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RESUMO

ABSTRACT

Agenesia da veia cava inferior é uma malformagao rara. Sua
causa mais comum ¢é a disgenesia durante a embriogénese,
mas também pode estar relacionada a trombose intrauterina
ou perinatal. Normalmente é assintomatica, em associagao,
ou ndo, com outras malformagdes congénitas, e pode cursar
com maior risco de insuficiéncia venosa cronica e trombose
venosa profunda, especialmente em jovens. Seu diagndstico
frequentemente é acidental, durante cirurgias abdominais ou
procedimentos radiolégicos. Relatamos cinco casos de age-
nesia da veia cava inferior detectada durante procedimentos
eletrofisiolégicos.

DESCRITORES: Eletrofisiologia. Anormalidades cardiovasculares.
Veia cava inferior.

Agenesis of the Inferior Vena Cava

Agenesis of the inferior vena cava is a rare malformation. Its most
common cause is dysgenesis during embryogenesis, but it may
also be related to intrauterine or perinatal thrombosis. It is
usually asymptomatic, associated or not with other congenital
malformations and may be related to increased risk of chronic
venous insufficiency and deep vein thrombosis, especially in
young individuals. Diagnosis is often incidental, during ab-
dominal surgery or radiological procedures. We reported five
cases of agenesis of the inferior vena cava detected during
electrophysiological procedures.

DESCRIPTORS: Electrophysiology. Cardiovascular abnormalities.
Vena cava, inferior.

studo eletrofisiolégico é um exame invasivo utilizado

para diagnosticar distdrbios do ritmo e condugao

cardiaca. Pode ser utilizado para mensuracdo dos
intervalos de conducao atrioventricular, esclarecimento
dos mecanismos arritmogénicos e teste de eficacia de
agentes antiarritmicos. Atualmente, também é utilizado
para localizagdo e mapeamento detalhado dos circuitos
reentrantes e focos ectopicos, para posterior tratamento
com ablagdo por cateter. Assim, tem finalidade diag-
nostica, terapéutica e prognostica.

Usualmente, o acesso ao coragao é feito por meio
de pungao venosa, femoral ou subclavia, para coloca-
¢do de cateteres no interior das cavidades cardiacas.

No entanto, em aproximadamente 0,5% da populagao,
pode ocorrer agenesia da veia cava inferior, as vezes
desconhecida pelo paciente, por ser, em geral, assin-
tomatica.! Durante procedimentos eletrofisiologicos,
a dificuldade de progressao dos cateteres em direcao
cefalica levanta a suspeita dessa anomalia, sendo entao
indicadas manobras para confirmar sua presenca.

Neste artigo, relatamos cinco casos de pacientes
que chegaram ao Laboratério de Eletrofisiologia do
Instituto de Cardiologia do Rio Grande do Sul para
realizacdo de ablacdo e/ou estudo eletrofisiolégico,
durante os quais foi diagnosticada agenesia da veia
cava inferior.
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RELATO DOS CASOS

Caso 1

Paciente do sexo masculino, 60 anos de idade,
com antecedente de acidente vascular cerebral isqué-
mico em 2005 e infarto agudo do miocéardio em 2007,
revascularizagdo miocardica prévia e fungdo ventricular
normal. Em fevereiro de 2010, o paciente foi internado
para investigacdo de quadro de sincope nao relacio-
nada ao esfor¢co, sem sintomas premonitérios, sendo
submetido a estudo eletrofisiol6gico com pungdo venosa
femoral direita. Durante introducdo do cateter, notou-
-se dificuldade de progressao em direcao cefélica. Foi
realizada venografia (Figura 1), que evidenciou agenesia
da veia cava inferior, dilatacdo da veia hemiazigos,
com drenagem no tronco venoso comum, veia cava
superior e, posteriormente, atrio direito (Figura 2). Apos
a venografia, foi realizado estudo eletrofisiolégico com
protocolo de estimulagdo (Figura 3), que evidenciou
funcdo sinusal normal e conducao tanto atrioventricular
como intraventricular normal.

Caso 2

Paciente do sexo feminino, 12 anos de idade, com
tetralogia de Fallot corrigida (shunt sistémico-pulmonar
realizado em 2000), portadora de marca-passo definitivo
por disfuncdo do n6 sinusal (implante em 2000). Em
marco de 2012, a paciente foi internada para estudo

Figura 1 - Angiografia demonstrando agenesia da veia cava inferior (seta
branca), com progressdo de cateter por veia hemiazigos (seta preta).
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eletrofisiolégico para estratificacdo de morte sabita. Foi
realizada puncdo venosa femoral direita. Por meio de
fluoroscopia, foi tentada a cateterizacdo das camaras
direitas, sem sucesso. Foi colocado um cateter pigtail e
realizada venografia, que demonstrou auséncia da veia
cava inferior e drenagem venosa pela veia hemiazigos
até a veia cava superior. Nao foi realizada estimula-
¢ao ventricular em decorréncia da impossibilidade de
posicionar os cateteres.

Caso 3

Paciente do sexo feminino, 21 anos de idade,
encaminhada para a realizagdo de estudo eletrofisio-
l6gico, em abril de 2012, para avaliagcdo de episodios
de taquicardia frequentes. A paciente apresentava
histéria de sincope e cardiopatia congénita complexa
corrigida ha 19 anos (dupla via de saida de ventriculo
direito, estenose pulmonar, comunicagdo interatrial), e
era portadora de marca-passo definitivo (implante em
2004). Durante o exame, foi realizada puncao de veia
femoral direita e tentativa de cateterizacdo de camaras
direitas com insercdo de um eletrocateter multipolar,
mas ndo houve sucesso em decorréncia da agenesia da
veia cava inferior. Foi realizada estimulacao ventricular
programada com marca-passo, que indicou ritmo de
base sinusal e bloqueio atrioventricular total, e nao
induziu taquicardia ventricular sustentada.

Figura 2 - Esquema gréafico demonstrando dilatagao da veia hemiazigos
com drenagem no tronco venoso comum, veia cava superior e, pos-
teriormente, atrio direito.
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Figura 3 - Posicionamento dos cateteres diagnésticos em atrio direito
(seta preta) e regiao do feixe de His (seta branca).

Caso 4

Paciente do sexo feminino, 40 anos de idade, en-
caminhada para estudo eletrofisiolégico e ablacao. Foi
realizada puncdo da veia femoral direita para insercdo
dos cateteres. Houve dificuldade de progressao dos
cateteres em direcdo cefalica. Foi realizada angiografia
do sistema venoso, que evidenciou curso anémalo da
drenagem venosa da metade inferior do corpo, dire-
cionada para a veia cava superior. Os cateteres foram
entdo inseridos na cavidade cardiaca pela veia cava
superior, sendo posicionados, inicialmente, em éatrio
direito baixo, seio coronério e regido do feixe de His.
A extraestimulacao atrial demonstrou dupla condugao
nodal atrioventricular e induziu, de maneira reprodu-
tivel, episédios de taquicardia supraventricular com
ativacdo atrial retrégrada concéntrica. A ablagcao de
via lenta nodal foi realizada com sucesso. Porém, no
pés-operatério, ocorreu trombose venosa profunda e
embolia pulmonar de pequena extensdo, sem sintomas
associados. Foi iniciada anticoagulacdo e a paciente
apresentou boa evolugao.

Caso 5

Paciente do sexo feminino, 62 anos de idade, en-
caminhada para estudo eletrofisiolégico e ablacao por
queixa de palpitacdes taquicéardicas. Trés eletrocateteres
diagnoésticos foram introduzidos nas camaras direitas;
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porém, durante manipulacdo dos mesmos, ficou evi-
denciada a presenca de drenagem andémala da metade
inferior do corpo para a veia cava superior. Durante o
exame, foi diagnosticado feixe acessorio postero-septal,
com ablacdo do feixe com sucesso.

DISCUSSAO

O desenvolvimento do sistema venoso durante a
embriogénese é um processo complexo, durante o qual
um processo de desenvolvimento, regressao e anastomose
de trés pares de veias (cardinal posterior, subcardinal
e supracardinal) formam a veia cava inferior.?® Se as
estruturas originalmente emparelhadas nio se unirem
entre a sexta e a oitava semanas de gestacdo, podem
ocorrer malformagdes, tais como veia cava inferior
dupla, agenesia da veia cava inferior, interrupgdo de
um determinado segmento (infra-hepatico, pré-renal,
renal ou infra-renal), entre outras.>* Malformacoes da
veia cava inferior estdo presentes em 0,07% a 8,7%
da populagdo’®, podendo ser assintomaticas ou asso-
ciadas a sintomas inespecificos. Contudo, podem estar
associadas a maior risco de trombose venosa profunda,
estando presente em 5% dos casos de trombose venosa
profunda em jovens.®

A agenesia (também chamada atresia ou aplasia)
da veia cava inferior € uma malformacao rara, que esta
presente em 0,005% a 1% da populagdo. Sua causa
mais comum é a disgenesia durante a embriogénese
(por ocorréncia simultanea de defeito no sistema ve-
noso dos trés segmentos embrionarios), porém pode
ocorrer também por trombose intrauterina ou perinatal
(sem anormalidades embriolégicas).® Frequentemente,
o diagndstico é acidental, ocorrendo durante cirurgias
abdominais ou procedimentos radiol6gicos®, em que o
paciente ndo apresenta sintomas; nesses casos, ha o
desenvolvimento de circulagdo colateral a partir dos
sistemas lombar, azigos e hemiazigos, que compensam
a funcdo da veia cava inferior malformada.” Em caso
de insuficiéncia de rede venosa colateral, porém, a
lentiddo do fluxo dos membros inferiores e da pelve
leva a estase venosa e maior propensdo a tromboses.?
Assim, pode ocorrer insuficiéncia venosa cronica ou
trombose venosa profunda (especialmente nas veias
iliaca e femoral), com maior taxa de recorréncia de
trombose nesses pacientes. Além disso, podem estar
presentes comorbidades, como anomalias esplénicas,
malrotagao intestinal, disgenesia pulmonar, agene-
sia renal, dextrocardia ou outras doencas cardiacas
congénitas.” Entre os nossos pacientes, dois casos
apresentavam outras cardiopatias congénitas e um
evoluiu com trombose venosa profunda seguido de
tromboembolismo pulmonar.

Deve-se suspeitar de agenesia da veia cava inferior
quando pacientes jovens (de até 30 anos) apresentam
trombose venosa profunda idiopatica, especialmente
em veias iliacas e de forma bilateral, sem fatores de
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risco (como estados de hipercoagulabilidade).? £ im-
portante, porém, lembrar que, na auséncia de outras
anomalias, a agenesia pode se apresentar de forma
assintomatica, por desenvolvimento do sistema venoso
colateral.” Em caso de suspeita, exames de imagem
devem ser realizados. Os melhores métodos de ima-
gem para diagnosticar anomalias da veia cava inferior
sdo a angiografia por tomografia computadorizada e a
angiografia por ressonancia nuclear magnética, sendo
considerado dificil o diagndstico de anomalias da veia
cava inferior somente por meio da ultrassonografia.'?> O
tratamento deve focar em prevencao de complicagoes,
especialmente a trombose. Para isso, alguns autores
preconizam o uso de anticoagulantes.” Deve-se, tam-
bém, orientar o paciente a evitar outros fatores de risco
para a trombose, como o uso de anticoncepcao oral e
longos periodos de imobilizagdo, além de intervengoes
cirdrgicas desnecessarias.”

Pacientes com indicacdo de estudo eletrofisio-
l6gico ou ablagdo podem chegar ao laboratério
de eletrofisiologia sem um diagnéstico prévio de
agenesia da veia cava inferior. Assim, o médico ele-
trofisiologista deve ter em mente a possibilidade
de ocorréncia dessas alteragbes morfolégicas, para
evitar complicacdes inadvertidas do acesso vascular
e manipulacdo dos cateteres. Para tanto, outras vias
(veias subclavias) podem ser utilizadas para acesso
ao sistema venoso.
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