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Agenesia intrahepática
de la vena cava como
causa de trombosis venosa
de miembros inferiores

Intrahepatic agenesis of the vena 
cava causing venous thrombosis
of the lower limbs

Sr. Editor:
La agenesia de la vena cava infe-

rior (AVCI) es una anomalía congéni-
ta de baja incidencia, asociada en su 
diagnóstico a un primer episodio de 
trombosis venosa profunda (TVP) o 
como hallazgo causal tras realizar un 
aprueba de imagen.

Se presenta el caso de un paciente 
varón de 27 años sin antecedentes per-
sonales de interés, que acudió al servicio 
de urgencias por dolor generalizado en 
la pierna izquierda de 6 horas de evolu-
ción, que relacionaba con la administra-
ción intramuscular previa de un antinfla-
matorio en el glúteo, para el tratamiento 
de una lumbalgia. En la exploración des-
tacaba dolor, edema, induración, au-
mento de calibre y coloración violácea 
del miembro inferior izquierdo, con sen-
sibilidad y fuerza conservada y pulsos fe-
morales, poplíteos y pedios presentes. Se 
identificó un dímero-D de 7,5 ng/mL y 
una PCR > 90 mg/L. Se solicitó una eco-
grafía doppler-color venosa de miembros 
inferiores, que objetivó una trombosis 
venosa bilateral de miembros inferiores. 
A continuación, se realizó una tomogra-
fía computarizada (TC) de abdomen, 
que mostró una trombosis de las venas 
cava inferior, ilíacas y femorales bilatera-
les (Figura 1A) y una vena ácigos promi-
nente (Figura 1B). Todos estos hallazgos 
son patognomónicos de la agenesia in-
trahepática de la vena cava inferior. 
Durante el ingreso, el estudio de neopla-
sia oculta fue negativo, el estudio mole-
cular del gen PAI-1 (inhibidor del activa-
dor  de l  p l a sminógeno-1)  mos t ró 
heterocigosis del polimorfismo 4G/5G, 
relacionado con un mayor riesgo de fe-
nómenos trombóticos. Tras el alta y a 
pesar del tratamiento con acenocumarol, 
reingresó a los 10 días por nueva TVP 
del miembro inferior izquierdo.

La agenesia intrahepática de la 
cava inferior es una anomalía vascu-
lar congénita rara, con una inciden-
cia poblacional muy baja (< 0,01%)1. 
Ocurre como resultado de un desa-

rrollo aberrante del sistema venoso 
durante la embriogénesis, entre la 
sexta y la octava semana de gesta-
ción2. La alteración embriológica que 
da lugar a la agenesia del segmento 
hepático de la vena cava inferior es 
la ausencia de la anastomosis hepáti-
ca-subcardinal, lo que ocasiona la 
atrofia de la vena subcardinal dere-
cha. Como consecuencia, el flujo 
sanguíneo es derivado hacia la vena 
ácigos por medio de la anastomosis 
supra-subcardinal.

Esta anomalía se observa general-
mente en pacientes jóvenes asintomá-
ticos, como hallazgo accidental, y se 
asocia en ocasiones a otras alteracio-
nes congénitas cardiacas o abdomina-
les. Es un importante factor de riesgo 
de TVP y tromboembolismo pulmonar, 
con una incidencia del 5% en meno-
res de 30 años con TVP idiopática, so-
bre todo en varones y con clínica de 
TVP tras un ejercicio físico intenso3. Si 
bien la afectación iliacofemoral bilate-
ral es inferior al 10% en las TVP, en 
pacientes con una malformación de la 
vena cava inferior alcanza hasta un 
50%, como ocurría en el presente 
caso, a pesar de presentar una clínica 
inicial solo de la pierna izquierda4.

El tratamiento consiste en la anti-
coagulación en el episodio agudo 
(heparina sódica o de bajo peso mo-
lecular), aunque no está bien esta-
blecida la duración del mismo. La 
mayoría de los autores abogan por 

una anticoagulación de por vida5, 
con uso de soporte elástico, medidas 
posturales, ejercicio y evitar todos los 
factores de riesgo adicionales, como 
la inmovilización prolongada o el uso 
de anticonceptivos, aunque todo ello 
con bajo nivel de evidencia. En algu-
nos casos, se ha recurrido al trata-
miento reconstructivo mediante deri-
vación endovascular, con buenos 
resultados en las series publicadas4-6.
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Figura 1. A: Corte coronal de abdomen: 
vena cava e ilíacas trombosadas. B: Corte 
coronal tórax: vena ácigos muy aumenta-
da de calibre.




