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RESUMEN

Las anomalias de vena cava inferior (VCI) son el resultado de alteraciones en
las diferentes etapas de un complejo proceso embrionario. A pesar de ser
entidades poco frecuentes, con escasa o nula repercusiéon clinica y usualmente
reportadas a partir de hallazgos incidentales, su deteccién es de gran
importancia debido a las repercusiones clinicas y quirdrgicas asociadas con su
presencia. Las alteraciones hemodinamicas generadas por estas variantes
anatémicas constituyen factores predisponentes para el desarrollo de otras
patologias concomitantes que requeriran un tratamiento especifico. Tanto la
falta de conocimiento de estas malformaciones vasculares o los errores
diagndsticos relacionados pueden generar consecuencias graves con
resultados imprevisibles.



Nuestro objetivo es realizar una revision anatdmica y funcional de esta
patologia, y la importancia de un certero diagndstico e implicaciones clinico-

quirdrgicas.
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ABSTRACT
Congenital anomalies of the inferior vena cava (IVC) are the result of
alterations in the different stages of a complex embryonic process. Despite
being uncommon, with little or no symptomatology and usually reported from
incidental findings, their diagnosis is of great importance due to the clinical and
surgical implications associated. The hemodynamic changes caused by these
anatomical variants are predisposing factors for the development of other
concomitant diseases that require a specific treatment. The lack of knowledge
or diagnostic errors of these vascular malformations may cause serious
.consequences with unpredictable results
Our objective is to carry out a review of the anatomical/lhemodynamic
knowledge of this pathology and the importance of its diagnosis and clinical-

.surgical implications
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INTRODUCCION

Las anomalias de la vena cava inferior (VCI) son el resultado de alteraciones en
las diferentes etapas de un complejo proceso embrionario que tiene lugar entre
la sexta y octava semana de gestacién (1). Su presencia ha sido descrita por
los anatomistas desde 1793 cuando Abernethy reporté por primera vez una
interrupcién de la VCI con continuacién acigos, en un nifio de 10 meses con
poliesplenia y dextrocardia (2). Se han reportado entre 15 y 60 tipos de
variaciones de VCI, sin embargo pocas presentan significativa repercusién
clinica (3). Usualmente son diagnosticadas a partir de hallazgos incidentales
reportandose una prevalencia de 0,2 a 0,5 % entre la poblacién sana y de



hasta 2 % en pacientes con otras alteraciones cardiovasculares (4). La
tomografia computada y la resonancia magnética nuclear son los estudios mas
comunes utilizados en la deteccién inicial (3,5).

A pesar de ser una entidad poco frecuente, estas anomalias deben ser
altamente consideradas. El diagndstico diferencial prequirdrgico debe tenerse
muy en cuenta como génesis de graves complicaciones intraoperatorias
relacionadas a la patologia toracoabdominal y retroperitoneal reportadas en la
literatura (6-9).

Es nuestro objetivo realizar una revision describiendo la anatomia,
embriogénesis, clasificacidon y diagndstico de las anomalias de VCI destacando

las implicancias clinico-quirdrgicas relacionadas por su presencia.

ANATOMIA DEL SISTEMA DE LA VENA CAVA INFERIOR

La vena cava inferior es la vena mas larga del cuerpo con un didmetro
aproximado de 18-32 mm de diametro. Es la responsable de la mayoria del
retorno venoso de los miembros inferiores y abdomen. Se origina por la
confluencia de las venas iliacas primitivas, a nivel del disco intervertebral,
entre la cuarta y quinta vértebras lumbares, desembocando en la auricula
derecha. Se encuentra desprovista de valvulas. En su configuracién presenta
tanto venas parietales como viscerales: venas iliacas, sacra media, lumbares,
suprahepaticas, renales, suprarrenal derecha, gonadales (espermatica u
ovarica) derecha (10).

EMBRIOGENESIS
El desarrollo fetal del sistema venoso ocurre entre la sexta y octava semana de
gestaciéon como resultado de la continua aparicién y regresién de tres pares de
venas embrionarias (cardinales posteriores, subcardinales y supracardinales)
gue constituirdn los cuatros segmentos principales de la VCI (11) (Fig. 1):
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 derivard de las anastomosis entre las venas
subcardinales y la supracardinales.

4. Un segmento infrarrenal, que se formara de la vena supracardinal



derecha.
En la regién toracica, las venas supracardinales dardn origen a las venas acigos
y hemiacigos, y caudalmente las venas cardinales posteriores persistentes
formardn las venas iliacas. Por tanto una anomalia de la VCI se producird a

causa de una anormal regresidn o persistencia de estas venas (3,11,12).

CLASIFICACION DE ANOMALIAS DE LA VENA CAVA INFERIOR

Entre los diversos modelos de clasificacion genérica de malformaciones
vasculares, el de Hamburgo es uno de los mas aceptados e incluye criterios
anatémicos, histoldgicos, fisiopatolégicos y hemodinamicos (13). Sin embargo,
con referencia a la vena cava inferior, la clasificacion propuesta por Huntington
y McClure basada en la regresién o persistencia de las venas embrionarias y en
el segmento final anormal de la vena cava inferior parece ser la mas especifica
facilitando la comprensiéon de las diferentes variantes anatémicas (14) (Tabla I).

Lesiones membranosas de la vena cava inferior

Se pueden manifestar de manera focal o segmentaria causando estenosis del
segmento afectado. Como consecuencia de su caracter obstructivo pueden
generar cuadros de insuficiencia venosa crénica a nivel de miembros inferiores
o hipertensién portal (sindrome de Budd-Chiari). Se ha reportado una mayor
incidencia epidemiolégica entre individuos de origen asiatico y africano (15).

Ausencia de vena cava inferior

Constituye una malformacién poco frecuente (0,07 %) (16) (Fig. 2), pero su
presencia representa el 5-9,5 % de las trombosis venosas profundas (TVP)
idiopdaticas en pacientes menores de 30 afos (17). Usualmente estd asociada
con otras patologias congénitas (18). Su origen aun es controversial. Algunos
autores consideran que es resultado de una trombosis perinatal y subsecuente
fibrosis, mientras otros consideran una etiologia verdaderamente embriolégica
como consecuencia de un mal desarrollo de la vena supracardinal derecha
(19).

Anomalias de las venas cardinales posteriores
Retrocava o uréter circuncavo

Ocurre en 1 % de la poblaciéon (20). La vena supracardinal anterior falla en su



desarrollo mientras que la vena supracardinal posterior persiste. Aunque la
mayoria se presenta del lado derecho, también se han reportado casos con
afectacion del lado izquierdo asociado con situs inversus o compromiso
bilateral (21).

Anomalias de las venas subcardinales

Interrupcion de vena cava con continuacion acigos/hemiacigos

Su incidencia es del 0,6 % (22). Una falla en la anastomosis entre la vena
subcardinal derecha y sinusoides hepaticos asociada a la atrofia de la vena
subcardinal derecha son el motivo embriolégico de esta anomalia.
Consecuentemente, se genera un shunt entre la anastomosis suprasubcardinal
a través del sistema acigos. Este cambio hemodinamico producird que el
retorno venoso renal sea hacia la vena acigos, la cual desemboca en la vena
cava superior (23). Frecuentemente esta asociada a otras malformaciones
congénitas (24). La mayoria de los pacientes son asintomaticos aunque se han
reportado casos de hipertensién en nifios o estasis venosa y ulceracién en
adultos (18,25).

Anomalias de venas supracardinales

Vena cava inferior izquierda

Su prevalencia es del 0,2-0,5 % (3,11). Es el resultado embriolégico de la
regresiéon de la vena supracardinal derecha con persistencia de la vena
supracardinal izquierda. Anatdmicamente, la configuracién venosa esta
invertida: las venas suprarrenales y gonadales izquierdas drenan directamente
en la VCI, mientras que los vasos homdélogos del lado derecho lo hacen en la
vena renal derecha y esta en la VCI de localizacién izquierda (26).
ComuUnmente es asintomatica y usualmente diagnosticada durante estudios

preoperatorios (27).

Duplicacion de vena cava

Su prevalencia es del 0,2-3 % (3,11) (Fig. 3). Es causada por la persistencia de
ambas venas supracardinales. Se han descrito diversas variantes anatémicas:
doble VCI derecha, doble VCI con vena renal derecha retroadrtica, doble VCI
con continuaciéon hemiacigos de la vena cava izquierda (28). ComUnmente es

asintomatica aunque es en una de las anomalias de VCI con mayor riesgo de



fendmenos tromboembdlicos, lo que justificaria la indicacion de estudios
flebograficos previos a la colocacién de filtros de vena cava en pacientes con
trombosis (7).

Anomalias del segmento renal

La configuracién embriolégica normal de la vena renal es producto de la
anastomosis de las venas supracardinales por delante de la aorta y la regresién
de su anastomosis homdloga por detras de la aorta (27). La persistencia de
ambas anastomosis conlleva a la configuracion en “collar o anillo” con la aorta.
Esta disposicion denominada vena renal circumadrtica (o “anillo venoso
adrtico”) es usualmente asintomatica y ha reportado una incidencia del 14 %
(27). Por otro parte, la regresién de la anastomosis anterior con persistencia de
su homoéloga posterior daria como resultado la variante retroadrtica (Fig. 4). En
este caso, una Unica vena renal transcurre posterior a la aorta drenando en la
VCI o vena iliaca comun izquierda a nivel de L4-L5. Se ha reportado una
incidencia del 3,4 % (27). La presencia de multiples venas renales es la
anomalia mas frecuente de este segmento. Con una incidencia del 9 % en
pacientes con hematuria de etiologia desconocida (29), frecuentemente se
localizan del lado derecho. Sin embargo las mayores complicaciones
hemorragicas se han reportado del lado contralateral (29,30).

DIAGNOSTICO

Aunque en la mayoria de los casos la presencia de las anomalias de VCI es
asintomatica y diagnosticada a partir de hallazgos incidentales, las alteraciones
hemodinamicas generadas pueden ocasionar una signo-sintomatologia variada
e inespecifica la cual deberia ser diagnosticada y tratada adecuadamente.
Fendmenos de reflujo, estasis venosa o compresidon de estructuras vasculares
pueden contribuir al desarrollo de patologias asociadas concomitantes,
principalmente la insuficiencia venosa crénica y TVP, el tromboembolismo
pulmonar (TEP) y el sindrome postrombético (SPT), los sindromes congestivos
pélvicos (SCP), o bien los sindromes compresivos (sindrome del cascanueces)
(31-34,36).

La prevalencia asociada entre la anormalidad venosa y la trombosis venosa
profunda, y el riesgo de tromboembolismo se ha descrito entre un 5y 9,5 %,
reportandose hasta en un 16,2 % en pacientes < 50 aflos con trombosis iliaca



(31,32). Suelen presentarse en forma de episodios trombéticos espontaneos,
recurrentes o bilaterales y con resistencia a los anticoagulantes (31).
Ocasionalmente, la recurrencia de émbolos después de la colocaciéon de un
filtro de vena cava puede ser la primera indicaciéon de la presencia de una
duplicaciéon venosa (36,37). Sin embargo, muchos autores no justifican que
esta asociacion sea lo suficiente como para desencadenar una TVP. La mayoria
suelen se asintomaticas de por vida y pueden relacionarse con una
multifactorialidad tanto de origen congénito como adquirido (31,32,38). Por lo
expuesto, seria razonable considerar la indicacion de TAC abdominal o
angiorresonancia magnética nuclear como técnica de screening rutinaria en
aquellos pacientes jovenes con TVP o TEP y sin factor de riesgo identificado,
aun considerando la posibilidad de combinar la existencia de una malformacién
venosa Yy la presencia de una trombofilia hereditaria (déficit de proteina C 0 S,
déficit de antitrombina Ill, mutaciéon del factor V, sindrome antifosfolipidico,
etc.). Si el diagndéstico no es concluyente y la sospecha es alta, podria estar
indicada la realizacién de una cavografia (38).

La ausencia infrarrenal como una anomalia suele cursar de forma asintomatica
y encontrarse Unicamente en los familiares de primer grado una alta
prevalencia de arterias renales accesorias sin relevancia clinica (39).

Se han reportado casos de sindrome congestivo pélvico asociados con
agenesia y duplicacién cava (33). Estas variantes anatdmicas son capaces de
producir una insuficiencia venosa centripeta responsable de la dilatacién y
tortuosidad de las venas de los plexos Utero-ovaricos e hipogastrios, que es
causante de la sintomatologia crénica caracteristica. Si bien esta asociaciéon es
poco frecuente, muchas veces estas anomalias suelen escaparse al diagndstico
clinico o ecografico. Una flebografia pélvica (diagndstica y terapéutica) podria
ser esencial con el fin de confirmar o descartar una malformacién asociada
(33,40).

Las anomalias del segmento renal tales como la vena renal izquierda
retroadrtica o circumadrtica son las observadas con mayor frecuencia.
Constituyen el factor anatdmico mas predisponente para el desarrollo de
entidades patoldgicas como el sindrome del cascanueces posterior y/o
varicocele (41). La compresidon de la vena renal izquierda entre la aorta y la
columna vertebral produce un fenédmeno de hiperpresién retrégrada que puede

manifestarse clinicamente con hipertensiéon arterial, dolor en flanco o



hematuria y es un diagndstico diferencial con otras patologias uroldgicas
(34,41). Se ha demostrado una significativa asociacién entre la presencia de
estas anomalias venosas y el desarrollo de varices pélvicas y varicoceles
recidivantes (41).

Entre las anomalias de las venas cardinales posteriores, la presencia de un
uréter circuncavo ocurre con muy poca frecuencia (1 % de la poblacién
general). Como consecuencia del atrapamiento del sector proximal del uréter
por detras del trayecto venoso, el dolor lumbar, la formacién de célculos
renales, la hematuria y recurrentes infecciones usualmente pueden
manifestarse (20).

Con referencia a su diagndstico imagenoldgico, el avance tecnoldgico y su
mayor accesibilidad ha incrementado el hallazgo incidental de estas anomalias.
Muchos autores concuerdan gue la mejor e inicial modalidad diagndstica del
sector retroperitonal es la angiotomografia computarizada con contraste
endovenoso, resolucidn multiplanar y reconstruccion tridimensional (3,5).
Debido a su alta resolucién espacial y a su capacidad de analisis, la
angiotomografia permite un examen anatémico global del eje vascular que
demuestra no solamente las anomalias congénitas del sistema venoso cavo
inferior y su diagnéstico diferencial, sino también Ilas alteraciones
hemodindmicas asociadas tales como dilatacion de venas toracolumbares,
abdominales y pélvicas, el desarrollo de colateralidad, la trombosis venosa y
otro tipo de compresién vascular (31,41). La resonancia magnética nuclear
(RMN) también es de gran utilidad con una excelente e inclusive mayor
resolucién anatémica. La ventaja de no utilizar radiaciones ionizantes y no
producir efectos adversos severos relacionados al material de contraste
utilizado (gadolinio) la hace especialmente recomendada en aquellos pacientes
pediatricos o con deterioro renal (5,41). Ambos estudios proporcionan una
evaluaciéon rapida, precisa y no invasiva de la vena cava y de la vasculatura
renal.

Histéricamente, la flebografia o cavografia fue el examen diagnéstico por
excelencia de las malformaciones vasculares venosas (6,30,40). Sin embargo,
actualmente su principal indicacién estd dada en los casos que pruebas no
invasivas sean negativas o no concluyentes y aun persista una sospecha alta
en pacientes con antecedentes o clinica sugestiva sin otra causa etiolégica
identificable. Este estudio, a pesar de su metodologia invasiva proporciona una



observacion y evaluacién dindmica de la anatomia del eje venoso abdémino-
pélvico, con la ventaja de ser un procedimiento diagndstico y terapéutico
permitiendo en un solo tiempo la resolucion de la patologia existente.

IMPLICACIONES QUIRURGICAS

El hallazgo de las anomalias del sector cavo inferior (la mayoria de las veces
incidental) obliga a tener ciertos recaudos. Lesiones iatrogénicas significativas
pueden producirse durante procedimientos convencionales o endovasculares
(diagnésticos y terapéuticos) del sector abdominal o retroperitoneal con
consecuencias desastrosas (6,9).

Primeramente la subestimacién y el error diagndstico deberian ser claves para
evitar graves repercusiones en el momento de la toma de una decisién
terapéutica. La confusién con linfomas y masas retroperitoneales o
mediastinicas es bastante frecuente (43-51). La literatura ha reportado casos
de mala interpretaciéon de las anomalias del segmento renal y metdastasis o
recurrencias retroperitoneales en pacientes con cancer testicular
consecuentemente tratados con quimioterapia en forma innecesaria (44). Otras
malas interpretaciones han sido observadas entre las anomalias de las venas
acigos y las disecciones adrticas o neoplasias mediastinales (44,45,47,48).
Estos desaciertos diagndsticos o la falta de sospecha previa podrian tener
graves implicaciones quirdrgicas. La presencia de una vena cava inferior
izquierda o una vena renal retroadrtica no diagnosticada con anterioridad o mal
interpretada con otras estructuras, puede complicar la reparacién quirdrgica de
un aneurisma adrtico o causar dificultad para la colocacién de un filtro de cava
infrarrenal (6,48). El conocimiento previo de estas anomalias es de gran
importancia en la planificacion de las cirugias convencionales del sector
abdominal y retroperitoneal (reparacién de aneurisma aértico-abdominal,
nefrectomias, canulaciones en el bypass cardiopulmonar) o de procedimientos
endovasculares (colocacién de filtros en vena cava, cateterismos cardiacos,
embolizacién de venas gonadales, cateterizaciéon de vena renal) (6,21,43-48).
Las complicaciones intraoperatorias relacionadas con las variantes del
segmento renal son las més frecuentes reportadas en la literatura durante una
cirugia adrtica y urolégica (6-9). Se han publicado casos de grandes
hemorragias durante el reparo aneurismatico de la aorta abdominal (6,9).

Inclusive hallazgos intraoperatorios de anomalias venosas durante cirugias de



emergencias también han sido informados (8). En general, el mayor riesgo de
lesiéon es producido durante la disecciéon y clampeo arterial. Brenner y cols.
reportaron una serie de 31 pacientes con anomalias de VCl asociadas a
patologia aneurismatica, 22 de ellos implicando el segmento renal (20 = vena
renal izquierda retroadrtica, 2 = vena renal circumadrtica) reportando lesiones
iatrogénicas en 10 de ellos, 2 nefrectomias e inclusive 2 muertes (6).
Considerando estos hechos, la identificacidon en primer término de la vena renal
izquierda y la VCI deberia ser crucial. La visualizacién de una arteria renal
izquierda o bien el hallazgo de una vena renal izquierda de pequeno calibre o
ausente, deberia hacernos sospechar la presencia de alguna malformacion
vascular. Ante esta situacién, el control proximal puede ser bastante
problematico con riesgo de presentar lesiones incluso fatales (30). Una
diseccion minuciosa permitira evitar la posibilidad de trauma.

Algunos autores consideran la presencia de anomalias venosas una
contraindicacién relativa para la nefrectomia del donante izquierdo debido a
una potencial lesién y probable pérdida del injerto (52). Muchas veces la
presencia de una vena renal izquierda retroadértica puede pasar inadvertida
hasta la completa diseccién. Sin embargo, su hallazgo no deberia ser un factor
limitante para llevar a cabo el trasplante. Incluso recientemente se han
publicado casos de trasplante renal de venas renales circumadrticas o
retroadrticas utilizando técnicas laparoscépicas con muy buenos resultados
(53). En estos casos, el implante del érgano puede realizarse utilizando el
tronco comun venoso como un “parche tipo Carrel”, sin graves consecuencias
(54). Este conocimiento anatémico y diagndstico previo al trasplante solamente
ratifica la importancia de una correcta planificacién quirdrgica.

Recientemente, Nishimura y cols. publicaron el caso de un hallazgo de
duplicacién de vena cava inferior durante una cirugia de emergencia por un
aneurisma inflamatorio de aorta abdominal (8). En este grupo de pacientes
debe tenerse mucho cuidado durante la disecciéon y posterior aortotomia dado
que el proceso inflamatorio y la fibrosis asociada puede lesionar estructuras
vasculares no visibles y adheridas a su pared con riesgo de hemorragias
importantes.

Por otra parte, casos de pancreatitis posoperatoria con lesiones en las ramas
principales circundantes de la aorta abdominal o bien lesiones ureterales por
su falta de reconocimiento han sido asociados a la presencia de estas



anomalias venosas (50).

Otra cuestion a tener en cuenta es la presencia concomitante con las
neoplasias malignas. Se han reportado errores de estadificacion tumoral
asociados a duplicaciones y venas renales retroadrticas. En estos pacientes, la
linfadenectomia radical es recomendada puesto que el drenaje linfatico
habitualmente es anémalo (48,50,51).

TRATAMIENTO
Las anomalias de VCI suelen permanecer asintomaticas de por vida, sin
generar una repercusién clinica significativa o alguna limitacién en la calidad
de vida del paciente. Sin embargo, muchas de estas malformaciones
predisponen a complicaciones venosas futuras que deberdn ser tratadas
posteriormente. Cambios hemodinamicos sustanciales pueden ser la causal de
.una mayor predisposicion
La alta prevalencia en personas jovenes de malformaciones de VCIl y episodios
recurrentes de TVP es un factor importante a tener en cuenta dada la gravedad
de la secuela postrombética, y riesgo de TEP en estos pacientes. Escasa
literatura con poca evidencia cientifica e incluso discrepancias terapéuticas han
sido reportadas sobre el manejo adecuado de la TVP asociada con anomalias
de VCI. Algunos autores proponen la anticoagulacién de por vida, basandose en
el riesgo de recurrencia, mientras que otros consideran que la decisidon deberia
ser individualizada basandose en los factores de riesgo adicionales, el nUmero
de eventos de trombosis presentados, o riesgo de sangrado (41,55). La
colocacién de filtros en vena cava en los casos de duplicacion también es
recomendado como prevencién de embolismo pulmonar en estos pacientes
.(56)
En los casos de sindromes congestivos pélvicos o compresivos asociados
.actualmente el tratamiento de eleccién es de tipo endovascular (40,41)
En los casos de wuréteres retrocavos, la terapéutica consiste en el
reposicionamiento quirdrgico a su posicién anterior (57). Recientemente se han

.reportado casos solucionados por abordaje laparoscépico (58)

CONCLUSIONES



Las anomalias de VCI son el resultado de alteraciones de un complejo proceso
embrionario que involucra partes de tres sistemas venosos.

Aunque estas malformaciones vasculares son poco frecuentes y con escasa o
nula repercusién clinica, su conocimiento anatémico y fisiopatolégico es de
gran importancia teniendo en cuenta las implicaciones quirlrgicas asociadas
Con su presencia.

La sospecha clinica e imagenoldgica con un diagnéstico certero previo a
cualquier procedimiento endovascular o a cielo abierto que involucre el sector
abdominal y retroperitoneal es fundamental para evitar complicaciones
mayores. Ante la presencia de estas anomalias venosas, una detallada
planificacidn prequirdrgica y un correcto y minucioso manejo intraoperatorio
durante la diseccién, exposicion y reparo de estructuras vasculares

relacionadas anatdmicamente deberdn ser considerados.
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Tabla I. Clasificacion de anomalias de vena cava inferior

Lesiones membranosas de VCI

Agenesia de VCI

Anomalias de venas cardinales posteriores

Uréter retrocavo/uréter circuncavo e

Anomalias de venas subcardinales
Interrupcién de vena cava con continuacién acigos/hemidcigos e

Anomalias de venas supracardinales
VCl izquierda e
Duplicaciéon de VCI

Anomalias del segmento renal
"Vena renal circumadrtica o “anillo venoso adértico e

Vena renal retroadrtica e

Mdltiples venas renales e

Venas supracardinales g dll Venas acigos y hemiacigos

Sagmentu
Anastomosis
Vena subcardinal

derecha I

Anastomosis=—— Venas
| renales

Vena supracardinal
W  Seomento infrarrenal VCI
derecha Segmento Infrarrenal VCI

Venas cardinales

Venas iliacas

posteriores

.Figura 1. Embriogénesis del sistema venoso cavo inferior



.Figura 3. Duplicacion de vena cava inferior



Figura 4. Vena renal retroadrtica.



