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Persistenza della vena cava superiore sinistra
ed assenza della vena cava superiore destra
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Persistence of left superior vena cava is a rare finding. The combination of persistent left superi-
or vena cava and absent right superior vena cava with no other congenital cardiovascular abnormal-
ities has been exceptionally reported. We describe a case of persistent left superior vena cava and ab-
sent right superior vena cava observed during pacemaker implantation and confirmed by transtho-

racic contrast echocardiography.
(Ital Heart J Suppl 2003; 4 (5): 424-427)

Introduzione

La vena cava superiore sinistra persi-
stente (VCSSP) ¢ solitamente un riscontro
occasionale nei pazienti sottoposti a catete-
rismo cardiaco destro (0.1%)' nelle sale di
elettrofisiologia ed in ambiente anestesio-
logico, perché, se non associata ad altre
anomalie congenite, non costituisce un pro-
blema emodinamico?. La VCSSP & un’ano-
malia congenita riscontrata nello 0.5% del-
la popolazione generale e nel 3-10% dei
portatori di cardiopatie congenite#.

La presenza di VCSSP in assenza della
vena cava superiore destra (VCSD) e di al-
tre anomalie congenite ¢ un’evenienza ra-
ramente descritta in letteratura?.

Descriviamo un caso di VCSSP ed as-
senza della VCSD riscontrato durante im-
pianto di pacemaker e confermato median-
te esame ecocontrastografico.

Caso clinico

Un uvomo di 37 anni ¢ stato ricoverato
alcune ore dopo ’insorgenza di astenia in-
tensa associata a sudorazione. All’esame
clinico il paziente presentava frequenza
cardiaca di 20 b/min e pressione arteriosa
di 80/60 mmHg. Lelettrocardiogramma
evidenziava ritmo idioventricolare a fre-
quenza di 20 b/min per blocco atrioventri-
colare completo. Il paziente ¢ stato sottopo-
sto in urgenza ad elettrostimolazione ven-
tricolare temporanea per via venosa femo-
rale destra. I comuni parametri ematochi-
mici, gli enzimi miocardiospecifici e gli
elettroliti sierici non presentavano alcuna
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alterazione. L’ esame ecocardiografico trans-
toracico, eseguito in decubito supino obbli-
gato per la presenza di pacemaker tempora-
neo, mostrava normali connessioni atrio-
ventricolari e ventricolo-arteriose, situs so-
litus, normali dimensioni delle cavita car-
diache ad eccezione di un’evidente ectasia
del seno coronarico.

Per I'impianto del pacemaker definitivo
si & proceduto, come di consueto, alla ricer-
ca della vena cefalica sinistra e, successiva-
mente, per il mancato isolamento di questa,
alla puntura della vena succlavia omolate-
rale. L’esame fluoroscopico ha evidenziato
un anomalo decorso della guida che, per-
correndo il versante sinistro della colonna
vertebrale (Fig. 1), si spingeva in atrio de-
stro attraverso il seno coronarico, sugge-
rendo la presenza di una VCSSP. Nella
stessa seduta ¢ stato tentato I’approccio de-
stro mediante puntura percutanea della ve-
na succlavia destra, ma la guida si dirigeva,
ad ogni tentativo, verso la parte sinistra del-
la colonna vertebrale (Fig. 1), suscitando il
sospetto dell’assenza della VCSD. Non ¢
stato possibile eseguire un’angiocontrasto-
grafia venosa di conferma per la riferita al-
lergia del paziente ai mezzi di contrasto.

E stato pertanto abbandonato 1’approc-
cio destro e si ¢ proceduto all’incannula-
mento della vena succlavia sinistra ed al-
I’introduzione dell’elettrocatetere ventrico-
lare previa preconfigurazione a J dello sti-
letto, in modo da superare 1’angolo acuto
tra il seno coronarico e la tricuspide. Otte-
nuta, non senza difficolta, una stabile posi-
zione dell’elettrodo in ventricolo destro
(sogliada 1 V a 0.4 ms) ¢ stato impiantato
un elettrostimolatore VVIR (Fig. 2).
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Figura 1. Immagine fluoroscopica in proiezione postero-anteriore che
mostra il decorso anomalo delle guide lungo il versante sinistro della co-
lonna vertebrale.

Figura 2. Immagine fluoroscopica in proiezione obliqua anteriore destra
dell’elettrocatetere ventricolare posizionato in apice del ventricolo destro.

Nel postoperatorio ¢ stato effettuato un esame eco-
contrastografico, con infusione di soluzione salina agi-
tata, scegliendo come via di accesso la vena basilica de-
stra. Dall’approccio apicale si ¢ rilevata la comparsa del
contrasto dapprima in seno coronarico e da questo in
atrio destro, escludendo I’esistenza di una VCSD.

La radiografia del torace eseguita in predimissione
mostrava un’accentuazione del profilo mediastinico su-
periore di sinistra per la presenza della VCSSP e una ri-
dotta rappresentazione del profilo mediastinico supe-
riore di destra per I’assenza della VCSD.

I successivi controlli ambulatoriali hanno confer-
mato una normale funzionalita del pacemaker con sta-
bilita dei valori di pacing e sensing.

Discussione

Il sistema venoso cavale superiore deriva, nelle prime
fasi dello sviluppo embrionale, dal seno venoso primiti-

425

vo e dalle vene cardinali che sboccano nei corni destro e
sinistro del seno attraverso i dotti di Cuvier. La porzione
trasversa del seno venoso, il corno destro e la parte pros-
simale delle vena cardinale anteriore destra formeranno
la parte liscia intercavale dell’atrio destro, mentre la ve-
na cardinale anteriore destra dara origine alla VCSD.

Un’anastomosi presente tra le due vene cardinali
anteriori, la vena anonima, deviera il flusso venoso si-
stemico superiore di sinistra nella vena cardinale ante-
riore destra.

Il dotto di Cuvier di sinistra e la vena cardinale an-
teriore sinistra, a valle della vena anonima, compressi
tra I’atrio sinistro e I’ilo polmonare, gradualmente si
oblitereranno persistendo come legamento fibroso o
vena di Marshall, mentre la porzione prossimale del
corno del seno venoso di sinistra persistera come seno
coronarico!s.

La mancata atrofia del dotto di Cuvier e della vena
cardinale anteriore sinistra dara origine alla VCSSP. 1l
meccanismo responsabile della persistenza della vena
cava superiore sinistra non ¢ tuttora chiaro: potrebbe
essere dovuta all’agenesia della VCSD o a qualche al-
tra anomalia che interferisce con il suo processo invo-
lutivo®. Quando presente, la VCSSP drena per lo pitl in
atrio destro attraverso il seno coronarico, piul raramen-
te in atrio sinistro o nella vena polmonare. In tali casi si
osservano spesso altre anomalie congenite quali, ad
esempio, il difetto interatrialeb. Le anomalie piu fre-
quentemente associate alla presenza di una VCSSP so-
no il difetto del setto interatriale tipo seno venoso e la
tetralogia di Fallot.

Nei pazienti con VCSSP ed assenza della VCSD ¢
stata descritta la coesistenza di disturbi della formazio-
ne e della conduzione dell’impulso associati ad altera-
zioni istologiche quali la frammentazione e lo stira-
mento del tessuto di conduzione specifico e del nodo
atrioventricolare’.

L’anomalo sviluppo puo indurre anche alterazioni del
nodo del seno con conseguente disfunzione sinusale®?.

In presenza di VCSSP ed assenza della VCSD le
difficolta nell’eseguire 1’impianto di pacemaker sono
per lo piu legate al posizionamento dell’elettrocatetere
ventricolare per la necessita di superare 1’angolazione
tra il seno coronarico e I’imbocco della valvola tricu-
spide. Per ottenere un’efficace elettrostimolazione ven-
tricolare sono stati riportati in letteratura differenti ap-
procci: dall’impiego iniziale di elettrodi epicardici'®,
all’uso di cateteri a fissaggio attivo!!, al posizionamen-
to del catetere in un ramo dell’albero venoso coronari-
co'?, all’approccio addominale via vena cava inferiore.

Piu recentemente sono state descritte tecniche di
posizionamento di elettrodi a fissaggio passivo in ven-
tricolo destro, previa preconformazione della guida a J
e inarcamento del catetere in atrio destro sino a forma-
re un’ansa completa'3,

Nel nostro caso, la diagnosi di VCSSP ¢ stata confer-
mata con ecocontrastografia per I’'impossibilita ad ese-
guire un’angiografia venosa con mezzo di contrasto.
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Figura 3. Sezione ecocardiografica 4 camere apicale che evidenzia il se-
no coronarico ectasico. AD = atrio destro; CS = seno coronarico; VD =
ventricolo destro; VS = ventricolo sinistro.

Dall’approccio 4 camere apicale si ¢ evidenziato un seno
coronarico ectasico (Fig. 3); rilievo di per sé suggestivo
di VCSSP. Probabilmente 1’ectasia (30 mm) era cosi ri-
levante per I’assenza della VCSD. La diagnosi di VCS-
SP con ecocontrastografia ¢ effettuata mediante iniezio-
ne di contrasto nella vena basilica sinistra con opacizza-
zione sequenziale dapprima del seno coronarico e suc-
cessivamente dell’atrio destro”!4. Nel nostro paziente
I’infusione di soluzione salina ¢ stata effettuata nella ve-
na basilica destra per escludere 1’esistenza di una VCSD
che, qualora presente, avrebbe determinato 1’opacizza-
zione diretta dell’atrio destro e non attraverso il seno co-
ronarico. La figura 4A mostra come il mezzo di contra-
sto iniettato nella vena basilica destra opacizzi solo il se-
no coronarico, mentre 1’atrio destro viene raggiunto pit
tardivamente dal mezzo di contrasto (Fig. 4B).

Riassunto

La persistenza della vena cava superiore sinistra ¢
una rara anomalia congenita. L.’associazione della vena
cava superiore sinistra persistente in assenza della vena
cava superiore destra e di altre anomalie cardiovascola-
ri congenite ¢ stata eccezionalmente descritta. In questo
articolo noi riportiamo un caso di vena cava superiore
sinistra persistente ed assenza della vena cava superio-
re destra osservato durante impianto di pacemaker e
confermato con esame ecocontrastografico.

Parole chiave: Ecocardiografia; Vena cava.
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