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UN CASO CLINICO.

INTRODUZIONE

Nel numero precedente di questa Collana di
Aggiornamenti, il nostro gruppo di studio aveva
descritto un caso di agenesia della vena cava in-
feriore associata a trombofilia tipo MTHFR+, a
ridotta omocisteinemia e plasminogenemia, au-
mento del fattore VIII C e presenza di mutazione
Leiden.
Segnaliamo ora un secondo caso nel quale I'age-
nesia della vena cava e associata ad una diversa
predisposizione trombofilica.

CASISTICA

Presentiamo il caso di un giovane di 16 anni
con agenesia della cava inferiore, trombosi veno-
sa profonda dell’arto inferiore destro ed ipoplasia
renale sinistra.
Giunge alla nostra osservazione in Pronto Soccor-
so riferendo turgore ingravescente dell’arto infe-
riore destro dopo un trauma contusivo-distrattivo
alla coscia destra (mentre era in elevazione du-
rante una partita di pallavolo aveva riportato una
contusione alla coscia). Dall’lanamnesi non si
evincono dati rilevanti in quanto il paziente non
aveva malattie pregresse degne di nota, né aller-
gie a farmaci, e non era stato mai sottoposto ad
interventi chirurgici. Aveva condotto una vita re-
golare, praticando sport a livello non agonistico
(pallavolo, calcio, sci). In famiglia non vi sono
affezioni degne di nota. Ha un fratello gemello in
apparente buona salute.
All’esame obiettivo il paziente si presenta in con-
dizioni generali buone. La cute é calda ed asciut-
ta. All'auscultazione del torace non si apprezzano
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rumori patologici. La pressione arteriosa € 120/80stante tratto addominale si osservano multiple
mmHg (bilaterale). La frequenza cardiaca é di 95strutture vascolari di aspetto tortuoso ed ectasico
b/m. | toni cardiaci sono netti con pause libere. da riferire a circoli collaterali. In particolare si
La SpO2 é 95%. L'addome & molle, trattabile, evidenzia struttura vascolare venosa ectasica e
non dolente né dolorabile su tutto I'ambito. La tortuosa che dallo spazio iliaco destro si porta
peristalsi & valida. Non si apprezzano tumefazioniverso l'alto circondando in parte il rene destro e
pulsanti addominali. | polsi periferici sono validi confluendo con gli altri circoli collaterali. Ectasia
e simmetrici. Non si apprezzano focalita neurolo- delle vene iliache profonde, dei plessi venosi
giche. Non vi sono segni di meningismo. Si ap- lombari, delle vene azygos ed emiazygos. Le ve-
prezza turgore dell’arto inferiore destro con cute ne iliache esterne bilateralmente si visualizzano
arrossata, dolente e termotatto aumentato. Si ossolo per un tratto oltre il quale confluiscono in
serva positivita dei segni di Bauer, Homans, De-vasi collaterali. Trombosi della vena iliaca ester-
neke a destra. E presente fovea. Non si osservaa di destra nel tratto visualizzato e della vena fe-
circolo vicariante superficiale. La temperatura cu- morale superficiale omolaterale.

tanea e di 37,8°C. La ricostruzione coronale della TC Spirale con
Il paziente viene sottoposto in Pronto Soccorso aiMDC visualizza la vena cava inferiore solo nel
seguenti esami: suo tratto distale preatriale fino allo sbocco in
e ELETTROCARDIOGRAMMA : Ritmo sinu-  atrio destro e parzialmente nel tratto intraepatico.
sale, 90 b/m Mancata visualizzazione della vena cava inferiore
* ESAME EMOCROMOCITOMETRICO : Nei nel restante tratto addominale. Presenza di multi-
limiti pli vasi tortuosi ed ectasici come per circoli colla-
* D-DIMERO: 3,45 microgr./mL (valore norma- terali. Struttura venosa ipertrofica a sede para-
le < 0,25 microgr./mL) aortica sinistra compatibile con vena emiazygos.

« RX TORACE: Non lesioni pleuroparenchimali Ectasia venosa perirenale dedqffato 6).

in fase attiva. Ombra cardiovascolare nei limiti * ANGIO-RM ADDOME CON MDC : Esame

« ECOCOLORDOPPLER ASSE VENOSO eseguito con sequenze FLASH T1-pesate assiali e
POPLITEO-FEMORO-ILIACO-CAVALE : con sequenze TRUE FISP assiali e coronali; an-
Trombosi venosa profonda massiva della iliacagio-RM con sequenze FLASH 3D coronali dopo
destra(Foto 1), femorale(Foto 2) e poplitea de- MDC e ricostruzioni MIP.

stra(Foto 3). Trombosi venosa della safena inter- La fase arteriosa della fase angiografica non mo-
na di coscia(Foto 4). Trombosi venosa parziale stra alterazioni di calibro e decorso dell’aorta ad-

cavale inferiorgFoto 5). dominale e delle arterie iliache; normali le emer-
Alla luce dei reperti ottenuti si decide per il rico- genze del tronco celiaco e della mesenterica supe-
vero ed il paziente e sottoposto a: riore. L'arteria renale destra presenta calibro nei

« STUDIO MARKER TROMBOFILICI : Lo limiti superiori della norma con decorso normale;
studio dei marker trombofilici rivela positivita [|'arteria renale sinistra presenta calibro uniforme-
MTHFR C677T genotipo eterozigote con omoci- mente ridotto senza stenosi ostiali ed ha un decor-
steina normale (12 micromoli/l vn <15 micromo- so estremamente ridotto. Il quadro riflette la con-
li/l), rPCA normale e deficit della proteina S dizione dei due reni con evidenza di rene piccolo
(60% vn=70%-140%), deficit della proteina C armonico a sinistra con normale effetto nefrogra-
coagulativa (42% vn=70%-140%). fico ed eliminazione del contrasto e rene destro di
« TC TORACO-ADDOMINALE CON MDC : volume aumentato che ha normalmente escreto il
Ipoplasia del rene sinistro; aspetto ipertrofico del MDC. Non ectasia delle vie escretrici.

rene destro. Regolare I'effetto nefrografico e I'e- Le sequenze acquisite nella fase venosa non mo-
liminazione del mezzo di contrasto bilateralmen- strano sicura visualizzazione della vena cava in-
te. La vena cava inferiore si visualizza nel suoferiore se non nel tratto distale preatriale, dalla
tratto distale preatriale ed a sede retroepatica finaconfluenza delle vene sovraepatiche. Nel tratto a
alla confluenza delle vene sovraepatiche; nel re-monte retroepatico il vaso appare marcatamente
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ipoplasico cosi come nel decorso addominale oveviene sottoposto agli accertamenti del caso.
nella sede della cava si rilevano strutture vascola-
ri tortuose ed ectasiche dovute verosimilmente a  Predisposizione trombofilica.
circoli collaterali cosi come appaiono notevol- Lo studio dei marker trombofilici rivela positi-
mente ectasici i circoli venosi perivertebrali. Si vita MTHFR C677T genotipo eterozigote con
apprezza voluminosa struttura venosa che descriomocisteina normale (12 micromoli/l vn <15 mi-
ve un arco a convessita inferiore e che si portacromoli/l), deficit della proteina S (60% vn=70%-
dall’altezza della regione lombare prima in basso140%) e della proteina C coagulativa (42%
e poi in alto passando posteriormente e circon-vn=70%-140%) con rPCA normale (ratio maggio-
dando in parte il rene destro fino a confluire con re di 3.2). Analizziamo nel dettaglio le singole al-
gli altri circoli collaterali. Si rileva inoltre a sini- terazioni.
stra dell’aorta struttura vascolare visibile in fase MTHFR ED OMOCISTEINA. Per cio che con-
venosa che potrebbe essere compatibile con I'e€erne questo aspetto, si rinvia alla voce bibliogra-
miazygos. Non si ottiene alcuna visualizzazionefica 40.
dei vasi iliaci di destra mentre a sinistra la venaDEFICIT PROTEINE C-S. Negli ultimi decenni
iliaca esterna e visualizzabile solo per un tratto alsono stati individuati e descritti numerosi impor-
di sopra del quale sembra sfioccarsi in circoli col- tanti meccanismi anticoagulanti naturali che mo-
laterali (Foto 7). dulano i processi della coagulazione ed assicura-
+ CAVOGRAFIA : L'esame effettuato per via no che i livelli di attivazione della coagulazione,
transfemorale sinistra mostra: agenesia della venan situazioni di normalita, rimangano adeguata-
cava inferiore con presenza di circolo vicariante mente bassi. Inoltre, in risposta a stimoli trombo-
di tipo embrionale paravertebra(Eoto 8) a cui geni, come un danno vascolare, i meccanismi an-
afferiscono i principali vasi venosi distrettuali e ticoagulanti naturali mantengono sotto controllo
che confluisce nella vena azygos e pervieta dellda formazione del trombo, permettendola “in si-
vena cava inferiore intraepati¢goto 9). tu”, ma prevengono una diffusione generalizzata
Il paziente viene sottoposto a trattamento condell’attivazione della coagulazione. Linefficacia
eparina sodica ed acenocumarina. L'arto inferioredi tali meccanismi porta ad un’eccessiva ed in-
destro viene bendato con Viscopaste e Tensoplastontrastata formazione di trombina con la forma-
In dimissione e stata consigliata terapia in croni- zione di trombosi patologica.
co con anticoagulanti orali. | tre principali meccanismi anticoagulanti naturali
identificati “in vivo” sono: la via eparina-anti-
trombina, la via proteina C-trombomodulina-pro-
DISCUSSIONE teina S, l'inibitore del fattore tessutale.
Anche questo secondo caso clinico costituisceSistema dell’antitrombinal’antitrombina (AT
un evento raro nella letteratura scientifica per igia denominata ATIII) fa parte della famiglia
seguenti motivi: modalita di presentazione, predi- delle serpine che sono inibitori delle proteasi se-

sposizione trombofilica, difetto vascolare. riniche. L'AT e sintetizzata nell’epatocita, ha un
peso molecolare di 58 kd ed e presente nel pla-
Modalita di presentazione clinica. sma ad una concentrazione media di 140 micro-

A causa di un trauma contusivo-distrattivo gr./ml. Oltre ad inattivare la trombina, inibisce
subito durante un incontro di pallavolo a carico altre proteasi seriniche della cascata coagulato-
dell’arto inferiore destro (elevazione con distra- ria (fattori Xlla, Xla, IXa e Xa). Inoltre inibisce
zione delle strutture muscolo-vascolari e contu-il fattore Vlla legato al fattore tessutale. L'azio-
sione sul 3° superiore coscia destra versante inne naturale dell’AT consiste nel deprime la fun-
terno per un colpo ricevuto) il paziente nota un zione di enzimi procoagulanti a piu livelli nella
turgore ingravescente dell’arto inferiore destro cascata della coagulazione. L'inibizione & deter-
con impaccio alla deambulazione e dolore. Perminata dalla formazione di complessi stechiome-
tale motivo si reca presso il Pronto Soccorso etrici 1:1 con i vari enzimi. L'AT e la trombina
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interagiscono tramite un sito argininico reattivo ampiamente dimostrata la predisposizione alla
all’estremita carbossi-terminale dell’AT ed il si- trombosi nei soggetti che hanno un deficit con-
to attivo serinico della trombina formando un genito eterozigote di AT ereditato come carattere
complesso stabile enzima-inibitore. Analoghi autosomico dominante. In tali individui i livelli
meccanismi avvengono con le altre proteasi seri-plasmatici di AT sono il 30%-60% del normale.
niche che divengono pertanto incapaci di intera-1l livello di attivita del nostro paziente é del
gire con il loro substrato zimogeno. L'interazio- 120% (vn=80%-120%). Altre situazioni cliniche,
ne AT-trombina avviene ad un ritmo assai lento oltre al deficit ereditario, in cui si puo avere ri-
in assenza di eparina ma & accelerata di 100@uzione dei livelli di AT sono I'epatopatia grave
volte in sua presenza. Cio rende evidente il mec<ridotta sintesi) e la coagulazione intravascolare
canismo alla base delle proprieta anticoagulantidisseminata (aumentato consumo).

dell’eparina. Quest'ultima accelera l'interazione Sistema proteine C:3a proteina C € una glico-
tra AT e le altre proteasi seriniche ma in modo proteina vitamina K-dipendente, sintetizzata dal-
meno potente. L'eparina si lega reversibilmente I'epatocita con un peso molecolare di 62 kd. E
a residui di lisina vicino alla zona amino-termi- presente nel plasma ad una concentrazione di
nale dell’AT, inducendo una variazione allosteri- circa 4 microgr./ml. Circola nel plasma in forma
ca nel sito reattivo che aumenta la capacita didi due catene, leggera e pesante, unite da un sin-
complessarsi con il sito serinico attivo della golo legame disolfurico. La proteina C € uno zi-
trombina. L'eparina funziona quindi come un ca- mogeno che per essere attivo, richiede la con-
talizzatore dell’interazione fra AT e le proteasi versione a proteina C attivata (APC). L'APC
seriniche in quanto, dopo la formazione del esplica la sua azione anticoagulante principal-
complesso, puo staccarsi dall’AT e legarsi ad mente clivando ed inattivando due cofattori atti-
un’altra molecola di AT iniziando un nuovo ci- Vvati, il fattore Va ed il fattore Vllla. Pertanto, la
clo di complessazione. L'eparina & un glicosami- sua azione determina un effetto inibitorio sul-
noglicano solforato che & presente nei granulil’attivazione del fattore X e della protrombina.
intracellulari dei mastociti. Questi ultimi sono Tale attivita avviene sulle superfici fosfolipidi-
ampiamente distribuiti nei tessuti interstiziali di che dove questi cofattori esplicano la loro azio-
vari organi quali il polmone, I'apparato gastroen- ne procoagulante. E anche documentato che
terico che, infatti, rappresentano le sorgentil’APC stimoli il sistema fibrinolitico. La trombi-
estrattive dell’eparina. Vi sono poche evidenzena ¢ il solo enzima che abbia rilevanza fisiologi-
che I'eparina contenuta nei mastociti contribui- ca nell’attivazione della proteina C ad APC.
sca al normale funzionamento dei meccanismiQuesta attivazione & generalmente molto lenta
correlati all’attivita dell’AT “in vivo”. Piuttosto = ma viene accelerata di oltre 10000 volte “in vi-
vi sono studi che dimostrano che un altro proteo-vo” quando la trombina si lega ad un suo recet-
glicano, I'eparansolfato, & sintetizzato dall’endo- tore ad alta affinita sulla superficie endoteliale:
telio e contiene le strutture polisaccaridiche ne-la trombomodulina. La trombina si lega alla
cessarie a legarsi all’AT catalizzandone I'effetto trombomodulina in rapporto 1:1 portando ad un
inibitorio “in vivo”. La presenza di eparansolfato cambiamento conformazionale della trombina
dimostrata sulla superficie endoluminale dell’en- che ne modifica la specificita per il substrato. La
dotelio e nel subendotelio &, quindi, consideratatrombina legata alla trombomodulina ha una ri-
un importante meccanismo legato alla presenzalotta capacita di convertire il fibrinogeno in fi-
di AT per mantenere quest’ultimo in una situa- brina, di attivare il fattore V o di indurre attiva-
zione di tromboresistenza. Il ruolo fisiologico del zione delle piastrine, se paragonata alla trombi-
meccanismo eparansolfato-AT nella patogenesina circolante. Il meccanismo proteina C-trombo-
della trombosi &€ dimostrato in molte situazioni modulina funziona, quindi, come regolatore ne-
cliniche nelle quali I'attivita di tale meccanismo gativo di una libera formazione di trombina,
e ridotta. La piu evidente di tali condizioni & co- contribuendo a mantenere I'endotelio in uno sta-
stituita dal deficit ereditario di AT. E stata infatti to di tromboresistenza.
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La proteina S € un altro cofattore che contribui- 60%) dei soggetti trombofilici senza altre ano-
sce al funzionamento del sistema proteina C-malie note. Alla base di tale alterazione vi &
trombomodulina. Agisce come cofattore nell’i- un’anormalita nella molecola del fattore V che
nattivazione APC-dipendente dei fattori Va ed risulta piu resistente all’azione inibitoria del-
Vllla. E una proteina vitamina K-dipendente I'APC. Tale alterazione & dovuta alla sostituzio-
sintetizzata dall’epatocita con un peso molecola-ne in posizione 506 di un’arginina con una glu-
re di 69 kd ed una normale concentrazione neltamina. Questo é il sito iniziale di clivaggio del
plasma di circa 23 microgr./ml. La proteina S é fattore Va da parte dell’APC. Il fattore mutato,
reperibile nel plasma in due forme che esistonoresistente all’'azione dellAPC, & noto come fat-
in equilibrio tra loro: quella libera (non legata) tore di Leiden ed é presente in una larga parte
che costituisce il 40% della proteina S totale edella popolazione sana con ampie variazioni et-
guella legata alla C4b-binding protein, una com- niche. In Italia la prevalenza della mutazione al-
ponente del sistema del complemento. La C4b-lo stato eterozigote € del 3-4%. Pertanto, non é
binding protein &€ considerata una proteina dellainfrequente I'identificazione di soggetti omozi-
fase acuta: essa regola la funzione della proteinayoti per tale mutazione che, a dimostrazione del-
S in quanto solo la frazione libera di quest’ulti- la rilevanza del meccanismo dell’APC nella pre-
ma é attiva come cofattore per 'APC. Al contra- venzione della trombogenesi, hanno un rischio
rio delle altre proteine vitamina K-dipendenti la tromboembolico assai piu rilevato. Nel nostro
proteina S non & uno zimogeno di una proteasicaso il paziente non presentava positivita per
serinica e non richiede quindi un’attivazione fattore V Leiden ed aveva una resistenza alla
proteolitica per fungere da cofattore della APC. proteina C attivata di 2.26 (ratio > 3.2).

La proteina S forma un complesso stechiometri-Inibitore della via del fattore tessutalein altro

co con 'APC in presenza di ioni calcio su super- anticoagulante naturale cha ha un ruolo potenzia-
ficie fosfolipidica ed accelera il clivaggio dei le nella regolazione della trombogenesi “in vivo”
fattori Va ed Vllla da parte del’APC aumentan- e l'inibitore della via del fattore tessutale (tissue
do il legame di quest’'ultima con le membrane factor pathway inhibitor, TFPI). Il TFPI € una
cellulari dove avvengono queste reazioni. La proteina di 276 aminoacidi sintetizzata primaria-
proteina S pud anche inibire I'attivita della pro- mente nelle cellule endoteliali e nei megacarioci-
trombinasi indipendentemente dall’azione del- ti. Ha un peso molecolare di circa 40 kd ed é pre-
I’APC semplicemente competendo con la pro- sente nel plasma ad una concentrazione di circa
trombina per il suo legame col fattore Va. Il ruo- 100 ng/ml. Sono state identificate 4 frazioni in-
lo antitrombotico fisiologico del meccanismo travascolari di TFPI: il 75% del pool totale é le-
proteina C-trombomodulina-proteina S & confer- gato alla superficie endoteliale ed é rilasciabile
mato da numerose situazioni cliniche nelle qualinel plasma in seguiti alla somministrazione di
tale meccanismo é deficitario. Vi e solida dimo- eparina esogena; il 20% presente nel plasma le-
strazione di un aumentato rischio tromboemboli- gato a lipoproteine; il 2-3% circola nel plasma in
CcO venoso nei soggetti con deficit ereditario di forma libera non legata; il 2-3% € presente sulle
proteina C e proteina S come nel caso del nostrgiastrine € pud essere rilasciato in seguiti all’e-
giovane paziente. Entrambi i deficit sono tra- sposizione ad agonisti come la trombina. Quando
smessi come carattere autosomico dominante. [l fattore tessutale viene esposto al fattore VII si
soggetti eterozigoti hanno valori funzionali pla- forma il complesso fattore Vlla/fattore tessutale
smatici di proteina C tra il 40% ed il 60% come che determina poi la conversione del fattore X a
nel nostro caso. | soggetti con deficit eterozigotefattore Xa. Il TFPI inibisce queste interazioni en-
di proteina S hanno valori di proteina libera di zima-substrato in un processo a due tempi che
circa il 50% del normale come nel caso da noidetermina la formazione di un complesso quater-
descritto. nario composto da fattore Xa/TFPIl/fattore
La resistenza alla proteina C attivata e stataVlla/fattore tessutale. Per la sua capacita di ini-
identificata in un numero elevato (dal 40% al bire sia il fattore Xa che il Vlla/fattore tessutale
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sulla superficie endoteliale, il TFPI svolge una ), SUMMARY
funzione cruciale nel mantenere I'’endotelio in ¥ Another unusual case concerning a 16 year

uno stato di tromboresistenza. old male with inferior vena cava agenesis and

thrombophilic syndrome characterized by: a)

Difetto vascolare. MTHFR C677T positivity, b) S and C coagulative

Anche sul difetto vascolare, si rinvia alla voce proteins deficiency, ¢) normal rPCA values, deep
bibliografica 40. venous thrombosis and left kidney hypoplasia.

A peculiar event of symptoms and clinical pre-
sentation were both present.
CONCLUSIONI
Anche il secondo caso da noi descritto presen-
ta, come anomalia vascolare, I'agenesia della ve-
na cava inferiore con trombosi venosa profondaj, KEey-WORDS:
dell’arto inferiore destro ma, questa volta, asso-” Vena cava inferiore, agenesia, trombofilia, de-
ciata ad ipoplasia renale sinistra e ad un diversdicit proteina C ed S, MTHFR, omocisteina.
tipo di presentazione trombofilica.

SOMMARIO

Gli Autori hanno esaminato un raro caso di
agenesia della vena cava inferiore in un giovane
di 16 anni con sindrome trombofilica del tipo
MTHFR C677T (genotipo eterozigote) con omo-
cisteina ed rPCA normali e deficit della proteina
S e della proteina C coagulativa, trombosi venosa
profonda dell’arto inferiore destro, ipoplasia re-
nale sinistra. Il caso clinico descritto si distingue,
inoltre, per la modalita di esordio e le caratteristi-
che cliniche di presentazione.
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« Foto 1:

Ecodoppler asse venoso popliteo-femoro-iliaco destrdrombosi venosa profonda massiva della iliaca de-
stra.

Foto 1
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e [Foto 2:

Ecodoppler asse venoso popliteo-femoro-iliaco destrdrombosi venosa profonda massiva della femorale
destra.

Foto 2



12 C. AvBroaI, M.M. CIAMMAICHELLA , G. DE ProLA, A. FREzzoTTI, M. MAGNANTI, R. MaipA, M.L. Mecca, L. Moricon, C. RTRizi, G. GERQUA

= Foto 3:
Ecodoppler asse venoso popliteo-femoro-iliaco destrorombosi venosa profonda massiva poplitea destra.

Foto 3
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* [Foto 4:

Ecodoppler safena interna destraTrombosi venosa della safena interna di coscia.

Foto 4



14 C. AvBroaI, M.M. CIAMMAICHELLA , G. DE ProLA, A. FREzzoTTI, M. MAGNANTI, R. MaipA, M.L. Mecca, L. Moricon, C. RTRizi, G. GERQUA

= Foto 5:
Ecocolordoppler vena cava inferiore. Trombosi venosa parziale cavale inferiore.

Foto 5

= Foto 6:
TC Spirale con MDC: ricostruzione coronale.
La vena cava si visualizza solo nel suo tratto dist
preatriale fino allo sbocco in atrio destro e parzia
mente nel tratto intraepatico. Mancata visualizzaz
ne della vena cava inferiore nel restante tratto ad
minale. Presenza di multipli vasi tortuosi ed ectas
come per circoli collaterali. Struttura venosa ipertr
fica a sede para-aortica sinistra compatibile con vd
emiazygos. Estasia venosa perirenale destra.

Foto 6
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= Foto 7:
ANGIO-RM ADDOME. Esame eseguito con se
guenze FLASH T1-pesate assiali prima e dopo M[]
e con sequenze TRUE FISP assiali e coronali; ang
RM con sequenze FLASH 3D coronali dopo MDC
ricostruzioni MIP.
La fase arteriosa della fase angiografica non mog
alterazioni di calibro e decorso dell’'aorta addomi
le e delle arterie iliache; normali le emergenze (
tronco celiaco e della mesenterica superiore. L'a
ria renale destra presenta calibro nei limiti superi
della norma con decorso normale; I'arteria renale
nistra presenta calibro uniformemente ridotto se
stenosi ostiali ed ha un decorso estremamente rig
to. Il quadro riflette la condizione dei due reni cd
evidenza di rene piccolo armonico a sinistra con n
male effetto nefrografico ed eliminazione del cont
sto e rene destro di volume aumentato che ha
malmente escreto il MDC. Non ectasia delle
escretrici.
Le sequenze acquisite nella fase venosa non mos
no sicura visualizzazione della vena cava inferiore
non nel tratto distale preatriale, dalla confluenza d
le vene sovraepatiche. Nel tratto a monte retroep
co il vaso appare marcatamente ipoplasico cosi cq
nel decorso addominale ove nella sede della cav
rilevano strutture vascolari tortuose ed ectasiche
vuti verosimilmente a circoli collaterali cosi com|
appaiono notevolmente ectasici i circoli venosi peri-
vertebrali. Si apprezza voluminosa struttura venosa
che descrive un arco a convessita inferiore e che si
porta dall'altezza della regione lombare prima in
basso e poi in alto passando posteriormente e circon-
dando in parte il rene destro fino a confluire con gli
altri circoli collaterali. Si rileva inoltre a sinistra del-
l'aorta struttura vascolare visibile in fase venosa che
potrebbe essere compatibile con 'emiazygos. Non si
ottiene alcuna visualizzazione dei vasi iliaci di destra
mentre a sinistra la vena iliaca esterna € visualizza-
bile solo per un tratto al di sopra del quale sembra
sfioccarsi in circoli collaterali.

Foto 7
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= Foto 8:

Cavografia: esame effettuato per via tran-
sfemorale sinistra. Agenesia della vena ¢
va inferiore con presenza di circolo vica-
riante di tipo embrionale paravertebrale
cui afferiscono i principali vasi venosi di-
strettuali e che confluisce nella vena azy
gos.

= Foto 9:

Cavografia: esame effettuato per via tran
sfemorale sinistra. Pervieta della vena ca
inferiore intraepatica.

Foto 9
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