Sindrome de Kilt: causa infrecuente
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Resumen

La ausencia de la vena cava inferior es una afecciéon
poco comun, descubierta usualmente de forma
casual. Se describe en la literatura actual como un
factor de riesgo poco frecuente de TVP. La presen-
cia de anomalias renales y de la VCI en los estudios
por imagenes junto con trombosis de las extremi-
dades inferiores se conoce colectivamente como
sindrome de Kilt (aunque las anomalias renales
no son excluyentes de dicho sindrome). Presenta-
mos un caso de sindrome de Kilt, diagnosticado
por primera vez a los 32 afios de edad, en contexto
de dolor intensidad 10/10 en miembro inferior iz-
quierdo asociado a edema y asimetria.
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Summary

The absence of the inferior cava vein is a rare con-
dition, usually discovered by chance. It is described
in the current literature as a rare risk factor for
DVT. The presence of renal and ICV abnormali-
ties on imaging studies along with lower extremity
thrombosis is collectively known as Kilt syndrome
(although renal abnormalities are not exclusive of
Kilt syndrome). We present a case of Kilt syndrome,
diagnosed for the first time at 32 years of age, in the
context of pain intensity 10/10 in the left lower limb
associated with edema and asymmetry.
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SINDROME DE KILT: CAUSA INFRECUENTE DE TROMBOSIS ILEOFEMORAL BILATERAL. REPORTE DE CASO

Material y método: Descripcion de un caso clinico
y revision de la literatura.

Caso clinico

Paciente de 32 afios de edad de sexo masculino, sin
antecedentes patologicos de importancia, que refiere
iniciar en el mes de abril del 2024 con dolor inten-
sidad 10/10, edema, eritema e impotencia funcional
del miembro inferior derecho, realizando tinicamente
tratamiento sintomatico con analgésicos tipo AINES.
Por progresion de los sintomas 2 semanas después
con afectacion del miembro contralateral decide con-
sultar a servicio de emergencia de nuestro nosocomio
realizdndose al ingreso ecodoppler venoso bilateral,
constatandose trombosis femoral bilateral.

El examen fisico revela aumento de didmetro y tem-
peratura de ambos miembros inferiores.

Se decide instauracion de tratamiento con enoxapa-
rina a 1 mg/kg cada 12 h, sin presentar mejoria a
las 72 h, con respecto al dolor y edema, por lo que
se decide la realizacién de una angiotomografia de
abdomen y pelvis con contraste, constatandose,
ademds del compromiso profundo de ambas venas
iliacas, la malformacién anatémica de la vena cava
inferior e informandose como agenesia de la misma
(Figura 1y 2).

Al solicitarle al paciente estudios previos, se com-
prueba que en una resonancia de columna por ante-
cedente de hernia de disco ya se informaba la mal-
formacion anatémica.

Figura 1. Tac de abdomen (corte coronal). Ambas venas iliacas dilatadas tortuosas heterogéneas con de-
fecto de relleno post contraste vena cava inferior colapsada, se asocia ademas de tejido celular subcutaneo.
Riflones de forma, tamafio y situacién normales sin alteraciones densitometrias. Hallazgos vinculables a
trombosis de ambas venas iliacas y agenesia de vena cava inferior.

Figura 2. Tac de abdomen (corte axial). Se logra apreciar la malformacion a nivel infrarrenal de la vena
cava inferior con colapso vascular ( flechas blancas )
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Con dichos hallazgos y ante la sospecha de sindro-
me de Kilt, se decide interconsultar con el servicio
de Hemodinamia para evaluacién y tratamiento.

Se realiza posteriormente angiografia, confirmando-
se la agenesia de vena cava inferior infrarrenal con
colapso superior por lo que se decide en un primer
momento la colocacién de un filtro de vena cava re-
trohepatico. Posteriormente, a la semana, se decide
nueva intervencién para infusion de tromboliticos
r'TPA (10 mg de alteplasa en bolo, correspondientes
a 5.800.000 UI) con posterior colocacion de caté-
ter para infusién continua ,90 mg como perfusién
intravenosa a velocidad constante durante 2 horas
hasta una dosis maxima total de 100 mg.

A las 24 h, encontrandose en unidad de coronaria, se
controla APTT y fibrinégeno en rango, por lo que se
inicia bomba de infusién de heparina manteniendo
el APPT en rango terapéutico entre 1.5y 2.5 del va-
lor superior normal.

Presenta franca mejoria clinica y control sintomati-
co, por lo que se decide rotar a enoxaparina y cabal-
gamiento con anticumarinicos.

Actualmente se encuentra en seguimiento ambula-
torio con buena evolucion.

Durante la internacién se realizaron ademas los si-
guientes exdmenes complementarios:

Ecodoppler cardiaco: dentro de parametros norma-
les (para descartar otras malformaciones anatémicas).
Estudios de trombofilia (factor V de Leyden y mu-
tacion protombina G20210A): normales.

JAK?2 - citometria de flujo para HPN: sin hallazgos
patoldgicos.

RNM de columna lumbar (previo a la internacién):
se observa dilatacion de estructura de aspecto vas-
cular venoso epidural en el segmento lumbar bajo,
asociada a multiples imagenes compatibles con va-
sos dilatados e irregulares en la region retroperito-
neal del segmento comprendido entre L4 y L5, con
dilatacion de estructuras venosas en espacios para-
vertebrales. Este hallazgo podria estar relacionado a
congestion y circulacion colateral secundaria a age-
nesia de vena cava inferior.

Discusion

El sindrome de Kilt es extremadamente raro, pre-
sentandose en pacientes de sexo masculino, jovenes,
con TVP ileofemoral bilateral extensa, asociada a
agenesia de vena cava inferior, pudiendo coexistir o
no con malformaciones renales™”.
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Las anomalias de la vena cava inferior en si mismas
son raras y ocurren en aproximadamente en el 0,6
al 2 % de los individuos con cardiopatia estructural
congénita, pero so6lo en el 0,3 al 0,6 % de la pobla-
cion general.

Las anomalias mas comunes de la VCI son la VCI
doble, la VCI del lado izquierdo, la agenesia o ausen-
cia de la VCI y la vena renal izquierda retroadrtica.
En pacientes jovenes con TVP, se estima que existe
una tasa mas alta de anomalias de la VCI que en la
poblacion general, es decir, un 5% en comparacién
con el 0,5% esperado®.

La ausencia de algiin segmento de una VCI madu-
ra a menudo se diagnostica de manera incidental,
mas cominmente durante la evaluaciéon de la TVP
(como en nuestro caso) o en otras imégenes trans-
versales de rutina del abdomen y la pelvis.

Se reconoce que la ausencia de VCI esta asociada
con una TVP idiopatica. La TVP en presencia de
una VCI ausente se presenta con mayor frecuencia
en varones jovenes y, generalmente, en ausencia de
factores desencadenantes.

Las anomalias de la VCI son consecuencia de la
persistencia o regresiéon anormal de las venas em-
briolégicas. La ausencia de toda la VCI es de origen
embriologico, mientras que la ausencia de sélo la
VCI infrarrenal, como en el caso presentado, pro-
bablemente se deba a una trombosis intrauterina o
perinatal®.

En el contexto clinico correcto, las anomalias de la
VCly el sindrome de Kilt deben considerarse en pa-
cientes que presentan TVP bilaterales proximales,
extensas y recurrentes y en aquéllos con insuficien-
cia venosa de aparicion temprana®.

La embriogénesis de la VCI es compleja. La VCI
normal se compone de cuatro segmentos: hepatico,
suprarrenal, renal e infrarrenal. El segmento hepa-
tico deriva de la vena vitelina. La vena subcardinal
derecha se desarrolla en el segmento suprarrenal
mediante la formacién de la anastomosis subcardi-
nal-hepatica. El segmento renal se desarrolla a partir
de las anastomosis suprasubcardinal y postsubcar-
dinal derechas. Se acepta generalmente que el seg-
mento infrarrenal deriva de la vena supracardinal
derecha. En la region toracica, las venas supracardi-
nales dan lugar a las venas acigos y hemidcigos. En
el abdomen, las venas postalinales son reemplaza-
das progresivamente por las venas subcardinales y
supracardinales, pero persisten en la pelvis como las
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venas iliacas comunes®. Algunos autores proponen
que la ausencia de la VCI puede ser el resultado de
una trombosis perinatal o de una trombosis intrau-
terina, con obliteracién y posterior reabsorcion®.
Sin un desarrollo normal de la VCI infrarrenal, las
venas iliofemorales drenan en las venas acigos y he-
midcigos a través de colaterales paravertebrales an-
teriores. Como todos los vasos colaterales son mu-
cho mas pequefos en calibre con respecto a la VCI
normal, es comprensible que dichas vias colaterales
puedan conducir a estasis venosa crénica y trombo-
sis de la extremidad inferior®.

La agenesia de la VCI infrarrenal es una anomalia
rara.

Los pacientes con agenesia de la VCI pueden pre-
sentar un cuadro clinico variado. Algunos pueden
ser asintomaticos y la ausencia de la VCI se en-
cuentra como un hallazgo incidental; otros pueden

presentarse con trombosis venosa y sus consecuen-
cias, como en nuestro caso®.

No ha habido un consenso claro en la literatura so-
bre el manejo de los pacientes con agenesia de la
VCI y trombosis venosa. La mayoria de los pacien-
tes descritos han sido tratados con anticoagulacién y
medias elasticas. Pocos han requerido intervencion
quirdrgica para el alivio de los sintomas. La dura-
cion del tratamiento con anticoagulaciéon tampoco
ha sido bien descrita en la literatura. A diferencia
de los factores de riesgo adquiridos, que pueden ser
corregibles, los pacientes con el factor de riesgo de
ausencia de VCI infrarrenal pueden tener un riesgo
de tromboembolia de por vida. Se necesitan mas es-
tudios de seguimiento de estos pacientes para deter-
minar la recurrencia de los sintomas, la duracion del
tratamiento, las opciones alternativas de tratamiento
y el prondstico™.
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