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RESUMEN

Las obstrucciones y las variaciones anatémicas del sistema venoso en general y de la vena cava
inferior en particular pueden dificultar los procedimientos electrofisioldgicos invasivos y hacer
necesario el uso de vias venosas alternativas para acceder a las cavidades derechas del corazén.
Se presenta el caso de un paciente de 14 afnos, con sindrome de Wolff-Parkinson-White, que fue
llevado a la sala de electrofisiologia con el fin de realizarle una ablacién por radiofrecuencia.
Las dificultades para avanzar los catéteres revelaron una agenesia de la vena cava inferior que
hasta entonces habia transcurrido en forma asintomatica. Dicho diagnéstico se confirmé pos-
teriormente por resonancia magnética nuclear. La ablacién de la via anémala anterolateral
izquierda se realizé con éxito, accediendo los catéteres de mapeo por via venosa superior.

Se realiza una revisién de las malformaciones congénitas de la vena cava inferior y su proba-
ble relacién con anomalias cardiacas, como la discontinuidad anatémica y eléctrica del anillo
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INTRODUCCION

Los estudios electrofisiol6gicos diagnosticos y terapéu-
ticos convencionalmente se realizan mediante el ac-
ceso a las cavidades derechas del corazoén a través de
la vena cava inferior (VCI), para lo cual se efectiian
punciones en las venas femorales.

Las obstrucciones y las variaciones anatémicas del
sistema venoso en general y de la vena cava inferior
en particular, pueden dificultar dichos procedimien-
tos y hacer necesario el uso de vias alternativas como
la vena cava superior.

Se presenta el caso de un paciente con sindrome
de Wolff-Parkinson-White (WPW), que fue llevado a
la sala de electrofisiologia con el fin de realizarle una
ablacién por radiofrecuencia (RF). Las dificultades
para avanzar los catéteres revelaron agenesia de la
VCI que hasta entonces habia transcurrido en forma
asintomatica.

CASO CLiNICO

Un paciente de sexo masculino de 14 anos fue derivado a la
sala de cateterismo por presentar el sindrome de WPW con

auriculoventricular (haz de Kent).

Las anomalias congénitas de la vena cava inferior transcurren muchas veces asintomaticas y
deben ser tenidas en cuenta por los electrofisi6logos que pueden tropezar sorpresivamente
con dificultades que deben ser resueltas durante el procedimiento.
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multiples episodios de taquicardia supraventricular. El ECG
de 12 derivaciones mostré una patente compatible con una
via anémala anterolateral izquierda (Figura 1 A). El examen
fisico y los demas estudios cardioldgicos fueron normales.

El estudio electrofisioldgico se realiz6 bajo sedacién/anal-
gesia con midazolam y fentanilo. Se efectuaron dos puncio-
nes en la vena femoral derecha, una en la vena femoral iz-
quierda y otra en la arteria femoral derecha. Se intentaron
introducir catéteres de 6 y 7 French por via venosa, pero no
se pudieron avanzar mas alla de 10-15 cm de los sitios de
puncién. Ante esta dificultad, se realizé una inyeccién de
contraste a través de la vena femoral derecha y se observo
que las venas iliacas se continuaban por encima de la regién
sacra, con un sistema vascular de pequeno calibre y gran
tortuosidad.

Se decidi6 continuar el procedimiento introduciendo un
catéter de mapeo 7 Fr octapolar por via yugular interna
derecha, el cual se avanz6 sin dificultad y se posicion6 en el
seno coronario. Se introdujo un catéter de ablacién
deflectable cuadripolar 8 Fr en la arteria femoral derecha y
se avanz6 hasta el ventriculo izquierdo. La via anémala se
mapeé en forma anterégrada durante ritmo sinusal y
estimulacién auricular, y en forma retrégrada con la
taquicardia inducida (Figura 2). Se aplicaron dos pulsos de
RF anivel de la region anterolateral del anillo mitral, con lo
que la conduccion a través de la via se aboli6 (Figuras 3y 4).
Luego de 30 m no fue posible detectar conduccién
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ECG de 12 derivaciones con preexcitacion ECG de 12 derivaciones post-ablacién

Fig. 1. Electrocardiogramas
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Fig. 2. Induccién de la taquicardia ortodrémic. Mapeo
anterégrado y retrégrado de la via anémala. Durante
estimulacién continua desde el SCP (S1-S1) es aplicado un
extraestimulo (S2) y la taquicardia es inducida. Puede obser-
varse la mayor continuidad AV en el SCD, tanto durante el rit-
mo sinusal (mapeo anterégrado) como durante la taquicardia
inducida (con BCRI, mapeo retrégrado).
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Fig. 3. Aplicacion de radiofrecuencia. Puede observarse inme-
diatamente a la aplicacion de RF la saturacion de los registros
de superficie y la separacién de los electrogramas auriculares
(a) y ventriculares (v)

ABREVIATURAS

RF Radiofrecuencia

VCl  Vena cava inferior

VCS Vena cava superior

WPW Sindrome de Wolff-Parkinson-White

anterédgrada ni retrégrada por la via anémala y la taquicardia
no volvié a ser inducible, aun en presencia de isoproterenol.
Durante el procedimiento se observé la aparicién de un blo-
queo completo de rama izquierda que retrograd6 10 dias
después (Figura 1 B).

Posteriormente se realizé un estudio de resonancia mag-
nética nuclear (RMN) que confirmé la agenesia de la VCI
desde la porcién de la confluencia de la vena renal derecha
hacia abajo (Figura 5). Desde alli hacia arriba en su trayecto
intrahepéatico su aspecto era hipoplésico. Ambas venas
femorales, iliacas internas y externas y primitivas eran nor-
males. La vena iliaca primitiva izquierda drenaba hacia el
plexo venoso perivertebral epidural y posteriormente hacia
el sistema hemiécigos. La vena iliaca primitiva derecha
drenaba hacia el sistema acigos. Se observé ademas un shunt
desde la vena renal izquierda hacia el sistema hemiacigos y
otro hacia la vena esplénica.

El paciente permanecié asintomatico hasta el momento
de esta presentacion, al ano del procedimiento.

DISCUSION

El sindrome de WPW es una de las anomalias congéni-
tas del corazén més comunes, con una prevalencia de
1-3 por mil de la poblacién general. (1) La ablacién por
RF ha demostrado que es un procedimiento seguro y
eficaz y esté indicada en aquellos pacientes sintomaticos
por crisis de taquicardias supraventriculares refracta-
rias a la medicacion.

Las anomalias venosas congénitas pueden coexis-
tir con la presencia de vias anémalas y dificultar las
técnicas de mapeo y ablacion. La prevalencia de anor-
malidades congénitas de la VCI se ha comunicado en
el 0,5% de la poblacion, pero podria estar subestima-
da a raiz de que su diagnéstico generalmente es un
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Fig. 4. Registro post-ablacién. En el registro post-ablacion pue-
de observarse durante el ritmo sinusal la ausencia de
preexcitacion y la presencia de un BCRI transitorio.
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Frente

Fig. 5. Resonancia magnética nu-
clear. Imdgenes de frente y lateral
en las que puede observarse la au-
sencia de la VCI y las venas iliacas
drenando en el plexo venoso
paravertebral y sistema hemiazigos.

hallazgo fortuito durante cirugia abdominal o estu-
dios radiolégicos por otras causas. (2, 3) Con frecuen-
cia se asocian con otras malformaciones congénitas,
como asplenia (60%), doble vena cava superior (50%),
situs inversus (45%), asimetria de higado (40%), asi
como con anomalias cardiacas como defectos de
septacion de las cavidades y defectos de la posicion del
corazon. (4, 5) En nuestro paciente, los estudios reali-
zados no permitieron comprobar la coexistencia con
otra anomalia congénita més alla de haz de Kent.

CARACTERISTICAS ANATOMICAS Y DESARROLLO
EMBRIOLOGICO DE LA VCI

Durante el desarrollo embrionario, el flujo venoso
transcurre por tres pares de canales simétricos: las
venas cardinales divididas en dos tractos, anterior y
posterior, y otros dos pares de canales formados por
las venas supracardinales y subcardinales. La forma-
ciéon de la VCI se produce como consecuencia de la
aparicién y regresion continua y sucesiva de estos tres
pares de venas embrionarias.

La VCI normal esta compuesta por cuatro segmen-
tos: hepatico, suprarrenal, renal e infrarrenal. El seg-
mento hepatico deriva de la vena vitelina, el segmen-
to suprerrenal de la vena subcardinal, el renal de la
anastomosis de la vena supracardinal derecha y
postsubcardinal, y el segmento infrarrenal de la vena
supracardinal derecha. En la regién toracica, las ve-
nas acigos y hemidcigos derivan de las venas
supracardinales y en el abdomen las venas poscardi-
nales son reemplazadas progresivamente por las ve-
nas subcardinales y supracardinales, pero persisten
en la pelvis como las venas iliacas. (6)

Este proceso embriolégico ocurre alrededor de los
dias 33 y 40 del desarrollo y coincide con la organiza-

Lateral

cion del corazon. (7) Es posible que alglin mecanismo
teratogénico desconocido sea el responsable, en este
periodo critico, de la anormalidad del desarrollo de la
VCI y de la discontinuidad anatémica y eléctrica del
anillo auriculoventricular (vias anémalas).

MANIFESTACIONES CLINICAS Y DIAGNOSTICO DE LA
AGENESIA DE LA VCI

La interrupcién o la ausencia congénitas de la VCI
puede manifestarse clinicamente en adolescentes y
adultos jévenes por trombosis venosa profunda recu-
rrente o dilatacién de las venas superficiales del abdo-
men por circulacién colateral. (8-11) Sin embargo, en
la gran mayoria de los casos existe un sistema profun-
do y suficiente de circulacion colateral, mediante el
cual el drenaje de sangre de las extremidades inferio-
res hacia el corazon se realiza a través de las venas
acigos y hemidcigos, por lo que la agenesia de la VCI
suele cursar totalmente asintomatica y ser un hallaz-
go fortuito, como en el caso de nuestro paciente.

Cabe destacar la existencia de casos de obstruccio-
nes totales o parciales de la VCI, no relacionados con
anomalias congénitas sino con trombosis, oclusién o
compresién externa, en general secundarios a
traumatismos abdominales, cirugias abdominales o
retroperitoneales, tumores, etc., los cuales se descar-
taron en nuestro paciente.

ABLACION DE ViAS ANOMALAS EN PACIENTES CON
AGENESIA DE LA VCI

La rara asociacion de agenesia de la VCI con sindro-
me de WPW se ha comunicado previamente. Giuseppe
Inama y colaboradores publicaron el caso de una mu-
jer de 36 anos con una via anomala posteroseptal de-
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recha y ausencia congénita de la VCI, revelada durante
el procedimiento de ablacion (12), y Kler y colaborado-
res, un paciente con interrupciéon de la VCI y WPW
lateral izquierdo. (13) Asimismo se han publicado ca-
sos de vias anémalas asociadas con malformaciones del
seno coronario (14) y persistencia de la VCS izquierda.
(15, 16) En la mayoria de ellos, el diagnéstico se realizé
en forma fortuita como en nuestro caso, ya que las ano-
malias venosas, al cursar asintomaéticas, no se sospe-
charon previamente y es probable que no se hubieran
evidenciado de no coexistir con el sindrome de WPW.

CONCLUSION

Las anomalias congénitas de la VCI transcurren mu-
chas veces asintomaticas y deben ser tenidas en cuen-
ta por los electrofisi6logos, que pueden tropezar
sorpresivamente con dificultades técnicas que deben
ser resueltas durante los procedimientos invasivos.

SUMMARY

Radiofrequency ablation of an anomalous left antero-
lateral pathway in a patient with agenesis of the infe-
rior vena cava

The anatomic variations and obstructions of the venous sys-
tem in general and of the inferior vena cava in particular
can make invasive electrophysiological procedures difficult,
making it necessary to use alternative venous approaches
to access the right chambers of the heart.

We present the case of a 14-year-old patient with Wolff-
Parkinson-White syndrome, who was taken to the electro-
physiology lab for radiofrequency catheter ablation. Congeni-
tal absence of inferior vena cava until then had been asymp-
tomatic, and was revealed during the procedure. The diagno-
sis was confirmed by nuclear magnetic resonance. A superior
venous approach with mapping catheters was used and the
left antero-lateral accessory pathway was successfully ablated.
We propose a revision of the congenital malformations of
the inferior vena cava and their possible relation to heart
anomalies, such as the anatomic and electric discontinua-
tion of the atrioventricular annuli.

Congenital anomalies of the inferior vena cava are mostly
asymptomatic. Electrophysiologists should take them into
account because of the possible difficulties that will have to
be solved during the procedure.

Keywords: Inferior vena cava agenesis - Wolff-Parkinson -
White - Radiofrequency ablation
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