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Resumen

Introducción: las anomalías en el desarrollo del sistema venoso sistémico son una entidad poco 
frecuente, cuyo diagnóstico ecocardiográfico prenatal y posnatal puede suponer todo un reto. 
Por un lado, debido a su baja incidencia y por otro, a la dificultad en la correcta realización de los 
planos ecocardiográficos. No obstante, su diagnóstico es de vital importancia debido a la asocia-
ción con cardiopatías congénitas o cromosopatías.
Objetivo: describir dos casos de una anomalía congénita cardiovascular poco frecuente. La per-
sistencia de la vena cava superior izquierda con agenesia de la vena cava superior derecha es una 
de estas anomalías descritas cuya incidencia es muy baja cuando ambas variaciones se presentan 
conjuntamente.
Casos clínicos: presentamos dos casos de recién nacidos sin antecedentes personales o familia-
res de interés, diagnosticados prenatalmente, cuyos hallazgos ecocardiográficos se confirman 
en el período posnatal.
Conclusiones: ante el hallazgo aislado en el período fetal de esta variación anatómica que asocia 
dos anomalías del sistema venoso sistémico, cabe destacar la importancia de su confirmación 
ecocardiográfica posnatal para descartar cardiopatías congénitas de difícil diagnóstico durante 
la época prenatal. Así mismo, antes de la confirmación ecocardiográfica que será llevada a cabo 
por el cardiológico infantil, cabe destacar la importancia del pediatra en la primera exploración 
física y en la anamnesis a la familia para descartar posibles cardiopatías congénitas críticas o 
posibles síndromes asociados. El diagnóstico prenatal de persistencia de la vena cava superior 
izquierda con agenesia de la vena cava superior derecha le permitirá tener un alto grado de sos-
pecha de estas patologías asociadas y por tanto llevar a cabo una actuación clínica precoz.
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Summary

Introduction: anomalies in the development 
of the systemic venous system are a rare enti-
ty, and its prenatal and postnatal echocardio-
graphic diagnosis can be challenging, due to 
its low incidence as well as to the difficulty in 
correctly performing echocardiographic ima-
ging planes. However, its diagnosis is key be-
cause it is linked to congenital heart disease or 
chromosomal anomalies.
Objective: describe two cases of a rare cardio-
vascular congenital anomaly. The persistence 
of the left superior vena cava with agenesis 
of the right superior vena cava is one of these 
described anomalies, with very low incidence 
when both variations occur together.
Clinical cases: we present two cases of new-
borns with no relevant personal or family 
history, diagnosed prenatally with confirmed 
echocardiographic findings in the postnatal 
period.
Conclusions: given the isolated finding in 
the fetal period of this anatomical variation 
that associates two anomalies of the syste-
mic venous system, we should note the im-
portance of its postnatal echocardiographic 
confirmation to rule out congenital heart di-
sease that is difficult to diagnose during the 
prenatal period. Likewise, prior to the echo-
cardiographic confirmation carried out by 
the pediatric cardiologist, we should stress 
the importance of the pediatrician diagno-
sis in the first physical examination and of 
the family history to rule out possible critical 
congenital heart disease or possible associa-
ted syndromes. The prenatal diagnosis of 
VCSIP with agenesis of the VCSD will lead to 
a high degree of suspicion of these associa-
ted pathologies and therefore may lead to 
early clinical action.

Key words: Systemic venous development 
 Congenital abnormalities 
 Prenatal diagnosis

Resumo
Introdução: as anomalias no desenvolvimen-
to do sistema venoso sistêmico são uma en-
tidade rara, cujo diagnóstico ecocardiográfico 
pré-natal e pós-natal pode ser um grande de-
safio. Por um lado, pela sua baixa incidência e, 
por outro, pela dificuldade em realizar correta-
mente os planos ecocardiográficos. No entan-
to, seu diagnóstico é vital devido à associação 
com cardiopatias congênitas ou anormalida-
des cromossômicas.
Objetivo: descrever dois casos de rara anoma-
lia congênita cardiovascular. A persistência da 
veia cava superior esquerda com agenesia da 
veia cava superior direita é uma dessas ano-
malias descritas cuja incidência é muito baixa 
quando ambas as variações ocorrem juntas.
Casos clínicos: apresentamos dois casos de 
recém-nascidos sem antecedentes pessoais 
ou familiares significativos, diagnosticados no 
pré-natal e cujos achados ecocardiográficos 
foram confirmados no período pós-natal.
Conclusões: dado o achado isolado no perío-
do fetal desta variação anatômica que associa 
duas anomalias do sistema venoso sistêmi-
co, devemos ressaltar a importância de sua 
confirmação ecocardiográfica pós-natal para 
descartar cardiopatia congênita de difícil diag-
nóstico no pré-natal . Da mesma forma, antes 
da confirmação ecocardiográfica que será 
realizada pelo cardiologista pediátrico, ressal-
tamos a importância do pediatra no primeiro 
exame físico e na história familiar para afastar 
possíveis cardiopatias congênitas críticas ou 
possíveis síndromes associadas. O diagnóstico 
pré-natal de VCSIP com agenesia do VCSD per-
mitirá ter um alto grau de suspeita dessas pa-
tologias associadas e, portanto, realizar uma 
ação clínica precoce.
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Introducción
La vena cava superior izquierda persistente (VCSIP) 
es una anomalía congénita del desarrollo venoso sis-
témico poco frecuente, presente en el 0,3% al 0,5% 
de la población general, y en el 10%-12% de pacien-
tes con cardiopatías congénitas (CC)(1-8).

Cuando se asocia a ausencia de la vena cava su-
perior derecha (VCSD) su incidencia es aún menor, 
estando presente en el 0,09%-0,13% de pacientes con 
CC(2,5-8).

Asimismo, la incidencia de la VCSIP es superior en 
pacientes con alteraciones cromosómicas (7,8%)(1,2,6).

En la gran mayoría de los casos, la VCSIP drena 
hacia la aurícula derecha a través de un seno coronario 
(SC) dilatado y sólo en raras ocasiones ingresa direc-
tamente en la aurícula izquierda (8%) entre las venas 
pulmonares y el apéndice izquierdo, lo que resulta en 
un retorno venoso sistémico parcial anómalo(2,3,8,9). 
Esta situación también puede generar alteraciones del 
sistema de conducción (fibrilación auricular o ventri-
cular) o favorecer el desarrollo de alguna cardiopatía 
congénita como lesiones obstructivas del tracto de sa-
lida izquierdo (coartación de aorta)(9).

La dilatación del seno coronario es el principal 
signo ecocardiográfico de sospecha. Lo más frecuen-
te es que se trate de un diagnóstico casual aislado, sin 
embargo, es posible su diagnóstico durante el período 
fetal siendo importante hacer un diagnóstico diferen-
cial con otras CC que asocien también dilatación del 
seno coronario tales como la comunicación interau-
ricular ostium primum, la atresia mitral y el retorno 
venoso anómalo total a seno coronario.

Existen muy pocas series de casos descritos en la 
literatura por lo que presentamos dos casos reciente-
mente diagnosticados en nuestro hospital durante el 
período fetal y confirmados posnatalmente(1-6).

Ambos fueron embarazos controlados y con bue-
na evolución clínica tras un seguimiento estrecho que 
nacieron a término mediante parto eutócico y con 
peso adecuado para la edad gestacional.

Casos clínicos
El primer caso es diagnosticado en la semana 30, tras 
sospecharse al visualizar un seno coronario dilatado 
(figura 1A) con una imagen patológica en el corte de 
los tres vasos, un vaso a la izquierda del ductus en el 
plano tres vasos tráquea (3VT) que parecía drenar en 
el mismo, con un dudoso vaso a la derecha de la aorta, 
no claramente captante en el Doppler. No se observan 
otras alteraciones anatómicas en otros órganos.

Como antecedentes familiares, se trata de una ma-
dre sana de 25 años (segunda gestación) sin antece-
dentes personales. No hay antecedentes en la familia 

de cardiopatías congénitas ni de cromosomopatías ni 
de enfermedades inmunológicas. No hay consangui-
nidad entre los padres. El embarazo es normoevoluti-
vo y controlado sin incidencias. Las serologías fueron 
negativas y como único antecedente infeccioso pre-
senta un estreptococo del grupo B (SGB) positivo que 
se trata con profilaxis completa. Nace tras un parto 
eutócico a la semana 40, sin incidencias. Apgar 10/10 
sin precisar reanimación neonatal.

Tras el nacimiento se realiza cribado de CC me-
diante pulsioximetría en las primeras 24 horas de vida 
en la planta de maternidad que supera. En la primera 
exploración al nacimiento no se observan rasgos dis-
mórficos y la auscultación cardiopulmonar es normal. 
A las 48 horas de vida, previo al alta de la maternidad, 
se solicita interconsulta a cardiología infantil ante los 
hallazgos prenatales, realizándose ecocardiograma 
donde se confirma VCSIP junto con agenesia VCSD 
observándose también posnatalmente una dilatación 
del seno coronario (figura 1B y 1C). Así mismo se 
observa una CIA tipo OS pequeña junto con una vál-
vula mitral de tamaño normal, pero con apertura algo 
restringida por un velo posterior corto. También se 
realiza electrocardiograma (ECG) con resultado nor-
mal. No precisa otras pruebas complementarias en su 
primera valoración por cardiología infantil.

Posteriormente se realiza seguimiento en consul-
tas externas, donde se confirma evolutivamente cierre 
de la CIA OS y normalización del aspecto de los ve-
los de la válvula mitral siendo dada de alta a los dos 
años de seguimiento. No precisa tratamiento desde el 
punto de vista cardiológico en ningún momento.

El segundo caso es diagnosticado en la semana 20 
tras visualizarse en el corte 3VT un vaso a la izquier-
da de la arteria pulmonar que correspondía a la vena 
cava superior izquierda sin visualizarse vena cava 
superior derecha, junto dilatación del seno coronario 
(figura 2A). Nótese la diferencia del plano 3VT en un 
paciente sin esta anomalía (figura 2B). No se obser-
van otras alteraciones anatómicas en otros órganos.

Como antecedentes familiares, se trata de una ma-
dre de 32 años (primera gestación) que como antece-
dentes personales presenta una hiperprolactinemia no 
tratada y que ha sido intervenida quirúrgicamente a 
nivel maxilofacial en varias ocasiones, sin relevancia 
para el caso. No hay antecedentes en la familia de 
cardiopatías congénitas ni de cromosomopatías ni de 
enfermedades inmunológicas. No hay consanguini-
dad entre los padres.

El embarazo es normoevolutivo y controlado sin 
incidencias, salvo un test O’Sullivan precoz patológi-
co con sobrecarga oral de glucosa posterior normal. 
Las serologías fueron negativas y no tiene otros ante-
cedentes infecciosos. Nace tras un parto eutócico a la 
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semana 41, sin incidencias. Apgar 10/10 sin precisar 
reanimación neonatal.

Tras el nacimiento se realiza cribado de CC por 
pulsioximetría en las primeras 24 horas de vida en 
la planta de maternidad que supera. En la primera 
exploración al nacimiento no se observan rasgos dis-
mórficos y la auscultación cardiopulmonar es normal. 
A las 48 horas de vida, al igual que al paciente an-
terior, se solicita interconsulta a cardiología infantil 
ante los hallazgos prenatales, realizándose ecocardio-
grama que confirma el diagnóstico fetal (se visualiza 
la entrada de la VCI en la AD y la ausencia de VCS) 
sin objetivarse cardiopatía estructural asociada (figu-
ra 2C). Se realiza ECG basal con resultado normal. 
No precisa otras pruebas complementarias en su pri-
mera valoración por cardiología infantil, siendo dado 
de alta de la consulta tras esta primera evaluación.

Discusión
Como ya se ha comentado, el desarrollo de la VC-
SIP junto con la ausencia de VCSD se produce tras 
la obliteración durante la embriogénesis de la vena 
cardinal anterior derecha con persistencia de la vena 
cardinal anterior izquierda que drena en la aurícula 
derecha (AD) a través del seno coronario(1-10).

En el 80%-90% de los casos, la VCPSI coexiste 
con VCSD, por lo que tendremos un doble sistema 
de vena cava superior(6-8). En estos casos la VCSIP 
habitualmente drena hacia la aurícula derecha a tra-
vés de un seno coronario dilatado, sin cursar mani-
festaciones clínicas secundarias a esta anomalía. No 
obstante, en el 10%-20% de los casos puede drenar 
directamente en la aurícula izquierda por medio de 
un seno coronario sin techo, o a través de la vena pul-
monar superior izquierda, lo que resulta en un retorno 
venoso sistémico parcial anómalo.

Así mismo, el mecanismo que provoca la persis-
tencia de la VCSI además de generar la ausencia de la 
VCSD, puede desarrollar de manera concomitante al-

guna anomalía cardiaca congénita (lesiones obstruc-
tivas del tracto de salida izquierdo) o alteraciones del 
desarrollo del sistema de conducción(2,9).

En relación a  las alteraciones del sistema de con-
ducción, se han descrito alteraciones en el desarrollo 
o hipoplasia del nódulo sinusal que pueden provocar 
disfunción del mismo, ritmo auricular no sinusal, 
además de alteraciones en el nodo aurículoventricu-
lar, facilitando la posibilidad de bloqueo auriculoven-
tricular(2,5). De igual manera, se han descrito taquia-
rritmias tales como fibrilación auricular o ventricular 
debido a la dilatación del seno coronario, que puede 
producir un estrechamiento del nodo AV o el haz de 
His(8,9).

En cuanto a las cardiopatías congénitas asocia-
das, se han descrito defectos del septo auricular e 
interventricular, defectos atrioventriculares, lesiones 
obstructivas izquierdas como la coartación de la aor-
ta, cor triatriaum y anomalías conotruncales como la 
tetralogía de Fallot y el ventrículo derecho de doble 
salida, dependiendo de las series esta incidencia pue-
de ser hasta del 80%(2-9).

Se ha comentado también que la VCSIP junto con 
agenesia de VCSD puede estar presente en diferentes 
cromosomopatías o síndromes siendo las más fre-
cuentemente descritas la trisomía del 18, la del 21 y 
el síndrome VACTERL(1,2,6,7).

De igual manera se han descrito anomalías extra-
cardíacas sin relación con síndromes, siendo la más 
frecuentemente asociada la atresia esofágica, aunque 
también se han observado otras asociaciones mayores 
como la hernia diafragmática o menores como la hi-
poplasia del timo o arteria umbilical única(1-7).

Durante el examen fetal rutinario en la semana 
20 del embarazo, la VCSIP puede diagnosticarse me-
diante el corte 3VT con un vaso supernumerario a la 
izquierda de la arteria pulmonar y el ductus arterioso 
o mediante hallazgos indirectos, como un seno co-
ronario dilatado en el corte de cuatro cámaras. Si se 
asocia a ausencia de la VCSD, en vez de visualizar-

Figura 1. Seno coronario.



Paula De Vera, Virginia Sánchez, Elena Corella y colaboradores • 5

Archivos de Pediatría del Uruguay 2023; 94(1)

se cuatros vasos en un corte transverso se visualizan 
tres, pero con una disposición anormal de derecha a 
izquierda: aorta, arteria pulmonar y VCSIP.

Ante el hallazgo de esta anomalía del sistema 
venoso sistémico en la época fetal cabe destacar la 
importancia por un lado de su correcta descripción 
durante este periodo junto con la exclusión de otras 
alteraciones anatómicas.

Al igual que en la literatura revisada, nuestros dos 
casos fueron diagnosticados durante la ecografía del 
segundo trimestre, ante la realización de uno de los 
planos rutinarios y estandarizados (3VT).

A pesar de la sospecha diagnóstica de esta ano-
malía congénita del desarrollo venoso sistémico, en 
ambos casos se descartaron otras anomalías asociadas 
o cardiopatías debido al resto de la normalidad de las 
imágenes fetales tanto en ese primer control como en 
los sucesivos, por lo que no se realizaron más prue-
bas complementarias, salvo seguimiento ecográfico 
estrecho.

En el ecocardiograma posnatal, la mayoría de ca-
sos de VCSIP son diagnosticado a través de un seno 
coronario dilatado visualizado en los planos de 4 cá-
maras y eje para esternal largo (confirmándose con el 
test de burbujas); y la ausencia de VCSD al no visua-
lizarse en el plano subcostal eje de cavas, la presen-
cia de una vena cava superior, objetivándose solo la 
entrada de la VCI en la AD.

La confirmación ecocardiográfica posnatal de la 
VCSIP junto con ausencia de VCSD es de vital interés 
para descartar cardiopatías congénitas asociadas de di-
fícil diagnóstico durante la época fetal, como el drenaje 
venoso anómalo o la coartación de aorta además de su 
asociación con cromosomopatías o síndromes.

Previa a esta confirmación ecocardiográfica que 
será llevada a cabo por el cardiológico infantil, cabe 
destacar la actuación del pediatra general en la pri-
mera exploración física y en la anamnesis a la fami-
lia para el conocimiento de antecedentes familiares 
(tales como cardiopatías congénitas, síndromes fami-
liares, cromosomopatías, etcétera) y personales de la 

madre (consumo de tóxicos o medicamentos durante 
el embarazo, diabetes gestacional, infecciones conna-
tales, etcétera).

Durante la exploración por aparatos en las pri-
meras horas de vida, será importante excluir rasgos 
dismórficos o alteraciones en la inspección y aus-
cultación cardiopulmonar que nos puedan sugerir o 
hacer sospechar la presencia de posibles cardiopatías 
congénitas críticas o síndromes asociados.

Por tanto, el diagnóstico prenatal de la VCSIP 
junto con la agenesia de VCSD puede permitir tener 
un alto grado de sospecha al pediatra durante la pri-
mera exploración física del recién nacido, de posibles 
alteraciones asociadas y entonces poder llevar a cabo 
una actuación clínica precoz.

De igual manera, a pesar de que esta anomalía del 
sistema venoso sistémico se describa como una altera-
ción anatómica benigna, puede tener importantes im-
plicaciones clínicas posteriores tales como, dificultad 
a la hora de contar con accesos vasculares permeables 
para la canalización de vías venosas centrales o co-
locación de marcapasos o desfibriladores (pudiendo 
insertarse en zonas anómalas ante el desconocimiento 
de su existencia en la arteria subclavia, arteria caróti-
da, mediastino, pericardio o espacio pleural).

Otra posible implicación es que en los casos que 
asocien defectos del septo interauricular puede existir 
un riesgo incrementado de embolias sistémicas para-
dójicas y por tanto de accidentes cerebrovasculares 
debido a la presencia de un shunt de derecha a iz-
quierda(2,8).

En nuestros dos casos, tras una correcta anamne-
sis donde se descartaron antecedentes familiares o 
personales maternos de relevancia y tras una primera 
exploración física normal en las primeras 24 horas de 
vida llevada a cabo por el neonatólogo encargado de 
la planta de maternidad, se confirmó ecocardiográfi-
camente, mediante interconsulta al cardiólogo infan-
til la ausencia en ese momento de otras cardiopatías 
congénitas/estructurales asociadas.

Bien es verdad que en el primer caso se observó 

Figura 2. ECG Basal
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en el ecocardiograma posnatal una CIA OS peque-
ña, que, en los controles sucesivos durante el primer 
año de vida confirmaron que se trataba de un foramen 
oval permeable. De igual manera, la válvula mitral 
presentó un desarrollo normal sin insuficiencias y con 
un flujo transmitral normal en todo momento a pesar 
de una primera descripción como válvula displásica. 
Los ECG posteriores de control tampoco presentaron 
alteraciones en ningún momento.

En el segundo caso, a pesar de no presentar cardio-
patía estructural ni alteraciones electrocardiográficas 
en el primer control posnatal, se continuó realizando 
seguimiento los 12 meses sucesivos, confirmando la 
ausencia de patología asociada.

Conclusiones
Si durante las ecografías morfológicas fetales se diag-
nostica esta alteración combinada del sistema venoso 
sistémico, es preciso realizar una ecografía morfoló-
gica detallada junto con ecocardiografía fetal dada la 
asociación con anomalías cardiacas y extracardiacas.

Ante su hallazgo aislado, a pesar de ser una ano-
malía venosa con un pronóstico perinatal favorable, 
cabe destacar la importancia de su confirmación pos-
natal para descartar cardiopatías de difícil diagnóstico 
durante la época fetal tales como el drenaje anómalo 
venoso parcial o la coartación de aorta.

De igual manera, su diagnóstico prenatal facili-
tará al pediatra tener un alto grado de sospecha de 
posibles síndromes o CC asociadas que permitirán 
realizar una actuación clínica precoz.

Así mismo, a pesar de tratarse de una patología 
venosa “benigna” variante de la normalidad, tiene im-
portantes implicaciones clínicas tales como el posible 
desarrollo de taquiarritmias y posibles embolias sisté-
micas, dificultad en la canalización de vías centrales, 
colocación de dispositivos tales como desfibriladores 
o marcapasos. 
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