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inferior y sus tributarias

Pictorial review of congenital anomalies of the inferior vena cava
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Resumen

Las anomalias de la vena cava inferior (VCI) representan un amplio grupo de entidades que no son infrecuentes y en su
mayoria son asintomaticas. Su desarrollo tiene como punto de partida la embriogénesis, con una secuencia compleja de
eventos que ocurren durante la cuarta a octava semana de gestacion. Dicho proceso involucra anastomosis complejas y
regresiones de venas embrionarias. La VCI es la principal estructura de retorno venoso de las extremidades y los drganos
abdominales. La correcta identificacion de sus anomalias es fundamental, ya que algunas tendrén implicancia clinico-pato-
Iégica directa, otras determinarén un abordaje diferente en la planificacion de intervenciones vasculares y, en algunos casos,
sera de utilidad para diferenciarlas de condiciones patoldgicas. Con los actuales tomdgrafos multislice se pueden adquirir
imdgenes con alta resolucion espacial, lo que hace posible reconstrucciones de alta calidad y representaciones altamente
detalladas de la anatomia. No existe una clasificacion definitiva para las anomalias de la VCI. Se han descripto numerosas
variantes, entre las que se destacan: agenesia, duplicacion, localizacion izquierda, interrupcion de la porcion intrahepadtica
y malformacion de Abernethy; existen también anomalias de las venas tributarias. En este articulo describiremos las diferen-
tes entidades, su desarrollo embrioldgico y su correlacion con diagramas e imdgenes tomograficas.
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Abstract

The anomalies of the inferior vena cava (IVC) represent a broad group of entities that are not uncommon, mostly being
asymptomatic. Their development has its starting point in embryogenesis, representing a complex sequence of processes
that occur during the fourth to eighth week of gestation. This process involves complex anastomoses and regressions of
embryonic veins. The IVC is the main venous return structure for the extremities and abdominal organs. Proper identification
of the IVC is often crucial, as it has direct clinical and pathological implications. Additionally, some anomalies will require a
different approach in the planning of vascular interventions, while recognizing others will be useful to differentiate them from
pathological conditions. With current multislice tomography, high-resolution spatial images can be acquired, allowing for
high-quality reconstructions and highly detailed representations of the anatomy. There is no definitive classification for IVC
anomalies. There are numerous possibilities, including agenesis, duplication, left-sided location, interruption of the intrahepa-
tic portion, and Abernethy malformation. There are also anomalies of the tributary veins. In this article, we will describe the
different entities, their embryological development, and their correlation with diagrams and tomographic images.
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Introduccion

Las anomalias de la vena cava inferior (VCI) y sus
variantes fueron descriptas por primera vez por
Abernethy en 1793, en un paciente de 10 meses de
edad con poliesplenia y dextrocardia que presentaba
un shunt congénito mesocavo y continuaciéon de la
vena cava con la &cigos'. Representan un amplio
espectro de patologias que se pueden encontrar en
hasta un 8,7% de la poblacién general. La génesis de
estas entidades se remite al desarrollo embrioldgico
que involucra anastomosis complejas y regresiones de
venas embrionarias, procesos que ocurren durante la
cuarta a octava semana de gestacion®°.

El rol de las imagenes, fundamentalmente mediante
tomografia computada multislice (TCMS), es crucial para
la deteccion y caracterizacion. Si bien la mayor parte de
las entidades son asintomaticas e incidentales, en
muchos casos pueden tener repercusion clinico-patold-
gica directa, simular otras patologias o representar un
desafio en la planificacién de intervenciones vasculares®.
Ademas, pueden condicionar la presencia de insuficien-
cia venosa en miembros inferiores, trombosis venosa
profunda y sindrome de congestién pelviana*®.

El objetivo de este ensayo es describir las diferentes
entidades congénitas que involucran a la VCI y sus
tributarias, tomando en consideracion su correlato
embrioldgico y su representacion mediante TCMS.

Técnicas de imagen

La ecografia con Doppler color es una modalidad util
en evaluacion inicial. Sin embargo, es dependiente del
operador y la visualizacion de la VCI puede ser limitada
debido a interposicion gaseosa o biotipo adverso del
paciente’.

Teniendo en cuenta que la TCMS se utiliza en malti-
ples ocasiones para la evaluacion de cuadros abdomi-
nales, es habitual que sea esta la técnica por la cual
se detectan por primera vez, de forma incidental,
muchas de estas entidades®. En dicho contexto, la
obtencién de imagenes se realiza comunmente luego
de los 60-70 segundos de la inyeccién del contraste
endovenoso, lo que permite una correcta tincion de la
porcion suprarrenal de la VCI. No obstante, las adqui-
siciones entre los 70 y 90 segundos pueden aportar
una mejor opacificacion de los segmentos infrarrenales
de la VCI&.

Las ventajas de la TCMS son su alta resolucion espa-
cial, que permite la obtencién de imagenes con infor-
macidn isotrdpica, y también cuenta con herramientas
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que permiten reconstrucciones posprocesamiento de
imagenes, como volumenes 3D o reconstrucciones en
maxima intensidad de proyeccion (MIP)28,

La resonancia magnética (RM) es una alternativa
valida particularmente en el contexto de pacientes que
no pueden recibir contraste iodado. La ausencia de
radiacion ionizante es otra particularidad en el contexto
de la poblacion pediatrica y adultos jovenes®.

Embriogénesis de la VCI

La VCI definitiva se compone de cuatro segmentos:
hepatico, suprarrenal, renal e infrarrenal. La génesis
de la VCI involucra diferentes procesos que incluyen
formacién de anastomosis y regresiones de estructuras
venosas embrionarias®. Las anomalias congénitas de
la VCI son resultado de la persistencia o regresion
anomala de estas estructuras venosas fetales®.

Estas ultimas se constituyen principalmente por la
vena vitelina y una serie de venas pares, ubicadas a
cada lado de la linea media, incluyendo las venas car-
dinales posteriores, subcardinales y supracardinales.

El segmento hepatico de la VCI deriva de la vena
vitelina derecha. La VCI suprarrenal surge del segmento
craneal de la vena subcardinal derecha. La anastomosis
entre las venas supracardinales, posteriormente, y las
venas subcardinales, anteriormente, constituye el seg-
mento renal de la VCI'®. Una porcion de la vena supra-
cardinal derecha persiste como el segmento infrarrenal
de la VCI. Las venas cardinales posteriores (las porcio-
nes caudales) se transforman en las venas iliacas. Por
ultimo, el sistema acigos es el resultado de la persisten-
cia de las venas supracardinales superiores (Fig. 1)3.

Agenesia de la VCI

La ausencia de VCI es rara e incluye dos variantes:
ausencia de VCI infrarrenal con preservacion del seg-
mento suprarrenal o ausencia completa de VCI?. Esta
Ultima sugiere que existe una falla en el desarrollo de
los tres pares de venas embrionarias, mientras que la
primera implica una alteraciéon en la génesis de las
venas cardinales posteriores y supracardinales. Es com-
plejo establecer un unico evento embrioldgico, por lo
que se plantea que pueda ser resultado de trombosis
venosa perinatologica'2. El retorno venoso en estos
pacientes ocurre a través de venas lumbares ascen-
dentes que drenan hacia el sistema dcigos y hemiaci-
gos, dando como resultado colateralidad prominente
de estructuras venosas que pueden simular masas para-
espinales (Fig. 2)"'°.
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Figura 1. Diagrama de la embriogénesis de la VCI (izquierda) y la configuracion anatémica normal final del adulto
(derecha). La VCI madura (azul oscuro) estd compuesta de cuatro segmentos (hepatico, suprarrenal, renal e
infrarrenal), los cuales surgen a partir de la formacion de anastomosis (celeste) y regresiones de venas
embrionarias. El segmento hepéatico de la VCI deriva de la vena vitelina derecha (A). La VCI suprarrenal surge del
segmento craneal de la vena subcardinal derecha (B). La anastomosis suprasubcardinal (C) constituird el segmento
renal. Una parte de la vena supracardinal derecha (D) persiste como el segmento infrarrenal. Las porciones
caudales de las venas cardinales posteriores (E) se transforman en venas iliacas. El sistema é&cigos resulta de la

persistencia de las venas supracardinales superiores (F).

Duplicacién de la VCI

Es el resultado de la persistencia de ambas venas supra-
cardinales®. Tiene una prevalencia del 0,2-3%"". La identifi-
cacion de esta entidad tiene vital importancia en el contexto
de pacientes candidatos a colocacion de filtros de VCI, dado
que su desconocimiento puede desembocar en el
desarrollo recurrente de tromboembolia pulmonar (Fig. 3)°.

VCI izquierda

Su prevalencia va del 0,2 al 0,5%'°. Es secundaria a
regresion de la vena supracardinal derecha y persis-
tencia andmala de la vena supracardinal izquierda®.
Tiene un curso craneal izquierdo a lo largo de la aorta
abdominal, se une a la vena renal izquierda (VRI) y en
conjunto toman un curso anterior para drenar final-
mente en una VCI suprarrenal normal (Fig. 4)37. No
tiene importancia clinica en si misma; no obstante,
puede imitar adenopatias paraadrticas”'*.

Continuacion andmala de la VCI

Se produce como consecuencia de una falla
embrioldgica al formar la anastomosis subcardinal
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Figura 2. Esquema de la agenesia de la VCI.

derecha hepatica. La VCI suprarrenal drena en el
sistema acigos-hemidcigos para retornar al corazén
a través de la vena cava superior. Debido a la ausen-
cia del segmento intrahepatico de la VCI, las venas
suprahepaticas desembocan de manera directa a la
auricula derecha® (Fig. 5). La vena dcigos suele estar
dilatada y puede simular una masa paratraqueal o
adenopatias retrocrurales’®’>. También hay que
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Figura 3. Duplicacion de VCI. A: el diagrama muestra la VCI derecha e izquierda y la convergencia de la VRI a esta
Gltima. B: corte coronal tomogréfico con contraste endovenoso demostrando la duplicacion de la VCI, a la derecha
(flecha recta) e izquierda (flecha curva) de la aorta (asterisco), y su convergencia a nivel suprarrenal. C: corte axial,
visualizandose doble VCI con VRI (flecha curva) drenando en la VCI homolateral (flecha recta).
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Figura 4. VCI izquierda. A: el diagrama ejemplifica a la VCI a la izquierda de la aorta desembocando en la vena renal
homolateral. B y C: cortes coronal y axial respectivamente de TC con contraste endovenoso. VCI a la izquierda
(flecha recta) y su convergencia con la venal renal homolateral (flecha discontinua).

considerar la posibilidad de una ligadura accidental
durante el contexto de una cirugia toracica, que des-
encadenaria en un evento fatal para el paciente'®. Es
imperativo tener en cuenta esta variante previa pla-
nificacion de un bypass cardiopulmonar®'6, La aso-
ciacion mas comun con esta anomalia incluye a los
sindromes heterotaxicos (isomerismo izquierdo) y la
malrotacion intestinal'.

Uréter retrocavo

A diferencia de la anatomia habitual de la VCI infra-
rrenal que surge de la vena supracardinal derecha
(localizada posteromedial con respecto al uréter
homolateral), en esta entidad la VCI infrarrenal se
desarrolla a partir de la vena cardinal posterior

derecha (que discurre anterior y lateral con respecto
al uréter). Como resultado, el uréter proximal queda
confinado posteriormente con respecto a la VCI,
pudiendo generar compresiéon y consecuente hidro-
nefrosis y/o infecciones urinarias recurrentes
(Fig. 6)'. Tiene una prevalencia del 0,06 al 0,17%,
ocurriendo mas comunmente en hombres, del lado
derecho™®'8,

Obstruccion membranosa de la VCI
intrahepatica

Aunque es raro en la mayor parte de los paises del
mundo, la obstruccidbn membranosa de la VCI es la
causa mas comun de obstruccion del flujo venoso
hepatico en Asia y Sudafrica. Se expresa como una
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Figura 5. Continuacion anémala de la VCI. A: el esquema demuestra localizacion izquierda de la VCI, con ausencia
del segmento hepatico y drenaje anémalo al sistema acigos. B: corte axial tomogréfico con la VCI a la izquierda
(flecha recta) mostrando la vena renal derecha un recorrido retroaortico (cabeza de flecha). C: corte axial
visualizandose ausencia del segmento hepéatico de la VCI (asterisco) y vena acigos prominente (cabeza de flecha).
D: corte coronal oblicuo. Dilatacion de la vena acigos (flecha recta) acompafando el recorrido de la aorta
descendente (asterisco) a expensas de drenaje anémalo de VCI izquierda (cabeza de flecha).

lesion oclusiva de la VCI generalmente completa, pero
ocasionalmente con un pequefio orificio central, ubican-
dose en proximidad al ingreso en la auricula derecha o
inmediatamente por debajo del diafragma. La causa
permanece incierta, aunque se han planteado dos posi-
bles origenes: resultado de una malformacion congé-
nita vascular o secuela de trombosis en la porcién
hepatica de la VCI'®. Puede desarrollarse colateralidad
prominente, intrahepdtica y extrahepatica, y clinica-
mente puede causar obstruccion del flujo hepatico, sin-
drome de Budd-Chiari congénito y carcinoma
hepatocelular®.

Shunt portocavo extrahepatico
(malformacioén de Abernethy)

La malformaciéon de Abernethy, también conocida
como shunt portosistémico extrahepatico congénito
(SPEC), es una condicion rara en donde la sangre portal
drena parcial 0 completamente a la circulacién sistémica
através de unacomunicacién anormal. Embriolégicamente,
la vena porta (VP) se desarrolla a partir de la vena vitelina
derecha e izquierda y de anastomosis intervitelinas alre-
dedor del duodeno. La regresion selectiva de los canales
anastomoticos forma la VP. Se piensa que estos shunts
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Figura 6. A: diagrama del uréter retrocavo. B: corte axial oblicuo con recorrido ureteral derecho posterior a la VCI
(flecha recta). C: corte coronal oblicuo que muestra asociacion con duplicacion incompleta derecha de la VCI,
quedando el uréter (flecha discontinua) confinado dentro de esta y conformando un “anillo periureteral” (flechas
rectas). D: corte sagital oblicuo que demuestra al tercio proximal del uréter de recorrido retrocavo (flecha recta),
que toma curso anterior a la VCI luego de cruzar el anillo (flecha curva).

extrahepaticos se deben a una involucién excesiva de la

vena vitelina o a la falla de la vena vitelina para establecer

anastomosis con los sinusoides hepaticos o venas supra-
hepaticas®. Se clasifica en dos categorias®:

— Tipo 1 (completa): se caracteriza por un shunt completo
entre la sangre portal en la VCl y una ausencia congénita
de la VP. A su vez, estas se dividen en dos subtipos:

e la: en donde la vena esplénica (VE) y vena me-
sentérica superior (VMS) drenan de manera inde-
pendiente hacia una vena sistémica.

e [b: la VE y la VMS forman un tronco comun que
drenan en una vena sistémica?'.

— Tipo 2 (parcial): anastomosis parcial entre una VP
intacta y la VCI.

En los shunts tipo 1, la VP drena extrahepaticamente

en la VCI en cualquier punto inferior a la confluencia de

las venas suprahepaticas. Sin embargo, se han des-
cripto casos en donde la VP drena de manera directa a
la VCI suprahepatica o a la auricula derecha (Fig. 7)?%23,
La repercusion clinica de los SPEC se puede dividir
en aquellos que son consecuencia del shunt de la
circulacion portal (sindrome hepatopulmonar, disfun-
cion metabdlica y encefalopatia hepatica), las anoma-
lias congénitas asociadas (cardiacas, arterio-venosas,
viscerales y musculoesqueléticas), y las secundarias a
lesiones hepaticas (nddulos regenerativos, hiperplasia
nodular focal, hepatocarcinoma, entre otras)?'.

Anomalias de las venas tributarias (VRI
retroadrtica y circumadrtica)

Las anomalias de la VCI incluyen también otras varian-
tes derivadas de las venas tributarias. Normalmente, la
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Figura 7. A: esquema de los diferentes tipos de malformacion de Abernethy. B: esquematizacion del shunt portocavo
extrahepatico, donde se observa una VE y VMS que convergen en un tronco comun (asterisco) y desemboca en la
VCI suprahepatica (flecha). C: reconstruccion MIP en plano coronal oblicuo. VCI de disposicion habitual (flecha
recta). VMS (cabeza de flecha) que, en conjunto con la VE (flecha discontinua) forman un tronco comdn (asterisco)
que drena en la VCI suprahepética (flecha curva). D: reconstruccion MIP en plano axial, donde se puede visualizar
prominencia del tronco celiaco (asterisco), arteria hepatica (flecha recta) y arteria esplénica (flecha curva). E: corte
axial tomogréfico, inmediatamente caudal a la convergencia entre la VCI (asterisco) y la vena porta extrahepética
anormal (flecha curva). También se puede apreciar un patron de realce poscontraste heterogéneo del parénquima
hepético, generado por alteracién de la perfusién propia de la entidad.
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Figura 8. Variante de las tributarias: VRI retroadrtica. A: esquema de la VRI con disposicion retroadrtica. B: corte
axial oblicuo de TC, donde se advierte el recorrido posterior con respecto a la aorta (asterisco) de la VRI (flecha
recta), y su confluencia a la VCI (cabeza de flecha). C: corte axial de TC en otro paciente, con el mismo hallazgo y
discreta compresion de la VRI por parte de la aorta (flecha recta).

VRI deriva de anastomosis intersubcardinales que cru-  respecto a la aorta. Ocurre en un 1,7-3,4% de los indi-
zan anteriormente a la aorta. viduos (Fig. 8).

La VRI es retroadrtica cuando deriva de venas inter- La persistencia tanto de venas intersupracardinales
supracardinales, las cuales se posicionan posteriorcon como de las intersubcardinales resulta en un anillo
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Figura 9. Variante de las tributarias: VRI circumadrtica. A: esquema de la VRI con recorrido cirumadrtico.
B: reconstruccion MIP en plano axial oblicuo. Bifurcacion del recorrido de la VRI, con una rama anterior
(flecha discontinua) y otra posterior (flecha recta) con respecto a la aorta (asterisco), que drenan en la

VCI (cabeza de flecha).

venoso circumaortico (una vena anterior y otra pos-
terior a la aorta). La prevalencia es del 2,4-8,7%
(Fig. 9).

Dichas variantes asumen un significado importante
en la planificacion preoperatoria de nefrectomia.
También pueden imitar adenopatias. En raras ocasio-
nes, puede existir compresion de la vena renal en su
curso posterior y resultar en insuficiencia venosa periu-
reteral y hematuria, entre otros’.

Conclusion

Las técnicas de imagen tienen un rol fundamental en
la deteccion de las diferentes anomalias congénitas de
la VCI. Su correcta caracterizacion, principalmente
mediante tomografia computada (TC) con contraste
endovenoso, es crucial, ya que puede tener implican-
cias clinicas directas, imitar otras enfermedades o
plantear desafios en la planificacion de intervenciones
vasculares.
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