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Agenesia intrahepatica

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 anomalia congéni-
ta de baja incidencia, asociada en su
diagnéstico 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
varén de 27 afios sin antecedentes per-
sonales de interés, que acudié al servicio
de urgencias por dolor generalizado en
la pierna izquierda de 6 horas de evolu-
cién, que relacionaba con la administra-
cién intramuscular previa de un antinfla-
matorio en el gliteo, para el tratamiento
de una lumbalgia. En la exploracion des-
tacaba dolor, edema, induracién, au-
mento de calibre y coloracién violacea
del miembro inferior izquierdo, con sen-
sibilidad y fuerza conservada y pulsos fe-
morales, popliteos y pedios presentes. Se
identificé un dimero-D de 7,5 ng/mL y
una PCR > 90 mg/L. Se solicité una eco-
grafia doppler-color venosa de miembros
inferiores, que objetivé una trombosis
venosa bilateral de miembros inferiores.
A continuacién, se realiz6 una tomogra-
fia computarizada (TC) de abdomen,
que mostré una trombosis de las venas
cava inferior, iliacas y femorales bilatera-
les (Figura 1A) y una vena acigos promi-
nente (Figura 1B). Todos estos hallazgos
son patognomoénicos de la agenesia in-
trahepatica 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 del plasminégeno-1) mostré
heterocigosis del polimorfismo 4G/5G,
relacionado con un mayor riesgo de fe-
némenos trombéticos. Tras el alta y a
pesar del tratamiento con acenocumarol,
reingresé a los 10 dias por nueva TVP
del miembro inferior izquierdo.

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

Figura 1. A: Corte coronal de abdomen:
vena cava e iliacas trombosadas. B: Corte
coronal térax: vena acigos muy aumenta-
da de calibre.

rrollo aberrante del sistema venoso
durante la embriogénesis, entre la
sexta y la octava semana de gesta-
cién?. La alteracion embriolégica que
da lugar a la agenesia del segmento
hepatico de la vena cava inferior es
la ausencia de la anastomosis hepati-
ca-subcardinal, lo que ocasiona la
atrofia de la vena subcardinal dere-
cha. Como consecuencia, el flujo
sanguineo es derivado hacia la vena
acigos por medio de la anastomosis
supra-subcardinal.

Esta anomalia se observa general-
mente en pacientes jovenes asintoma-
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 afios con TVP idiopatica, so-
bre todo en varones y con clinica de
TVP tras un ejercicio fisico intenso®. Si
bien la afectacion iliacofemoral bilate-
ral es inferior al 10% en las TVP, en
pacientes con una malformacién de la
vena cava inferior alcanza hasta un
50%, como ocurria en el presente
caso, a pesar de presentar una clinica
inicial solo de la pierna izquierda®*.

El tratamiento consiste en la anti-
coagulacién en el episodio agudo
(heparina sédica o de bajo peso mo-
lecular), aunque no esta bien esta-
blecida la duracién del mismo. La
mayoria de los autores abogan por

una anticoagulacién de por vida®,
con uso de soporte elastico, medidas
posturales, ejercicio y evitar todos los
factores de riesgo adicionales, como
la inmovilizacién 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-
vaciéon endovascular, con buenos
resultados en las series publicadas*®.

Carolina Gémez-Hernandez',
Maria Isabel Fuentes Garcia?,
Celestino Hernandez-Garcia?

"Servicio de Urgencias, Hospital Universitario
de Canarias, Tenerife, Espafia.

2Servicio de Radiodiagndstico, Hospital
Universitario de Canarias, Tenerife, Esparia.
3Servicio de Cardiologia, Hospital Universitario
Ntra. Sra. de La Candelaria, Tenerife, Espafia.

cgomezh84@gmail.com

Conflicto de intereses: Los autores declaran no
tener conflicto de interés en relacion al presen-
te articulo.

Contribucion de los autores, financiacion y
responsabilidades éticas: Todos los autores
han confirmado su autoria, la no existencia de
financiacién externa y el mantenimiento de la
confidencialidad y respeto de los derechos de
los pacientes en el documento de responsabili-
dades del autor, acuerdo de publicacién y ce-
sion de derechos a EMERGENCIAS. El paciente
ha confirmado su consentimiento para que su
informacién personal sea publicada.

Editor responsable: Xavier Jiménez Fabregas.

Articulo no encargado por el Comité Edito-
rial y con revision externa por pares.

Bibliografia

1 Parsa P, Lane |S 3rd, Barleben AR, Owens EL,
Bandyk D. Congenital agenesis of inferior
vena cava: a rare cause of unprovoked deep
venous thrombosis. Ann Vasc Surg.
2015;29:1017.e15-8.

2 Lambert M, Marboeuf P, Midulla M, Trillot
N, Beregi JP, Mounier-Vehier C, et al. Inferior
vena cava agenesis and deep vein thrombo-
sis: 10 patients and review of the literature.
Vasc Med. 2010;15:451-9.

3 Gayer G, Luboshitz |, Hertz M, Zissin R,
Thaler M, Lubetsky A, et al. Congenital
Anomalies of the Inferior Vena Cava
Revealed on CT in Patients with Deep Vein
Thrombosis. AJR. 2003;180:729-32.

4 Cruz IE, Ferreira P, Silva R, Silva F, Madruga
I. Inferior Vena Cava Agenesis and Deep Vein
Thrombosis: A Pharmacological Alternative
to Vitamin K Antagonists. Eur | Case Rep
Intern Med. 2019;6:001310.

5 Reslan OM, Raffetto JD, Addis M, Sundick S.
Congenital Absence of Inferior Vena Cava in
a Young Patient with Iliofemoral Deep
Venous Thrombosis Treated with Ultrasound-
accelerated Catheter-directed Thrombolysis:
Case Report and Review of the Literature.
Ann Vasc Surg. 2015;29:1657.

6 Sarmento JA, Granja S, Madureira A,
Casanova ], Moreira ). Congenital systemic
venous drainage obstruction: A case report. |
Card Surg. 2020;35:1703-7.

160





