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PALABRAS CLAVE Resumen La complejidad de la embriologia de la vena cava inferior, con numerosas anas-
Agenesia de vena tomosis entre pares de venas, puede conducir a multitud de variantes anatomicas. En la
cava inferior; poblacion general la agenesia de la vena cava inferior constituye una malformacion poco
Congénita; frecuente (0,07%), pero su presencia representa el 5-9,5% de las trombosis venosas profun-
Trombosis venosa das idiopaticas en pacientes menores de 30 afos y su tratamiento continGia siendo un tema
profunda controvertido.
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Congenital; Abstract The development of the inferior vena cava is a complex embryological process, with

numerous anastomoses among pairs of veins, which may result in many anatomic variants. In
the general population, the absence of inferior vena cava is a rare anomaly (0.07%), but this
represents 5-9.5% of idiopathic deep venous thrombosis in patients under 30 years-old and its
treatment options remain controversial.
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Introduccion

Con el desarrollo de las nuevas técnicas de imagen, la rele-
vancia clinica de las variantes anatomicas de la vena cava
inferior (VCI) ha adquirido un protagonismo creciente en los
altimos anos.

Si bien existen maltiples variantes del normal desarrollo
de la VCI, el conocimiento de las anomalias mas frecuentes
resulta fundamental en la practica clinica diaria. Algunas
de estas anomalias son motivo de confusion con adeno-
patias, masas retroperitoneales y masas mediastinicas, y
pueden implicar importantes complicaciones si no se valora
su presencia en la planificacion de procedimientos invasivos
(cirugia, angiografias)’.

Las malformaciones de la VCI constituyen un grupo
muy amplio de anomalias del desarrollo embrionario, con
diferentes implicaciones clinicas. El término mas conocido
probablemente es el de «agenesia de VCl», que se usa habi-
tualmente en referencia a la continuacion de la VCl en la
vena acigos?, pero esta representa solo una de las multiples
variantes anatomicas que pueden surgir durante el desarro-
llo de la VCI.

Desarrollo de la vena cava inferior

En condiciones fisiologicas la VCI esta constituida por 4 seg-
mentos: hepatico, suprarrenal, renal e infrarrenal’>? (fig. 1).

El desarrollo del sistema venoso fetal ocurre entre la
sexta y la octava semana de gestacion e implica la for-
macion, anastomosis y regresion de tres segmentos venosos
pares y simétricos*: venas supracardinales, venas subcardi-
nales y venas cardinales posteriores.

El segmento hepatico de la VCI deriva de la vena vite-
lina, y la unién de dicho segmento con la vena subcardinal
derecha origina el segmento suprarrenal de la VCI. Si se pro-
duce un error en la anastomosis hepatica subcardinal el flujo
sanguineo es derivado a la vena acigos®.

Aunque existe cierta controversia® se cree que el seg-
mento infrarrenal de la VCI deriva de la vena supracardinal

derecha. Las anastomosis entre los segmentos subcardinales
y supracardinales originan las venas renales.

Las venas cardinales posteriores regresan casi total-
mente, originando Unicamente las venas iliacas. Por encima
del diafragma las venas supracardinales dan origen a las
venas acigos y hemiacigos.

Variantes anatémicas en el desarrollo de la
vena cava inferior

La complejidad de la embriologia de la VCI, con numero-
sas anastomosis entre los pares de venas, puede conducir
a multitud de variantes anatomicas'. Algunas de estas ano-
malias tienen relevancia en la practica clinica diaria. Los
principales tipos de malformaciones de VCI descritos son los
siguientes’ (tabla 1):

Vena cava inferior izquierda (fig. 2A)

Su prevalencia es del 0,2-0,5%. Tipicamente la VCI se une
con la vena renal izquierda que cruza con normalidad por
delante de la aorta, uniéndose con la vena renal dere-
cha. Es frecuente la confusién en estudios sin contraste con
una masa lateroadrtica izquierda®. En caso de implantacién
transyugular de filtros de VCI, el acceso puede ser compli-
cado en presencia de esta anomalia.

Doble vena cava inferior (fig. 2B)

Su prevalencia es del 0,2-3%. Se debe a la persistencia de
ambas venas supracardinales. La VCI izquierda termina en
la vena renal izquierda, que cruza en posicion normal por
delante de la aorta y se une a la VCIl derecha. Generalmente
una esta mas desarrollada que la otra, que puede pasar ini-
cialmente desapercibida. Esta malformacion se asocia con la
posibilidad de padecer episodios de tromboembolismo pul-
monar (TEP) recurrente en pacientes portadores de filtro de
VCI®. Suelen ser confundidas con adenopatias retroperito-
neales en los estudios radiologicos sin contraste.
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Desarrollo embrioldgico de la vena cava inferior.
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Tabla 1 Anomalias de vena cava inferior

Tipo Prevalencia Relevancia clinica
VCl izquierda 0,2-0,5% - Confusion masa paraaodrtica izquierda
- Dificultad implantacion filtro VCI transyugular
VCI doble 0,2-3% - TEP recurrente tras implantacion de filtro de VCI
- Confusion masa latero-aortica izquierda
Continuacion VCI con vena acigos 0,3-2% - Confusion masa paratraqueal derecha
- Planificacion quirurgica
VRI circunadrtica 8,7% - Planificacion quirdrgica
- Confusion adenopatia retroperitoneal
VRI retroaortica 2,1% - Planificacion cirugia aortica

VCI doble + VRD retroaoértica + continuacion -
VCl-hemiacigos
VCI doble + VRI retroaértica + continuacion VCl-acigos -

Uréter circuncava -
Ausencia VCl infrarrenal -

- Masa mediastinica

- Planificacion quirurgica

- Masa mediastinica

- Planificacion quirdrgica

- ITU obstructiva recurrente
- TVP/TEP

- IVC

- Confusion masa paraespinal

ITU: infeccion del tracto urinario; IVC: insuficiencia venosa cronica; TEP: tromboembolismo pulmonar; TVP: trombosis venosa profunda;
VCI: vena cava inferior; VRD: vena renal derecha; VRI: vena renal izquierda.
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Figura2 A. Vena cava inferior izquierda. B. Doble vena cava inferior.

Continuacion de la vena cava inferior con la vena
acigos (ausencia del segmento hepatico de la vena
cava inferior) (fig. 3)

Su prevalencia es del 0,3% en la poblacién general”® y del
0,6-2% en pacientes con otras anomalias cardiovasculares?2.
En esta malformacion la porcion renal de la VCI recibe el
flujo de ambos rinones y de ambas extremidades inferiores,
ascendiendo en posicion posterior a la crura diafragmatica
y entrando en el térax como una vena acigos hipertro-
fiada, la cual se une a la vena cava superior en el espacio
paratraqueal derecho. El segmento hepatico de la VCI no
esta realmente ausente, sino que drena directamente en la
auricula derecha’®. Antiguamente esta malformacion se con-
sideraba asociada a cardiopatia congénita, situs inversus'®,
asplenia o poliesplenia, pero actualmente se reconoce en un
gran nimero de pacientes asintomaticos. Se ha descrito aso-
ciada a trombosis venosa profunda (TVP), TEP'® y hemoptisis
masiva''. Es importante reconocer la dilatacion de la vena

acigos tanto en su confluencia con la vena cava superior,
como en el espacio retrocural para evitar su confusion con
adenopatias”'? y complicaciones durante intervenciones de
cirugia toracica.
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Aorta
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l

Arterias
iliacas

Venas
iliacas

Figura 3  Continuacion de la vena cava inferior con la vena
acigos.
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Figura4 A. Vena renal izquierda circunaoértica. B. Vena renal izquierda retroadrtica.

Vena renal izquierda circunaértica (fig. 4A)

Su prevalencia es del 8,7%’. En esta anomalia existen dos
venas renales izquierdas. La vena renal izquierda superior
recibe el drenaje de la glandula adrenal izquierda y cruza
por delante de la aorta. La vena renal izquierda inferior
recibe el drenaje de la vena gonadal izquierda y cruza pos-
terior a la aorta. Su conocimiento es importante previo a la
realizacion de una nefrectomia. En los estudios sin contraste
es frecuente su confusion con adenopatias patologicas.

Vena renal izquierda retroaortica (fig. 4B)

Su prevalencia es del 2,1%°. Se trata de una anomalia en
la que la vena renal izquierda pasa posterior a la aorta. Es
importante su conocimiento en la planificacion de la cirugia
de aorta.

Uréter circuncava (fig. 5A)

Esta variacion habitualmente ocurre en el lado derecho. En
ella el uréter proximal cursa posterior a la VCI. Es causa de
obstruccion ureteral en pacientes con infecciones de repe-
ticion del tracto urinario.

Doble vena cava inferior asociada a vena renal
derecha retroaoértica y continuacion de la vena
cava inferior con la vena hemiacigos (fig. 5B)

En esta variacion coexisten varias anomalias. Por un lado,
el drenaje hepatico es directo a la auricula derecha vy, por
otro, la vena renal derecha y la VCI derecha cruzan pos-
teriormente a la aorta para unirse con la VCI izquierda y
continuar cranealmente por la vena hemiacigos hipertro-
fiada. En el torax la vena hemiacigos cruza posterior a la
aorta a nivel de T8-T9 y se une con la vena acigos. Como
alternativa la vena hemiacigos puede continuar craneal-
mente hasta el seno coronario a través de una vena cava
superior izquierda persistente, o puede continuar hasta el
tronco braquiocefalico izquierdo. Es causa de confusion con
masas mediastinicas y su conocimento es importante en la
cirugia toracica.

Doble vena cava inferior con vena renal izquierda
retroadrtica y continuacion de la vena cava
inferior con la vena acigos

Similar al caso anterior, pero con drenaje a través de la vena
acigos hipertrofiada.

A Vena
hemiécigos
Vena renal
Vena renal Vena renal Vena renal
derecha hiakiiod A
izquierda derecha izquierda
Aorta f Aorta f
infrarrenal infrarrenal .
VCI derecha VCl izquierda
Uréter IL ¢ I ?
. V.iliaca Arterias V.iliaca
jepas Arterias derecha iliacas izquierda
iliacas iliacas
Figura 5 A. Uréter circuncava. B. Doble vena cava inferior con vena renal derecha retroadrtica y continuacion de la VCl con la

vena hemiacigos.
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hipertension arte:rial con mas frecuencia que los que poseen
T arterias renales unicas'®20.
Colaterales Trombosis venosa profunda y agenesia de la
PRI EREES vena cava inferior
Vena renal Vena renal

derecha izquierda La prevalencia de la ausencia de VCl infrarrenal varia seglin

Ao la poblacion estudiada.
infrarrenal En la poblacion general constituye una malformacion
Venas poco frecuente (0,07%)?', pero su presencia representa el
lumbares 5-9,5%2922.23 de las TVP idiopaticas en pacientes menores

Arterias de 30 aﬁo§24‘ . ,

iliacas En pacientes de edad pediatrica el numero de casos

Figura 6 Ausencia de la vena cava infrarrenal con preserva-
cion suprarrenal.

Ausencia de vena cava inferior infrarrenal con
preservacion suprarrenal (fig. 6)

Existen casos documentados de ausencia completa de la
VCI'3'4, pero se trata de una malformacion extremadamente
rara'>'®, Resulta mas frecuente la ausencia de VCl infrarre-
nal con preservacion suprarrenal?31315_ Existe controversia
sobre si se trata de una anomalia o de una trombosis
perinatal®'>', En caso de ausencia simultanea de ambas
venas iliacas primitivas, el drenaje de los miembros infe-
riores recogido por las venas iliacas externas e internas se
lleva a cabo por venas lumbares hipertrofiadas que drenan
—via colaterales paravertebrales anteriores hipertrofiadas—
en la vena acigos o hemiacigos. Cursan frecuentemente con
clinica de insuficiencia venosa crénica o TVP idiopatica>'’.
La abundante circulacion colateral paravertebral puede con-
fundirse con una masa paraespinal'3.

Anomalias cogénitas vasculares asociadas a
malformacion de la vena cava inferior

Estudios familiares realizados en pacientes con anomalias
de la VCI han permitido identificar anomalias arteriales y
venosas concomitantes.

El screening realizado por Obernosterer et al.'® mediante
angiorresonancia magnética (ARM) en pacientes con anoma-
lias conocidas de VCI y en sus familiares de primer grado
detect6 asociacion con la presencia de arterias renales acce-
sorias (44%), venas renales accesorias (12%), alteraciones
de la arteria hepatica comln (6%) y presencia de arteria
hepatica izquierda accesoria (6%). No hubo casos de malfor-
macion de vena cava en los familiares de primer grado.

Las arterias renales accesorias surgen tras el fallo de
regresion de las arterias segmentarias renales durante el
ascenso embriologico de la pelvis a la region lumbar. Una
arteria renal accesoria se define como una arteria renal adi-
cional que nace desde la aorta u otra arteria que no sea la
renal'®. La literatura indica una prevalencia en la poblacién
general del 26%'®. En los pacientes con anomalias de VCI se
observa una prevalencia de arterias renales accesorias del
44%. Los pacientes con arterias renales accesorias padecen

publicados es menor. Shah et al.Z publicaron 80 casos de
malformacion de VCI en el contexto de TVP, de los cuales
41 fueron pacientes pediatricos con cardiopatia congénita
cianosante asociadaZ®.

La clinica asociada a la ausencia de VCI infrarrenal
depende nuevamente del rango de edad en que nos encon-
tremos. En la edad adulta habitualmente se trata de un
hallazgo casual durante la realizacion de un estudio de ima-
gen por otro motivo, encontrandose asintomaticos el 69% de
los pacientes?%2¢,

El inicio con clinica de TVP en enfermos con anomalias de
VCl se produce a una edad media significativamente menor
que aquellos pacientes con TVP y que no padecen dicha
alteracion (33 & 12 afnos)®.

Se han descrito casos de dolor lumbar intratable y radi-
culopatia en pacientes con TVP secundaria a agenesia del
segmento infrarrenal de la VCl, acompanhada de un des-
arrollo hipertrofiado del plexo venoso epidural en el canal
espinal lumbar® o lumbosacro?’-%°.

Aunque no es dificil distinguir las estructuras vasculares
en la TC con contraste, en los estudios sin contraste sue-
len producirse errores diagnosticos (confusion con linfomas,
masas retroperitoneales, masas mediastinicas) en presencia
de estas variaciones anatomicas.

El tratamiento de la TVP asociada a agenesia de VCI ha
resultado bastante controvertido, tanto en la fase aguda
como a largo plazo, dada la escasa literatura existente al
respecto, con descripciones de series de casos puntuales y
poca evidencia cientifica.

Anteriormente se suponia que la interrupcion de la vena
cava inferior con drenaje a través de venas accesorias
constituia un factor protector frente a la embolia pul-
monar, pero aunque existen pocos casos se ha descrito
la presencia de TEP sintomatico en pacientes con dicha
anomalia®?3,

Por otro lado, dada la alta incidencia de episodios
recurrentes de TVP y la gravedad de la secuela postrombo-
tica en un paciente joven con tendencia a la estasis venosa,
la recomendacion actual consiste en mantener la anticoa-
gulacion de forma prolongada durante al menos un afno?,
existiendo grupos que proponen el tratamiento con anticoa-
gulantes orales de forma indefinida3.

Dado que la anomalia es congénita, es imprescindi-
ble evitar de forma indefinida los factores protromboticos
clasicos (inmovilizacion prolongada, ingesta de anticon-
ceptivos orales) para prevenir trombosis recurrentes?.
Multiples estudios farmaco-econémicos han demostrado que
las medidas profilacticas habituales son coste-efectivas en
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la prevencion de la enfermedad tromboembdlica recurrente
y de sus complicaciones a largo plazo®.

Existen grupos que han propuesto durante la fase aguda
de la TVP la trombectomia quirlrgica, pero esta cursa con
una alta tasa de reoclusidon a corto plazo'®, por lo que se
trata de una alternativa terapéutica en desuso.

La descripcidn del tratamiento trombolitico' en la fase
aguda de la TVP se limita a casos puntuales, siendo la tera-
pia de eleccién en la mayoria de grupos la anticoagulacion
precoz a dosis plenas.

Comentarios

Las malformaciones de VCI, especialmente la ausencia de
VCI infrarrenal, constituyen un potente factor de riesgo
de TVP debido a la dificultad que implica el retorno venoso
desde los miembros inferiores a través de colaterales*?.

Se trata de pacientes jovenes con episodios trombo-
ticos de repeticion tras la suspension del tratamiento
anticoagulante?®, con graves secuelas postrombéticas??3!,
tendencia al desarrollo de alteraciones cutaneas y riesgo de
Ulceras crénicas en los que, ademas, no se puede excluir la
posibilidad de embolismo pulmonar.

Por todo ello, parece razonable recomendar la reali-
zacion de una TC abdominal con contraste o RMN como
técnica de cribado de anomalias vasculares congénitas en
los casos de enfermedad tromboembélica venosa en pacien-
tes jovenes sin factores de riesgo identificados, sin excluir
la posibilidad de combinar la existencia de malformaciones
de VCI con la presencia de trombofilia hereditaria (déficit
de proteina C o S, déficit de antitrombina Ill, mutacion del
factor V, sindrome antifosfolipido, etc.)?6:3":32,

En adultos la ausencia de la VCI infrarrenal suele cursar
de forma asintomatica, encontrandose Unicamente en los
familiares de primer grado una alta prevalencia de arterias
renales accesorias sin relevancia clinica, lo cual no justifica
el estudio familiar de forma rutinaria.
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