Dermatologfa Argentina Vol. 28 N° 1 Enero-marzo de 2022: 37-39 ISSN 1515-8411 (impresa) ISSN 1669-1636 (en linea)

CASOS CLINICOS

Ulceras venosas secundarias a agenesia de la vena
cava inferior infrarrenal y deficiencia de proteina S

Venous ulcers due to infrarenal inferior vena cava agenesis and protein S

deficiency

Ana Campastri', Cindy Paula Frare?, Veronica Vallejo®, Monica Jorge* y Rubén Eduardo Spiner®

RESUMEN

La agenesia de la vena cava inferior infrarrenal es una malformacion
infrecuente. Habitualmente es un hallazgo imagenoldgico, aunque
puede manifestarse con disnea, falla cardiaca, trombosis o dlceras.

La asociacion de agenesia de la vena cava inferior con una trombofilia
es extremadamente infrecuente. Es probable que exista una relacion
causal entre ambas entidades, que excede la mera coexistencia. Se pre-

ABSTRACT

Infrarenal inferior vena cava agenesis is a rare malformation. Although it
is typically spotted through image findings, it may also manifest itself in
dyspnea, cardiac failure, thrombosis, or ulcers.

Connecting inferior vena cava agenesis with thrombophilia is extremely
infrequent. There may be some causal relationship between both entities,
which goes beyond mere coexistence. We present a patient with ulcers
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senta el caso de un paciente con Ulceras debido a agenesia de la vena
cava inferior infrarrenal y deficiencia de proteina S, que evoluciond fa-
vorablemente con curaciones avanzadas y elastocompresion.
Palabras clave: vena cava inferior, agenesia, tlceras venosas, defi-
ciencia de proteina S, trombofilia.
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due to infrarenal inferior vena cava agenesis and protein S deficiency,
showing favorable recovery with advanced wound healing and elastic
compression treatment.
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CASO CLINICO

Un paciente de 29 afios consulté por edema, sen-
sacion de pesadez y tlceras en el tercio inferior de los
miembros inferiores desde los 10 afios. En el examen
fisico se observé angiodermitis ocre purpurica pigmen-
tada, sobre la cual se asentaban tlceras con fondo gra-
nulante, exudativas, de bordes geogrificos (Foto 1). En

la pierna izquierda presentaba dos tlceras: una en la cara
interna, de 6 x 4 cm, y otra supramaleolar externa, de
1,5 x 1,5 cm. En la cara interna de la pierna derecha
se constaté una ulcera de 6 x 5 cm. En el abdomen se
evidencid circulacién colateral venosa cava-cava.

Como diagndsticos presuntivos se plantearon mal-
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formaciones venosas, crioglobulinemia, y trombofilias
adquiridas y hereditarias. Se solicitaron anticuerpos
para sindrome antifosfolipidico, mutacién del factor
V de Leiden, determinacién de antitrombina III, ho-
mocisteina, proteina S, proteina C y crioglobulinas. El
valor de la proteina S libre fue el dnico alterado (23%,
rango normal 60-100%). El estudio histopatoldgico
de las tlceras mostré una epidermis con hiperplasia
irregular, paraqueratosis confluente, depésitos de fibri-
nay espongiosis. En la dermis, vasos de tamano peque-
fio que adoptaban un patrén lobulillar, extravasacién
eritrocitaria, discreto infilerado mononuclear, depésito
de hemosiderina y fibrosis.

o 1

FOTO 3: Cierre de las Glceras al cabo de 4 meses.

La ecograffa Doppler de ambos miembros infe-
riores informé insuficiencia venosa severa superficial
y profunda, sin signos de trombosis, y la resonancia
magnética descarté el compromiso 6seo. Se solicitd
una angiotomografia de abdomen y pelvis con contras-
te, que mostr6 agenesia de la vena cava inferior infra-
rrenal, desembocadura de las venas ilfacas en las venas
vertebrales y circulacién colateral en el tejido celular
subcutdneo abdominopélvico (Foto 2). En el ecocar-
diograma se objetivaron flujos venosos continuos de
trayectoria tortuosa, sin oscilaciones, representativos
de las variaciones de presién de la auricula derecha.
Con estos resultados, se arribé al diagnéstico de age-
nesia de la vena cava inferior infrarrenal y deficiencia
congénita de proteina S, al haber descartado las causas
de deficiencia adquirida. Se realizaron curaciones con
alginato de calcio, desbridamiento cortante y elasto-
compresion. Se obtuvo la resolucién total de las tlceras
al cabo de 4 meses (Foto 3).

FOTO 2: Tomografia computada. Se evidencia la ausencia de la vena cava
inferior a la izquierda de la aorta (flecha roja), asociada a vasos dilatados y
tortuosos (circulacion colateral) en el tejido celular subcuténeo (flecha rosa).

DISCUSION

La agenesia de la vena cava inferior (AVCI) infra-
rrenal es una anomalfa infrecuente. Puede ser asin-
tomdtica o presentar trombosis venosa profunda, o
signos y sintomas de insuficiencia venosa crénica'. La
prevalencia varia entre 0,0005% y 1%, y la ausencia
del segmento infrarrenal es atin mds inusual®’. Puede
asociarse a situs inversus, poliesplenia, asplenia y mal-
formaciones renales*>. Existen controversias en cuan-
to a su origen. Se ha propuesto que puede ser congé-
nita, por defectos en el desarrollo, o adquirida debido
a trombosis intrauterina o perinatal®.

En los primeros afios de vida suele manifestarse
con cianosis, falla cardiaca, hipertensién, disnea y re-
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traso del crecimiento. Cuando el inicio sintomdtico se
produce a una edad mds tardia, se caracteriza por ede-
ma, pesadez o tlceras venosas recurrentes. Sin embar-
go, la presentacién mds comin es asintomdtica y suele
ser un hallazgo imagenolégico™.

La deficiencia de proteina S puede ser hereditaria,
autosémica dominante o adquirida, en el contexto de
coagulacién intravascular diseminada, o de enferme-
dad renal o hepdtica, entre otras. Puede manifestarse
con necrosis cutdnea, vasculopatia livedoide y tlceras’.
La fisiopatogenia de las trombofilias en el desarrollo de
las dlceras crénicas atin no estd clara. Pueden predis-
poner a partir de eventos tromboembdlicos macrovas-
culares o por microtrombos en las vénulas o pequefias
arterias®. Es probable que la disminucién de los niveles
séricos de proteina S haya contribuido, como cofactor,
al desarrollo de las Glceras en presencia de una insufi-
ciencia venosa severa.

En cuanto a las tlceras secundarias a AVCI, la te-
rapia compresiva es el pilar del tratamiento. En los ca-
sos refractarios al manejo local, el fypass venovenoso
es una alternativa terapéutica’. Cuando el tratamien-
to quirdrgico no estd indicado, como en el paciente
estudiado, se recomienda el tratamiento conservador
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con curaciones locales®. No hay recomendaciones de-
finidas respecto de la anticoagulacién en los pacientes
con AVCI que no sufrieron eventos trombéticos®. Jun-
to con el Servicio de Hematologia, se consensué no
iniciar tratamiento anticoagulante, ya que el paciente
no presenté episodios trombdéticos y evolucioné favo-
rablemente con el tratamiento instaurado.

Se realizé una revision bibliogréfica internacional y
se encontr6 un caso de duplicacién de AVCI asociada
a deficiencia de proteina S, pero este es el primer caso
observado de asociacién entre AVCI y deficiencia de
proteina §. Sin embargo, se describieron pacientes con
otras trombofilias asociadas a AVCI, lo que supone la
probabilidad de una relacién causal entre ambas entida-
des. Se cree que la trombofilia podria predisponer a la
trombosis prenatal o perinatal, y asi provocar la AVCI"™.

Como conclusién, destacamos la infrecuencia de
ambas patologias concomitantes como causa de las l-
ceras. Enfatizamos la posible relacidn causal entre estas
entidades. Recordamos la importancia del estudio de
las malformaciones venosas congénitas y la valoracién
hematolégica en los pacientes jévenes con tlceras créni-
cas, ya que con un diagndstico precoz y un tratamiento
oportuno es posible evitar las complicaciones futuras.
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