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Hipoplasia de la vena cava inferior asociada a una
trombosis venosa profunda de los miembros inferiores
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HIPOPLASIA DE LA VENA CAVA INFERIOR ASOCIADA
A UNA TROMBOSIS VENOSA PROFUNDA DE LOS MIEMBROS INFERIORES

Resumen. Introduccién. Las anomalias congénitas de la vena cava inferior (VCI), como la ausencia o la hipoplasia, son
defectos poco frecuentes resultado de un probable desarrollo aberrante durante la embriogénesis. Estas anomalias pare-
cen favorecer la estasis venosa y el desarrollo de una trombosis venosa profunda (TVP). Caso clinico. Mujer de 27 aiios
con un episodio de TVP hace 10 afios, sin alteraciones en el estudio trombofilico. El estudio posterior revelo una hipo-
plasia del segmento perirrenal de la VCI con una hipertrofia del sistema dcigos y hemidcigos. La paciente no ha vuelto a
presentar nuevos episodios de TVP a pesar de no estar anticoagulada. Conclusiones. La ausencia de VCI es una anoma-
lia congénita rara, considerada un factor de riesgo importante para el desarrollo de una TVP. Debe sospecharse su exis-
tencia en casos de TVP en personas jovenes sin otra causa aparente, y deben realizarse pruebas de imagen (tomografia
computarizada o resonancia magnética) para su diagndstico. El tratamiento y el prondstico de estos pacientes no se han
esclarecido todavia. [ANGIOLOGIA 2008; 60: 55-9]
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Introduccién

blacién general y algunos estudios recientes parecen
confirmar su papel como un importante factor de

La incidencia de trombosis venosa profunda (TVP)
se estima en 1 caso de cada 1.000 habitantes al afio, y
es 10 veces menor en adultos entre 20 y 40 afios [1,2].

Las malformaciones congénitas de la vena cava
inferior (VCI) estan presentes en el 0,3-0,5% de los
individuos sanos y en el 0,6-2% de los pacientes con
otras anomalias cardiovasculares [3-5]. Las mas fre-
cuentes son la presencia de una VCI izquierda y la
duplicacién de 1a VCI (0,2-3%) [3,6]. La agenesia de
la VCI tiene una incidencia de 0,0005-1% en la po-
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predisposicién para el desarrollo de una TVP en per-
sonas jovenes. Algunos autores estiman su prevalen-
ciaenun 5% [2,3].

Presentamos el caso de una mujer de 27 afios con
una hipoplasia de la VCI infrarrenal con anteceden-
tes de TVP, sin otros factores de riesgo asociados.

Caso clinico

Mujer de 27 afios, sin factores de riesgo conocidos,
que acudié a nuestra consulta por una clinica flebos-
tatica en los miembros inferiores, m4s importante en
el miembro inferior derecho, de largo tiempo de evo-
Iucién. La paciente refirié haber sufrido un episodio
de TVP en el miembro inferior derecho hace 10 afios,



Figura 1. Angiorresonancia magnética: las venas renales bilaterales
forman un conglomerado de venas varicosas que desemboca en un
sistema hipertrofiado de las venas acigos y hemiacigos.

diagnosticado por eco-Doppler, sin causa etioldgica
aparente (traumatismo, cirugia, firmacos) y con es-
tudio trombofilico (antitrombina III, proteina C, re-
sistencia a la proteina C activada, proteina S libre,
anticuerpos anticardiolipinicos inmunoglobulinas G
y M, A, antiplasmina, plasminégeno y fibrinégeno)
dentro de la normalidad. Fue tratada con anticoagu-
lacion durante tres meses, medidas posturales y so-
porte elastico, sin realizarse otros estudios comple-
mentarios.

En la exploracién fisica presentaba un edema mo-
derado y un aumento de calibre en el miembro infe-
rior derecho, varices tronculares infrageniculares,
colateralidad venosa inguinal y desarrollo de la cir-
culacidn colateral en la pared abdominal.

Se realiz6 un nuevo estudio trombofilico, que fue
normal. En la angiorresonancia magnética se objeti-
vé un temprano contraste de las venas renales bilate-
rales, las cuales formaban un conglomerado de venas
varicosas que desembocaban en un sistema de la ve-
na acigos y hemidcigos, ambas hipertrofiadas y per-
meables en todo su recorrido prevertebral, junto con

Figura 2. Angiorresonancia magnética: hipertrofia de venas lumbares.

una hipertrofia de las venas lumbares. También se
observd la hipoplasia de la VCI desde unos centime-
tros distal al nivel de la arteria renal derecha, craneal-
mente, hasta poco antes de su porcion intrahepdtica.
Las venas suprahepdticas y el eje esplenoportal no
mostraron hallazgos patoldgicos. No se objetivaron
anomalias en el sistema arterial (Figs. 1,2y 3).

Se realiz6 un seguimiento clinico de la paciente
cada seis meses. Dado que la paciente no habia vuel-
to a presentar nuevos episodios de TVP, se decidi6
un tratamiento con soporte eldstico, medidas postu-
rales y ejercicio, sin asociar ninguna anticoagulacién
en el momento actual.

Discusion

La VCI se desarrolla en un complicado proceso em-
brioldgico entre la sexta y la octava semana de gesta-
cién, por fusién y regresion de tres pares de venas del
sistema cardinal: supracardinal, cardinal posterior y
subcardinal. La ausencia de la VCI suprarrenal ocu-
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Figura 3. Angiorresonancia magnética: hipoplasia de la vena cava
inferior perirrenal. En las venas suprahepéticas y el eje esplenopor-
tal no hay hallazgos patolégicos.

rre como resultado del fallo en la formacién de la ve-
na subcardinal derecha: el segmento hepético drena
directamente en la auricula derecha y la sangre de la
VCI infrarrenal drena a través de las venas dcigos y
hemidcigos; se asocia con otras anomalias cardiacas
y viscerales. La ausencia de la VCI infrarrenal, con
preservacion del segmento suprarrenal, implica un
fallo en el desarrollo de la vena supracardinal dere-
cha. La ausencia completa de la VCI implica un fallo
en el desarrollo de los tres pares venosos [3,5,7]. De
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los casos con malformacién congénita de VCI, el
90% afecta a la porcidn suprarrenal, mientras que s6-
lo el 6% lo hace al segmento renal o infrarrenal [5,
7,8]. Las razones para este fallo en el desarrollo no
estdn claras y aunque la mayoria cree que la causa es
una disgenesia embrionaria de los segmentos o de la
totalidad de la VCI, otros autores sugieren que la au-
sencia infrarrenal de la VCI no se debe a un fallo em-
brionario en su origen, sino al resultado de trombosis
intrauterinas o perinatales [5].

Algunos articulos recientes han enfatizado el pa-
pel de las anomalias genéticas de la VCI como factor
de riesgo potencial para el desarrollo de TVP en per-
sonas jovenes. Aunque la ausencia o hipoplasia de la
VCI congénita puede ser asintomadtica, esta anomalia
causa una estasis venosa y una posterior TVP, inclu-
s0 si se asocia con una hipertrofia del sistema acigos
y hemidcigos [4,9]. El porcentaje de agenesia de la
VCl en pacientes menores de 30 afios con TVP se es-
tima en torno al 5-6,7% [2,5], con afectacion bilate-
ral en el 0,8-8.6% de éstos [1]. Asi, la presencia de
una agenesia o hipoplasia de la VCI debe considerar-
se en pacientes jovenes con TVP idiopdtica, recu-
rrente y/o bilateral. La ausencia de factores desenca-
denantes o defectos en los factores de la coagulacion
que predispongan un estado de hipercoagulabilidad
también aboga a favor de que la agenesia de la VCI
podria ser una causa suficiente para el desarrollo de
una TVP.

La ecografia Doppler es el principal test diagnds-
tico para la TVP, con una sensibilidad de hasta el
97%, segun las series, en pacientes sintomadticos [10].
En caso de sospecha de posibles anomalias de VCI
asociadas, es preciso la realizacién de una angio-
tomografia computarizada o una angiorresonancia
magnética [5]. Si estas pruebas no son concluyentes y
la sospecha es alta, podria estar indicada la realiza-
cidén de una cavografia [10].

No existen datos suficientes para establecer cudl
es el manejo adecuado de la TVP asociada con anoma-
lias de la VCI. En el momento agudo es necesaria la
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anticoagulacién (heparina sédica, heparina de bajo
peso molecular), aunque la duracién del tratamiento
anticoagulante no estd establecida. Se recomienda
una duracién del tratamiento entre seis semanas y
tres meses tras un episodio inicial de TVP de causa
reversible y limitada en el tiempo. En TVP idiopati-
cas, generalmente se recomienda un tratamiento de
seis meses; si se asocia un déficit de proteinas de la
coagulacidn, se recomienda continuar el tratamiento
durante largos periodos, incluso posiblemente de por
vida. Se recomienda mantener un tratamiento indefi-
nido en la TVP recurrente y en la TVP asociada a una
neoplasia activa [10]. En los casos de TVP asociados
a anomalias de la VCI, la mayoria de autores opta por
la anticoagulacién de por vida, basdndose en el ries-
go de recurrencia de la TVP, aunque éste no esté
completamente establecido. Existe otro caso descrito
en la bibliografia en el que sdlo se asoci anticoagu-
lacidén durante seis meses y el paciente se encontraba
asintomatico a los 22 meses [1]. En nuestro caso, la
paciente llevaba 10 afios sin presentar nuevos episo-
dios de TVP, por lo que se decidié mantenerla sin an-
ticoagulacién. En los casos de TVP iliofemoral se ha
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propuesto la fibrindlisis como opcidén terapéutica;
sin embargo, en aquellos casos de TVP iliofemoral
asociados a una agenesia de la VCI, esta técnica no
ha obtenido buenos resultados (tres casos descritos
con fallo del tratamiento en dos de ellos) [5]. Se debe
asociar el uso de soporte eldstico, medidas postu-
rales, ejercicio y evitar todos los factores de riesgo
adicionales, como la inmovilizacién prolongada y
el uso de anticonceptivos. Se desconoce el prondsti-
co a largo plazo de estos pacientes, aunque se cree
que probablemente tengan una tasa de supervivencia
normal [3].

En conclusién, las anomalias de la VCI son una pato-
logia rara, que se ha descrito como un factor asocia-
do al desarrollo de TVP. En aquellos pacientes jéve-
nes con TVP, sin factores de riesgo asociados, debe
sospecharse la posible existencia de una agenesia de
la VCI y ampliar el estudio con una prueba de ima-
gen (tomografifa computarizada o resonancia magné-
tica). No hay datos suficientes para establecer el tra-
tamiento de estos pacientes, aunque la mayoria abo-
ga por la anticoagulacién de por vida.
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HYPOPLASIA OF THE INFERIOR VENA CAVA ASSOCIATED
TO DEEP VEIN THROMBOSIS IN THE LOWER LIMBS

Summary. Introduction. Congenital abnormalities of the inferior vena cava (IVC), such as absence or hypoplasia, are
infrequent defects that are probably the result of aberrant development during embryogenesis. These abnormalities seem
to favour both venous stasis and the development of deep vein thrombosis (DVT). Case report. A 27-year-old female with
an episode of DVT 10 years before, and no alterations in the thrombophilic study. A later study revealed hypoplasia in
the perirenal segment of the IVC with hypertrophy of the azygos and hemiazygos system. The patient has had no new
episodes of DVT despite not being on anticoagulant therapy. Conclusions. The absence of IVC is a rare congenital
anomaly, and is considered to be an important risk factor for developing DVT. Its existence should be suspected in cases
of DVT in young people where there is no other apparent cause; imaging tests (computerised axial tomography or
magnetic resonance) must be performed to be able to diagnose it. The treatment and prognosis of these patients are still
largely unknown. [ANGIOLOGIA 2008; 60: 55-9]

Key words. Agenesis. Congenital. Deep vein thrombosis. Hypoplasia. Inferior vena cava.
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