la re-
conexión directa de la VCSI con la orejuela derecha12

por la lejanía entre ambas estructuras y la interposición
aórtica, y se rechazó el Glenn bidireccional13 dada la
presión pulmonar en un DCSAV. El implante de un
conducto de Gore-Tex entre la vena innominada y la
aurícula derecha ha sido descrito en un niño mayor14.
En nuestro caso, es previsible un futuro recambio del
conducto por otro de mayor calibre.

CONCLUSIONES

El conocimiento de la ausencia de VCSD tiene gran
interés para el correcto tratamiento médico-quirúrgico
de niños cardiópatas. En los casos de DCSAV, la au-
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Fig. 2. Visión posterior del corazón
de un embrión de 4 semanas (A), 8
semanas (B) y 10 semanas (C) de
gestación. Se observa la involución
de las venas umbilicales y de la vi-
telina izquierda (B). El asterisco (C)
representa la involución de la vena
cardinal anterior izquierda (VCSI
persistente).
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sencia de VCSD y VCSI persistente obligan a descar-
tar defectos en el techo del SC que pueden complicar
el postoperatorio inmediato.
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