NOTA CLINICA

Abdomen agudo como forma atipica de presentacion
de una agenesia de la vena cava inferior:
a proposito de un caso
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ABDOMEN AGUDO COMO FORMA ATIPICA DE PRESENTACION DE UNA AGENESIA
DE LA VENA CAVA INFERIOR: A PROPOSITO DE UN CASO

Resumen. Introduccion. La agenesia de la vena cava inferior (VCI) es una malformacion congénita muy rara. Suele des-
cubrirse en el estudio etiologico de un paciente con trombosis venosa profunda (TVP) unilateral con o sin factores de
riesgo o de trombosis de la VCI. Caso clinico. Varén de 15 afios de edad con un tinico antecedente de obesidad modera-
da, que fue intervenido por cirugia general por un cuadro de abdomen agudo con pruebas complementarias preoperato-
rias no concluyentes. En la laparotomia exploradora solo se observo la trombosis de la vena gonadal izquierda hipertro-
fiada. Se decidio su reseccion y en el estudio anatomopatologico se informé como un cavernoma venoso. A las 12 horas
del postoperatorio comenzo con una clinica de TVP del miembro inferior izquierdo. El estudio ecogrdfico confirmo la
TVP iliaca; en la tomografia axial computarizada no se identifico la VCI, por lo que se realizo una iliocavografia por
la via femoral derecha que confirmo una agenesia de la VCI infrarrenal y del segmento retrohepdtico con desarrollo
de la vena dcigos y venas paravertebrales. Se instaurd un tratamiento compresivo y de anticoagulacion con heparina de
bajo peso molecular y luego dicumarinicos con una buena evolucion clinica. Se realizé un cribado familiar sin hallarse
otros miembros con malformacion. Conclusion. La agenesia de cava suele diagnosticarse en el contexto de una TVP.
Otras formas de presentacién como el abdomen agudo son anecddticas. [ANGIOLOGIA 2008; 60: 61-5]
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Introduccion pecial la tomograffa axial computarizada (TAC) [2],

y del creciente niimero de cateterismos cardiacos [3].

Las malformaciones o anomalias congénitas de la
vena cava inferior (VCI) son relativamente frecuen-
tes; a menudo son hallazgos operatorios o de autopsia
[11, pero cada vez se estdn diagnosticando mds casos
debido al desarrollo de las técnicas de imagen, en es-
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La embriogénesis de la VCI es muy compleja y se
forma definitivamente de abajo arriba por la vena
cardinal posterior, el segmento caudal de la supracar-
dinal derecha, la anastomosis derecha entre ésta y la
subcardinal, un segmento de la subcardinal derecha,
la anastomosis entre ésta y el segmento hepatocar-
diacoy, por ultimo, la porcion terminal de la vena vi-
telina derecha [1]. A lo largo de la historia se han es-
tablecido distintas clasificaciones de malformaciones
de este vaso con distintas prevalencias segun las se-
ries: sinequias endoluminales o sindrome de Cockett
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(20-30%), VCI izquierda (0,2-0,5%), doble
VCI (0,2-3%), uréter retrocava, anillo venoso
periureteral, variaciones del segmento renal
(vena renal izquierda retroadrtica, 1-3,4%, o
circunadrtica, 6-8,7%), agenesia de la VCI
infrarrenal (rara), agenesia del segmento
retrohepdtico y 4cigos continuacién (0,6-
1%), duplicacién del abocamiento de la VCI
y membranas de la VCI terminal [1,2]. Sue-
len cursar de forma asintomatica, de manera
que son un hallazgo casual, o bien en el con-
texto de una trombosis venosa profunda
(TVP) uni o bilateral de los miembros infe-
riores; otras formas de presentacién son ra-
ras, como el abdomen agudo presentado en
este caso clinico.

Caso clinico

Varén de 15 afios de edad sin antecedentes
personales de interés salvo una obesidad mo-
derada, que acudié al servicio de urgencias
por un dolor abdominal en fosa iliaca iz-
quierda, fiebre y leucocitosis. La ecografia
abdominal no aportaba datos concluyentes.
Con el diagnéstico de abdomen agudo no fi-
liado, fue intervenido por el Servicio de Ciru-
gia General. Se realiz6 una laparotomia para-
rrectal izquierda y se observé que la trombo-
sis de la vena gonadal izquierda aparecia hipertrofia-
da (Fig. 1). Se decidi6 su reseccion y el estudio ana-
tomopatoldgico se inform6 como cavernoma veno-
so. La exploracién abdominal intraoperatoria de los
organos y visceras intraabdominales por esta via no
reveld la presencia macroscépica de otras alteracio-
nes. A las 12 horas del postoperatorio comenzd con
una clinica de TVP del miembro inferior izquierdo
con dolor moderado y un edema, especialmente de
muslo, con un aumento de 10 cm del perimetro con
respecto al contralateral. El estudio eco-Doppler con-

Figura 1. Imagen intraoperatoria de la vena gonadal hipertrofiada trombosada.

firmé la TVP femoroiliaca izquierda sin conseguir
verse la VCI, por lo que se indicé la realizacién de
una TAC con contraste donde no se identificé la VCI
en todo su trayecto. Se realizé una iliocavografia
percutanea por la via femoral derecha que confirmé
una agenesia completa de la VCI infrarrenal y en su
segmento retrohepdtico, con el desarrollo de vena
dcigos y venas paravertebrales (Fig. 2).

Se instaur6 un tratamiento compresivo y de anti-
coagulacién con heparina de bajo peso molecular
(HBPM). Se realiz6 un estudio de autoinmunidad y
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Figura 2. lliocavografia: agenesia de la vena cava inferior infra y retrohepatica.

de trombofilia (reaccién en cadena de la polimerasa,
antitrombina III, déficit de proteinas C y S, anticoa-
gulante lipico, anticuerpos antifosfolipido, homo-
cisteina y mutacién del factor V de Leiden), y todos
los valores resultaron dentro de la normalidad. Se
continud el tratamiento con dicumarinicos orales
con buena evolucioén clinica, de manera que desapa-
reci6 el dolor y se redujo el perimetro de la extremi-
dad sin llegar a la normalidad tras seis meses de se-
guimiento.

Aunque las malformaciones de la VCI se tratan
como anomalias durante la embriogénesis, sin que
se haya descrito ningtn tipo de alteracion genética, se
decidio realizar un cribado familiar para buscar al-
gln factor etioldgico que pudiese investigarse, ya
fuera genético o externo (téxicos o factores ambien-
tales durante el embarazo). Se practicé un eco-Do-
ppler dirigido en busca de malformaciones de la
VCI, aunque no se hallé ninguna.

ANGIOLOGIA 2008; 60 (1): 61-65

Discusion

Las malformaciones de la VCI se diagnostican fre-
cuentemente en pacientes asintomdticos de forma
accidental [5] por el creciente uso de la TAC y de
cateterismos cardiacos. Incluso se ha publicado un
caso de diagndstico tras una radiografia simple de t6-
rax donde se observaba una masa y en el diagndstico
diferencial de un tumor mediastinico, lo que se hall6
fue una vena 4cigos dilatada asociada a una agenesia
de VCI [3].

En el caso de ser sintomaético, lo mas frecuente es
que sea en el contexto de una TVP generalmente ilia-
ca en un paciente joven sin alteraciones de la coagu-
lacion, aunque, en el caso de asociarse, podrian con-
siderarse factores que contribuyan al desarrollo de la
clinica [4], como el caso de TVP asociado a hiperho-
mocisteinemia comunicado por Yun et al en 2004
[6]. Asi, Garcia-Fuster et al [7] publicaron un estudio
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prospectivo con 116 pacientes menores de 50 afios y
TVP de los miembros inferiores; de su analisis esta-
distico concluyeron que las malformaciones congé-
nitas de la VCI estaban presentes en el 16,2% de es-
tos pacientes, aunque, dado que sélo el 31,8% de
ellos presentaba TVP en la zona iliaca, la malforma-
cion de cava representaba el 5,1% de la poblacién es-
tudiada. Ademads, como cualquier otra TVP de otra
etiologia de los miembros inferiores, también se han
publicado articulos que relacionan las malformacio-
nes de la VCI, y en especial la agenesia de ésta, con
procesos tromboembdlicos pulmonares e incluso he-
paticos [8]. Incluso hay algin caso publicado de rela-
cién de una trombosis de VCI diagnosticada en el pe-
riodo perinatal y una agenesia de VCI diagnosticada
en la adolescencia tras una TVP.

Otras formas de presentacion clinica son mucho
mas infrecuentes, como el dolor abdominal o la he-
maturia [4,10]. Presentamos este caso por la peculia-
ridad de la forma clinica de presentacién como un
abdomen agudo de etiologia desconocida, con prue-
bas diagndsticas de rutina no concluyentes y que, se-
gun el criterio del servicio de cirugia, por las caracte-
risticas clinicas del paciente precisé una cirugia de
urgencia. Hemos encontrado un caso similar en la re-
visién bibliografica [10] que asociaba el abdomen
agudo a una TVP bilateral. En nuestro caso, el co-
mienzo fue sélo con el cuadro abdominal y se esta-
blecié el diagndstico intraoperatorio de trombosis de
la vena gonadal. A las 12 horas del postoperatorio, se
desarroll6 el cuadro de TVP iliaca izquierda que nos
llevé a seguir el proceso diagndstico mediante la rea-
lizacién de pruebas de imagen, primero una TAC y
luego una iliocavografia, hasta establecer el diagnds-
tico definitivo de agenesia de la VCI infrarrenal y re-
trohepdtica.

Los pacientes con agenesia de la VCI suelen lle-
var asociado otro tipo de malformaciones, general-
mente cardiacas (corazon bilobulado, estenosis pul-

monar, dextrocardia o levocardia, o situs inversus to-
tal o parcial) o a otros niveles, como anomalias del
bazo (agenesia esplénica o poliesplenia) u otras vis-
ceras [3], aunque puede darse de forma aislada, co-
mo es nuestro caso, en el que no se hallé ni en la TAC
ni en la ecocardiografia ninguna otra alteracién. Asi,
el sindrome de Ivemark se describe como la asocia-
cion de agenesia esplénica, corazon bilobulado y si-
tus inversus.

En cuanto a la terapéutica, al igual que toda la bi-
bliografia consultada, el paciente fue tratado me-
diante compresion eldstica de los miembros inferio-
res y anticoagulacion. Se comenzé con HMBP en
dosis anticoagulante desde el mismo dia de la inter-
vencion y durante 10 dias, con la intencién de mejo-
rar la extremidad con clinica trombética y prevenir la
TVP contralateral. A continuacién se pasé a la anti-
coagulacién oral, que se establecié de forma indefi-
nida, con buena evolucién y sin recurrencia del cua-
dro de TVP homo o contralateral, como la mayoria
de los autores publican, aunque hay alguna serie en
la que el tratamiento se suspende en dos de sus nueve
pacientes tras seis meses, sin aclarar el motivo [4].
Otros tratamientos mds agresivos como la fibrindli-
sis sistémica endovenosa [11] o el tratamiento qui-
rirgico mediante un bypass protésico desde la iliaca
externa a la vena 4cigos intratordcica por un sindro-
me posflebitico con ulceraciones extensas [12] son
anecdoticos, si bien no son desdefiables ante los bue-
nos resultados que refieren dichos autores; sin em-
bargo, segtin la bibliografia consultada creemos que,
ante la escasa experiencia, estos tratamientos deben
usarse con una exquisita seleccion de los casos.

En conclusién, una anomalia de la VCI debe consi-
derarse en pacientes jovenes que presenten TVP fe-
moral o iliaca, aunque podemos encontrarla enmas-
carada bajo otros cuadros clinicos, si bien de forma
anecdotica.
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ACUTE ABDOMEN AS AN UNUSUAL PRESENTING SYMPTOM
OF AGENESIS OF THE INFERIOR VENA CAVA: A CASE REPORT

Summary. Introduction. Agenesis of the inferior vena cava (IVC) is a very rare congenital malformation. It is usually
discovered during the aetiological study of patients with unilateral deep vein thrombosis (DVT) with or without risk
Jactors or thrombosis in the IVC. Case report. A 15-year-old male, with moderate obesity as the only relevant event in his
medical history, who underwent general surgery to treat symptoms of acute abdomen with non-conclusive findings in the
preoperative complementary tests. The exploratory laparotomy only revealed thrombosis in the hypertrophied left
gonadal vein. The decision was made to excise it and the findings of the pathological study showed it to be a vein
cavernoma. Twelve hours into the post-operative period, the patient began to display clinical symptoms of DVT in the
left lower limb. Ultrasound imaging confirmed the iliac DVT; the IVC was not identified in the computerised axial
tomography scan, and so iliocavography was performed via the right femoral to confirm agenesis of the infrarenal IVC
and the retrohepatic segment with the development of the azygos vein and the paravertebral veins. Compressive therapy
was established together with low-molecular-weight heparin anticoagulation treatment and then dicumarols, the clinical
course of the patient progressed favourably. Familial screening was carried out but no other relatives with malformations
were found. Conclusions. Cava agenesis is usually diagnosed within the context of DVT. Other presenting symptoms,
such as acute abdomen, are anecdotal. [ANGIOLOGIA 2008; 60: 61-5]

Key words. Acute abdomen. Agenesis. Deep vein thrombosis. lliocavography. Inferior vena cava. Malformation.
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