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Casos Clinicos

Varices coldnicas idiopéticas familiares:
un caso infrecuente en la literatura

Family idiopathic colonic varices, an infrequent case in
literature

Hernan Ianniccillo hianniccillo@gmail.com
CEGED, Centro de Gastroenterologia y Endoscopia Digestiva.,
Argentina

Resumen:  Las vdrices coldnicas sin hipertension portal (VCSHTP) o familiares
idiopiticas (VCFI) son malformaciones venosas cuya etiopatogenia obedece a una
enfermedad vascular congénita muy infrecuente. La presencia de VCSHTP es
extremadamente rara y constituye una causa infrecuente de hemorragia digestiva baja
(HDB). Presentamos el décimo caso de varices coldnicas idiopdticas familiares publicado
en la literatura europea, norteamericana y latinoamericana; ademds, es el cuarto caso con
presencia de la patologia en mds de un familiar. Dada la rareza del cuadyo y su asociacion
familiar, es importante el estudio y la biisqueda de varices en los familiares del caso indice.
Palabras clave: Virices coldnicas, vérices coldnicas sin hipertensién portal.

Abstract:  Colonic varices without portal hypertension (CVWPHT) or family idiopathic
are venous malformations whose etioparhogenesis is related to a highly infrequent congenital
vascular disease. The presence of CVWPHT is extremely rare and constitutes an infrequent
cause of lower gastrointestinal bleeding. Having presented the tenth case of family idiopathic
colonic varices published in European, Northamerican and Latin american literature, this
is the fourth case with a presence of this pathology in more than one relative. Given the rarity
of the condition and its family association, it is important to study and search the relatives
of the index case for varicose veins.

Keywords: Colonic varices, colonic varices without portal hypertension.
Abreviaturas

VCSHTP: virices coldnicas sin hipertension portal.

VCET: vdrices coldnicas familiares idiopdticas.

VC: virices colénicas.

HTP: hipertension portal.

HDB: hemorragia digestiva baja.

SOMF: sangre oculta en materia fecal. VED A: videoendoscopia digestiva
alta.

VCC: videocolonoscopia.

TCMC: tomografia computada multicorte.

Las virices colénicas sin hipertensién portal (VCSHTP) o varices
colénicas familiares idiopaticas (VCFI) son malformaciones venosas
cuya etiopatogenia obedece a una enfermedad vascular congénita muy
infrecuente. En la mayoria de los casos las varices colénicas (VC) se
producen en el contexto de una hipertensién portal (HTP) secundaria
a cirrosis o trombosis de la vena porta. Existen otras causas, tales como
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trombosis de la vena mesentérica, insuficiencia cardiaca, malformaciones

arteriovenosas y pancreatitis cronica. ''La presencia de VC en ausencia
de cualquiera de las etiologias mencionadas es extremadamente rara y
constituye una causa infrecuente de hemorragia digestiva baja (HDB).
Mas infrecuente atin es la existencia de dicha alteracién en familiares de
primer grado. La hemorragia digestiva recurrente es la manifestacién mas
comun, pero las VC pueden presentarse como un hallazgo endoscédpico

o imagenoldgico. 2
Caso clinico

Caso 1 (indice): hombre de 35 afos, derivado por cuadro de
anemia ferropénica y test de sangre oculta en materia fecal (SOMF)
positivo. Como antecedentes personales presentaba episodios aislados
y autolimitados de proctorragia de larga data y un cuadro de leucemia
linfoblastica aguda a los 10 afos de edad, tratado y sin recidiva hasta
la actualidad. Laboratorio: Hto: 33% y Hgb: 11,3 g/dl; hepatograma,
funcién renal, proteinograma y coagulograma normales. Se realizd
una videoendoscopia digestiva alta (VEDA), que mostré dilataciones
varicosas grandes a partir de la segunda porcién del duodeno (Figura
1), sin vérices esofagogéstricas. La videocolonoscopia (VCC) evidencié
varices de diferentes tamanos en ileon distal y en todo el marco colénico.
Ante estos hallazgos, se realizé una ecografia abdominal sin evidencias
de hipertension portal; eco-doppler abdominal: vena porta y esplénica
sin evidencias de obstruccién venosa y la tomografia computada multi
corte (TCMC) de abdomen y pelvis sin anomalfas. Para evaluar el resto
del intestino delgado se realizé una videocdpsula, que también mostré
varices en todo el trayecto (Figura 2). El paciente fue manejado de forma
conservadora, normalizando los valores hematimétricos y encontrandose
estable hasta el presente.
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Figura 1

Dilataciones varicosas en la segunda porcion duodenal. Caso 1 (indice).
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Figura 2.
Dilataciones venosas de intestino delgado. Caso 1 (indice).

Caso 2 (padre): 63 afos, sin antecedentes patoldgicos personales
de relevancia. Con el antecedente del caso indice se revisé la base de
datos y se confirmé la presencia de VC idiopéticas. El diagnéstico fue
realizado 4 anos antes del caso indice, en el contexto de una VCC como
pesquisa de cancer de colon, observandose varices tortuosas, sin estigmas
de riesgo de sangrado en todo el marco colénico (Figura 3). VEDA sin
evidencias de varices. TCMC vy ecografia abdominal sin evidencias de
HTP. Hemograma, hepatograma y coagulograma normales.

Actualmente se mantiene en seguimiento y se encuentra asintomdtico.
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Figura 3.

Varices coldnicas en colon descendente. Caso 2 (padre).

Caso 3 (hermana): 37 anos. Antecedentes personales de anemia
ferropénica. Con el antecedente del hermano y del padre, se realiza VEDA
normal y VCC con dilataciones venosas, tortuosas, sin estigmas de riesgo
de sangrado en todo el trayecto coldnico. Se toman biopsias escalonadas
que muestran ileon y colon con edema de mucosa, corion y submucosa
con proliferacién de vasos venosos con engrosamiento de la pared (Figura

4),
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Figura 4.
Anatomia patoldgica de colon. Caso 3 (hermana): numerosos
vas0s venosos ectdsicos con engrosamiento de la pared.

Discusion

Las VC son una anomalia vascular digestiva poco frecuente con una

incidencia del 0,07%.> Las vérices idiopaticas del intestino delgado y del
colon son una entidad extremadamente rara. En la busqueda realizada
tanto en MEDLINE, LILACS, como EMBASE, con los siguientes
términos: V'C, VCSHP / colonic varices, colonic varices without portal
hypertension solo se ha encontrado la predisposicion familiar en tan solo
nueve series de casos. La primera de ellas fue publicada por Hardy y col.
en el afio 1967.4

En la familia descripta en esta publicacidn, se encontraron vérices en
ambos hermanos y en el progenitor, luego de haberse buscado a punto de
partida del caso indice, que se present6 con hemorragia digestiva. Por lo
tanto, serfa la décima serie de VCFI (Tabla 1), 1345 7.8.9.10.11
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Tabla 1.
Series de VCFI reportadas en la literatura.

Reporie de caso  Caso indice (edad) / relacion parental Sitio comprometido
Atin et al. Indice-Masculino (23) / Hermana (17) M: Tracto gastrointestinal complefo / F: Colon
Beermann et al. [ndice - Masculino (65) / Hermana (67) M: Colon / F: Colon
Bernardini etal.  Indice - Masculino: (61) / Hija (N/E) M: lleon y colon / F: lleon y colon

Indice - Femenino: (43) / Hijo (17) F: lleon y colon / M: lleon y colon
Hawkey et al. Indice - Masculino (66) / Hefmana (47) / Hija (26) M: Colon / F: Tracto gastrointestinal completo / Hija: N/E
Kori et al. Indice - Masculino (20) / Hermano (15) M: Colon / M: Colon
Morini et al. Indice - Femenino (67) / Hermana (59) F: |. delgado y colon / F:I. delgado y colon
Solis-Herruzo et al.  [ndice - Femenino (18) / Tia matamna (26) F: lileon y colon / F: Colon
Hardy et al. Indice - Masculino (20) / Hermano (8)/ Sobrina (20) M: Colon / M: Colon / F: Colon
Boland et al. Indice - Masculino (20) / Hermano (28) / Hermana (29)  M: Estémago y colon / M: Estémago, intestino delgado y colon / F: Colon
lanniccillo et al. Indice - Masculino (35) / Hermana (28) / Padre (65) M: Intestino delgado y colon / F: Colon / M: Colon

VCEFI: virices col6nicas familiares idiopaticas; N/E: no especificado; F: femenino; M: masculino.

Para las virices colénicas idiopdticas se han propuesto varias
teorfas fisiopatoldgicas. Atin y col. sostienen la hipétesis de que las
malformaciones arteriovenosas ocultas podrian elevar la presiéon venosa
portal. Otra de las posibilidades es que trastornos del tejido conectivo

modificaran la integridad venosa estructural y generasen las dilataciones

venosas. > Afecta a ambos sexos por igual, habitualmente antes de la

tercera década.

El diagnéstico suele ser dificil porque raramente causan hemorragia
digestiva (HD) evidente. El antecedente familiar de VC sin evidencia
de hipertensién portal o trombosis venosa orienta hacia la sospecha
diagnéstica. Zaman y col. describen un caso que simulé una poliposis
coldnica en el colon por enema. ¢ En la actualidad, la VCC es el estudio
diagndstico de eleccion. Las VC se visualizan como dilataciones venosas
tortuosas y, en ocasiones, también pueden confundirse con pélipos. La
insuflacién escasa del colon durante el estudio puede hacer dificultoso su
diagndstico.

El tratamiento en caso de no presentar sangrado es conservador.
No se ha demostrado la eficacia de la terlipresina u el octredtide en
la hemorragia aguda por VCSHTP. La reseccién quirtrgica estaria
indicada en hemorragias graves o recurrentes. I Los tres integrantes del
grupo familiar aqui presentado fueron tratados de manera conservadora,
manteniéndose asintomaticos hasta el momento. Por lo tanto, las VC
constituyen una entidad rara; la mayoria de ellas son secundarias a HTP
con afectacién segmentaria del colon. La identificacién de VCSHTP en
grupos familiares es ain mucho menos frecuente, aunque es importante
tener este diagndstico en consideracién.
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