Agenesia de vena cava inferior en pacientes jovenes
y manifestaciones clinicas asociadas. A propdsito de
dos casos
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PALABRAS CLAVE  Resumen:

La agenesia de vena cava inferior es una anomalia congénita rara cuya fisiopatologia per-
manece incierta hasta la fecha. Se trata de una malformacién cuyo debut clinico puede ser
inespecifico, presentdndose en forma de abdominalgia y lumbalgia, edema unilateral o
bilateral de extremidades inferiores, parestesias, tromboembolismos venosos recurrentes
y dilatacién venosa de la pared abdominal. El diagndstico suele realizarse de manera inci-
dental por medio de estudios de imagen mientras se estudia alguna otra patologia.
Presentamos a continuacién dos casos clinicos de agenesia de vena cava inferior en varo-
nes admitidos en nuestro servicio.
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GILTZA-HITZAK Kaba zain agenesia gaixo gazteetan. Manifestazio klinikoak. Bi kasuri buruz
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Laburpena:

Kaba agenesia sortzetiko gaixotasun arraro bat da, eta bere fisiopatologia ezezaguna
da orain arte. Bere hasiera klinikoa zehaztugabea da, sabel edo gerrialdeko mina, al-
debakarreko edo beheko adarrekoetan, parestesiak, zainen enbolismo eta sabeleko
zainen dilatazioaren moduan aurkezten da. Ustekabeko diagnostikoa izaten da, irudi
frogen bidez, beste gaixotasun bat aztertzen den bitartean. Jarraian, gure serbitzuan bi



gizonen kaba zain agenesiaren kasu klinikoak aurkezten ditugu.
© 2021 Academia de Ciencias Médicas de Bilbao. Eskubide guztiak gordeta.

Inferior vena cava agenesis in young patients and clinical manifestations: a

report of two cases

Abstract:

Inferior vena cava agenesis is a rare congenital entity whose physiopathology remains
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uncertain until today. It's about a malformation whose clinical debut may be unnespe-
cific, presenting itself with abdominal or low back pain, unilateral or bilateral edema of
inferior extremities, parestesia, recurrent venous embolism and venous dilation of the
abdominal wall. Diagnosis is often incidental by means of imaging studies performed
as analysis of other underlying disease. Two cases of inferior vena cava agenesis are

presented.
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Introduccién

La vena cava inferior (VCI), la mas grande del cuerpo
humano, conforma un complejo sistema de cuatro
segmentos (hepatico, suprarrenal, renal e infrarre-
nal) asi como venas tributarias parietales y viscera-
les que son responsables del drenaje de los miem-
bros inferiores y del abdomen™*.

La embriogénesis de la VCI es un proceso comple-
jo consistente en una serie de sucesos que, a su vez,
depende del desarrollo, regresién, anastomosis y
reemplazo de tres pares de venas embrionarias que
daran lugar ala VCI: las venas posteriores cardinales,
las subcardinales y las supracardinales®2.

La agenesia de la VCI (AVCI) es una entidad rara
con una prevalencia de hasta 1%. Puede presentar-
se como total o parcial dependiendo de la atresia del
segmento infrahepatico de la VCI durante la embrio-
génesis®* 6.

Si bien su etiologia es desconocida, se cree que
esta se puede deber ala trombosis del vaso en la vida
intrauterina o perinatal, provocando obliteracién y
reabsorcién del mismo. Otras teorias proponen que
se deba a causas embrionarias de facto (como defec-
tos en el desarrollo de la vena supracardinal dere-
cha)?3.

Se han reportado otras malformaciones congé-
nitas en conjuncién con esta patologia, a saber: las
principales que afectan al sistema cardiovascular
(dextrocardia, comunicacién interauricular, canal
atrioventricular, estenosis de la arteria pulmonar y
transposicion de grandes vasos), asi como otras de
menor frecuencia como disgenesia pulmonar, polies-
plenia o asplenia [7.8].

El cuadro clinico de la AVCI puede ser silente o
estar caracterizado por sintomatologia inespecifica
como dolor lumbar y abdominal. Por ello, esta pato-
logia debe ser motivo de sospecha en pacientes mas-
culinos, menores de 40 afos, sin factores de riesgo
para trombosis y en aquéllos con anomalias congéni-

tas en bazo, higado, corazén y pulmoén. Esto se debe
a que el desarrollo embriolégico de las estructuras
anteriormente mencionadas se presenta simulta-
neamente al de la vena cava®.

A continuacién, se presentan dos casos de pa-
cientes masculinos que ingresaron a nuestro ser-
vicio por presentar dolor en extremidad inferior y
lumbalgia respectivamente. Tras realizar estudios de
extension, se realiz6 el diagndstico de AVCI.

Presentacion de Casos

1. Varén de 42 afios de edad que ingresé por dolor
en cara interna del muslo derecho con irradiacién a
genitales y edema generalizado en la misma extre-
midad tras realizar actividad fisica de moderada in-
tensidad.

Como antecedentes de importancia figuran: am-
bos padres fallecidos por infarto agudo al miocardio,
padre con insuficiencia venosa, tabaquismo a razén
de uno o dos paquetes al dia.

A la exploracion fisica se objetivaron constantes
vitales normales, asimetria evidente en extremida-
des inferiores y edema de muslo derecho sin signos
de flogosis o de tromboflebitis, asi como piel y fane-
ras sin alteraciones. Resto de la exploracién sin alte-
raciones relevantes.

Se le realizé un ultrasonido Doppler venoso que
descarté la presencia de trombosis venosa profunda
(TVP) asi como una ecografia testicular que confir-
moé un varicocele bilateral. Posteriormente se realizé
una resonancia magnética (RM) del muslo en la cual
no se encontraron hallazgos patolégicos en partes
blandas.

Para descartar causas compresivas, se realiz6 una
tomografia computada (TC) de abdomen que revelé
AVCI (especificamente del segmento infrahepatico)
con hipertrofia secundaria de los sistemas acigos y
hemiacigos, sin observar lesiones obstructivas, dex-
trocardia o ningtin otro hallazgo relevante.



En la analitica presenté dimeros D 2190 ng/ml con heparina de bajo peso molecular a dosis tera-
(valores normales: 0-100 ng/ml), hiperhomocistei- péuticas de forma croénica.
nemia 17 pmol/l (valores normales: 5-15 pmol/I). El paciente permanece asintomatico a los 12 me-
Por lo cual se instaur6 tratamiento anticoagulante ses del diagnéstico (Figura 1).

Figura 1. Imagen por tomografia computarizada en donde se evidencia la ausencia de vena cava inferior
(flecha blanca), asimismo se documenta importante red venosa colateral a nivel pararrenal (flecha roja).



2. Varén de 19 afios de edad con antecedente de con-
ducto arterioso persistente en la infancia que ingresd
inicialmente por dolor lumbar persistente. A la explora-
cidn fisica se encontré limitacion funcional, por lo que se
realiz6 RM de columna lumbar y TC abdominal. En los es-
tudios de imagen se objetivo AVCI entre segmento infra-
rrenal desde L3 hasta cava infrahepatica, con circulacion
colateral con continuidad por sistema acigos y drenaje
varicoso de ambas venas renales.

Se le realiz6 un ultrasonido Doppler venoso con la fi-
nalidad de descartar algin proceso agudo de trombosis.
En dicho estudio se encontraron cambios sugestivos de
TVP crénica en vena poplitea de la extremidad inferior
derecha caracterizados por engrosamiento de la pared
y calcificaciones. Por ello, ante la evidencia de episodios
preexistentes de trombosis, fue dado de alta con enoxa-
parina a dosis de 120 mg/dia. El tratamiento se mantuvo
durante tres meses para tratar unicamente el episodio
agudo de TVP que habia presentado, posteriormente
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este fue suspendido.

Un mes después consulté debido a edema y dolor en
extremidad inferior izquierda, con signo de Homans po-
sitivo en la exploracion, por lo que se le realizé ultrasoni-
do Doppler venoso, en el cual se encontré TVP iliofemo-
ral. En el estudio analitico presenté dimeros D de 5900
ng/ml (valores normales: 0-100 ng/ml) e hiperhomocis-
teinemia de 28 pmol/1 (valores normales: 5-15 pmol/l1).

Fue tratado con heparina inicialmente durante seis
meses. A posteriori presentd retrombosis en la misma
extremidad, por lo que mantiene tratamiento anticoagu-
lante de manera crénica con acenocumarol con un INR
objetivo de dos a tres. Después de ese episodio, perma-
nece asintomatico tras 18 meses de tratamiento. (Figura
2).

Discusion
La AVCI es una anomalia vascular rara que puede ser
asintomatica o presentarse por medio de cuadros ines-
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Figura 2. Imagen por tomografia computarizada que demuestra importante dilatacién del sistema
acigos-hemiéacigos (flecha blanca) que discurre junto con la aorta abdominal (flecha roja).



pecificos y atipicos de dolor lumbar y abdominal, ede-
ma unilateral o bilateral de extremidades inferiores, asi
como parestesias, tromboembolismos venosos recurren-
tes y dilatacién venosa de la pared abdominal® % * & 10,
Esto tltimo se debe a que los pacientes a modo de meca-
nismo compensador desarrollan una extensa y compleja
red venosa colateral compuesta de vasos abdominales
y/o retroperitoneales que al romperse pueden provocar
hematomas retroperitoneales. El drenaje venoso es lle-
vado a cabo principalmente por la 4cigos y hemiacigos®®.

La AVCI predispone a desarrollar procesos trombo-
ticos debido al retorno venoso deficiente que existe y
el dafio endotelial que produce, aun ante la ausencia de
una patologia de base previa®®8,

El diagnéstico usualmente se realiza de manera inci-
dental en pacientes asintomaticos al realizarles TC por
alguna otra razoén clinica o durante intervenciones qui-
rargicas con abordaje abdominal, como lo sucedido con
los casos presentados%3 1011,

Es esencial que el diagnéstico diferencial de AVCI par-
cial o total incluya estados de hipercoagulabilidad®. Debe-
ra descartarse AVCI en cualquier paciente joven que cur-
se con TVP espontanea, idiopatica, recurrente o bilateral,
principalmente en ausencia de factores de riesgo adicio-
nales para procesos veno-oclusivos, ya que 5% de los pa-
cientes menores de 30 afios con TVP presentan AVCI*?*
6. Se puede confirmar el episodio de TVP por medio de
ultrasonografia Doppler y, ante certeza diagnostica, optar
por realizar una TC o RM para identificar la AVCI* 2,

La AVCI constituye un factor de riesgo para presentar
complicaciones quirurgicas, debido a que hay procedi-
mientos (particularmente de urologia y hemodinamia)
que inciden sobre la vena acigos, la cual juega un papel
crucial en el retorno venoso de pacientes con AVCI. Por
ello, es de suma relevancia conocer la anatomia de estos
pacientes, particularmente en casos donde el angulo de
visualizacién es mas estrecho como en procedimientos
laparoscépicos o roboticos® *°.

El tratamiento ideal para los pacientes con AVCI con-
siste en anticoagulacion con antagonistas de vitamina
K. En aquellos pacientes con contraindicaciones de an-
ticoagulacion oral, se ha establecido la heparina de bajo
peso molecular como una alternativa segura y eficaz. Sin
embargo, la duracion del tratamiento es sujeto de debate
en la literatura. A falta de un consenso estandarizado, la
mayoria de los autores coinciden en que el tratamiento
debe ser de por vida, ya que la AVCI supone un factor de
riesgo para presentar procesos tromboticos y ante la alta
incidencia de recurrencias demostrada al suspender la
terapia con anticoagulantes®'2,

El manejo quirurgico se reserva Unicamente para ca-
sos en los que la TVP sea muy extensa y el beneficio de la
cirugia sea mayor a los riesgos. La terapia trombolitica
guiada por catéter se utiliza inicamente en casos de pa-
cientes jovenes. Sin embargo, este proceso resulta parti-
cularmente complicado en pacientes con AVCI debido a
las anomalias anatémicas que presentan®® %13,

A la fecha no existe evidencia concluyente respecto
al manejo quirurgico idéneo de la AVCI. Sin embargo,
un articulo publicado por Zhou, et al menciona la colo-
cacion exitosa de un injerto de politetraflouroetileno en

un paciente con AVCI en porcidn infrarrenal sintomati-
ca y presencia de redes vasculares colaterales acceso-
rias que resultaban en congestion pélvica y edema de
miembros pélvicos. Dicho injerto conecté la VCI supra-
rrenal con la vena femoral comun'*.

Debido a la poca incidencia de la AVCI, actualmente
no existe una guia de practica clinica para determinar
el mejor manejo a largo plazo, por lo cual se acepta el
empleo de cualquier manejo para TVP previamente co-
nocido (antagonistas de vitamina K, heparina de bajo
peso molecular y medias de compresion)*®.

Conclusiones

La AVCI es una entidad rara y, por lo tanto, poco estu-
diada. La evidencia que existe se limita Gnicamente a
series de casos en los cuales se diagnostica tras el estu-
dio rutinario de un episodio de trombosis. No se encon-
tro evidencia de un caso en el cual el hallazgo de AVCI
haya sido incidental. Los autores consideran que, al mo-
mento del diagnéstico, debido a la compleja circulacion
colateral que existe, es altamente probable que estos
pacientes presenten algin proceso de TVP crénico. Por
ello, se recomienda anticoagulacion de manera crénica
con cualquier manejo de TVP previamente conocido a
los pacientes en los cuales se diagnostique AVCI, valo-
rando en todo momento los beneficios frente a los ries-
gos de dicho tratamiento.
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