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PERSISTENCIA DA VEIA

CAVA SUPERIOR ESQUERDA
ASSOCIADA A ATRESIA DO
ESOFAGO: REVISAO DE 5 CASOS

Servi¢o de Cirurgia Pedidtrica do Hospital Dona Estefania, Centro Hospitalar de Lisboa Central

Resumo

Objectivos: A atrésia do esdfago estd associada a uma variedade de malformagdes congénitas de outros 6rgdos. A
persisténcia da veia cava superior esquerda ¢ uma das malformagdes venosas toracicas mais comuns, ocorrendo em 0,3% da
populagao. O objectivo deste estudo € caracterizar a persisténcia da veia cava superior esquerdanos doentes com atrésia do
eséfago tratados no Hospital Dona Estefania.

Métodos: Estudo retrospectivo dos doentes .dmitidos por atrésia do eséfago desde Janeiro 2002 a Dezembro 2013. As
seguintes variaveis foram estudadas, considerand. 2idade gestacional, o peso anascenga, o sexo, tipo de atrésia do eséfago,
ecocardiograma no pré-operatério, malformagdes associadas, abordagem cirargica, eventual ecocardiograma no pos-operatorio
¢ angioressonancia.

Resultados: De um total de 107 doentes, em cinco casos foi diagnosticada persisténcia da veia cava superior esquerda.
Destes, apenas um tinha diagndstico pré-natal. A restante investigagdo revelou um doente com atrésia duodenal e outro com
malformagdo do aparelho urinario, coloboma e malformagio bilateral dos pavilhdes auriculares. Todos os cinco doentes foram
submetidos a toracotomia, esofagoesofagostomia primaria apos laqueagio da fistula traqueo-esofigica e angio-ressonancia
para caracterizar a malformagdo vascular. Ndo houve registo de complicagdes, quer intra-operatorias quer pés-operatérias.

Conclusdo: Apesar do estudo pré-operatério, apenas se diagnosticou persisténcia da veia cava superior esquerda num
dos doentes. O diagnéstico € geralmente feito de forma incidental durante a colocagdo rotineira de catéteres venosos centrais a
esquerda. E importante identificar estes doentes ¢ caracterizar o seu padrdo de retorno venoso cardiaco, pelo risco de complica-
¢des embolicas paradoxais para o sistema arterial.

Summary

Persistence of left superior vena cava associated to esophageal atresia: Presenta-
tion of 5 cases

Background: Esophageal atresia is known to be associated with a variety of additional congenital anomalies in multiple
organ systems. Persistent left superior vena cava is one of the most common venous thoracic anomaly, occurring in about 0,3%
of the population. The aim of this study was to characterize persistent left superior vena cava in infants treated in Hospital Dona
Estefania with esophageal atresia.

Methods: A retrospective review of all children treated for esophageal atresia from January 2002 to December 2013 was
undertaken. Charis were reviewed for gestational age, weight, type of atresia, preoperative echocardiogram, associated anoma-

lies, surgical approach, eventual postoperative echocardiogram and angioresonance for the study of congenital venous anomaly.
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Results: Of 107 children, five had persistent left superior vena cava. Of the five cases, one had prenatal diagnosis. Further

investigation showed duodenal atresia in one, urologic malformation, coloboma and bilateral ear deformities in other. All five
patients were operated on through right thoracotomy and primary anastomosis was performed after ligation of the trachea-
-esophageal fistula and underwent angioresonance to characterize the vascular anomaly. No operative or post-operative com-

plications were registered.

Conclusions: Inspite of the preoperative workup, the anomaly was only identified in one of the patients. Generally, diag-

nosis of PLSVC is incidentally found during routine lefi-sided central venous catheterizations. It is essential to characterize the

pattern of cardiac venous return that places those patients at a risk for paradoxical embolic complications to the arterial system.

INTRODUCAO

A persisténcia da veia cava superior esquerda (PVCSE)
¢ uma das malformagGes venosas tordcicas mais comuns,
ocorrendo em 0,3% da populag@io geral . Foi descrita pela
primeira vez por Le Cat em 1738 27 . Entre as malformagdes
cardiacas congénitas, a prevaléncia da PVCSE ¢é elevada,
situando-se entre 3% e 11%*%. APVCSE isolada raramente
estd associada a sintomas e pode ndo ser diagnosticada’”.
No entanto, hé descri¢des na literatura de complicagdes,
especialmente quando ha necessidade de colocagdo de
acessos venosos centrais'’*. Também se sabe que ocorre
com maior frequéncia associada a outras malformagdes ndo
cardiacas, nomeadamente a atrésia do eséfago (AE) '*'°. Foi
proposta uma origem embrionaria comum paraa PVCSE e
AE’, APVCSEresulta de uma faléncia de obliteragdo da veia
cardinal anterior esquerda e tipicamente drena a veia subcléa-
via esquerda e a veia jugular para a auricula direita, através
do seio coronario (SC), o que acontece em rerca de 92% dos
casos. Mais raramente, pode drenar para. auricula esquerda
(8%) criando um shunt direito-esquerdo. G'mais comum ¢
uma duplica¢éo da veia cava superior com um co-existente
vaso direito. Em casos raros, a veia cava superior direita invo-
lui deixando a PVCSE como a unica veia que drena a parte
superior do corpo. Esta pode ser diagnosticada de forma
incidental por ecocardiograma, quando se esta perante um
seio coronario dilatado. Nas imagens de tomografia compu-
torizada (TC) ¢ de angio-ressonancia magnética (angio-RM)
¢ visivel um vaso que cursa verticalmente no mediastino,
externamente ao arco aortico'”.

O objectivo deste estudo € caracterizar a persisténcia
da veia cava superior esquerda nos doentes com atrésia do
es6fago tratados no Hospital Dona Estefania (HDE).

Material e Métodos

Foi realizado um estudo retrospectivo, de todos os
recém-nascidos (RN) admitidos no HDE de Janeiro 2002
a Dezembro 2013 com o diagnéstico de AE e PVCSE. Os
processos foram revistos tendo em conta a idade gesta-
cional, peso a nascenga, sexo, tipo de atrésia do esofago,
ecocardiograma no pré-operatorio, malformagdes associa-
das, abordagem cirtirgica, eventual ecocardiograma no pés-
-operatério ¢ angioressonancia para o estudo das anomalias
venosas congénitas identificadas. Foi calculada a percenta-
gem de PVCSE na nossa populaco de AE.

No HDE, perante a suspeita de uma AE é colocada
uma sonda orogastrica e realizada uma radiografia de térax.
Anzo progressdo da sonda anivel cervical e a presenca de
gas no estomago sugerem o diagnéstico de atrésia do eso-
fago com fistula traqueo-esofagica distal (AE-FTE). Os doen-
tes sdo submetidos a intervengdo cirirgica por toracotomia
postero-lateral direita (se confirmado arco aértico esquerdo
no ecocardiograma no pré-operatério), no 4° espago inter-
costal e por abordagem extra-pleural. Durante a cirurgia é
realizada a laqueagdo da fistula ¢ realizada esofagoesofa-
gostomia termino-terminal em pontos separados sobre uma
sonda de alimentacdo 6-French. E iniciada alimentagdo pela
sonda transanastomoética ao 7° dia de pds-operatdrio, apds
realizagdo de esofagograma, excepto se houver evidéncia
de leak. A endoscopia digestiva ¢ realizada entre a 3% ¢ 4°
semanas do pés-operatério.

Relativamente aos cinco doentes com PVCSE, por
haver suspeita de arco aértico direito no intra-operatorio em
trés deles e malformagdes cardiacas minor em quatro, foi
realizado ecocardiograma no pds-operatério, tendo-se iden-
tificado PVCSE. Por este motivo, foi realizada angio-RM para
melhor caracterizagao.

Resultados

De um total de 107 RN com o diagnéstico de AE, a
PVCSE estava presente em 5 (4,7%) deles.

Na Tabela 1 apresentam-se as caracteristicas dos
doentes.

Dos cinco casos clinicos, apenas um tinha diagnés-
tico pré-natal de PVCSE e suspeita de AE. Em todos os casos
suspeitou-se de AE por sialorreia e dificuldade respiratéria,
desde o nascimento. Dos cinco doentes, apenas dois tinham
ecocardiograma fetal.

Foi realizado ecocardiograma no pré-operatério
em todos, que mostrou malformagdes cardiacas minor em
4 doentes (Tabela 1). A restante investigacdo revelou um
doente com atrésia duodenal e outro com agenésia renal
direita e duplicidade pielo-ureteral contralateral, coloboma
e malformagdo bilateral dos pavilhdes auriculares. Todos
foram submetidos a toracotomia direita e esofagoesfoagos-
tomia primdria termino-terminal, apés laqueagio da FTE.
Foram colocados catéteres venosos centrais (CVC) na veia
subclavia ou veia jugular externa nos 5 doentes. Em apenas
um doente o catéter foi colocado na veia jugular externa
esquerda, sob controlo fluoroscopico. Na radiografia de
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T2 i& " Descricdo dos 5 casos clinicos.

CIV sub-aértica, FOP,CIA-
Arco adrtico CIV pequena OS pequena com shunt
F 4 0 - -
! 089008 direito subadrtica, FOP esquerdodireito, arco
adrtico dto, PVCSE
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i Z - com shun <
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: A ¢ PCA
bilateral dos
pavilhdes auriculares
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- direito %

¢ PCA
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direito
5 M 33S/1760¢g Atrésia duodenal - FOP, PCA, PVCSE FOP, PCA, PVCSE -

M:masculino, F-feminino, S: semanas, d dias, CTV -Comunicagio interventricular; FOP: Foramen Ovale Patente, CIA: Comunicagio Interauricular, PCA: Persisténcia do Canal Arerial,
PVCSE :Persisénciada Veia Cava Superior Esquerda

controlo o CVC apresentou um trajecto anémalo, com
posi¢do descendente vertical no mediastino, externamente
ao arco aortico (Fig. 1). Num doente foi identificado arco
aortico direito no intra-operatério, noutres dois doentes
houve suspeita de arco adrtico direito. vestes doentes, o
ecocardiograma pds-operatério ndo conseguiu confirmar a
presenca de arco adrtico direito, tendo-se excluido com a
angio-RM. Os periodos intra e pds-operatério decorreram
sem intercorréncias.

Todos os cinco doentes realizaram angio-RM para
caracterizagdo da anomalia vascular, apds realizagdo de eco-
cardiograma no pos-operatorio (Fig.2).

Ressondncia magnética revelando PVCSE (seta) e arco

aortico direito.

Discussao

Em quatro doentes o diagnéstico de PVCSE foi reali-
Figura 1 Catéter venoso central anivel da PVCSE zado por ecocardiograma no pés-operatério, num caso por
ecocardiograma fetal. Todos os cinco doentes realizaram
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angio-RM para caracterizar a malformacéo vascular e excluir
outras malformagdes.

Odiagnéstico de PVCSE pode ser feito com ecocar-
diograma transtoracico, com uma sensibilidade entre 68%e¢
96% e especificidade até 100% '>13. A sensibilidade diagnés-
tica aumenta quando se procura especificamente esta ano-
malia'®"*. O ecocardiograma fetal também permite detectar
aPVCSE'. A angio-RM ¢ um método seguro e ndo invasivo,
que permite excluir a presenca de outras malformagdes. E
mais segura que a TC, tendo em conta o risco das radiagdes
ionizantes.

Geralmente o diagndstico da PVCSE ¢ feito de forma
incidental, durante a colocagdo rotineira de catéteres veno-
sos centrais no lado esquerdo do doente. Na radiografia de
térax de controlo, observa-se um trajecto anémalo do CVC
ao longo do arco adrtico e que traduz a presenca de uma
veia cava superior esquerda. A ponta do catéter deve ficar
colocada acima da jungdo entre a PVCSE e 0 seio coronario,
uma vez que desta forma o risco de trombose do seio coro-
nario € eliminado, ou pelo menos substancialmente redu-
zido ' B importante identificar estes doentes e caracterizar o
seu padrdo de retorno venoso cardiaco. A particularidade da
drenagem venosa para a auricula esquerda, que condiciona
um shunt direito-esquerdo, bem como a eventual presenca
de outras malformagdes cardiacas, coloca estes doentes
emrisco de complicagdes embolicas paradoxais para o sis-
tema arterial, quer por trombos de fibrina quer por e*1bolia
gasosa, da qual podem resultar sequelas neuroldg, “as, car-
diacas, mesentéricas e/ou periféricas'®.

Conclusao

Na nossa populagdo, apesar da avaliagdo pré-opera-
tdéria, a malformacdo congénita apenas foi identificada num
doente. No entanto, todos eles tiveram uma boa evolugio
clinica no pds-operatério. O diagndstico de PVCSE ¢ impor-
tante para identificar e prevenir as potenciais complicagdes
associadas.
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