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Resumo

Crianca de 6 anos de idade, sexo feminino, procurou
servico médico devido a mal-formacdo gastrointestinal.
Durante o acompanhamento médico, foi diagnosticada
auséncia parcial de veia cava inferior, alteracdo congénita
rara que envolve a drenagem vascular do segmento inferior
do corpo. Realizados exames de imagem, 0s quais
contribuiram para avaliacéo e descricdo do caso. Mantido
tratamento conservador com anticoagulante oral. Paciente
apresenta boa evolugdo apés longo tempo de
acompanhamento cardiovascular.

Descritores: Veias cavas, anormalidades. Veia cava
inferior, anormalidades. Cardiopatias congénitas, cirurgia.
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Summary

A 6-year-old female child sought medical service due to
a gastrointestinal malformation. During a medical follow-
up a partial absence of the inferior vena cava was diagnosed,
which is a rare congenital alteration, involving the vascular
drainage from the inferior segment of the body. Imaging
exams were performed, which contributed to evaluation and
description of the case. Conservative treatment with an oral
anticoagulant was maintained. The patient presents good
evolution after a long-term cardiovascular follow-up.

Descriptors: Venae cavae, abnormalities. Vena cava,
inferior, abnormalities. Heart Defects, congenital, surgery.
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INTRODUCAO

A auséncia congénita de veia cava inferior (VCI) é uma
rara malformag&o cardiovascular que resulta da atresia do
segmento retro-hepético da veia cava, durante a
embriogénese. Na maioria das vezes, esta associada a
anomalias cardiacas e abdominais. Pacientes sem outras
malformagdes associadas podem ser assintomaticos e o
diagndstico ser um achado em exame de imagem.

O presente trabalho relata um caso de agenesia parcial
de VCI, em paciente cardiologicamente assintomatico, que
procurou servigo médico devido a presenca de malformacéo
gastrointestinal.

RELATO DO CASO

Paciente de 6 anos de idade, sexo feminino, em
acompanhamento no Hospital de Clinicas da Faculdade de
Medicina de Botucatu devido a presenca de anus
imperfurado, com exteriorizagdo intestinal vulvar, sendo
submetida & intervencdo cirtrgica em 1997. Em 2003, foi
detectado sopro sistdlico +/4 em precérdio e a paciente foi
encaminhada para investigacdo cardiol6gica. Ao exame
fisico, a crianca apresentava freqliéncia cardiaca de 92
batimentos por minuto, pressdo arterial sistémica de 110/70
mmHg, sem sinais de insuficiéncia cardiaca. O
ecocardiograma mostrou situs solitus em levocardia, vasos
da base normoposicionados, septo interatrial e
interventricular integros, valvas normais, funcéo sistdlica
e diast6lica do ventriculo esquerdo preservadas e anomalia
cardiovascular ndo definida.

Foi realizada uma angiografia para melhor avaliacéo, a
qual evidenciou auséncia parcial da VVCI e continuacéo da
veia azigos a esquerda, o sangue da porcéo renal e infra-
renal derivando por uma calibrosa colateral para a veia
hemidzigos que, por sua vez, se abre na veia cava superior
esquerda persistente, esta drenando no atrio direito através
do seio coronariano (Figura 1).

Fig. 1 - Angiografia venosa mostra o cateter-guia e seu trajeto
percorrendo a veia hemiazigos e a veia cava superior esquerda
persistente, a qual drena no atrio direito através do seio
coronariano

A tomografia computadorizada de térax e abdome também
revelou agenesia parcial da VCI na porcéo supra-renal e
dilatagdo da veia 4zigos e hemiazigos (Figura 2). O paciente
permanece em acompanhamento médico, apresenta um
seguimento de dez anos e, atualmente, apresenta-se
cardiologicamente oligossintomética.

Fig. 2 - \eia azigos (VA) e veia hemi-azigos (VHA) dilatadas;
veias supra-hepaticas (VSH) e aorta (AO); sistema azigos dilatado
(seta), posicionado a esquerda da aorta, drenando as veias renais

DISCUSSAO

A origem da VCI é um processo complexo que ocorre
entre sexta e oitava semana de gestacdo, o qual coincide
com o desenvolvimento do baco, figado, coracdo e pulméo
[1,2]. Esse processo envolve trés pares de veias primitivas
(veias postero-cardinais, subcardinais e supracardinais),
as quais desenvolvem extensas anastomoses entre si e
depois regridem e atrofiam. AVCI é convertida em unilateral,
posicionada a direita, no sentido caudal para cranial, nos
seus segmentos pos-renal, renal, pré-renal e hepaético.
Quando ocorre de forma incompleta, esse processo pode
resultar em varios tipos de anomalias, como agenesia parcial
ou total de VCI [3]. Nesses casos, ha uma dilatacdo
compensatoria do sistema azigos para auxiliar a drenagem
venosa do segmento inferior do corpo.

Aproximadamente, 90% dos casos de auséncia de parcial
de VCI ocorrem em sua porg¢do supra-hepatica, podendo
estar presente em 0,6% a 2% em associacdo a outras
cardiopatias congénitas e 0,3% a 0,5% em outras anomalias
ndo cardiacas. Os defeitos cardiacos mais comuns incluem
dextrocardia, comunicacdo interatrial e interventricular,
estenose pulmonar ou combinac6es dessas malformacdes.
Pode ocorrer em associacdo com transposicdo de viscera
abdominal, disgenesia pulmonar e poliesplenia [4]. Essas
anomalias ndo estavam presentes em nosso paciente.
Entretanto, o caso relatado apresenta uma outra
malformacdo congeénita intestinal (nus imperfurado), uma
associacdo ainda ndo observada e descrita na literatura.

Quanto a anomalia vascular, a angiografia venosa e
tomografia computadorizada téraco-abdominal foram
exames que ofereceram subsidios importantes para a
compreensdo e diagnostico da doenca em questdo. Os
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exames mostraram auséncia parcial da VVCI e continuagéo
com a veia azigos a esquerda; o sangue da porgao renal e
infra-renal derivando por uma veia colateral dilatada para a
veia hemidzigos que, por sua vez, se abre na veia cava
superior esquerda persistente, esta drenando no atrio direito
através do seio coronariano.

Em adultos, alteragdes congénitas de VCI sdo descritas
como achados radiologicos ou de laparotomias. A veia
azigos dilatada a esquerda pode simular dissecgdo de aorta,
massa mediastinal ou adenopatia paratraqueal na radiografia
de torax.

Pacientes sem outras malformagdes associadas podem
ser assintomaticos, pois 0 sistema venoso colateral
desenvolvido acaba sendo suficiente para drenar o sangue
da metade inferior do corpo para o coracdo. Podem
apresentar sopro cardiaco, o qual se confunde com a
persisténcia de canal arterial devido sua topografia.

O tratamento da auséncia parcial de VCI é conservador.
A importancia de conhecer esta doenga é, principalmente,
evitar intervencgGes cirargicas desnecessarias. Ha
descricOes até de ligaduras inadvertidas de colaterais
venosas, levando a 6bito o paciente [1,6]. Porém,
teoricamente, esta condicdo pode predispor trombose
venosa profunda, pois o retorno do sangue inadequado
através de vasos colaterais aumenta a pressdo nas veias
do membro inferior, favorecendo a estase venosa. Alguns
autores preconizam de terapia anticoagulante nesses
pacientes [3,5]. Nosso paciente faz uso de anticoagulante
via oral, apresenta um seguimento de aproximadamente 10
anos e permanece assintomatico do ponto de vista
cardiovascular.

CONCLUSAO

A auséncia de VVCI pode estar associada a alteracfes
congénitas cardiacas e ndo cardiacas. O presente caso relata

364

auséncia parcial de VCI em paciente portador de &nus
imperfurado, associacdo ainda ndo descrita. E importante
0 conhecimento desta entidade, pois a literatura descreve
ligaduras inadvertidas de veia azigos, o que € letal nesses
pacientes, além disso, muitas vezes, podemos evitar
toracotomias e laparotomias desnecessarias.
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