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Resumen

Presentamos el caso de una paciente de 30 aios con tromboembolismo pulmonar de riesgo alto
por PESI, en quien se confirmé la presencia de una anomalia congénita de la vena cava inferior,
dada por ausencia de su porcion intrahepdtica y subsecuente drenaje por el sistema dcigos. Como
factor de riesgo adicional coexistia el consumo de anticonceptivos orales.

Las malformaciones congénitas de la vena cava inferior constituyen una entidad poco frecuente y
la mayoria cursan de forma indolente identificindose como hallazgo incidental. Pueden considerarse
como factor de riesgo para tromboembolismo venoso especialmente en pacientes menores de 30
afios con trombosis venosa profunda de miembros inferiores con compromiso de las venas iliacas,
cuando hay resistencia a anticoagulantes o trombosis venosa profunda recurrente. No existe una reco-
mendacion clara respecto a la duracién de la anticoagulacién por lo que se debe individualizar cada
caso teniendo en cuenta el perfil de riesgo de cada paciente. (Acta Med Colomb 2015; 40: 54-57).
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Abstract

The case of a 30 year old female patient with high-risk pulmonary embolism by PESI, in whom
the presence of a congenital anomaly of the inferior vena cava due to the absence of its intrahepatic
portion and subsequent drainage through the azygos system was confirmed, is presented. An ad-
ditional risk factor was the consumption of oral contraceptives..

Congenital malformations of the inferior vena cava are a rare entity and most follow an indolent
course being identified as an incidental finding. They can be considered as a risk factor for venous
thromboembolism especially in patients younger than 30 years with deep venous thrombosis of lower
limbs with involvement of the iliac veins, when there is resistance to anticoagulants or recurrent
deep vein thrombosis. There is no clear recommendation regarding the duration of anticoagulation
so each case must be individualized taking into account the risk profile of each patient. (Acta Med
Colomb 2015; 40: 54-57).

Keywords: inferior vena cava, congenital abnormalities, venous thrombosis, pulmonary em-
bolism, anticoagulants.
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Introduccion

Las malformaciones de la vena cava inferior constituyen
una entidad rara con una prevalencia de 0.3-0.5% en la
poblacién general y hasta de 2% en poblacién con anoma-
lias cardiovasculares (1). Al favorecer la estasis venosa,
constituyen un factor de riesgo para el tromboembolismo
venoso, en especial cuando se asocian a otros factores de
riesgo (2, 3). Las recomendaciones con respecto al tipo y
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duracién de la anticoagulacién deben ser individualizadas.
A continuacioén se presenta un caso clinico y se discuten las
implicaciones para el diagndstico y el manejo.

Presentacion del caso
Paciente femenina de 30 afios, con cuadro de disnea su-
bita hasta mMRC 4 que inicié durante la marcha, asociada
a palpitaciones y dolor tordcico retroesternal y subcostal
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derecho de moderada intensidad, sin irradiacion ni factores
desencadenantes y que no mejoraba con el reposo. En los
tltimos 15 dias previos al ingreso habia presentado disnea
que pasé de mMRC 1 a mMRC 2, dolor pleuritico bibasal
y tos seca ocasionalmente con pintas hemoptoicas. No se
evidencian en el interrogatorio antecedentes familiares
ni personales de importancia, excepto por el consumo de
anticonceptivos orales.

A su ingreso a urgencias se encuentra con tension arterial
limitrofe y taquicardia, siendo evidente marcada dificultad
respiratoria dada por polipnea, uso de muisculos accesorios y
desaturacion al ambiente. Al examen fisico se encuentra pa-
lidez mucocutdnea, ruidos cardiacos ritmicos taquicdrdicos,
disminucion de ruidos respiratorios en las bases y ausencia
de signos de trombosis venosa profunda.

Se deja como impresidn diagndstica tromboembolismo
pulmonar de alta probabilidad (puntaje de Wells 5.5 en cla-
sificacién bimodal) (4) y se inicia manejo en observacion de
urgencias con oxigeno y anticoagulacién con heparina de
bajo peso molecular. Se toman paraclinicos que muestran:
hemograma sin anemia ni alteraciones en las plaquetas; gases
arteriales con alcalemia respiratoria y PAFI de 217; tiempos
de coagulacién normales y electrocardiograma con taqui-
cardia sinusal y patrén S1Q3T3. La tomografia de térax con
protocolo para tromboembolismo pulmonar muestra extenso
compromiso emboélico que compromete arteria pulmonar
principal, con signos de repercusiéon hemodindmica e infarto
pulmonar en 16bulo inferior izquierdo y probable interrupcién
de la vena cava inferior con continuidad a través del sistema

acigos como variante. El doppler venoso de miembros infe-
riores fue negativo para trombosis venosa profunda.

Se procede a realizar estratificacién de riesgo, encon-
trandose troponina positiva y ecocardiograma transtoracico
con septum interventricular aplanado con movimiento
paraddjico, dilatacién moderada del ventriculo derecho e
hipoquinesia severa de la pared anterior con presion sistdlica
de la arteria pulmonar de 48 mmHg.

Teniendo en cuenta el alto riesgo de deterioro y falla
ventilatoria en el contexto de una paciente joven con puntaje
de PESI (5) en 118 y con los paraclinicos ya descritos, se
decide traslado a Unidad de Cuidados Intensivos. Permane-
ce estable hemodindmicamente, sin embargo por el riesgo
aumentado de progresién a soportes invasivos y ante la
posiblidad elevada de hipertensién pulmonar residual en el
futuro, se considera que el perfil de riesgo beneficio de la
trombolisis es bueno, por lo que se inicia activador tisular
del plasminégeno humano recombinante (tTPA) en esquema
corto. La paciente evoluciona favorablemente con mejoria
en variables hemodindmicas, oxigenacién y normalizacién
de los signos de falla derecha aguda en el ecocardiograma.
Como tinica complicacién hemorrdgica presenta hematoma
en brazo derecho que no requiere intervencion.

Se decide anticoagulacién a largo plazo con warfarina
con meta de INR entre 2 y 3. Se complementa estudio
con tomograffa de abdomen que confirma la presencia de
anomalfa congénita de la vena cava inferior por ausencia
de su porcién intrahepdtica y drenaje por el sistema 4cigos
(Figura 1).

Figura 1. A. Angiotac de torax, reconstruccion coronal: Trombos en la arteria interlobar (*) y arteria lobar superior derecha, trombos segmentarios en el [6bulo inferior izquierdo; B. Tomografia
de abdomen, plano axial: aumento en el tamario de la vena dcigos (*) y hemidcigos (flecha); C. Reconstruccion sagital: continuidad de la VCI al torax como dcigos (flechas), con ausencia

de su porcion intrahepdtica, VCI suprahepdtica presente.
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Ambulatoriamente se realiza tamizacién de hipercoagu-
labilidad, la cual fue negativa (anticuerpos antinucleares,
anticardiolipinas y anticoagulante lipico, prueba de agre-
gabilidad plaqueataria, homocisteina, mutacién del factor V
de Leyden, antitrombina III, proteina C, proteina S). Tras un
afio de uso de warfarina sin complicaciones, hematologia
y neumologia consideran suspender la anticoagulacién. El
resultado del dimero D después de un mes de suspension
de la anticoagulacién fue negativo. Se contraindica el uso
de hormonas anticonceptivas y se dan instrucciones para
evitar situaciones de riesgo trombdtico. Ante la eventuali-
dad de un nuevo evento trombdético tendria indicacion de
anticoagulacién a largo plazo. Durante la observacion de
tres afios la evolucion de la paciente ha sido favorable sin
eventos relevantes.

Discusion

Las diversas anomalias del desarrollo de la vena cava
inferior son resultado de alteraciones durante su embriogé-
nesis, que involucra la fusion y regresion de diferentes vasos
embrionarios que dan lugar a la conformacién definitiva
de la misma, con sus segmentos intrahepdtico, suprarrenal,
renal e infrarrenal (1).

La continuacién de la vena cava inferior con la vena
dcigos, también denominada ausencia del segmento he-
pético de la vena cava inferior, tiene una prevalencia de
0.6% (3). Esta se produce por una falla en la anastomosis
de la vena subcardinal y hepdtica, llevando a la atrofia de
la vena subcardinal derecha, resultando en una vena cava
inferior que entra al térax como vena écigos (1, 6) (Figura
2). Los individuos con esta malformacién que no cursan con
anomalias adicionales son generalmente asintomaticos y el
diagndstico es incidental (3).

Sin embargo, las malformaciones de la vena cava inferior
pueden ser un factor de riesgo para el tromboembolismo
venoso (2, 3) al predisponer a la estasis venosa aun ante
la existencia de un sistema colateral compensatorio. En la
poblacién con trombosis venosa profunda, la prevalencia
estimada de anormalidades de la vena cava inferior se ha
descrito entre 5y 9.5% (3), reportdndose hasta en 16.2% de
los pacientes con trombosis iliaca en menores de 50 afios
(7). Existen casos reportados de malformaciones de la vena
cava inferior asociados con tromboembolismo pulmonar
aunque no se conoce la prevalencia real del diagndstico en
estos pacientes (3).

Miiltiples tipos de malformaciones han sido documen-
tadas asociadas a tromboembolismo venoso, entre ellas
se han descrito la vena cava inferior ausente, hipoplasia o
ausencia de alguno de sus segmentos y la duplicacién de la
vena cava inferior (8-10), las cuales pueden estar asociadas
0 no a otros factores de riesgo.

Se debe sospechar anomalia de la vena cava inferior en
pacientes menores de 30 afios con trombosis venosa pro-
funda de miembros inferiores que se presenta de manera
espontdnea, especialmente cuando estdn involucradas las
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Figura 2. Esquema que muestra la continuacion de la VCI con la vena dcigos, y la pre-
sencia por separado de la porcion suprahepdtica de la VCI que finalmente desembocard
en la auricula derecha.

venas ilfacas, cuando hay resistencia a anticoagulantes,
trombosis venosa profunda recurrente o presencia de trom-
bosis venosa profunda bilateral, la cual puede presentarse
hasta en 50% de los pacientes con malformaciones de la
vena cava inferior, en comparacién con menos de 10% de
los pacientes con trombosis venosa profunda y sin malfor-
macion asociada (2,7, 9, 10).

Para los casos de tromboembolismo pulmonar siempre
que se encuentre una vena acigos o hemidcigos dilatada en la
tomografia de térax se deben obtener imagenes adicionales
para identificar anomalias de la vena cava inferior, como son
tomografia abdominal o resonancia magnética (3).

Adicionalmente se deben tener en cuenta en los pacien-
tes jovenes otros factores de riesgo coexistentes y se debe
considerar la tamizacién para trombofilias en los casos de un
primer episodio de tromboembolismo venoso antes de los 40
afios cuyo unico factor de riesgo conocido sea la terapia con
estrogenos o embarazo, como es el caso de nuestra paciente.
La tamizacién para trombofilias no estd indicada en todos
los pacientes con un primer episodio de tromboembolismo
venoso; ésta debe realizarse, aparte de las indicaciones ya
mencionadas, en los pacientes menores de 60 afios con un
primer episodio no provocado de tromboembolismo venoso,
pacientes con tromboembolismo venoso recurrentes aun en
presencia de factores de riesgo, pacientes asintomaticos que
sean familiares en primer grado de individuos con trombo-
filia sintomatica demostrada, entre otros (11).

En cuanto a la duracién de la anticoagulacién no existe
una recomendacién clara especifica para los pacientes
con malformaciones de la vena cava. Se debe completar
el tratamiento para tromboembolismo pulmonar y poste-
riormente la decision de continuarlo a largo plazo debe ser
individualizada en cada caso teniendo en cuenta la presencia
de factores de riesgo adicionales inmodificables, nimero de
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eventos de tromboembolismo venoso presentados, resultado
de dimero D posterior a la suspensién del tratamiento y el
perfil de riesgo de sangrado, entre otros.
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