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Agenesis of the right superior vena cava associated with total heart block
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Resumo

A persisténcia de veia cava superior esquerda com
auséncia da veia cava superior € uma anomalia rara,
principalmente quando associada a bloqueio atrioventricular
de 3° grau. Relatamos o caso de uma paciente, na qual
durante implante de marca-passo definitivo, paraa correcdo
de bloqueio atrioventricular total, foi detectada presenga de
veia cava superior esquerda com suspeicdo de auséncia de
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veia cava superior, 0 que levou ao emprego de técnica
diferenciada para fixacdo do eletrodo ventricular. Para
confirmagéo da provavel agenesia, foram realizados diversos
exames complementares de imagem, demonstrando-se a
dificuldade no diagnéstico da sindrome aqui descrita.

Descritores: Veias cavas. Blogueio cardiaco. Marca-passo
artificial.
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Abstract

The superior left vena cava with the absent superior
vena cava is a rare abnormality, especially when associated
with total heart block. We report a case of a patient in which
the presence of superior left vena cava and the absence of
the superior vena cava was detected during the implantation
of a pacemaker for the correction of a total heart block,

INTRODUCAO

A persisténcia da veia cava superior esquerda (PVCSE) é
uma variacdo anatbmica relativamente rara, porém, ¢é a
variacao congénita mais comum do sistema venoso toracico.
A prevaléncia é estimada em aproximadamente 0,3% em
individuos com coracdo normal e 4,5% em individuos com
doenca cardiaca congénita [1]. Na maioria dos pacientes, a
veia cava superior direita esta presente, sendo raro o achado
isolado de persisténcia da veia cava superior esquerda com
auséncia de veia cava superior direita [2].

Normalmente é assintomética e comumente detectada
durante ou depois a colocacdo de cabos de marca-passo
por rotas venosas jugulares ou subclavias [1]. Porém, pode
ser detectada de forma incidental durante investigacdo
torécica por tomografia computadorizada (TC) ou mesmo
achado de necropsia [2]. A importancia da persisténcia de
veia cava superior esquerda baseia-se na sua grande
prevaléncia quando associada aos defeitos
cardiovasculares e a disturbios do ritmo. Foi encontrada a
PVCSE em 20% dos casos de Tetralogia de Fallot e 8% em
pacientes com Sindrome de Eisenmenger [1].

RELATO DO CASO

Mulher, 52 anos, relatou que ha dez anos iniciou quadro
de dispnéia aos médios esfor¢cos. Com o passar dos anos,
passou a apresentar dor claudicante em membros inferiores
associada a edema ndo doloroso, vespertino e frio. Foi ao
ambulatério de cardiologia devido a piora do quadro de
dispnéia. Na consulta foi solicitado um eletrocardiograma
de rotina, que mostrou um bloqueio atrioventricular total.
Foi encaminhada pelo cardiologista ao hospital da cidade
onde reside para investigacdo diagnoéstica e internacao.
No exame fisico de admissdo, apresentou pressdo arterial
de 220x110 mmHg, freqiiéncia cardiaca de 60 batimentos
por minuto e auséncia de sinais de baixo débito.
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which led us to use a different technique for the fixation of
the ventricular electrode. To confirm the supposed absence,
several image exams were made showing the difficulty on
the diagnosis of the described syndrome.

Descriptors: Venae cavae. Heart block. Pacemaker,
artificial.

A paciente foi internada, permanecendo por cinco dias.
Devido ao bloqueio atrioventricular, foi encaminhada a um
hospital de referéncia em Nova Friburgo, RJ, para
implantacdo de marca-passo cardiaco definitivo. Durante o
procedimento, houve dificuldade na introducdo do cabo
do marca-passo através da veia subclavia direita. Detectou-
se a presenca de veia cava esquerda e oclusdo de veia cava
superior direita, sendo alocado o eletrodo ventricular por
essa via, com fio-guia em forma de “C”. Foi implantada
unidade geradora de marca-passo definitivo tipo VVI. O
diagndstico operatério foi de blogqueio atrioventricular total.

Apds 15 dias da colocacdo do marca-passo, a paciente
voltou a queixar-se de intensa dispnéia, agora aos pequenos
esforcos e, as vezes, em repouso, o que a levou a procurar
o0 hospital novamente para a avaliacdo do marca-passo. Na
ocasido nao foi encontrada nenhuma alteracéo.

Procurou o ambulatdrio de cardiologia com as mesmas
queixas de outrora. Ao exame fisico, ndo apresentou nenhuma
alteracdo significativa. Foram solicitados eletrocardiograma e
ecocardiograma para melhor elucidacdo diagnostica. O
ecocardiograma ndo evidenciou nenhuma alteracdo que
justificasse 0 quadro clinico da paciente, ja o eletrocardiograma
evidenciou ondas P retrégradas, que levaram a suspeita de
sindrome do marca-passo. A paciente foi, entdo, encaminhada
ao arritmologista para avaliacdo. Realizou-se angiotomografia
computadorizada com o intuito de evidenciar a anomalia
congénita suspeitada. Esse exame demonstrou a presenca de
duas veias cava superiores patentes (Figura 1).

Apds cinco dias, foi avaliada pelo arritmologista que
confirmou a sindrome do marca-passo e sugeriu a troca do
mesmo. Com esse novo diagndstico, a equipe cirirgica
decidiu pela implantacdo de um marca-passo tipo DDDR.
Devido a dificuldade de implantacdo do primeiro marca-
passo, optou-se pela realizacdo de cateterismo cardiaco
direito antes da troca do marca-passo, que evidenciou a
persisténcia da veia cava superior esquerda desembocando
no seio coronariano (Figura 2).



COUTO, GJV ET AL - Agenesia de cava superior associada a bloqueio
atrioventricular de 3° grau

Rev Bras Cir Cardiovasc 2008; 23(1): 135-138

Fig.1 - A angiotomografia computadorizada mostrou a presenca
de veia cava superior patente a direita, presenca de tronco venoso
braquiocefalico esquerdo drenando para veia cava superior
esquerda persistente, a qual desce antero-lateralmente ao arco
aortico e drena para o seio coronariano, posteriormente ao atrio
esquerdo. \eia cava inferior presente. Arco adrtico e vasos supra-
aorticos com calibre e contrastagéo preservados

Fig. 2 - Eletrodo ventricular de fixagao passiva, alocado em VD
por meio de curvatura acentuada em AD, face sua passagem pela
veia cava superior esquerda

DISCUSSAO

A veia cava superior esquerda da paciente drena para o
seio coronariano. Conforme relatado por Aradjo Janior et
al. [2], adrenagem cardiaca da veia cava superior esquerda

geralmente se faz através do seio coronariano, porém pode
ocorrer a drenagem diretamente para o atrio esquerdo,
produzindo uma comunicacdo direito-esquerda com
dessaturagdo do sangue arterial e consequente cianose.

A paciente ndo demonstrou veia cava superior direita,
dando énfase a raridade do seu achado. Na maioria dos
casos de persisténcia de veia cava superior esquerda, a
veia cava superior direita também estd presente [2]. Em
revisdo de 275 angiografias cardiacas, houve 12 exemplos
de persisténcia de veia cava superior esquerda, dentre 0s
quais apenas dois pacientes ndo apresentaram a veia cava
superior direita [3].

Existem algumas teorias para a etiologia de bloqueio
atrioventricular total associada a PCVSE. A associacéo entre
persisténcia da veia cava superior esquerda e um padréo
de ritmo anormal pode ser mais do que uma simples
coincidéncia [4]. Com o diagndstico de bloqueio
atrioventricular total em méos optou-se pela implantacdo
do marca-passo de estimulo ventricular. Durante a
implantagdo do marca-passo, houve dificuldade na
progressdo do cabo pela veia subclavia. Ndo houve
passagem ao nivel de veia cava normal. Optou-se pela
realizagdo de uma técnica diferente de implante de marca-
passo em relagdo a técnica usada rotineiramente, utilizando-
se um cabo em forma de “C”.

O posicionamento permanente do cabo no ventriculo
direito através da veia cava superior esquerda e seio
coronario é tecnicamente muito dificil com os métodos
convencionais. Falhas para alcancar uma posigéo
satisfatdria no ventriculo direito tém sido descritas nesses
pacientes. Foi demonstrado o uso com sucesso de um
estilete atrial em ’J’ como uma nova técnica para o0
posicionamento do cabo do marca-passo no ventriculo
desses pacientes [5].

Em outro estudo foi descrita técnica usando um estilete
que foi moldado manualmente em *C’, fazendo um angulo
agudo passando pela veia cava superior esquerda, pelo
seio coronario, e finalmente caindo no atrio direito [5], como
foi realizado no caso aqui descrito.

O laudo da angiotomografia computadorizada, além de
demonstrar a persisténcia de veia cava superior esquerda,
também revelou paténcia de veia cava superior direita.
Apesar do laudo, foi continuada a investigagdo diagnostica
pelos fortes indicios clinicos de agenesia de veia cava
superior direita.

Apos a implantagdo do marca-passo, a paciente voltou
aapresentar os sintomas de dispnéia, sincope e pré-sincope,
com piora do quadro. Foi encaminhada ao arritmologista,
que sugeriu a troca do marca-passo devido ao diagnostico
de sindrome do marca-passo.

A sindrome do marca-passo apresenta-se classicamente
com tontura, dispnéia e/ou sincope, que pode estar
associada com hipotensdo, instalada ou agravada depois
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da colocagdo do marca-passo, normalmente de estimulo
ventricular [6]. O diagndstico foi feito devido a melhora da
paciente.

A equipe cirrgica optou por implantar um marca-passo
de estimulo atrioventricular através de modo DDDR, fazendo
a troca da unidade geradora. Realizou-se cateterismo
cardiaco direito para confirmacdo dos achados da
angiotomografia de térax. O cateterismo cardiaco foi
realizado com o objetivo de facilitar a visualizacéo do trajeto
venoso a ser percorrido pelo cabo do marca-passo e para a
confirmacdo diagnostica da anomalia congénita.
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