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Malformation

O sistema venoso superficial e profundo é responséavel pela condugdo do sangue dos
capilares para o coragdo, e é constituido por veias e vénulas. Ha dois circuitos que se
integram: a circulacdo pulmonar e a circula¢do sistémica. E nesta ultima, duas grandes
veias desembocam no atrio direito: a veia cava superior e a veia cava inferior. A forma-
¢do embrioldgica do sistema venoso retroperitoneal comega na sexta semana de gesta-
¢do e é finalizada na décima semana. Portanto, as malformacdes nestas veias sdo passi-
velmente explicadas por alteragdes que ocorrem neste periodo. A persisténcia da veia
cava superior esquerda representa a mais comum malformac¢do congénita do sistema
venoso na populagio em geral. E descrita a relagio entre malformagdes do sistema
venoso e a ocorréncia de tromboembolismo venoso (TEV), como a trombose venosa
profunda (TVP) e embolia pulmonar (EP). Este estudo relata o caso de uma paciente
portadora de malformacdo de veia cava superior, que desenvolveu quadro de TEV de
repeticdo, mesmo em vigéncia de anticoagulacdo e havendo necessidade de implante de
filtro de veia cava. Como as anomalias no sistema venoso sdo raras e niao apresentam
achados clinicos exuberantes, o diagnoéstico é feito tardiamente, apenas quando as com-
plicacdes se manifestam.

ABSTRACT

The venous system, which is composed of veins and venules, is responsible for conduct-
ing blood from the capillaries to the heart. There are two circuits that integrate the
pulmonary circulation and the systemic circulation. In this latter, two large veins flow
into the right atrium: vena cava superior and vena cava inferior. The embryological
formation of the retroperitoneal venous system begins at the sixth week of gestation and
is completed in the tenth week. Therefore, malformations in these veins are possibly
explained by changes during this period. Persistence of the Superior Left Cava Vein
represents the most common congenital malformation of the venous system in the gen-
eral population. The relationship between malformations of the venous system and the
occurrence of thromboembolic events such as Deep Vein Thrombosis is described. This
study aims to report a case of a patient with Superior Cava Vein malformation, recurrent
thromboembolic events (deep vein thrombosis and pulmonary thromboembolism), even
in the presence of anticoagulation, and requiring the placement of vena cava filter. The
anomalies in the venous system are rare and do not present exuberant clinical findings,
the diagnosis is made late, only when the complications present themselves. Besides,
therapy is based on avoiding such complications.
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Introducao

Os sistemas venosos superficial e profundo sdo
responsaveis por conduzir o sangue dos capilares em
dire¢do ao coragdo, e sdo constituidos por veias e vénulas.
O circuito que termina no atrio esquerdo, através das
quatro veias pulmonares trazendo sangue arterial oriun-
do dos pulmdes, é chamado pequena circulagdo, ou circu-
lacdo pulmonar. Ja o circuito que termina no atrio direito
através das veias cavas inferior e superior, e do seio coro-
nario retornando com sangue venoso chama-se de grande
circulacdo ou circulagdo sistémica.l

A veia cava superior (VCS) mede em média 7,5 cm
de comprimento e 2,0 cm de didmetro, e origina-se dos
dois troncos braquiocefalicos. Ja a veia cava inferior (VCI)
é a maior veia do corpo, com diametro de cerca de 3,5 cm
e é formada pela juncdo das duas veias iliacas comuns que
recolhem sangue da regido pélvica e dos membros inferi-
ores, e segue seu trajeto ao lado da aorta abdominal.!

A formagao embriolégica do sistema venoso retro-
peritoneal comeca na sexta e é completada na décima
semana de gestacdo. O sistema venoso é derivado da
modificacdo de trés conjuntos paralelos de veias: supra-
cardinal, subcardinal e as veias cardinais posteriores. Os
unicos derivados adultos das veias cardinais posteriores
sdo a raiz da veia 4zigos, a bifurcagio hepatica e as veias
iliacas.? Portanto, malformacgdes nestas veias sdo passi-
velmente explicadas por alteragdes durante esse periodo.

A persisténcia da veia cava superior esquerda
(PVCSE) representa a mais comum malformag¢ido congé-
nita do sistema venoso, ocorrendo em cerca de 0,3 a
0,5% da populagdo.?#* Entretanto, como se trata de uma
variagdo anatémica assintomdtica, estes numeros po-
dem estar subestimados. Esse indice se eleva para
12,0% quando se trata de pacientes portadores de uma
malformagao cardiaca, como defeito do septo atrial e/ou
ventricular, coarctacdo da aorta, transposicdo dos gran-
des vasos, tetralogia de Fallot, e até mesmo malforma-
cOes extracardiacas, como a atresia de esofago.> Shinet
et al, em um estudo retrospectivo populacional com
2.488 pacientes, chegaram a um total de 20,9% de ano-
malias congénitas de VCI de diversos tipos, revelando
alta incidéncia destas malformagdes.3

Kroblichet et al, em estudo retrospectivo, encon-
traram casos de associa¢do entre PVCSE e atresia de
esofago, corroborando ainda mais com a ligagdo entre as
malformagdes do sistema venoso e outras malforma-
¢oes, cardiacas ou extracardiacas.* Além disso, é descrita
também a relagdo entre malformacgdes do sistema veno-
so e a ocorréncia de tromboembolismo venoso (TEV).
Recentemente, a maior utilizacdo de angiotomografia
computadorizada (ATC) e angiorressondncia nuclear
magnética tem identificado com mais frequéncia mal-
formacgdes da VCI associadas a TVP de membros inferio-
res. Alguns estudos relatam a presenca de algum tipo de
anomalia da VCI em aproximadamente 5,0% dos casos
de TVP em jovens, sugerindo essa condi¢do como novo
fator de risco para o TEV.®

O conhecimento das malformagdes do sistema ve-
noso também se da devido ao fato de que em muitas oca-
sides ha a necessidade de acesso venoso central, utilizan-
do-se a VCS para este fim. Uma malformacdo desse vaso
pode levar a complica¢des no procedimento ou até mes-

N

mo a impossibilidade de realizacdo do mesmo.” Outro
ponto importante seria a possibilidade de dificultar o
implante de filtro de VCI ou planejamento de cirurgias
intra-abdominais e intrapélvicas.®

O objetivo deste trabalho foi descrever um caso ra-
ro de uma paciente portadora de malformaciao de VCS
associadas a malformacgdo de segmento cavo-iliaco, que
cursou com TEV de repeticdo, apesar da anticoagulacgio.

Trabalho aprovado pelo CEP da institui¢do sob pa-
recer numero 1.855.142.22.

Descricido do caso

Paciente do sexo feminino, 34 anos, branca, casa-
da, foi admitida pela equipe de cirurgia vascular de um
Hospital Escola apds queixar-se de dor intensa e edema
em membro inferior direito (MID) com evolucdo de um
dia. Referiu ainda o uso de anticoncepcional oral e ne-
gou outros sintomas. Ao exame fisico, apresentava ede-
ma assimétrico e pulsos ndo palpaveis de membros
inferiores. Na ocasido, foi realizado eco Doppler colorido
venoso profundo de MID, que evidenciou trombo in-
compressivel de aspecto agudo em veias femoral co-
mum, femoral e poplitea, com extensdo cranial para veia
iliaca externa. Foi iniciado tratamento inicial com
enoxaparina sodica 80 mg, por via subcutanea, de 12 em
12 horas. Ap6s melhora clinica no quarto dia de interna-
¢do, continuou tratamento ambulatorial com dabigatra-
na 150 mg, via oral, de 12 em 12 horas.

Apbs duas semanas, a paciente deu entrada em um
pronto atendimento com quadro de taquicardia sinusal
associado a instabilidade hemodindmica, revertida com
amiodarona e suporte clinico basico. Foi submetida a ATC
de térax (Figura 1), que evidenciou trombos de aspecto
recente em artérias pulmonares, VCS dupla e bronquios
acessorios bilaterais originando-se diretamente da tra-
queia supracarinal, suprindo os lobos superiores. Feito o
diagndstico de tromboembolismo pulmonar (TEP), foi
reiniciada enoxaparina sddica 80 mg, por via subcutanea,
de 12 em 12 horas e cloridrato de propafenona 300 mg,
12 em 12 horas. Apresentou boa evolugio clinica, rece-
bendo alta da Unidade de Terapia Instensiva em quatro
dias e alta hospitalar em cinco dias.

Solicitada nova ATC de VCI e veias iliacas (Figura
2). 0 exame evidenciou falhas de enchimento endolumi-
nais parciais excéntricas na VCI infra-hepatica compativel
com trombose parcial, veia iliaca externa direita de cali-
bre reduzido (cerca de 0,4 x 0,5 cm) de dificil avaliagao,
veias gonadais tortuosas, a esquerda drenando para veia
hemiazigo e a direita para VCI, auséncia de sinais de com-
pressdo extrinseca sobre a veia renal esquerda ou sobre
as veias iliacas e rins ectdpicos bilaterais, com a drena-
gem das veias renais para as veias iliacas comuns.

Devido ao fato de a paciente apresentar TEV mes-
mo em vigéncia de anticoagulacdo adequada, optou-se
pelo implante de filtro de VCI. O acesso foi realizado em
veia jugular interna direita, pela técnica de Seldinger,
ecoguiada, sob anestesia local. Foi implantado o filtro de
veia cava Greenfield® (Boston Scientific, Marlborough, MA)
em posicdo infra-renal. Durante o implante do filtro,
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Figura 1. Angiotomografia multicanais de térax evidenciando (A e B) falhas de enchimento parciais em artérias pulmonares (ramos
interlobares) e (C) VCS esquerda.

observou-se veia cava inferior pérvia, de calibre e locali- A paciente recebeu alta hospitalar no mesmo dia
za¢do normais, paredes irregulares e afiladas, com pre- depois de avaliada clinicamente, sem instabilidade hemo-
senc¢a de trombos murais ocupando parcialmente sua luz dindmica, sem queixas e ferida operatéria cervical sem
em segmento infra-renal (Figura 3). sangramento ativo. Manteve acompanhamento ambulato-
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Figura 2. Angiotomografia multicanais com contraste em fase venosa evidenciando trombos intraluminais em VCI aderidos parcialmente
ao limen no corte axial (A) e sagital (B).
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Figura 3. A, cavografia inferior através de acesso transjugular direito, evidenciando trombos parcialmente obstrutivos (setas). B, filtro de

veia cava inferior Greenfield implantado em situagdo infra-renal (seta).

rial com manuten¢do do anticoagulante oral (dabigatra-
na) e uso de meia-eldstica de compressao graduada.

Discussao

As anormalidades anatomicas do sistema venoso
tém baixa incidéncia na populagio em geral.® Porém,
quando presentes, podem ter repercussao clinica. O diag-
noéstico é dificil e envolve investigacdo profunda e deta-
lhada de cada caso. O exame fisico fornece alguns dados;
porém, € insuficiente para detectar a verdadeira extensao
da lesdo e estruturas envolvidas. No caso relatado, foi
solicitado exame de ATC de térax e VCI a fim de explorar
melhor as condi¢des anitomo-clinicas da paciente em
questdo. Na ATC de torax e de VCI, foram evidenciados
VCS dupla, bronquios acessdrios bilaterais e rins tépicos.
Tais anomalias anatdmicas diferem da literatura por nio
fazerem parte do grupo de malformacdes venosas congé-
nitas mais frequentes, como a persisténcia de VCS es-
querda e anomalias de VCI.

E descrita relagdo entre malformacdes do sistema
venoso e ocorréncia de fendmenos tromboembdlicos,
como TVP e TEP,® fendmenos estes que foram evidencia-
dos e diagnosticados no relato em questao.

Portanto, em pacientes com TEP agudo, na presen-
¢a de contraindica¢cdo ou de complica¢do relacionada ao

uso de anticoagulantes, é indicado o uso de filtro de
VCL.210 Este pode também ser usado em recidivas de TEP
em vigéncia de anticoagulacdo adequada, assim como em
TEP macica e em casos cirurgicos de embolectomia.lt
Mais recentemente, a indicacdo de uso de filtros de veia
cava, sobretudo os removiveis, tem sido expandida para
pacientes acometidos por TVP proximal com alto risco
temporario para TEP.12

Devido a recorréncia de TEV em vigéncia de an-
ticoagulacdo adequada na paciente em questdo, optou-
se pelo implante de filtro de VCI definitivo com a fina-
lidade de profilaxia secundaria de EP. Além disto, a
paciente é portadora de uma malformagdo vascular
que favorece a recidiva do TEV. Mais recentemente,
devido ao aumento de prevaléncia de trombos origina-
rios das extremidades superiores, os filtros também
tém sido implantados na VCS.13

Conclusio

Embora seja rara, a ocorréncia de malformacdes
anatémicas no sistema venoso (sendo a persisténcia de
VCS esquerda a mais frequente) pode favorecer o apare-
cimento do TVP e/ou EP. O diagnéstico precoce nem
sempre é possivel, devido ao fato de serem usualmente
assintomaticas até a manifestagdo do TEV. Assim sendo,
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os pacientes portadores de anomalias congénitas venosas
quando diagnosticados podem necessitar de acompa-
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