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RESUMEN

La implementación de técnicas multimodales de imagen en el estudio de cardiopatías congénitas permite sobrellevar las 
desventajas de una con los alcances de otra. Presentamos un caso de una paciente con vena cava izquierda persistente 
drenando a aurícula izquierda, pseudocoartación de aorta y válvula aórtica bivalva, en cuyo abordaje se requirió la imple-
mentación de varias modalidades de imagen cardíaca para establecer el diagnóstico y definir su seguimiento.

Palabras clave: cardiopatías congénitas, vena cava superior izquierda persistente, imagen multimodal,  ecocardiografía.

ABSTRACT

Multimodal imaging diagnosis of congenital heart diseases. A case report

Implementation of multimodal imaging techniques in the study of congenital heart disease makes it possible to 
overcome the disadvantages of one with the scope of the other. We present a case of a patient with persistent left vena 
cava draining to the left atrium, pseudocoarctation of the aorta and  bicuspid aortic valve, whose approach required the 
implementation of several imaging modalities to establish the diagnosis and define its follow-up.
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CASO CLÍNICO

El desarrollo tecnológico y disponibilidad de nuevas 
modalidades de imagen cardíaca permiten mejorar la preci-
sión del diagnóstico de variantes anatómicas que pudieran 
tener repercusión clínica sobre los pacientes.

El síndrome de vena cava superior persistente (VCSIP) 
constituye una anomalía en el desarrollo embriológico en la 
cual existe un fallo en la regresión de la vena cardinal anterior 
(  mecanismo subyacente a la formación del seno coronario ). 
Es la anomalía venosa más frecuente en el tórax y usualmen-
te el drenaje se dirige a la aurícula derecha. (1)

Por otra parte, la coartación aórtica consiste en un estre-
chamiento de la aorta torácica descendente que comúnmen-
te se localiza en la inserción del conducto arterioso distal a la 
arteria subclavia. En la mitad de estos pacientes se encuentra 
una válvula aórtica bicúspide concomitante. (2)

Presentamos un caso de diagnóstico mediante ima-
gen multimodal de VCSIP izquierda con drenaje a aurícula 
izquierda concomitante con una pseudocoartación de la 
aorta, una valvula aórtica bicúspide y un divertículo en la 
arteria subclavia.
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CASO CLÍNICO

Se trata de una paciente femenina de 22 años referida 
al servicio de Cardiología por la auscultación incidental de 
un soplo mesosistólico en el borde parasternal izquierdo. 
La paciente no tiene limitación para actividades diarias ni al 
esfuerzo máximo, así como tampoco aqueja dolor torácico , 
palpitaciones, y no se registra historia de síncope ni desatu-
ración en el expediente clínico.

Durante la valoración ecocardiográfica, se documenta 
la presencia de una vávula aórtica bivalva con fusión de la 
valva coronariana derecha e izquierda, sin rafé y sin datos 
de estenosis ni insuficiencia significativa. La raíz aórtica y 
la aorta ascendente lucen normales. Sin embargo, a nivel 
del arco aórtico se visualiza una acodadura en la emergen-
cia de la arteria carótida común izquierda que provoca un 
incremento en el gradiente alcanzando los 20mmhg. La 
arteria subclavia emerge después de la acodadura en lo que 
impresiona ser un divertículo.  Desde el punto de vista del 
drenaje venoso, se visualiza una vena cava superior izquierda 
persistente. Debido a la localización anatómica y la limitación 

del ecocardiograma para valorar estructuras a este nivel, no 
es posible definir ni el trayecto ni la desembocadura por esta 
técnica de imagen. Sin embargo, no se documenta dilatación  
del seno coronario que pudiera sugerir la desembocadura 
del vaso en este sitio anatómico. (Figura 1)

Mediante la valoración por tomografía axial computa-
rizada (TAC) se corrobora la presencia de VCSIP que drena 
directamente a la aurícula izquierda. Respecto a la arteria 
subclavia,  se evidencia un divertículo en su emergencia y  
su dilatación pareciera estar en relación a una pseudocoar-
tación. (Figura 2)

Para la valoración hemodinámica del drenaje venoso 
anómalo, se hace eco contraste con suero salino agitado que 
evidencia llegada del suero a ambos atrios pero principial-
mente al derecho y poco flujo al Izquierdo .

DISCUSIÓN

La VCSIP tiene una prevalencia de hasta un 3% en la 
población sana. El 20% de estos pacientes tienen un drenaje 
en aurícula izquierda, pudiendo ser directamente a la ore-
juela, venas pulmonares o a través del seno coronario.  La 

Figura 1. Ecocardiograma transtorácico. A) y B) Vista parasternal eje largo y apical cuatro cámaras, respectivamente, donde se aprecia la presencia de seno 
coronario sin dilatación. C)  Doppler continuo que documenta gradiente en pseudocoartación. D) Drenaje venoso pulmonar en vista supra esternal. VCSD, Vena 
Cava Superior derecha. Ao, Aorta. AI, Aurícula izquierda. APP, Arteria Pulomar Principal. Las flechas señalan la desembocadura de las venas pulmonares en el 
atrio Izquierdo.
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ubicación más frecuente es entre la base de la orejuela y las 
venas pulmonares (3).

La coartación aórtica frecuentemente tiene una etiolo-
gía congénita, aunque el mecanismo causal no está del todo 
dilucidado(4,5). Sin embargo, también se describe el fenó-
meno de estrechez vascular adquirido secundario a otras 
entidades como vasculitis por ejemplo (6).

El diagnóstico de las variantes anatómicas descritas  
implican necesariamente la búsqueda de posibles compli-
caciones. La VCSIP que drena a atrio izquierdo predispone a 
síncope, embolismos paradójicos, menor tolerancia al esfuer-
zo e hipoxemia severa debido a cortocircuito de derecha a 
izquierda (7) . Asimismo, cuando se relaciona con el seno 
coronario, tiende a concomitar con defectos del septum 
interatrial así como comprimir el sistema de conducción 
predisponiendo a arritmias ( 8). Por su parte, la pseudocoar-
tación condiciona una sobrecarga crónica de presión en el 
ventrículo izquierdo que conduce histopatológicamente a 
una adición de sarcómeros en paralelo y macroscópicamente 
a la hipertrofia concéntrica del ventrículo. Lo cual, consiste 
en una respuesta adaptativa  que posteriormente conduce 
a su disfunción sisto-diastólica. El desarrollo de circulación  
collateral a través de la arteria mamaria interna, intercostales 
y escapulares permite mantener el flujo a territories posterio-
res al sitio de obstrucción y su aparición implica significancia 
hemodinámica del defecto (5).

Lo anterior, aunado a la dificultad técnica para la eva-
luación de algunas estructuras vasculares mediante eco-
cardiografía transtorácica bidimensional (por ejemplo el 
drenaje venoso pulmonar), hacen del diagnóstico un reto. En 
el caso presentado, el diagnóstico híbrido de imagen permite 

aprovechar la resolución espacial del TAC para demostrar 
el drenaje venoso anómalo y corroborar la presencia de las 
demás anomalías congénitas descritas. Por su parte, el eco-
cardiograma permitió no sólo la evaluación inicial, sino que 
también demuestra la repercusión hemodinámica mediante 
el uso de técnicas Doppler y ecocardiografía con contraste. 

Respecto a la decisión terapéutica, se decide dar un 
manejo expectante con evaluación ecocardiográfica perió-
dica como modalidad de imagen definida para su segui-
miento. La ausencia de síntomas que sugieran significancia 
del cortocircuito  ( desaturación o limitación al esfuerzo), 
sin episodios embólicos demostrados y la inexistencia de 
repercusión hemodinámica  ( sin dilatación ni hipertrofia de 
cámaras, ausencia de comunicación interauricular tipo seno 
venoso, adecuado patron de relajación, no circulación colate-
ral secundaria a pseudocoartación y bajo flujo por  vena cava 
superior izquierda persistente) constituyen el juicio clínico 
que soporta la decisión terapeútica.

CONCLUSIONES

El uso de técnicas multimodales de imagen en el estudio 
de cardiopatías congénitas permite combinar las ventajas de 
una y otra. De esta forma, la exactitud diagnóstica en cuanto 
a hallazgos estructurales y su implicancia clínica en el pacien-
te permiten establecer conductas terapeúticas que mejoren 
el pronóstico de estas poblaciones.
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