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RESUMEN 

Aproximadamente un 1% de recién nacidos vivos lo harán con al menos una 

malformación congénita cardíaca. De ellos, en torno a la mitad presentarán 

sintomatología clínica al nacimiento o poco después. Además, la incidencia de estos 

defectos aumenta con la presencia de otros del mismo grupo. La escasa sintomatología 

de algunas de ellas dificulta su diagnóstico y el estudio de las mismas, mientras que 

incluso en aquellas más graves y conocidas todavía existe bastante controversia 

respecto a su tratamiento. La estabilidad hemodinámica va a ser principalmente la que 

mande sobre la decisión terapéutica, intentando primar siempre la actitud 

conservadora. 

Palabras clave: vena cava superior izquierda persistente, ductus arterioso, foramen 

oval permeable, circulación fetal, estabilidad hemodinámica. 

  

ABSTRACT 

Approximately 1% of new-borns will present a congenital cardiac malformation. 

Among them, around one half will present any symptomatology during or nearly after 

birth. Moreover, the incidence of these defects is increased by the presence of other 

similar defects. The scarce symptomatology of some of them hinders its diagnostic and 

study, while those events which are better known and studied present controversial 

treatments. Haemodynamic stability will be the decisive point that will determine the 

therapuetic decisión, always trying to maintain a conservative approach. 
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PLANTEAMIENTO Y OBJETIVOS 

Durante mi rotatorio de medicina de familia en el centro de salud Delicias Sur, 

presencié el caso clínico sobre el que parte este trabajo de fin de grado. La 

coexistencia de tanta anomalía cardíaca y el aparente buen estado del niño me 

generaron bastantes preguntas que hacer a mi tutora, la cual me animó a estudiarme 

ese tema y a realizar una sesión para presentar ante los demás estudiantes que 

estábamos en el servicio.  

Descubrir cosas que no conocía, como la alta prevalencia de muchas malformaciones 

cardíacas asintomáticas, o las diferentes estrategias que se llevan a cabo por la todavía 

falta de acuerdo en muchas situaciones, me llevaron a elegir este tema para este 

trabajo a fin de aprender sobre el mismo a la par que realizaba el mismo. 

El primer objetivo de este trabajo es resumir brevemente la embriología cardíaca 

humana para entender mejor el por qué de la génesis de las malformaciones cardíacas. 

También es importante para ello comprender la transición de la circulación fetal a la 

circulación adulta ya que dos de las tres patologías que comentamos tienen su punto 

crítico en este proceso. 

El siguiente objetivo es realizar una revisión bibliográfica sobre las tres malformaciones 

cardíacas congénitas que presenta nuestro paciente basándome siempre en la 

literatura de mejor calidad científica disponible. Para ello hemos obtenido toda la 

información del motor de búsqueda pubmed intentando seleccionar aquellos artículos 

más modernos cuando era posible.  

Y el último fin es realizar una breve discusión en la que mencionar aquellas relaciones 

existentes entre estas tres patologías puesto que no hemos encontrado en la literatura 

que tenemos a nuestro alcance ningún caso en la que todas ellas se encuentren en un 

mismo paciente. 

En resumen, nuestra intención es partir de un caso clínico bastante único, y a partir del 

mismo repasar los aspectos más importantes de tres de las malformaciones cardíacas 

congénitas más frecuentes de la población incidiendo en su importancia clínica, 

prevalencia, diagnóstico y tratamiento. 

  



CASO CLÍNICO 

 

 

 

  



CASO CLÍNICO 

PRIMER INFORME  

Motivo del informe: Paciente de un mes de vida, nacido prematuro de 32 semanas, 

con soplo sistólico. 

Exploración física: Buen estado general. Soplo protosistólico I/VI localizado en base 

esternal superior izquierda. Pulsos normales y palpables. Tonos normales. 

Ecocardiografía: Situs solitus. Levocardia con levoapex. Corazón tetracameral normal. 

Concordancia auriculoventricular y ventriculoauricular. Válvulas auriculoventriculares 

normales y competentes. Insuficiencia tricuspídea fisiológica. Dilatación de seno 

coronario. Salida de grandes vasos normosituados sin alteraciones del flujo. 

Aceleración del flujo a nivel de rama pulmonar izquierda con gradiente de 17 mmHg. 

No parece haber aumento de velocidad de flujo a nivel de válvula. No se aprecia 

válvula pulmonar displásica. Drenaje sistémico y pulmonar normales. Tabique 

interventricular íntegro. Se aprecia foramen oval permeable de 2mm. Se aprecia 

ductus permeable con shunt izquierda-derecha con flujo continuo de 5mmHg. Arco 

aórtico normal. Se aprecia ventrículo izquierdo ligeramente globuloso y tabique 

interauricular abombado hacia aurícula derecha con ligera dilatación auricular 

izquierda. 

Impresión diagnóstica: 

 DILATACIÓN DE SENO CORONARIO (POSIBLE VENA CAVA SUPERIOR 

IZQUIERDA) 

 ESTENOSIS FISIOLÓGICA DE RAMA PULMONAR 

 FORAMEN OVAL PERMEABLE 

 DUCTUS ARTERIOSO PERMEABLE 

Tratamiento: Nueva revisión en dos días. 

 

SEGUNDO INFORME (dos meses de vida) 

Ecocardiografía: Flujo normal no obstructivo. Vena cava superior izquierda. Flujo 

arterial desde raíz de subclavia izquierda hacia territorio pulmonar, sin quedar claro si 



desemboca en arteria pulmonar o en parénquima. Fracción de eyección del ventrículo 

izquierdo del 64%. 

Impresión diagnóstica: 

 FÍSTULA AORTOPULMONAS vs DUCTUS PATOLÓGICO (originado en arteria 

subclavia izquierda) 

 VENA CAVA SUPERIOR IZQUIERDA 

Tratamiento: Control en dos meses 

 

TERCER INFORME (cuatro meses de vida) 

ECG: Eje derecho. T algo planas en v4. 

Ecocardiografía: Vena cava superior izquierda. Estenosis fisiológicas de ramas 

pulmonares (más en derecha) de hasta 10 mmHg. Foramen oval permeable de hasta 

3mm. Fracción de eyección del ventrículo izquierdo del 64%. 

Impresión diagnóstica: 

 FÍSTULA AORTOPULMONAR vs DUCTUS PATOLÓGICO (originado en arteria 

subclavia izquierda) 

 FORAMEN OVAL PERMEABLE 

Tratamiento: Control en seis meses. 
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EMBRIOLOGÍA CARDÍACA 

El desarrollo del sistema cardiovascular comienza en torno a la mitad de la tercera 

semana de gestación, cuando el embrión no es capaz de satisfacer sus necesidades 

únicamente a través de la difusión. En la formación de este sistema participarán dos 

poblaciones distintas de células mesodérmicas, unas provenientes de la línea primitiva 

y otras del mesodermo faríngeo, tanto del intraembrionario como del 

extraembrionario. 

Durante la 3ª semana comienza también el plegamiento del embrión, en sentido tanto 

longitudinal como transversal. El tubo cardíaco primitivo se desplazará junto a otras 

estructuras, como el septo transverso, el celoma pericárdico y la membrana 

bucofaríngea, hacia la superficie ventral del embrión. El tubo cardíaco quedará 

colocado debajo de la membrana bucofaríngea y por encima del septo transverso, que 

más adelante dará origen a parte del diafragma. En la parte más ventral de este 

corazón primigenio se encuentra el celoma pericárdico. 

 

Ilustración 1: Posición del corazón primitivo y del celoma pericárdico. Extraído de: Moore KL, Persaud TVN, 
Torchia MG. Embriología clínica. 10ª edición. Barcelona: Elsevier España, 2016. 

Al mismo tiempo que se produce la estructuración de estas células, se establece la 

lateralidad de todo el embrión, de manera que de este proceso y de sus vías de 

señalización depende el desarrollo cardíaco normal apareciendo, si existen fallos, 

numerosas anomalías congénitas. Es también en la tercera semana, coincidiendo con 

el comienzo de la cardiogénesis y del plegamiento del embrión, cuando aparece la 

línea primitiva en la superficie del epiblasto del disco embrionario. Esta línea es la que 



permite que podamos identificar las distintas partes del embrión como craneal, caudal, 

ventral, dorsal, derecha e izquierda.  

Al poco de aparecer la línea primitiva,  ciertas células abandonarán la misma y se 

diferenciarán en células mesenquimales, que son las que en su mayor parte formarán 

las estructuras cardíacas. Hacia el final de la cuarta semana, la línea primitiva 

degenerará, pero algunas de estas células mesenquimales que han migrado originarán 

un cordón en posición medial que se denomina proceso notocordal.  

Además de definir el eje longitudinal del embrión y de conferirle una cierta rigidez,  la 

notocorda también contribuye a la formación de los discos intervertebrales, y genera 

ciertas señales que son necesarias para el desarrollo del sistema nervioso central y de 

estructuras musculoesqueléticas axiales. Al final la notocorda llega desde la membrana 

bucofaríngea hasta el nodo primitivo e irá degenerando  a medida que se vayan 

formando las vértebras, quedando como los restos del núcleo pulposo de cada disco 

intervertebral. 

Algunas las células que migran cranealmente se unirán para formar el campo 

cardiogénico, formando dos tubos cardíacos que, conforme el embrión va plegándose 

sobre sí mismo, se van uniendo y formando un único tubo cardíaco. La fusión de 

ambos tubos se realiza en sentido cráneo-caudal, y el resultado es un fino tubo 

endotelial (que formará el endocardio) rodeado del miocardio primitivo, que a su vez 

se originará a partir de las células del mesodermo que rodean al tubo cardíco. El 

pericardio se originará más tardíamente procedente del epitelio celómico.  

Durante la cuarta semana el corazón comienza a latir, se inicia el flujo de sangre y 

podemos apreciar todo esto mediante ecografía doppler. Las contracciones iniciales 

tienen origen miogénico comenzando en el seno venoso. El flujo es inicialmente tipo 

flujo-reflujo para posteriormente ser de flujo unidireccional. A estas alturas existe una 

mínima diferenciación de las distintas estructuras cardíacas. Así, con la contracción la 

sangre sale del seno venoso alcanza la aurícula primitiva y pasa por el canal 

auriculoventricular al ventrículo primitivo. Cuando este se contrae, la sangre atraviesa 

el bulbo cardíaco y el tronco arterioso para llegar al saco aórtico, desde donde se 

reparte hasta las arterias de los arcos faríngeos y posteriormente a las aortas dorsales. 



La separación del corazón en sus cuatro cavidades definitivas comienza  a mitad de la 

cuarta semana aproximadamente y culmina a finales de la octava. Estos procesos 

(división del canal auriculoventricular, de los primordios auriculares y ventriculares y 

de los infundíbulos de salida) son simultáneos. 

Células de la cresta neural contribuyen a formar los cojinetes endocárdicos 

auriculoventriculares en las paredes dorsal y ventral del canal auriculoventricular y son 

invadidas por células mesenquimatosas. Estos cojinetes se fusionan entre sí, 

dividiendo el canal auriculoventricular en derecho e izquierdo quedando los cojinetes 

endocárdicos como válvulas auriculoventriculares primitivas. También en este 

momento temporal, se produce la formación del tabique interauricular formando del 

mismo modo un tabique llamado septum primum que permite el paso de sangre de la 

aurícula derecha a la izquierda por el foramen primum. Con el tiempo, este foramen se 

cerrará, pero no antes de que nuevas perforaciones aparezcan en el septum primum 

causadas por apoptosis que darán lugar al foramen secundum, que mantendrá este 

cortocircuito de sangre oxigenada. El septum secundum se va originando entre la 

quinta y sexta semana y cubre gradualmente a este foramen secundum, conformando 

el definitivo agujero oval. El septum primum va involucionando y acabará convertido 

en la válvula del agujero oval cuando se produzca el cierre del mismo. 

Cuando la aurícula primitiva todavía es una única cavidad, el seno venoso se abre en el 

centro de la pared dorsal de la misma y presenta dos cuernos de igual tamaño. No 

obstante, la aparición de shunts derecha-izquierda conforme la angiogénesis se va 

produciendo y el sistema venoso se establece, condiciona un mayor aumento de 

tamaño del cuerno derecho. Conforme va aumentando de tamaño progresivamente, 

este cuerno recibe sangre procedente de la vena cava superior y de la vena cava 

inferior y queda incorporando en la aurícula derecha formando su parte lisa. El resto 

de la superficie interna de la cavidad, a cuya formación ya hemos hecho mención 

antes, corresponderá a la parte rugosa. De igual manera, la aurícula izquierda presenta 

dos partes. La parte rugosa formará la orejuela izquierda y en este caso la parte lisa 

estará formada por la incorporación de la vena pulmonar primitiva y sus ramas 

inmediatamente a la izquierda del septum primum formándose así no solo esta parte 

de la aurícula sino también la disposición definitiva de cuatro venas pulmonares. 



 

Ilustración 2: Evolución de los forámenes y septums en el corazón. Extraído de: Netter FH. Atlas de Anatomía 
Humana. 4th ed. Barcelona: Elsevier Masson SAS; 2007. 

Por su parte, el tabique interventricular surge a partir de miocitos de ambos 

ventrículos en el suelo de los mismos cerca del vértice. A medida que los ventrículos se 

dilatan el tabique va ganando altura, lo que junto a una proliferación de mioblastos le 

hace adquirir su tamaño. Al inicio existe un agujero interventricular que permite la 

comunicación entre ambos y que se cierra a finales de la séptima semana, cuando las 

crestas bulbares se fusionan con el cojinete endocárdico. La fusión de estas estructuras 

forma la parte membranosa del tabique que se unirá a la parte muscular del mismo. 

De esta manera, el tronco pulmonar se mantendrá conectado con el ventrículo 

derecho y la aorta con el izquierdo. La cavitación de las paredes ventriculares hará que 

se originen unos haces musculares llamados trabéculas carnosas que darán lugar 

posteriormente a los músculos papilares y las cuerdas tendinosas.  

Para concluir con la formación del corazón, durante la quinta semana se originan 

procedentes de células de la cresta neural las llamadas crestas bulbares y crestas 

troncales en el bulbo cardíaco y en el tronco arterioso respectivamente. Cuando las 

células de la cresta neural migran, estas otras sufren un giro de 180º, adquiriendo una 

orientación en espiral, gracias también a la fuerza que produce la salida de sangre de 

los ventrículos. Se forma así el tabique aorticopulmonar, que divide el bulbo cardíaco y 

el tronco arterioso en dos conductos que son el tronco pulmonar y la aorta 

ascendente, girando el primero en torno a la segunda por esta orientación en espiral. 

El bulbo cardíaco quedará integrado en la pared de los ventrículos definitivos, 



formando el cono arterioso en el derecho (dará origen al tronco pulmonar) y las 

paredes del vestíbulo aórtico en el izquierdo. 

El proceso de formación de los vasos sanguíneos, al igual que los anteriores, también 

comienza en la tercera semana, en este caso a partir del mesodermo extraembrionario 

de saco vitelino, tallo embrionario y corion. Algunas células mesenquimales se 

diferenciarán en angioblastos, que se agruparán formando islotes sanguíneos en las 

estructuras mencionadas. En el interior de los islotes se formarán unas cavidades que 

serán revestidas por endotelio, formando vasos sanguíneos primordiales. Los grandes 

vasos se formarán a partir de las células mesenquimales del área cardiogénica, de 

manera que cuando el tubo cardíaco primitivo se forma por la unión de los dos tubos 

previos establece conexión con todos los vasos sanguíneos para formar el sistema 

cardiovascular primitivo, que es el primer sistema orgánico que alcanza un estadio 

funcional. 

El sistema cardiovascular de un embrión de 21 días, por tanto, consta de tres 

circulaciones distintas: vitelina, umbilical y embrionaria. Del tubo cardíaco salen dos 

aortas dorsales que discurrirán caudalmente. De cada aorta dorsal salen 

aproximadamente 30 ramas, llamadas intersegmentarias, que formarán más adelante 

la mayoría de arterias del embrión. Más adelante, conforme los arcos faríngeos se van 

originando durante las semanas cuarta y quinta, se irrigan por arterias originadas en el 

saco aórtico y que confluyen en la aorta dorsal. Se desarrollarán seis pares de arterias 

de los arcos faríngeos, si bien no se desarrollan todas a la vez. Durante la octava 

semana el patrón arterial de estos arcos se termina de transformar en la disposición 

arterial definitiva. Así pues, cada par de arcos faríngeos tiene su correspondiente par 

de arterias que contribuirán a la formación de futuras arterias que estarán presentes 

en la circulación final. 



 

Ilustración 3: Distribución de los arcos aórticos y de las principales arterias. Extraído de: Moore KL, Persaud TVN, 
Torchia MG. Embriología clínica. 10ª edición. Barcelona: Elsevier España, 2016. 

Al margen de la circulación embrionaria, las ramas ventrales de la aorta dorsal 

conectan el corazón con las arterias vitelinas  y umbilicales. Las arterias vitelinas se 

originan en el saco vitelino y el intestino primitivo para después involucionar quedando 

únicamente de ellas el tronco celíaco y las mesentéricas anterior e inferior. Las arterias 

umbilicales conducen la sangre pobre en oxígeno de vuelta a la placenta, a través del 

corion. Su parte más proximal también originará las arterias ilíacas internas y las 

vesicales superiores mientras que su parte más proximal se convertirá, tras el 

nacimiento, en los ligamentos umbilicales mediales. 

 

Ilustración 4: Evolución de las arterias umbilical y vitelina en el embrión. Extraído de: Moore KL, Persaud TVN, 
Torchia MG. Embriología clínica. 10ª edición. Barcelona: Elsevier España; 2016 



El sistema venoso primigenio también consta de las tres mismas circulaciones que el 

arteria, y drenará directamente en el seno venoso sin pasar por ningún vaso 

intermedio. Las venas vitelinas transportan sangre desde el saco vitelino hasta el seno 

venoso. La vena vitelina derecha involucionará pero la izquierda formará la mayor 

parte del sistema porta y una parte de la vena cava inferior.  

Las venas umbilicales transportan sangre bien oxigenada desde la placenta hasta los 

senos venosos.  Conforme el hígado se va desarrollando, estas venas van perdiendo su 

conexión con el corazón y drenando en el hígado. En el interior de este se produce un 

cortocircuito, el conducto venoso, que conectará esta sangre con la vena cava  inferior 

para que llegue al corazón directamente, sin pasar por capilares hepáticos. La vena 

derecha involucionará quedando la vena izquierda como la vena umbilical única, que 

acabará transportando toda la sangre desde la placenta hasta el embrión.   

Las venas cardinales son el principal sistema de drenaje del embrión. Durante la octava 

semana las venas cardinales anteriores se anastomosan entre sí, originando la vena 

braquiocefálica izquierda. Las venas cardinales derechas anterior y común se unen 

para formar la vena cava superior, que está en contacto con esta vena braquiocefálica 

izquierda, y drena en el seno coronario. Las venas cardinales posteriores se originan 

como vasos del metanefros, y cuando este desaparece solamente quedan unos 

derivados que formarán la raíz de la vena ácigos y las venas ilíacas comunes. A estas 

venas posteriores se les unen las venas subcardinales, previamente anastomosadas 

entre sí, formando el origen de la vena renal izquierda, las venas suprarrenales y 

gonadales y un fragmento de la vena cava inferior. También conformarán las venas 

ácigos y hemiácigos. 

La vena cava inferior, pues, se forma a partir de numerosos cambios en las arterias 

primitivas a medida que la sangre es desplazada del lado izquierdo del cuerpo al 

derecho. Consta de cuatro segmentos principales, procedentes respectivamente de la 

vitelina derecha y de los sinusoides hepáticos, de la subcardinal derecha, de la 

anastomosis entre subcardinales y supracardinales y de la supracardinal derecha. 



 

Ilustración 5: Sistema venoso del embrión. Extraído de: Larsen WJ. Embriología Humana. 3a edición. Madrid: SA 
Elsevier; 2002. 

Todas estas estructuras permiten el adecuado intercambio de gases y nutrientes entre 

el feto y la placenta. La circulación fetal se diferencia de la adulta sobre todo en que los 

pulmones no realizan intercambio de gases y en que los vasos pulmonares se 

encuentran contraídos. La sangre entra oxigenada por la vena umbilical (en la 

circulación fetal las venas llevan sangre oxigenada y las arterias transportan la sangre 

de vuelta a la placenta) y se divide antes de llegar al hígado en la anastomosis de la 

que ya hemos hablado, de manera que si bien toda la sangre acabará en la vena cava 

inferior, aproximadamente la mitad de la sangre pasará directamente al conducto 

venoso y de allí a esta, y la otra mitad lo hará a través de las venas hepáticas. Esta 

sangre oxigenada se mezcla con la sangre procedente de los miembros inferiores 

(pobre en oxígeno) y drena en la aurícula derecha. Desde aquí pasa a la aurícula 

izquierda a través del agujero oval y se mezcla con la sangre tampoco oxigenada que 

llega aquí desde las venas pulmonares, para pasar por el ventrículo izquierdo antes de 

salir por la aorta e irrigar cabeza, cuello, corazón y miembros superiores. La sangre que 

drena en la aurícula derecha procedente de la vena cava inferior y no atraviesa el 

agujero oval va al ventrículo derecho y de ahí al tronco pulmonar. Aproximadamente 

un 10% de esta sangre va a los pulmones, y el resto acabará en la aorta descendente a 



través del conducto arterioso, para irrigar el resto del cuerpo y retornar a la placenta a 

través de las arterias umbilicales. 

Todas estas variaciones respecto a la circulación adulta tienen lugar como medio de 

protección de las estructuras fetales frente a las sobrecargas de presión, ya que son 

más sensibles que las estructuras adultas bien desarrolladas. Cuando el niño nace y 

sale al exterior, se ve obligado a respirar, los pulmones se llenan de aire y los vasos 

pulmonares e abren e inundan de sangre. Estos cambios de presión son entonces los 

que llevan a la transformación de la circulación fetal en la circulación adulta. 

Al nacer se interrumpe la circulación con la placenta y dejan de ser necesarios tanto el 

agujero oval como el conducto arterioso. El esfínter que repartía la sangre procedente 

de la vena umbilical entre el hígado y el conducto venoso se cierra, de manera que 

toda la sangre se verá obligada a pasar por los sinusoides hepáticos. Este cambio 

disminuirá de manera inmediata la presión en la vena cava inferior y en la aurícula 

derecha. Este descenso de presiones en el lado derecho, junto con el aumento de 

resistencias vasculares en el pulmón, suponen que la presión en la aurícula izquierda 

no solamente se eleve sino que lo haga por encima de la presión existente en la 

aurícula derecha, lo que provocará el cierre funcional del agujero oval por un 

mecanismo consistente en empujar la válvula del mismo contra el septum secundum. 

Este cambio de tensiones también afecta a la sangre que sale del ventrículo. Si 

anteriormente la sangre que salía del tronco pulmonar atravesaba el conducto 

arterioso para acabar en la aorta, este flujo ahora se invierte por diferencia de 

presiones, y es la aorta descendente la que manda sangre oxigenada al tronco 

pulmonar. De manera fisiológica, este flujo durará entre 24 y 48 horas puesto que el 

conducto arterioso se cerrará al igual que ha hecho el foramen oval. Las arterias 

umbilicales, por su parte, se constriñen en el momento del nacimiento, lo que impide 

que el recién nacido pierda sangre por ellas antes de que se clampe el cordón 

umbilical. 

Todo este proceso si bien de manera normal se producen en un breve espacio de 

tiempo, no son inmediatas y existe un periodo de transición en el cual existen estos 

flujos de sangre de cavidades izquierdas a derechas mientras existen todavía 

conductos permeables pero que en un niño sano no tienen repercusión alguna. El 



ventrículo izquierdo tarda algo más de tiempo en adquirir su grosor, puesto que al ser 

las cavidades derechas las que soportan mayor tensión durante la gestación, es el 

miocardio de estas el que se encuentra más desarrollado al nacimiento. No obstante, 

en torno al mes de nacer el ventrículo izquierdo ya se encuentra capacitado para 

trabajar con toda intensidad(1)(2)(3)(4). 

 

Ilustración 6: Circulación de transición. Extraído de: Netter FH. Atlas de Anatomía Humana. 4th ed. Barcelona: 
Elsevier Masson SAS; 2007. 
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VENA CAVA PERSISTENTE SUPERIOR IZQUIERDA 

La vena cava persistente superior izquierda es la anomalía congénita más frecuente de 

todo el sistema torácico venoso. Su incidencia en la población normal es desconocida, 

dado que es una patología en la mayoría de casos silente y que pasa desapercibida. 

Algunos autores aseguran que se trata de una patología poco frecuente, hablando de 

prevalencias tan bajas como el 0’1%(5). Otros, sin embargo, hablan de ella como de 

una anomalía muy frecuente, afirmando que si nos pusiésemos a buscarla la 

encontraríamos en un 4% de la población, mientras que en aquellos con anomalías 

congénitas cardíacas puede aumentar hasta el 10%(6). Como hemos mencionado en la 

embriología, en el desarrollo embrionario normal las venas cardinales derechas 

anterior y común se unen para formar la vena cava superior, que está situada a la 

derecha del corazón mientras que la vena cardinal anterior izquierda degenera y se 

convierte en el ligamento de Marshall. Puede ocurrir que esto último no ocurra, y que 

el mismo proceso suceda en el lado contrario esto es, que la vena cardinal izquierda 

anterior y la vena cardinal común se anastomosen, formando una vena cava superior 

en el lado izquierdo del corazón. En esta situación tenemos dos posibilidades. Puede 

pasar que la vena cava superior del lado derecho degenere, en cuyo caso la sangre 

procedente del lado derecho será transportada por la vena braquiocefálica a la vena 

cava superior izquierda que a su vez drenará en el seno coronario. Pero también puede 

suceder que ambas venas cavas superiores permanezcan, produciéndose una situación 

de vena cava superior doble. En estos casos, la vena braquiocefálica no tiene apenas o 

ninguna anastomosis con la vena cava superior izquierda, que igualmente drenará en 

el seno coronario de la aurícula derecha. Es más frecuente la coexistencia de ambas 

venas cavas superiores que la desaparición de la vena derecha. Dado que el retorno 

venoso es originalmente bilateral, aunque luego se desplace, la vena cava superior 

persistente izquierda, como todas las anomalías de la cava, se observan con más 

frecuencia en individuos con defectos de lateralidad. 



Existen dentro de esta anomalía otras variedades anatómicas puesto que la vena 

innominada que acompaña a la cardinal anterior izquierda en el desarrollo 

embrionario también puede degenerar o no en estos casos siendo más frecuente su 

ausencia pese a la persistencia de la vena cava superior izquierda. Más grave es la 

infrecuente pero posible situación en la que la vena cava superior izquierda, en 

ausencia de vena cava superior derecha, no drene en el seno venoso sino que en 

ocasiones drena en la aurícula izquierda. 

DIAGNÓSTICO 

La persistencia de la vena cava superior izquierda suele por tanto ser asintomática y 

hemodinámicamente insignificante, siempre y cuando no se acompañe de otras 

anomalías cardíacas, y generalmente se trata de un hallazgo incidental en otras 

exploraciones(7)(8). Generalmente se sospecha por la presencia de un seno coronario 

dilatado. Si bien la vena cava superior izquierda no es la única causa de esto, se puede 

confirmar con una serie de criterios ecográficos(9): 

1. Seno coronario dilatado, en ausencia de presiones de llenado derechas 

elevadas. 

2. Llenado del seno coronario antes que la aurícula derecha tras infusión de 

contraste en el brazo izquierdo. 

3. Llenado de la aurícula derecha antes que el seno coronario tras infusión de 

contraste en el brazo derecho. 

Es importante la infusión de contraste en ambos brazos, ya que si únicamente lo 

inyectásemos en el izquierdo, podríamos diagnosticar la presencia de la vena cava 

superior izquierda, pero no nos serviría para valorar si existe o no la concomitancia con 

la vena cava superior derecha normal(10). 

Por supuesto, una tomografía o una resonancia magnética nos pueden establecer 

también el diagnóstico, además de ayudarnos a establecer las posibles variantes 

anatómicas. Es importante interpretar bien estas técnicas de imagen, si hace falta con 

ayuda de las inyecciones de contraste, puesto que al ser muchas veces un hallazgo 

incidental, la imagen que da esta anomalía nos puede llevar por ejemplo a creer que 



hemos colocado mal un catéter al verlo fuera de su sitio habitual con lo que ello 

implicaría(11). 

En torno al 40% de pacientes con vena cava superior izquierda asocian otras 

enfermedades cardíacas, como defecto septal atrial, válvula aórtica bicúspide, 

coartación de aorta, atresia del orificio del seno coronario o cor triatatum. Estas 

anomalías acompañan más frecuentemente en ausencia de la vena cava superior 

derecha. 

Cabe aquí mención, aunque no se presente en nuestro caso, la existencia de otra 

patología muy similar que es la persistencia de la vena cava inferior izquierda. Al igual 

que la anterior, es una anomalía que suele pasar desapercibida por su carácter 

asintomático, y generalmente se trata de un hallazgo casual en otras exploraciones. 

Pese a deberse también a alteraciones durante su génesis en el periodo embriológico, 

y a estar asociada a defectos de la lateralidad, su coincidencia con la persistencia de la 

vena cava superior izquierda es muy rara(12). 

SITUACIONES CON SIGNIFICANCIA HEMODINÁMICA 

La mayor significancia de la vena cava superior izquierda es, como hemos dicho antes, 

cuando la persistencia de la misma implica la desaparición de la vena cava superior 

derecha y además su desembocadura es en la aurícula izquierda en lugar de en la 

derecha. Esto implica que la sangre procedente del retorno venoso del cuerpo que 

lleva la vena cava superior en condiciones normales, en esta circunstancia vuelve a la 

circulación mayor de la que procede con lo que no solo no se oxigena sino que 

producirá sobrecarga de cavidades izquierdas. Esta conjunción de defectos suceden en 

dos situaciones: cuando existe algún síndrome de heterotaxia o cuando estamos ante 

un síndrome del seno coronario sin techo, anomalía con la que por otro lado existe una 

mayor asociación(13). En estas situaciones, el tratamiento es quirúrgico mediante la 

separación de la vena cava superior izquierda de la aurícula izquierda,  y su conexión a 

la aurícula derecha. La técnica quirúrgica concreta se elige en función de características 

individuales de cada paciente(14).  
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DUCTUS ARTERIOSO PERSISTENTE 

El cierre fisiológico del ductus arterioso se produce dentro de los tres primeros días en 

la mayoría de recién nacidos. No obstante, existen casos en los que este cierre no se 

produce. El mantenimiento de la permeabilidad del ductus supone el paso de cierta 

parte de sangre de la aorta hacia el tronco pulmonar. La prevalencia de un ductus 

arterioso persistente aislado oscila entre 3 y 8 casos de cada 10.000 recién nacidos en 

aquellos a término, mientras que aumenta hasta el 30% en recién nacidos de muy bajo 

peso (por debajo de 1.500 gramos)(15). La incidencia del ductus arterioso persistente 

es inversamente proporcional al grado de prematuridad. El ductus permanece abierto 

a la semana del nacimiento en un 64% de recién nacidos en las semanas 27 y 28 de 

embarazo, alcanzando el 87% en aquellos prematuros nacidos a las 24 semanas de 

gestación(16). 

Existen factores conocidos que se asocian con el riesgo de ductus arterioso persistente 

en infantes prematuros, como son el síndrome de distress respiratorio agudo, el sexo 

femenino, la ruptura prolongada de membranas, el alto volumen de líquidos 

intravenosos en la primera semana de vida, la existencia de sepsis o la toma de 

furosemida o aminoglucósidos. Por otra parte, solo la toma materna de 

corticoesteroides y la hipertensión arterial materna reducen la presencia de ductus 

arterioso persistente, teniendo en cuenta que la acción en este sentido de los 

corticoides es independiente de su efecto en la maduración pulmonar. 

DIAGNÓSTICO 

En general se suele sospechar por la clínica, pero ha de confirmarse por ecografía. No 

obstante, y más allá del diagnóstico de esta patología, no existe consenso para 

diagnosticar la significancia hemodinámica que presenta esta anomalía en cada caso 

particular. Así, el tamaño del conducto no se puede utilizar como estimador, puesto 

que factores como el peso del paciente o el soporte hemodinámico pueden hacerlo 

tolerar mejor o peor. Ni siquiera la presencia de un shunt izquierda-derecha implica 

necesariamente una inestabilidad hemodinámica. Existen para esto una serie de 

predictores ecográficos en los que no obstante tampoco hay consenso acerca de 

cuáles son los más útiles. Actualmente, el predictor ecográfico de alteración 

hemodinámica en el ductus arterioso persistente es el flujo del ventrículo izquierdo a 



la vena superior. No obstante, estudios recientes sugieren que la velocidad sistólica 

tisular del septo sería un marcador más adecuado, con especificidad y sensibilidad 

cercanas al 100%(17). 

TRATAMIENTO 

 Al ser una patología bastante estudiada y conocida desde hace años, se hace 

necesario comentar la evolución que ha sufrido el tratamiento del ductus arterioso 

persistente. Hace treinta años, dado que no se usaban corticoides durante el 

embarazo, la persistencia del ductus era más frecuente, en todo tipo de prematuros. 

La indometacina era el tratamiento estándar, y se abogaba mucho más por el uso de la 

ligadura. Con el uso de corticoides y surfactante, y la mejora de las técnicas de soporte, 

se ha tendido más últimamente a esperar y confiar en un cierre espontáneo, de 

manera que se opera mucho menos. Aun así, es una patología sin un tratamiento 

claramente establecido, y en la que todavía se están realizando numerosos estudios en 

busca de una evidencia científica fuerte respecto al mismo. 

Hoy en día, existe controversia respecto a la intervención o no en estos pacientes, no 

habiendo consenso sobre unas indicaciones claras de cuándo debemos y cuándo no 

tratar a un paciente con esta patología. En la práctica se tiene en cuenta la clínica y el 

tiempo de evolución del paciente, tratando de hacer una estimación respecto a la 

posibilidad del cierre espontáneo del ductus, no obstante existen pocos métodos que 

nos ayuden a estimar esta progresión de manera adecuada(18). El cambio de 

mentalidad a abogar por una actitud más conservadora que ha conllevado una 

tendencia a reducir la incidencia del tratamiento médico o quirúrgico, o a retrasar la 

cirugía cuando ha sido necesaria, no se ha visto manifestada en ningún cambio en la 

morbimortalidad de esta patología(19). 

En general, las indicaciones de tratamiento para un ductus arterioso persistente 

sintomático son: compromiso respiratorio, fallo cardíaco o la presencia de un gran 

shunt izquierda-derecha con evidencia de compromiso hemodinámico. No obstante, 

dado el cierre espontáneo de esta patología y que los beneficios a largo plazo de los 

agentes que favorecen el cierre del ductus no están demostrados, debemos ser cautos 

a la hora del tratamiento farmacológico de esta enfermedad. A la hora de controlar la 

sobrecarga de volumen, por ejemplo, debemos restringir el uso de furosemida y 



limitarnos a la restricción de líquidos, puesto que este diurético favorece que el 

conducto permanezca abierto en pacientes con síndrome de distress respiratorio 

agudo(20). De esta manera, incluso en aquellos prematuros de riesgo, por debajo del 

kilogramo de peso al nacer, se prefiere comenzar por un tratamiento conservador. 

Solamente si en la segunda semana existe fallo renal, cardíaco o pulmonar, o si 

llegamos a la tercera semana de vida con el ductus abierto, lo trataremos 

farmacológicamente.  

En estos casos, los fármacos empleados son ibuprofeno o indometacina, con una 

eficacia similar (70%). Por el hecho de una mayor experiencia en su uso, generalmente 

el fármaco empleado es la indometacina, no obstante y como ya hemos dicho se 

tienen bastantes reparos a la hora de comenzar el tratamiento. Incluso aunque la 

indometacina ha demostrado que reduce la incidencia del ductus arterioso 

persistente, la necesidad de tratamiento quirúrgico y la incidencia de hemorragia 

intraventricular severa, no ha demostrado una mejora en el desarrollo neurológico de 

estos pacientes. Recientemente, se están ampliando estudios que indiquen con mayor 

exactitud cuándo estaría indicado el tratamiento en un neonato con esta patología. 

Así, sabemos que la hipertensión materna y la ruptura prematura de membranas de 

más de 24 horas de duración son factores que reducen la necesidad de tratamiento 

profiláctico. Sin embargo, la administración de surfactante es un factor de riesgo para 

la necesidad de instaurar tratamiento con indometacina(21). Por otra parte, el bajo 

peso al nacerse, si bien se asocia con la prematuridad, que es el mayor factor de riesgo 

para la persistencia del ductus, también es un factor de protección frente a la 

necesidad de cirugía. 

El acetaminofeno también se emplea como tratamiento médico del ductus, ya que 

reduce la síntesis de prostaglandinas mediante la inhibición de la peroxidasa de la 

enzima encargada de ello. Hasta hace poco se consideraba únicamente como 

alternativa en caso de no poder dar antiinflamatorios no esteroideos. No 

obstantemente, recientemente han aparecido estudios que muestran asociación entre 

su uso y el descenso en la incidencia del ductus, a la vez que se han reducido las tasas 

de efectos adversos(22). 



Tampoco existe acuerdo respecto a cuándo el tratamiento farmacológico se considera 

insuficiente, con lo que deberíamos plantearnos desde el primer momento una 

intervención quirúrgica. Al igual que en el tratamiento farmacológico, no existen 

predictores consensuados sobre cuándo es adecuada la cirugía. En la mayoría de la 

literatura existente, el factor más relevante para predecir el éxito de la misma es el 

cociente entre el diámetro mínimo del ductus y su longitud. Un cociente <0’4 es de 

buen pronóstico, mientras que por encima de 0’5, la tasa de éxito baja 

notablemente(23). No obstante, también debemos plantearnos la necesidad existente 

de cirugía, basándonos en criterios clínicos sobre los cuales no existe ningún acuerdo, 

quedando finalmente a criterio del médico. 

Tradicionalmente, la cirugía empleada para cerrar el ductus ha sido la ligadura del 

mismo. Numerosa literatura ha relacionado esta técnica con efectos adversos 

neurológicos, y si bien la causalidad no ha sido realmente demostrada, y se piensa que 

es más bien resultado de varios sesgos, esto ha conllevado una cierta reticencia a la 

realización de la misma salvo en situaciones de muy clara necesidad. Así, la ligadura en 

los últimos años se ha reservado para pacientes con ductus grandes e insuficiencia 

respiratoria media o severa, con bajas expectativas de cierre espontáneo(24). La 

ligadura también puede complicarse con parálisis de la cuerda vocal izquierda, con su 

consiguiente riesgo de muerte, enfermedad pulmonar crónica o problemas en la 

intubación(25). 

Al igual que ha habido una tendencia a una actitud más conservadora en el 

tratamiento del ductus, respecto a la técnica quirúrgica ha sucedido lo mismo. Así, 

actualmente la cirugía se intenta realizar a través de catéter, utilizándose esta técnica 

por primera vez hace casi 50 años, y siendo la primera cardiopatía congénita en ser 

cerrada de este modo(26). Esta manera menos invasiva nos permite reducir la estancia 

hospitalaria y la necesidad de trasfusiones sanguíneas. Actualmente existen dos 

maneras distintas de cerrar el ductus actuando por esta vía, mediante coils o mediante 

un dispositivo oclusor. A la hora de decidir qué técnica usar, tradicionalmente se ha 

realizado una angiografía previa para valorar qué aparato sería el más apropiado, en 

función de las características del paciente. No obstante, se está implementando el uso 



de la ecografía como herramienta menos invasiva para ayudarnos a decidirnos por el 

tipo de cirugía(27). 

En general, se intenta evitar la ligación quirúrgica del ductus salvo en los casos 

extremos, y únicamente cuando el tratamiento farmacológico ha fallado o no se puede 

realizar. En general, el estado respiratorio, marcado por el grado de soporte 

ventilatorio necesario, es el principal factor a la hora de tomar esta decisión. Esto no 

significa que la cirugía suponga una franca mejoría de esta función. Si bien en la 

mayoría de pacientes, la complianza pulmonar mejora tras la cirugía, existen 

numerosos casos en los que también puede llegar a empeorar. El único factor que ha 

demostrado asociarse a una mejora de la función pulmonar es la necesidad de 

ventilación de alta frecuencia previa a la cirugía. En neonatos que no se encontraban 

con este tipo de ventilación previamente, si bien existía una mejoría postoperatoria 

inicial, a los 7 días del postoperatorio no se han demostrado beneficios(28). Como en 

todo lo relacionado con esta patología, la falta de ensayos clínicos bien desarrollados y 

las lagunas que presentamos en el conocimiento de la misma nos impiden conocer 

bien el mecanismo fisiopatológico por el cual esto sucede.  

MANTENER EL DUCTUS ABIERTO 

Existen ciertas situaciones clínicas en las que la presencia de un ductus arterioso 

persistente no solo no es perjudicial, sino que puede ser incluso lo único que 

mantenga al recién nacido con vida. Estos casos se tratan de patologías muy graves, en 

las que la circulación general o pulmonar depende del ductus arterioso. En el caso de 

la circulación sistémica, puede tratarse de patologías en las que el ventrículo izquierdo 

no se llene (síndrome del corazón izquierdo hipoplásico), en las que este no sea capaz 

de vencer una obstrucción (estenosis o coartación de aorta) o cuando exista un 

fenómeno de robo por alguna patología (malformaciones arteriovenosas). Respecto a 

las patologías en las que la circulación pulmonar requiere de la permanencia del 

ductus para ser efectiva, encontramos aquellas en las que el ventrículo derecho es 

incapaz de llenarse (anomalía de Ebstein severa) o de vaciarse (tetralogía de Fallot 

severa)(29). En general, aquellos defectos que son enfermedades claramente 

estructurales requieren estrictamente del ductus para vivir, mientras que  en las que 



son condiciones funcionales, como una malformación, esta necesidad no es tan 

evidente. 
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FORAMEN OVAL PERMEABLE 

El foramen o agujero oval permeable se trata del defecto cardíaco congénito más 

frecuente, hallándose hasta en un 25% de la población. Es por tanto la variante más 

frecuente de comunicación interauricular. En general se trata de un defecto carente de 

relevancia clínica, pero puede contribuir a la patología que puedan producir otras 

anomalías cardíacas acompañantes, mediante un shunt derecha-izquierda que puede 

conllevar la aparición de cianosis. Las anomalías cardíaca que más se asocia al foramen 

oval permeable son el aneurisma auricular septal y el defecto ventricular septal. La 

mayoría de los casos cierran espontáneamente en el primer año, de manera que esta 

es una patología que disminuye en frecuencia con la edad, si bien en aquellos casos 

que permanece, el tamaño puede incrementarse(30). 

Se origina normalmente por una reabsorción anómala del septum primum durante la 

formación del foramen secundum, que a su vez puede deberse a tres causas. Primero, 

porque el septum primum se reabsorba en localizaciones anómalas, con lo cual este 

tendrá una apariencia fenestrada. Otra posibilidad es porque el septum primum se 

reabsorba en exceso, de modo que el foramen oval no se cierra del todo. Y también 

puede suceder lo contrario, que el agujero oval sea demasiado grande, por un fallo en 

el desarrollo del septum secundum, de manera que el septum primum no sea capaz de 

cerrar todo el agujero. 

COMPLICACIONES 

Aunque, como hayamos dicho, el foramen oval permeable sea extremadamente 

frecuente, y en la mayoría de los casos pase desapercibido, también está relacionado 

con entidades graves como el infarto cerebral, no por ser causa en sí mismo sino 

porque esta comunicación permite el paso de émbolos del lado derecho al izquierdo 

del corazón, produciendo infartos paradójicos. Si bien la mayoría de infartos 

paradójicos en el foramen oval permeable se presentan como infartos cerebrales, dada 

la anatomía del arco aórtico, existen otras formas de presentación. Aunque la relación 

entre la existencia del foramen oval permeable con la presencia de émbolos en 

intestinos, miocardio y extremidades no esté tan confirmada, existe la suficiente 

evidencia como para que ante un infarto de miocardio con elevación del ST y ausencia 

de factores de riesgo en paciente con foramen oval permeable, esté indicado el cierre 



del mismo(31). Sin embargo, en un paciente que además del foramen oval permeable 

con infartos cerebrales criptogénicos presenta una fibrilación auricular, se considerará 

a esta última la responsable, estando indicado el tratamiento anticoagulante pero no 

el cierre del mismo(32).  

La presencia del shunt derecha-izquierda permite el paso de más partículas aparte de 

los émbolos. Así, en los casos de enfermedad descompresiva, las burbujas de 

nitrógeno pueden pasar a la circulación general y dar clínica distinta a la habitual. El 

cierre del foramen oval permeable en pacientes que han sufrido enfermedad 

descompresiva ha demostrado reducir los eventos neurológicos. Incluso en 

buceadores profesionales con foramen oval permeable diagnosticado, se recomienda 

su cierre(33). 

Otras sustancias que pueden atravesar el shunt son sustancias vasoactivas 

provenientes de la circulación pulmonar. Esto es el mecanismo etiológico por el cual se 

asocia la migraña con aura a la presencia de un foramen oval permeable(34). Aunque 

el cierre del foramen en estos casos pueda significar una disminución del dolor de 

cabeza, no se recomienda realizar este procedimiento ante un paciente que 

únicamente presente esta complicación(35). 

Pese a que el riesgo de pasen estas complicaciones no es muy elevado, tenemos que 

tenerlas en mente ante un paciente con esta anomalía, y al revés, sospechar esta 

anomalía ante pacientes con síndromes como los explicados. Importante es en un 

paciente con foramen oval permeable el diagnóstico diferencial entre el infarto 

cerebral y la migraña con aura, puesto que pueden manifestarse con la misma clínica. 

Hasta el 50% de personas que padecen migraña con aura tienen un foramen oval 

permeable, y esta también puede presentarse como cefalea acompañada de déficits 

neurológicos, y sin evidencia alguna en las pruebas de imagen(36). Es por ello que ante 

un paciente con la clínica descrita y conocimiento o antecedentes familiares de 

foramen oval permeable, puesto que este presenta agregación familiar, debemos 

extremar las precauciones, especialmente si presenta factores de riesgo de 

trombosis(37). 

DIAGNÓSTICO 



A la hora de diagnosticar un foramen oval permeable cuando se ha dado un infarto de 

causa desconocida, la ecocardiografía con contraste es fundamental. Puesto que para 

producir esta clínica se requiere la presencia de un shunt derecha izquierda, se inyecta 

contraste en el brazo izquierdo y se pide al paciente que realice un Valsalva, lo cual 

eleva la presión intratorácica e incrementa la precarga y el shunt. Si existe este shunt, 

veremos  mediante ecocardiografía transesofágica burbujas de contraste en la aurícula 

izquierda, indicando comunicación interauricular, reforzando la hipótesis diagnóstica. 

Aun así, el diagnóstico de infarto causado por foramen oval permeable requiere la 

realización de numerosas pruebas de especialidades distinta, existiendo incluso escalas 

para valorar el riesgo de infarto en estos pacientes, y en las cuales nos apoyamos para 

valorar la necesidad de cirugía(38). 

El gold standard para diagnosticar el foramen oval permeable es el cateterismo 

cardíaco, que no suele realizarse nunca dado lo elevado de la sensibilidad y 

especificidad de la ecografía con contraste. No obstante, en casos de sospecha, y ante 

la realización de un cateterismo por otra causa, se puede realizar como método de 

diagnosticar o excluir esta anomalía(39). 

La ventaja de la ecocardiografía transesofágica respecto al resto de técnicas de imagen 

no invasivas es que nos permite cuantificar el tamaño del shunt, y analizar 

características que sirvan para planear el tipo de cierre quirúrgico. La ecocardiografía 

transtorácica, no obstante, también arroja resultados muy prometedores si se 

acompaña de contraste, y en ocasiones se comienza por ella como método 

diagnóstico(40). 

TRATAMIENTO 

A la hora de afrontar un foramen oval permeable sintómatico, y como ante casi 

cualquier patología, debemos plantearnos si realizar tratamiento médico o quirúrgico. 

La principal indicación de cierre de esta anomalía es el infarto de causa desconocida. El 

cierre quirúrgico del foramen ha demostrado reducir el riesgo de infarto en pacientes 

con infarto criptogénico previo. Esta reducción no es demasiado grande (en torno a un 

infarto por cada 100 pacientes y año), por lo que ha de valorarse el beneficio riesgo. 

No obstante, en pacientes jóvenes y con muchos años de vida por delante, el riesgo 

suele merecer la pena(41). 



Cuando por lo que sea no se puede realiza el cierre quirúrgico del foramen, se procede 

al tratamiento médico de sus complicaciones. Para prevenir los infartos criptogénicos 

no hay consenso acerca de si los anticoagulantes o los antiagregantes aportan mayor 

beneficio(42).  
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DISCUSIÓN 

La persistencia de la vena cava superior izquierda es la anomalía congénita del sistema 

venoso torácico más frecuente en la población. Si bien es difícil calcular su prevalencia 

real por tratarse en la mayoría de los casos de un hallazgo incidental sin clínica alguna, 

se estima que hasta un 4% de la población podría tenerla. La presencia de una vena 

cava superior izquierda en un paciente asintomático no ha de tener repercusión 

alguna, excepto en aquellos casos en los que se haya de realizar algún tipo de 

intervencionismo que pueda involucrarla(43). No obstante, la existencia de estas 

circunstancias es algo muy poco frecuente en la literatura existente. 

La persistencia del ductus arterioso  es una anomalía congénita relativamente 

frecuente, con una mayor tasa de incidencia conforme aumenta la prematuridad. Al 

tener factores de riesgo tan evidentes como esta o la rubeola materna, es una 

patología que, al contrario que la persistencia de la vena cava superior izquierda, es 

casi siempre diagnosticada, por supuesto más fácilmente si es sintomática. Aun así, 

generalmente no requiere más que controles seriados y rara vez produce inestabilidad 

hemodinámica si el niño es sano. 

El foramen oval permeable es la malformación cardíaca congénita más frecuente. No 

obstante, el porcentaje de casos en el que es sintomático es muy bajo. Por ello ocurre 

algo similar a la vena cava superior izquierda, es una patología poco estudiada para lo 

frecuente que es. No obstante, la asociación entre este defecto y los infartos 

criptogénicos es bastante evidente, de manera que se han realizado más estudios 

acerca de la misma, y particularmente sobre su necesidad o no de tratamiento. 

 

En nuestro paciente se ha optado por un tratamiento conservador, dada la estabilidad 

hemodinámica y la ausencia de complicaciones. El último informe consta de febrero, 

cuando el paciente presenta cuatro meses de edad, y en él no se ha apreciado 

evolución de la enfermedad siendo remitido para nuevo control en seis meses, de 

manera que no contamos con más información del estado actual del paciente. 

 



Dada la escasa literatura publicada acerca de la persistencia de la vena cava superior 

izquierda, y los pocos casos en los que esta es diagnosticada, es difícil establecer la 

relación entre estas patologías. Para ello, sería necesario realizar estudios 

retrospectivos en los que, partiendo de la persistencia de la vena cava superior 

izquierda, se busque la asociación con patologías, no tan frecuentes pero sí más 

comunes en la bibliografía. En nuestro caso nos interesan aquellos que la relacionen 

con el ductus arterioso persistente o con el foramen oval permeable pero se aplicaría 

lo mismo para cualquier otra patología.  

 

Un estudio reciente llevado a cabo por Ari et al(44) ha probado de esta manera que sí 

que existe una cierta asociación entre la aparición de la vena cava superior izquierda y 

el ductus arterioso permeable. No obstante, son muy pocos los artículos que tratan 

sobre este tema. Es ello lo que le da particular valor al caso clínico sobre el que 

partimos en este trabajo de fin de grado. 

Se trata en nuestro caso de una coexistencia en la que, como en la mayoría de casos, la 

vena cava superior izquierda no reviste importancia alguna. No solo eso, sino que es de 

destacar como en el primer control ecográfico, cuando el paciente presenta un mes de 

vida, ni siquiera se realiza un diagnóstico exacto de la misma. Si recordamos los 

criterios diagnósticos de la vena cava superior izquierda, vemos que el primero de ellos 

era la dilatación del seno coronario derecho, que es lo que el radiólogo informa en este 

caso, y añadiendo la sospecha de vena cava superior izquierda, pero sin confirmarla. 

No es hasta que el paciente presenta dos meses y medio de vida cuando el radiólogo 

es capaz de asegurar con certeza que nos encontramos ante esta patología. No 

obstante, vemos como en la práctica clínica real no se realiza la infusión de contraste 

que se incluye en los criterios diagnósticos. Esto es así por la poca relevancia clínica de 

la misma, así como la coexistencia de patología cardíaca congénita acompañante, que 

refuerza el diagnóstico.  

Es infrecuente encontrar revisiones en las que se asocien claramente la presencia de 

vena cava superior izquierda y ductus arterioso persistente, ya sea solamente ellas dos 

o con otras patologías. Un ejemplo es el caso presentado por Tanoue et al(45), en el 

que a la hora de realizar la ligación de un ductus arterioso persistente, se encuentran 



con una vena cava superior izquierda comunicando con la hemiácigos que les dificulta 

el acceso. A la hora de buscar cuál es la mejor forma de intervenir, no son capaces de 

encontrar otro caso similar en la bibliografía, y teniendo que idear ellos la técnica 

quirúrgica. 

Es interesante para comparar con nuestro caso clínico particular el presentado por 

Uehara et al(10). En él, nos presentan a  un paciente que presenta un ductus arterioso 

persistente y una vena cava superior izquierda, además de una coartación de aorta. 

Dada la gravedad hemodinámica del paciente, en este caso se decide realizar cirugía, si 

bien antes se realiza una tomografía para valorar bien la disposición espacial de las 

estructuras implicadas.  Aquí podemos ver un ejemplo de cómo se realiza el 

diagnóstico de patología congénita cardíaca mediante el uso de contraste. 

Yang et al(6) publicaron un caso en el que ductus arterioso persistente y vena cava 

superior izquierda se encuentran en el contexto de una enfermedad poco conocida 

como es la miocardiopatía no compactada, que ya ha sido relacionada con cardiopatías 

congénitas(46). 

 

Respecto a la asociación de foramen oval permeable y vena cava superior izquierda, es 

también escasa la literatura que aúne ambas patologías. Interesante es el caso 

presentado por Mele et al(47), en que ante un paciente con sospecha de angina de 

pecho y posible shunt derecha-izquierda con el Valsalva, se realiza una ecografía con 

inyección de contraste por el brazo izquierdo que diagnostica un pequeño foramen 

oval permeable. Otra ecografía, esta con inyección de contraste por el brazo derecho, 

muestra que el gradiente es distinto según el lado desde el cual se administre. Estos 

hallazgos motivan una tomografía computerizada que demuestra una vena cava 

izquierda, en su variante en la que drena en la aurícula izquierda. Esto demuestra la 

importancia de la inyección bilateral de contraste si sospechamos de una vena cava 

superior izquierda persistente, especialmente en caso de defectos cardíacos 

acompañantes. 

 



Un estudio reciente publicado por Yildirim et al(30) estableció una relación positiva 

entre la presencia conjunta de ductus arterioso persistente y foramen oval permeable, 

y en el cierre de este último. La coexistencia de ambas patologías implica también una 

combinación de sus efectos. Urlesberger et al(48) demostraron que la aparición de un 

flujo izquierda-derecha a través del ductus durante el periodo de transición de la 

circulación fetal a la adulta favorece una mayor llegada de sangre oxigenada al 

cerebro. Sin embargo, cuando el ductus arterioso coincide con un foramen oval 

permeable, podríamos decir que el shunt de ambas patologías se contrarresta cierta 

manera. En otro estudio, Baik et al(49) probaron que la existencia de un shunt también 

izquierda-derecha a través del foramen oval reduce este efecto beneficioso que tiene 

el ductus arterioso respecto a la oxigenación cerebral los primeros momentos de vida. 

El resultado final depende de la suma de los diámetros de ambos defectos, de manera 

que a mayor diámetro conjunto, menor era este beneficio respecto a los pacientes que 

únicamente mantienen el ductus abierto. 

La frecuente asociación de las distintas anomalías cardíacas congénitas implica 

también formas de presentación distintas. Cuando tenemos presente un defecto 

cardíaco con una clínica evidente, y vemos que se manifiesta de manera atípica, 

debemos sospechar la posible presencia de otras anomalías particularmente buscando 

aquellas que nos hayan podido pasar desapercibidas como suelen hacerlo el foramen 

oval o la vena cava superior izquierda. Un ejemplo claro es el caso presentado por 

Talemal y Donofrio(50), en el que nos presentan el caso de una trasposición de 

grandes arterias, una patología muy sintomática, en la que se aprecia un flujo 

bidireccional a través del ductus y un septum primum móvil. Estos hallazgos no son 

habituales y generan una hipótesis diagnóstica descubriéndose circulación aorto-

pulmonar colateral que había ocasionado una reducción de las resistencias 

pulmonares. 

Es curioso como las tres anomalías cardíacas congénitas que presenta nuestro paciente 

no tienen en común ningún aspecto en su génesis. No solo eso, sino que incluso en 

algunos de sus aspectos clínicos son contradictorios entre sí. Así, el ductus arterioso 

persistente puede ocasionar un shunt izquierda-derecha, mientras que el que produce 

el foramen oval permeable es derecha-izquierda. Aun así, hay que tener en cuenta que 



son los mismos estímulos los que con el nacimiento desencadenan el cierre de estos 

dos conductos. 
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CONCLUSIONES 

1. El foramen oval permeable es la anomalía cardíaca congénita más frecuente en 

la población, mientras que la vena cava superior izquierda persistente se trata 

de la anomalía más frecuente del sistema venoso torácico. 

2. Dado su carácter generalmente asintomático el diagnóstico de estas dos 

patologías suele darse de manera incidental en algún tipo de técnica de imagen 

realizada por otro motivo. 

3. El ductus arterioso persistente es una patología cuyo amplio espectro clínico 

puede ir desde la falta de síntomas hasta la inestabilidad hemodinámica grave, 

requiriendo por tanto diferentes niveles de tratamiento que todavía requieren 

de más estudios para conseguir una evidencia científica más fuerte. 

4. Las malformaciones cardíacas congénitas tienen mayor prevalencia en 

pacientes con otras anomalías de este grupo. La frecuencia de asociación de 

estas malformaciones depende de factores comunes en su génesis, como 

defectos en la lateralidad. 
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ANEXO 

Cortes de la ecocardiografía doppler en las que se aprecia el flujo sanguíneo de la aorta 

a la arteria pulmonar. 

 

 

 



Foramen oval permeable visto con ecocardiografía doppler en la misma exploración 

 

 

 

  



 


