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EMBRYOLOGIE et MALFORMATIONS
CONGENITALES du SYSTEME CAVE

EMBRYOLOGY and CONGENITAL MALFORMATIONS of the VENOUS CAVAL SYSTEM

J.F. UHL"? C. GILLOT"

R E S U M E

L’interét de I’embryologie cave est de mieux comprendre les
étapes de 1’organogénese du systéme veineux et donc de pouvoir
identifier les malformations congénitales rencontrées lors des
investigations du systéme veineux.

L’étude anatomique montre la complexité des réseaux anastomo-
tiques expliquant les voies de dérivation en cas d’obstruction
cave et leurs conséquences cliniques: le systéme azygos et sur-
tout les plexus veineux vertébraux jouent ici un role essentiel.

Mots-clefs : veine cave, embryologie, anomalies caves, anatomie,
systeme veineux.

INTRODUCTION

L'organogénése du systéme veineux est essentielle
Four comprendre et reconnaitre les anomalies et mal-
ormations embryonnaires du systéme cave.

Ces anomalies du développement ont un intérét
non néglic?eable dans les explorations vasculaires et
au cours de la chirurgie aortique.

Nous aurons essentiellement en vue le développe-
ment et I'anatomie de la veine cave inférieure et du
systtme azygos. En effet, les anomalies de la veine
cave supérieure concernent surtout la pathologie car-
diaque congénitale.

EMBRYOLOGIE [1-6]

Une coupe sagittale d'un embryon de 6 semaines
montre la place du systéme veineux primitif (Fig. 1).
Trois paires de canaux veineux aboutissent au sinus vei-
neux du jeune embryon [1]: les veines vitellines [6], les
veines ombilicales [5] et les deux canaux de Cuvier [2]
qui résultent de la réunion des deux paires de veines
cardinales antérieures [3] et postérieures [4].

Le devenir des veines vitellines et ombilicales
(Fig. 2)

L’évolution de ces veines est étroitement liée au
développement du foie. Les deux veines vitellines sont

S U M M A R Y

The aim of the embryology of the caval system is to better unders-
tand the organogenesis of the vena cava and so to better identify
the congenital malformations observed when we investigate the
venous system. The anatomical study shows the complexity the
venous network. It explains the location of the derivation routes
in case of vena cava obstruction, and their clinical expression :
the role of azygos system and vertebral venous plexuses is cru-
cial.

Keywords : vena cava, embryology, venous malformations, ana-
tomy, venous system.

Fig. 1. - Systéme veineux primitif de I'embryon.
1 : sinus veineux du tube cardiaque primitif; 2 : canaux de Cuvier;
3: veines cardinales antérieures ; 4 : veines cardinales postérieures ;
5 : veines ombilicales ; 6 : veines vitellines

situées de part et d’autre de I'anse intestinale primi-
tive. Au niveau du septum transverse, le foie en forma-
tion entoure |'extrémité des veines vitellines et les trans-
forme en une multitude de canaux, les futurs sinusoides
hépatiques. Un de ces sinusoides prend un développe-
ment considérable : le conduit veineux ou canal
d’Arantius [7]. L'extrémité des deux veines ombili-
cales, situées plus latéralement, subit la méme transfor-
mation.

Créanialement au foie, les veines vitellines et ombili-
cales entrent dans le sinus veineux. Du fait de la mise
en place des sinusoides hépatiques et du conduit vei-
neux (ou canal d'Arantius), le sang ressort du foie
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Fig. 2. — Devenir des veines vitellines et ombilicales.

1 : sinus veineux du tube cardiaque primitif; 2 : canaux de Cuvier;
3: veines cardinales antérieures ; 4 : veines cardinales postérieures ;
5 : veines ombilicales ;

6 : veines vitellines ; 7 : canal d’Arantius ;

8: veine ombilicale gauche ; 9 : veine omphalo-mésentérique

majoritairement par 'extrémité des veines vitellines.
Les extrémités des deux veines ombilicales régressent
et leurs connexions avec le sinus veineux sont perdues.

Désormais, les veines ombilicales qui raménent le
sang oxygéné du placenta se branchent sur la circulo-
tion du foie et non plus aux canaux de Cuvier. Le
conduit veineux est situé en face de I'extrémité de la
veine ombilicale gauche. Il en résulte que la plus
grande partie du sang placentaire revient par cette
veine [8]. Ceci enfraine la régression puis la dispari-
tion de la veine ombilicale droite.

De méme, le conduit veineux aboutit, en sortie du
foie, a l'extrémité de la veine vitelline droite. Le flux
sanguin dans la veine vitelline gauche diminue, ce qui
entraine sa régression tandis que la veine vitelline
droite se développe et donnera les veines sus-hépa-
tiques et la partie terminale de la veine cave posté-
rieure (Fig. 3, en vert).

De son cété, le sac vitellin commence de s’atro-
phier, entrainant la régression de ses vaisseaux. Le
développement des viscéres digestifs, au contraire,
met en place un systéme veineux qui se connecte aux
veines ombilicales (veines mésentériques créniale et
caudale, linéale, gastro-duodénale). Il résulte de ces
transformations que le débit sanguin veineux en prove-
nance des viscéres digestifs surpasse vite celui en pro-
venance du sac vitellin. Seules les portions drainant
une quantité significative de sang persistent pour don-
ner le systéme porte veineux, c’est-a-dire essentielle-
ment la veine vitelline droite et les deux derniéres
anastomoses.

Fig. 3. — Développement des veines cardinales.
A & semaine, B: 7°™ semaine, C: 8 semaine du développement embryonnaire, D : naissance
1 : sinus veineux du tube cardiaque primitif; 2 : canaux de Cuvier; 3 : veines ombilicales ;
4 : veines vitellines ; 5 : veines cardinales antérieures ;
6 : veines cardinales postérieures ; 7 : ébauche hépatique ; 8 : métanéphros ou rein primitif
9: veines sus-cardinales; 10 : veines supra-cardinales; 11 : veine vitelline droite ;
12 : sinus coronaire,; 13 : crosse de la grande Azygos
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Le développement du systéme cardinal

Le systéme cardinal est le premier systéme veineux
embryonnaire. Initialement (Fig. 1), il comprend deux
veines cardinales antérieures, deux veines cardinales
postérieures et deux canaux de Cuvier (ou veines cardi-
nales communes). Chaque veine cardinale antérieure
rejoint la veine cardinale postérieure correspondante
pour constituer un canal de Cuvier. Les canaux de
Cuvier se jeftent dans le sinus veineux du coeur foetal.

La Figure 3 montre I'organogénése du systéme vei-
neux cave proprement dit :

* elle débute vers la 6° semaine du développement
embryonnaire (Fig. 3A): les veines sus-cardinales (en
rouge) apparaissent ventralement par rapport au rein
primitif ou métanéphros (M) ainsi que des anasto-
moses développées avec les veines cardinales posté-
rieures (en mauve) ;

* vers la 7¢ semaine (Fig. 3B) apparaissent les
veines supra-cardinales (en bleu) situées dorsalement
par rapport au métanéphros, qui développent des
anastomoses avec les veines sus-cardinales (en rouge).
La disposition de ces veines d’avant en arriére est
mieux visible sur une coupe horizontale (Fig. 4);

® vers la 8¢ semaine (Fig. 3C) on assiste & quatre
transformations importantes :

— la régression des veines cardinales postérieures
sauf & leurs extrémités. Leur partie caudale donnera le
carrefour cave et les veines iliaques. De leur partie
créniale, il ne subsistera que la crosse de la grande
veine azygos a droite et le sinus coronaire & gauche ;

- la régression de la veine cardinale antérieure
gauche, dont la partie créniale rejoindra la veine cave
en formant le tronc veineux innominé ;

— la séparation des veines supra-cardinales en cra-
niales, qui donneront le systéme azygos, et caudales
qui donneront les veines lombaires ;

- la régression des veines sus-cardinales gauches.
La droite dgonnero la veine cave infer-rénale et les ana-
stomoses les veines rénales, surrénaliennes et gona-
diques (Figs 3D et 5).

Ceci aboutira & la disposition modale définitive du
systéme cave inférieur qui se divise en 4 parties de la
région craniale & la région caudale (Fig. 5):

- un segment rétro-hépatique recevant les veines
sus-hépatiques (en vert),

Fig. 4. — Développement des veines cardinales : coupe horizontale

Fig. 5. - Les 4 segments anatomiques correspondent & autant
de niveaux hémodynamiques du systéme veineux cave inférieur :
- un segment rétro-hépatique (en vert] ;

— un segment inter-rénal (en rouge) ;

— un segment sous-rénal (en jaune);

— le carrefour cave et le segment iliaque (en violet)

- un segment inter-rénal recevant les veines
rénales, gonadiques et surrénaliennes (en rouge),

- un segment sous-rénal recevant les veines lom-
baires (en jaune),

— le carrefour cave et le segment iliaque (en violet)

Ces 4 segments anatomiques correspondent &
autant de niveaux hémodynamiques avec des fonc-
tions trés différentes :

- le segment rétro-hépatique avec un débit d’envi-
ron 1500 ml/min qui recevra par les veines sus-hépa-
tiques le sang détoxiqué par le filire hépatique, et
riche en protéines de synthése (coagulation...).
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Fig. 6. — Phléboscan 3D illustrant une veine cave supérieure double

- le segment inter-rénal avec un débit d’environ
1000 ml/min qui recevra du sang épuré par le filtre
rénal et riche en oxygéne, contenant les hormones
gonadiques et surrénaliennes ;

- le segment sous-rénal, pariétal, qui recevra les
globules produits par la moélle lombaire (prés de
50 % de la production de cellules sanguines de |'orga-
nisme) ;

- le segment iliaque avec un débit d’environ

ml/mn qui recevra du sang désaturé provenan
500 ml/ d désat t
du pelvis et des membres inférieurs.

LES ANOMALIES DU SYSTEME CAVE [7-18]

Elles résultent d’une anomalie du développement
embryonnaire dont nous venons d’étudier les diffé-
rentes étapes.

De multiples classifications ont été proposées par
McClure and Butler (1925) puis Edwards (1951) et
Takemoto (1978) et Yoshida et al. (1981)

Ces anomalies peuvent étre identifiées par scanner,
IRM, phlébographie ou échographie.

Nous détaillerons essentiellement le systéme cave
inférieur.

Nous décrirons tour & tour les principales anoma-
lies et leur embryogénése.

Principales anomalies de la veine cave
supérieure (VCS)

La VCS double (Fig. 6] résulte de la non-régression
de la veine cardinale antérieure gauche. Elle va se ter-
miner en bas dans le sinus coronaire.

Principales anomalies de la veine cave
inférieure (VCI)

L’anneau péri-aortique de la veine rénale gauche
[19, 20] (Fig. 7)

Résulte de la persistance d’une anastomose sus-car-
dinale, toujours plus bas située, qui passe en arriére
de l'aorte. Il faut savoir de plus que les 2 veine rénales
drainent chacune un territoire du parenchyme (dorsal
supérieur et ventral inférieur) avec souvent une véri-
table segmentation rénale pour chaque veine.

Fig. 7. — l'anneau péri-aortique de la veine rénale gauche
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Fig. 9. - Veine rénale gauche rétro-aortique

Un exemple clinique est montré Figure 8 sur un
angioscanner avec reconstruction 3D.

Cette anomalie peut exister alors que le contingent
pré-aortique régresse. On observe alors :

La veine rénale gauche rétro-aortique (Fig. 9A)

Signalons que bien souvent, dans cette disposition,
la veine rénale gauche va s'implanter bas sur la veine
cave donnant une forme intermédiaire avec une
double veine cave (Fig. 9B).

Un exemple radiologique est fourni sur la Figure
10 [21-31].

Ces 2 anomalies de la veine rénale gauche sont de
loin les anomalies les plus fréquemment rencontrées (4

a9 %).
La veine cave inférieure gauche [32, 33] (Fig. 9)

Résulte de la régression de la veine supra-cardinale Fig. 10. - Reconstruction 3D et coupes scan
droite, alors que la gauche persiste. La VCI sous- d'une veine rénale gauche rétro-aortique
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rénale se situe donc & gauche de I'corte, décalée vers
la veine rénale gauche. Elle croise la ligne médiane
pour rejoindre la veine rénale droite, la partie sus-
rénale restant située & droite de |'aorte.

Un exemple illustré par un angioscanner est montré
Figure 12.

La veine cave inférieure double [34-38]

L’évolution normale de la veine supra-cardinale
droite et la non régression de la veine générent un
double axe veineux cave qui draine séparément, &
droite, I'axe iliaque droit et, a gauche, la veine iliaque
primitive gauche (Fig. 13A).

Un exemple est montré (Fig. 14) sur des coupes
horizontale et frontale d’angioscanner.

Des variantes de cette duplication cave sont possibles :

* il peut persister une confluence cave des 2 veines
iliaques comme indiqué dans la Figure 13B. Notons
dans ce cas la topographie de la veine génitale
gauche qui se présente comme une arcade de dédou-
blement de la veine cave gauche ;

* la veine supra-cardinale gauche persistante peut
ne pas rejoindre la veine cave dans sa partie créniale,
ce qui réalise une variante longue et basse de la veine
rénale gauche rétro-aortique (Fig. 9B).

L’absence ou agénésie de la VCI infra-rénale
[39-47] (Fig. 15)

C’est le résultat de la régression anormale des
2 veines supra-cardinales (Fig. 15A).

Un exemple de reconstruction 3D sur angioscanner
est montré Figure 15B.

Le drainage du sang des membres inférieurs est
alors assuré par les voies de dérivation du systéme
lombaire et des plexus veineux vertébraux internes.

Fig. 12. — Reconstruction 3D et coupes scanner d’une veine cave gauche
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Fig. 14. — Reconstruction 3D et coupes scan
d’une veine cave double

Cette agénésie est frés souvent associée & d'autres ano-
malies, en particulier la continuation azygos de la VCI.

La continuation azygos de la VCI [48, 59] (Fig. 16)

Elle est liée a la régression de la veine vitelline
droite qui constitue normalement le segment rétro-
hépatique de la veine cave inférieure.

Trois variantes sont possibles (Fig. 17): la veine
cave en position normale se continuant avec la grande
azygos (Fig. 17A) ou les 2 veines azygos (Fig. 17B),
ou veine cave gauche se continuant avec |'hémi-azy-

gos a gauche (Fig. 17C).

L’uretére droit péri-cave [60-66]

Cette anomalie du développement de la VCI
entraine une uretéro hydronéphrose droite majeure
liée & la compression de |'uretére droit dans son trajet
anormal rétro- et circum-cave (Fig. 18A).

Un exemple d'uretéro-hydronéphrose droite est
montré dans la Figure 18B.

Les membranes caves [67-76]

Ce sont des obstructions membraneuses de la por-
tion rétro-hépatique de la VCI qui, selon le type lésion-
nel, peut étre responsable d'un syndrome de Budd-

COMMUNICATION

Fig. 16. — Continuation azygos de la veine cave inférieure

Chiari par obstruction partielle ou compléte des veines
sus-hépatiques.

La fréquence des anomalies caves
inférieures

Bien que considérées & tort comme rares, les ano-
malies caves inférieures sont d’'un grand interét car
elles comportent des risques sérieux de complications
lors d’une procédure endoluminale, d’'un geste chirur-
gical rétro-péritonéal, de la pose d'un filtre cave [77]
ou d’une embolisation de la veine gonadique.

Ces anomalies rapportées dans la littérature sont
rares (0,2 & 0,5 %) hormis les variations de la veine
rénale gauche rétro-aortique ou anneau qui se rencon-
trent dans 3 & 8 % des cas (Tableau ).
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Fig. 17. - Les 3 variantes de la continuation azygos
de la veine cave inférieure

C'est préalablement & la chirurgie aortique [78-99]
que leur dépistage est le plus utile ; en effet, Calligaro
[100] estime que leur présence multiplie par 3 le
risque d’hémorragie per-opératoire si elle n’ a pas fait
I'objet d'un diagnostic pré-opératoire : 3 hémorragies
massives ont été en rapport avec I'anomalie veineuse
(soit 21 %).

Les fréquences rencontrées au cours des études
radiologiques (Tableau I) [79-85] sont élevées notam-
ment pour |'anneau veineux rénal péri-aortique :

Roditi [24] utilisant des phlébo-IRM (technique du

Fig. 18. — Uretére droit péri-cave (A) et son illustration
sur une modélisation 3D par scanner hélicoidal
(B) avec I'uretéro-hydronéphrose droite (u)

temps de vol) en retrouve 6 sur une série de 71 investi-
gations, soit 8,4 %.

Globalement, les anomalies sont rencontrées dans
3 a 10% des cas, ce qui n'est pas le cas dans les
séries chirurgicales (Tableau ] qui semblent plus rares
(3a4%.)

Enfin, les anomalies caves inférieures sont une
cause favorisante de thromboses étendues chez les
jeunes. Leur survenue, souvent révélatrice de |'anoma-
lie, est potentialisée par la coexistence d’anomalies de
la coagulation [101-109]

Auteurs Année N Tech Ann. cor  Veine rénale Veine cave  Azy Apla Total
rétro-aortique double
Reed 1982 433 CT 4,4 1,8 6,2
Trigaux 1998 1014 CT 6,3 3,7 0,3 0,1 10,4
Yesilag 2004 984 CT 0,9 2,3 3,2
Roditi 1996 71 MR 8,50 1,40 9,90
Meyer 2001 656 CT 10,5
Aljabri 2001 1822 CT 5,65
Tableau I. — Fréquence des anomalies caves inférieures (séries radiologiques)
Auteurs Année N Tech Ann. cor  Veine rénale Veine cave Veine cave Total
rétro-aortique inférieure gauche  double
Calligaro 1999 567 Chir 0,5 1,9 0,35 0,5 3,3
Shinto 166 Chir 0,6 0,6 1,2 2,4
733 0,52 % 1,47 % 0,41 % 0,7 % 3,06 %

Tableau Il. - Fréquence des anomalies caves inférieures (séries chirurgicales)

CONCLUSION

Les anomalies de la veine cave inférieure sont rares hormis I'anneau péri-aortique de la veine rénale et la

veine rénale gauche rétro-aortique.

Il est utile de les diagnostiquer avant une procédure veineuse, un clip cave ou une chirurgie aortique.

L'embryogénése permet de mieux les comprendre et aussi de connaitre les voies de dérivation en cas
d’obstruction du tronc cave : pelviennes, ilio-lombaires, veines lombaires et surtout par le systéme agygos via
les plexus veineux vertébraux internes : ceci fera |'objet d’une autre mise au point dans le prochain numéro

des annales vasculaires.
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