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Nina de 12 anos sin antecedentes de interés

Dolor piernas 3 semanas de evolucion con dificultad para
la deambulacion, con edema progresivo en ambos MMII

EF: Edema a tension de ambas piernas. Fovea.
ROT y sensibilidad térmica y dolorosa conservada
Cambios de temperatura en piernas

Analitica sanguinea (BQ,HM Coagulacion): Destaca
DIMERO D * 5,30 pg/mL

EcoDoppler:TVP bilateral desde venas popliteas hasta
iliacas comunes, sin visualizar correctamente VCI
infrarrenal. Vena cava inferior intrahepatica y venas
suprahepaticas permeables
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AngioTC pulmonar: Hallazgos compatibles con trombosis
cronica de la vena cava inferior, que asocia trombosis
aguda/subaguda de las venas iliacas y ramas tributarias.
Vena cava inferior hipoplasica. Se identifica
circulacion colateral retroperitoneal a expensas de
venas lumbares desde donde se originan ambas venas
renales y gonadales. El retorno venoso de de la
circulacion inferior depende de las venas acigos y
hemiacigos

Flebografia: Se canalizan ambas iliacas y se

inserta dispositivo EKOS con perfusion de rTPA, y
anticoagulacion sistémica con heparina sodica. Se realiza
trombectomia

Tratamiento: ACO con enoxaparina a dosis de 70mg/12

\ horas. Posteriormente, anticoagulacion con Sintrom Servicio de
e ) 8 Pediatria

DEPARTAMENTO DE SALUD
ALICANTE - HOSPITA RA



ALY90s Vo hemiazygos vein

ascending lumbar
communicant vein

right adrenal vein

Fghtranalven left adrenal vein

right kidney

left renal vein

right periureteric left kidney

venous plexus

left periureteric
venousplexus

lumbar veins\

right ascending lubar vein

left ureter

fight ureter--—-""""i left ascending lumbar vein

.

right gonadal left gonadal vein

vein

internal iliac
veins

Servicio de
Pediatria
left external DEPARTAVENTODE SALUD

iliac vein =

right external
iliac vein




€) ANATOMIA Y EMBRIOLOGIA VCI

Formacion ocurre entre la sexta y octava
semana de gestacion
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Se forman 4 segmentos principales VCI:

1. Un segmento hepatico, que derivara de
la vena hepatica (parte proximal de la
vena vitelina derecha) y sinusoides
hepaticos

2. Un segmento suprarrenal, proveniente
de la vena subcardinal derecha y vena
vitelina

3. Un segmento renal, que derivara de las
anastomosis entre las venas subcardinales
y la supracardinales

4. Un segmento infrarrenal, que se
formara de la vena supracardinal derecha
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% Las anomalias congénitas son una entidad
relativamente rara, oscila aproximadamente entre
0,3-0,5% de la poblacion y de hasta 2 % en pacientes
con otras alteraciones cardiovasculares

% Modelos de clasificacion genérica de malformaciones
vasculares-> Hamburgo

% Malformaciones de cava inferior-->Huntington y
McClure. Basada en la regresion o persistencia de
las venas embrionarias y en el segmento final
anormal de la vena cava inferior

% La aplasia no es tan comun como la hipoplasia,; sin
embargo, es la segunda anomalia mas frecuente en
pacientes con TVP
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La fisiopatologia de las anomalias de la CVI incluye  La mayoria suelen se asintomaticas de por vida
un inadecuado retorno venoso, lo que produce:

- Aumento de tension en los MMII

- Estasis venoso

- Episodios tromboticos espontaneos, recurrentes o
bilaterales y con resistencia a los anticoagulantes

- TVP, bilateral en >50% casos

- Dolor pélvico crénico

W/
I\

l@»

Servicio de
Pediatria

DEPARTAMENTO DE SALUD
ALICANTE - HOSPITA NERA



Eco-Doppler: Primera prueba
(mas accesible, Limitada por la
dependencia interobservador vy
por la pobre evaluacion del
segmento infrahepatico)

Angio- RMN: De eleccién

Evaluacion rapida, precisa 'y
no invasiva. Se plantea
como screening en jovenes
con TVP o TEP sin FR

Angio-TAC abdominal: De
eleccidn

Demuestra no solamente las
anomalias congénitas del
sistema venoso cavo inferior y
su diagnostico diferencial, sino
también las alteraciones
hemodinamicas asociadas

Si el
diagnostico no
es concluyente
y la sospecha es
alta, podria
estar indicada
la realizacion
de una
cavografia
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En cuanto al tratamiento, mantener al
paciente anticoagulado mas alla de 6
meses parece la postura mas adecuada

La posibilidad de recurrencia trombotica es
alta en los pacientes cuando se retira la

anticoagulacion 1e by < Vers e |
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En los casos de sindromes congestivos

pélvicos o compresivos asociados bstance
actualmente el tratamiento de eleccion es
de tipo endovascular

El uso de los NACOs representa una alternativa muy llamativa para la
anticoagulacion permanente de los jovenes, y no hay evidencia que
sugiera que los defectos congéntiso podrian presentar resistencia a los
NACOs. Sin embargo, ante la ausencia de datos, es muy dificil
recomendarlos
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0 MALFORMACIONES

Anomalias de las venas
subcardinales—=> Interrupcion de vena cava
con continuacion acigos/hemiacigos

Anomalias de venas supracardinales> Vena
cava doble
Vena cava inferior izquierda

Anomalias segmento renal-> Vena cava
inferior circumaortica
Vena cava inferior retroaortica

Ausencia vena cava inferior

Uréter retrocavo
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CONTINUACION DE LA
VCI EN EL SISTEMA ACIGOS

Su incidencia es del 0,6 %

Frecuentemente esta asociada a otras malformaciones
congénitas

La mayoria de los pacientes son asintomaticos aunque se
han reportado casos de hipertension en ninos o estasis
venosa Yy ulceracion en adultos
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0 VENA CAVA DOBLE

Tiene una prevalencia de 0,2-3

Comunmente es asintomatica
aungue es en una de las
anomalias de VCI con mayor
riesgo de fendmenos
tromboembdlicos
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0 VENA CAVA INFERIOR IZQUIERDA

Tiene una prevalencia de 0,

Su importancia clinica 'y
radioldgica radica en no
confundir a la VCl izquierda
con adenopatias

retroperitoneales
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&) VENA CAVA INFERIOR CIRCUMAORTICA

Tiene una prevalencia de 9%

Constituyen el factor anatdmico mas
predisponente para el desarrollo de entidad
patoldgicas (Sindrome del cascanueces
posterior y/o varicocele

puede manifestarse clinicamente con
hipertension arterial, dolor en flanco
hematuria

Servicio de

°_ Pediatria

7/?;
| | DEPARTAMENTO DE SALUD
4 ALICANTE - HOSPITAL GENERA



@) VENA CAVA INFERIOR RETROAGRTICA

Tiene una prevalencia de 2,1%

Constituyen el factor anatdmico mas
predisponente para el desarrollo de entidad
patoldgicas (Sindrome del cascanueces
posterior y/o varicocele

puede manifestarse clinicamente con
hipertension arterial, dolor en flanco
hematuria
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AGENESIA VENA CAVA INFERIOR

Constituye una malformacion poco frecuente (0,07%)
Pero su presencia representa el 5-9,5 % de las trombosis venosas
profundas (TVP) idiopaticas en pacientes menores de 30 afios

Sospechar en pacientes menores de 30 afios con TVP bilateral
ileofemoral

Clinica suele ser asintomatica. Si presente: Dolor abdominal y de
espalday TVP

Suelen generar venas colaterales que drenan en el sistema azigos.
Los sintomas se presentan cuando este sistema falla o cuando se
asocian otros factores de riesgo
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URETER RETROCAVO

Ocurre en 1 % de la poblacidn

Como consecuencia del atrapamiento del
sector proximal del uréter por detras del
trayecto venoso, el dolor lumbar, la
formacion de calculos renales, la hematuria
y recurrentes infecciones usualmente
pueden manifestarse
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> Las anomalias de la VCI oscilan entre un 0,3-0,5% de la poblacion
>La mayoria son asintomaticas

>La clinica suele ser estasis venoso y TVP

>Sospechar agenesia vena cava inferior en TVP ileofemoral bilateral
>Es frecuente realizar primero la Eco-Doppler

>Las técnicas diagnosticas de eleccion son angio RMN y TAC
abdominal

> El tratamiento mas aceptado actualmente es la anticoagulacion de
por vida con anticoagulantes clasicos
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