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RELATO DE CASO

Agenesia de veia cava inferior associada a trombose venosa

profunda

Agenesis of inferior vena cava associated with deep venous thrombosis

Clovis Luis Konopka', Marcelo Salame?, Georgia Andrade Padulla?, Raquel Rodrigues Muradas®, Julio César Batistella*

Resumo

A agenesia da veia cava inferior € uma anomalia congénita rara, que foi recentemente identificada como um importante fator de risco para o
desenvolvimento e a recorréncia de trombose venosa profunda de membros inferiores em jovens. O objetivo deste trabalho foi relatar o caso de
uma paciente que apresentou trombose venosa profunda dois meses apds a realizagdo de cirurgia de varizes. A angiotomografia computadorizada
demonstrou a presenca de anomalia venosa complexa com auséncia da veia cava inferior.

Palavras-chave: anormalidades cardiovasculares; veia cava inferior; trombose venosa.

Abstract

The agenesis of the inferior vena cava is a rare congenital anomaly, which was recently identified as an important risk factor for the development
and recurrence of deep venous thrombosis especially in young people. The goal of this work was to report the case of a patient who presented deep
venous thrombosis approximately two months after varicose vein surgery. The computerized angiotomography demonstrated the presence of a

complex venous anomaly with absence of the inferior vena cava.

Keywords: cardiovascular abnormalities ; vena cava, inferior; venous thrombosis.

Introducao

A trombose venosa profunda (TVP) desperta grande
interesse devido a sua elevada frequéncia e pela morbimor-
talidade. Sua prevaléncia na popula¢do ocidental é estima-
da em 1:1.000 individuos por ano'”. Essa incidéncia varia
de acordo com a idade, sendo dez vezes menor em indivi-
duos com idade entre 20 a 40 anos em comparagio a faixas
etdrias mais avangadas®’.

Nos pacientes jovens, sua etiologia estd frequentemente
associada a determinados fatores de risco, dentre os quais as
trombofilias (congénitas e adquiridas), doengas autoimunes,
gestacgdo, puerpério, uso de anticoncepcionais orais, neopla-
sias, cirurgias, imobilizagdo prolongada e traumas. As trom-
bofilias mais frequentes sdo as deficiéncias de antitrombina
e das proteinas C e S, a resisténcia a proteina C ativada, a
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mutagdo G20210A do gene da protrombina, a hiperhomo-
cisteinemia, e a sindrome do anticorpo antifosfolipidio. Tais
trombofilias podem ser encontradas em 5 a 10% dos casos de
TVP'. Em mais de 80% dos pacientes que apresentam TVP,
um ou mais fatores de risco podem ser identificados™**.

Recentemente, a maior utilizagdo de angiotomografia
computadorizada (ATC) e angioressonincia nuclear mag-
nética (ARNM) tem identificado com mais frequéncia a
presenga de malformagdes da veia cava inferior (VCI) asso-
ciadas 8 TVP de membros inferiores (MMII)!**. Alguns es-
tudos relatam a presenga de algum tipo de anomalia da VCI
em, aproximadamente, 5% dos casos de TVP em pacientes
jovens, sugerindo essa condi¢gdo como um novo fator de ris-
co paraa TVP'.

Estima-se que a prevaléncia de anomalias da VCI na
populagdo em geral seja de, aproximadamente, 0,07 a
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8,7%'"7. Essas anomalias podem estar associadas a sintomas
vagos e inespecificos ou, em muitos casos, ser totalmente
assintomaticas.

Na maioria dos estudos, as malformac¢des mais fre-
quentes da VCI sdo a hipoplasia do segmento pré-renal e
renal, seguida pela hipoplasia p6s-renal e pela sua dupli-
cidade’. Nesses casos, a idade de apresentagdo do primeiro
episodio de TVP costuma ocorrer antes de 30 anos, com
incidéncia semelhante entre homens e mulheres®.

Este trabalho teve por finalidade descrever um caso de
malformacdo congénita complexa com auséncia da VCI as-
sociada a TVP.

Relato do caso

Paciente do sexo feminino, 43 anos, branca, vendedora,
duas gestacdes com partos cesdreos a termo sem intercor-
réncias, com historia familiar de varizes de MMII, compa-
receu a consulta com veias superficiais dilatadas e tortuosas
sintomaticas (classificagio clinica: CEAP II) de MMII. Foi
indicada a correcdo cirtrgica de varizes e foi realizado ma-
peamento venoso pré-operatdrio com ecodoppler colorido
(EDC). A paciente foi submetida a safenectomia interna bi-
lateral sob anestesia peridural com alta hospitalar apds 24
horas, sem intercorréncias.

Dois meses apos a cirurgia, a paciente subitamente
apresentou dor e edema em todo o membro inferior direito.
Foi realizada inicialmente investigacdo complementar com
EDC de MMII, que confirmou a suspeita clinica de TVP
ilio-femoral aguda a direita. Além disso, o EDC demons-
trou a auséncia da VCI em sua topografia habitual e diame-
tro reduzido da veia ilfaca comum direita.

A ATC de térax e abdome confirmou a auséncia da
VCI em sua topografia habitual (Figura 1). Além disso,
observou-se uma estenose na transi¢ao toracoabdominal
do vaso correspondente a VCI localizado a esquerda da
aorta (Figura 2). Em nivel abdominal baixo, observou-se
uma redu¢io de didmetro da veia iliaca comum direita,
quando comparado ao mesmo vaso contralateral. As veias
ilfacas comuns e ambas as veias renais apresentavam dre-
nagem para veia anémala localizada a esquerda da aorta
(Figura 3), que, por sua vez, apresentava trajeto ascen-
dente para o torax recebendo a confluéncia dos vasos do
membro superior esquerdo e regido cervical esquerda. As
veias do membro superior direito, do crénio e da regido
cervical direita formavam a veia cava superior.

A paciente foi tratada com anticoagula¢io plena com
heparina ndo-fracionada, em bomba de infusio endoveno-
sa (18 Ul/kg/h) com ajuste pelo tempo de tromboplastina
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parcial ativada (2,5 vezes o tempo inicial) durante sete dias,
seguida pela anticoagulagdo oral com antivitamina K
(Varfarina sédica®) mantendo o international normalized
ratio (INR) entre 2 e 3, durante seis meses. Ao final do tra-
tamento, persistiu com discreto edema junto ao tornozelo
direito, com recanalizagdo venosa quase completa ao EDC.
Foi realizada investigacao complementar para a presenga de

0.0 mm

Figura 1 - Reconstrugéo coronal de angiotomografia computadorizada
contrastada, demonstrando auséncia de veia cava inferior em sua topogra-
fia habitual, veia iliaca comum direita de didmetro reduzido, drenagem
venosa sendo realizada por vaso localizado a esquerda da aorta.

Figura 2 - Reconstrugdo sagital de angiotomografia computadorizada
demonstrando drenagem venosa ndo habitual, com estreitamento do
vaso na transi¢do entre térax e abdémen.
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Figura 3 - Corte axial de angiotomografia computadorizada contrastada,
demonstrando que a veia renal direita drena para o vaso correspondente
a veia cava inferior localizada a esquerda da aorta.

trombofilia por meio das dosagens de antitrombina, homo-
cisteina e das proteinas C e S, além de pesquisa do fator
V de Leiden, da mutagdo da protrombina, de anticorpos
anticardiolipina (IgM e IgG) e de anticorpo anticoagulante
lapico, cujos resultados foram negativos.

Discussao

As anormalidades embrioldgicas da VCI e suas tribu-
tarias sdo raras™>*$. Até o presente momento, foram relata-
dos 15 tipos diferentes dessas malformacdes, sendo as mais
comuns a VCI a esquerda, a duplicidade da VCI, a conti-
nuagio da veia azigos, a veia renal esquerda retroadrtica e
a agenesia completa da VCI. Tais variagdes anatomicas se
originam entre a sexta e a oitava semanas do desenvolvi-
mento embrionario®*”?,

A embriogénese da VCI é um evento complexo que en-
volve formagio, regressao e fusio de trés pares de veias em-
briondrias*"*°. O segmento infra-hepatico da VCI pode
ser dividido em trés partes: suprarrenal, renal e infrarrenal;
a veia subcardinal direita dd origem ao segmento suprarre-
nal, a supracardinal se anastomosa com a subcardinal e da
origem ao segmento renal, e o segmento infrarrenal se ori-
gina da veia supracardinal direita"*®°. A agenesia da VCI,
como descrita no presente relato de caso, sugere a ocorrén-
cia simultdnea de defeito no sistema venoso dos trés seg-
mentos embriondrios"**5.

Existem controvérsias na literatura quanto a etiologia
da agenesia da VCI, sendo que alguns autores sugerem uma
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trombose da VCI no periodo perinatal como sendo a ori-
gem do seu desaparecimento, ndo existindo, desse modo,
nenhuma anormalidade embriolégica*’. A agenesia ou
hipoplasia da VCI pode estar acompanhada por outras
anormalidades congénitas, como anomalias esplénicas,
m4é rotagdo intestinal, disgenesia pulmonar, agenesia re-
nal, dextrocardia ou outra doenga cardiaca congénita">**!!,
Essas anomalias estdo presentes em pouco mais de 1% dos
pacientes, mas a incidéncia pode chegar até a 2% em pa-
cientes com doenga cardiaca congénita®'2

Na auséncia total da VCI, a drenagem venosa por meio
de veias toracolombares, pélvicas e abdominais pode oca-
sionar sintomas no torax, hipogéstrio e regides lombar e
genital, antecedendo o episddio de TVP dos membros infe-
riores®. Embora sendo tais sintomas raros e inespecificos, a
possibilidade de sua detecgdo precoce em pacientes jovens
poderia indicar a presenga de uma malformagédo da VCI°.

As anomalias da VCI podem predispor a TVP devido a
estase venosa dos membros inferiores'. No presente caso, a
paciente apresentou TVP ilio-femoral em membro inferior
direito possivelmente relacionada ao achado dos exames de
imagem (Figura 1) que demonstraram diminui¢do acentu-
ada do calibre da veia iliaca comum direita.

A melhora da qualidade dos exames de imagem e a
crescente utilizagdo desses métodos tém levado a detecgoes
mais frequentes de variagdes anatdmicas e anomalias da
VCI*. Os melhores métodos de imagem para diagnosticar
anomalias da VCI sao a ATC e a ARNM, sendo considera-
do dificil o diagndstico de anomalias da VCI somente por
meio da ultrassonografia®*$1314,

A presenca de TVP proximal espontanea, recorrente e,
as vezes, bilateral dos MMII em pacientes jovens deve aler-
tar o médico assistente para a possibilidade de anomalia de
VCI, sendo a ARNM e a ATC contrastada especialmente
uteis nesses casos>'". Entretanto, o desenvolvimento da
TVP como uma manifestagio paraneopldsica ou como o
resultado de um estado de hipercoagulabilidade deve tam-
bém ser descartado'’.

O tratamento mais apropriado, nesses casos, ¢ a antico-
agulacio plena pelo periodo de seis meses. A possibilidade
de recorréncia de TVP é elevada em pacientes nos quais o
tratamento anticoagulante é descontinuado antes desse pe-
riodo de tempo®.

Conclusio

Pacientes com anomalias congénitas da VCI associadas
a TVP sio significativamente mais jovens quando compa-
rados aos pacientes com TVP isolada de MMII. A TVP esta
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relacionada a estase venosa de MMII, podendo ser bilateral
em mais de 50% dos casos. Além disso, existem indices ele-
vados de recorréncia de trombose, devido ao inadequado
retorno venoso com a consequente estase venosa.

A intervengdo cirurgica encontra-se raramente indi-
cada, sendo recomendada como tratamento ideal somente
a anticoagulacido plena. Ndo existe consenso na literatura
quanto a duragdo do tratamento anticoagulante, com al-
guns autores*” recomendando anticoagulagdo ad eternum
para diminuir os riscos de recorréncia, mesmo com investi-
gacdo negativa para a presenca de trombofilia.

Finalizando, deve ser enfatizado que pacientes jovens
com TVP nio associada aos classicos fatores de risco de-
vem ser submetidos & avaliacdo complementar incluindo
métodos de imagem da VCI, com o objetivo de excluir pos-
siveis anomalias venosas congénitas.

Referéncias

1. Cho BC, Choi HJ, Kang SM, et al. Congenital absence of inferior
vena cava as a rare cause of pulmonary thromboembolism. Yonsei
Med ). 2004;45:947-51.

2. Milani C, Constantinou M, Berz D, et al. Left sided inferior vena
cava duplication and venous thromboembolism: case report and
review of literature. ] Hematol Oncol. 2008;1:24-7.

3. Igbal ), Nagaraju E. Congenital absence of inferior vena cava and
thrombosis: a case report. | Med Case Reports. 2008;2:46-9.

4. Suh HJ, Kim WT, Kim MY, et al. Combined anomaly of the right
hepatic lobe agenesis and absence of the inferior vena cava: a case
report. Koren | Radiol. 2008,9:561-4.

5. Garcia-Fuster MJ, Forner M|, Flor-Lorente B, et al. Inferior vena
cava malformation and deep venous thrombosis. Rev Esp Cardiol.
2006;59:171-5.

6. Gayer G, Luboshitz J, Hertz M, et al. Congenital anomalies of
the inferior vena cava revealed on CT in patients with deep vein
thrombosis. AJR Am J Roentgenol. 2003;180:729-32.

7. Obernosterer A, Aschauer M, Schnedl W, Lipp RW. Anomalies of
the inferior vena cava in patients with iliac venous thrombosis.
Ann Intern Med. 2002;136:37-41.

10.

11.

12.

13.

14.

15.

J Vasc Bras 2010, Vol. 9,N° 3 199

Yigit H, Yagmurluy, Yigit N, et al. Low back pain as the initial
symptom of inferior vena cava agenesis. AINR Am J Neuroradiol.
2006;27:593-96.

Bass JE, Redwine MD, Kramer LA, et al. Absence of the infrarenal
inferior vena cava with preservation of the suprarenal segment
as revealed by CT and MR Venography. AJR Am ] Roentgenol.
1999;172:1610-2.

Mano A, Tatsumi T, Sakai H, et al. A case of deep venous thrombo-
sis with a double inferior vena cava effectively treated by suprare-
nal filter implantation. Jpn Heart J. 2004;45:1063-9.

Atmatzidis K, Papaziogas B, Pavlidis T, et al. Surgical images: soft
tissue. Recurrent deep vein thrombosis caused by hipoplasia of the
inferior vena cava. Can J Surg. 2006;49:285.

Felicio ML, Martins AS, Andrade RR, et al. Auséncia parcial de
veia cava inferior associada a malformagao intestinal. Rev Bras de
Cirurgia Cardiovascular. 2007,22:362-4.

Gay SB, Armistead JP, Weber ME, et al. Left infrarenal region: ana-
tomic variants pathologic conditions, and diagnostic pitfalls.
Radiographics. 1991;11:549-70.

Onzi RR, Costa LF, Angnes RF. Malformagéo de veia cava inferior e
trombose venosa profunda: fator de risco de trombose venosa em
jovens. ] Vasc Bras. 2007;6:186-9.

Viana SL, Mendonga JLF, Freitas FMO, et al. Hipoplasia da veia
cava inferior: relato de caso e revisio da literatura. Rev Imagem.
2006,28:203-7.

Correspondéncia:

Clovis Luis Konopka

Rua Dugue de Caxias, 1.668/803 — Centro
CEP:97015-190 — Santa Maria (RS), Brasil
E-mail: konopka@terra.com.br

Contribuicdes dos autores

Concepgao e desenho do estudo: CLK, MS e GAP
Andlise e interpretagdo dos dados: N/A

Coleta de dados: N/A

Redagdo do artigo: CLK, MS, RRM e JCB

Revisdo critica do texto: CLK e MS

Aprovagao final do artigo™ CLK

Anadlise estatistica: N/A

Responsabilidade geral pelo estudo: CLK
Informagdes sobre financiamento: N/A

* Todos os autores leram a aprovaram a versao final submetida ao ) Vasc Bras.



