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Fallbericht: Becken-Beinvenenthrombose
bei kongenitaler Aplasie der Vena cava inferior
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Zusammenfassung

Anomalien der Vena cava inferior sind seltene, meist angebo-
rene Gefidlmalformationen, die sowohl dem Gefédfchirurgen
als auch dem Dermatologen im klinischen Alltag nur selten
begegnen. Sie sind auffallend hdufig mit anderen Fehlbil-
dungen wie Situs inversus, kardialen Klappenvitien, Nieren-
und Lungenatrophie oder einem Polysplenie-Asplenie-Syn-
drom assoziiert. Meist werden diese Anomalien erst im Zuge
einer bildgebenden Durchuntersuchung bei tiefer Bein- oder
Beckenvenenthrombose festgestellt. Eine isolierte angebore-
ne Aplasie der Vena cava inferior ist sehr selten und priadispo-
niert vor allem im jungen Erwachsenenalter fiir Becken- und/
oder Beinvenenthrombosen. Wir berichten tiber einen 28-jdh-
rigen Patienten, bei dem im Rahmen einer Becken-Bein-
venenthrombose als einzige in Frage kommende Ursache mit-
tels Spiral-Computertomographie eine totale Aplasie der
Vena cava inferior diagnostiziert wurde. In Fillen einer schein-
bar idiopathischen tiefen Venenthrombose der unteren Extre-
mititen und/oder des Beckens muss vor allem bei jlingeren
Patienten an das Vorliegen von Anomalien der Vena cava in-
ferior gedacht werden.

Einleitung

Eine kongenitale partielle oder totale Aplasie der Vena cava
inferior entsteht durch fehlerhafte Abldufe bei der Bildung der
unteren Hohlvene aus urspriinglich 3-paarig angelegten Gefi-
Ben, der Vena cardinalis posterior, Vena subcardinalis und der
Vena supracardinalis und kommt insgesamt sehr selten vor. In
diesem komplexen Entwicklungsprozess wihrend der Embryo-
genese konnen bis zu 14 verschiedene anatomische Varianten
der infrahepatischen Vena cava inferior entstehen, wobei das
Auftreten einer zirkumaortalen linken Vena renalis mit bis zu
16,8 % am hidufigsten ist [1-3]. Je nach Entwicklung und Art
der gebildeten Kollateralkreisldufe kann es durch veridnderte
vendse Stromungsverhiltnisse zu unterschiedlichen klini-
schen Erscheinungsbildern kommen. Meist besteht eine aus-
geprigte Beeintrachtigung des vendsen Riickstroms aus der
unteren Korperhilfte mit sekundédrer Varikose und stase-
bedingter Thromboseneigung [4-6].

Fallbericht

Wir berichten iiber einen 28-jdhrigen Patienten mit sympto-
matischer, erstmalig aufgetretener, duplexsonographisch ve-
rifizierter, tiefer Venenthrombose des linken Beines (Unter-
schenkelvenen, V. poplitea, V. femoralis superficialis und
communis). Etablierte &dtiologische Risikofaktoren fiir eine
Thrombose oder eine positive Familienanamnese konnten
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ausgeschlossen werden. Es wurde umgehend eine Antikoagu-
lantientherapie mit niedermolekularem Heparin in korper-
gewichtsadaptierter therapeutischer Dosierung (0,1 ml
Nadroparin pro 10 kg Korpergewicht 2x tgl. s.c.) und eine
Kompressionsbehandlung (langs- und querelastischer Tape-
verband) eingeleitet, wodurch es zu einer deutlichen Besse-
rung der klinischen Beschwerden kam. Nach einer Woche
zeigte der Patient jedoch trotz iiberlappend eingeleiteter
Antikoagulantientherapie mit einem oralen Vitamin-K-Anta-
gonisten (Phenprocoumon) und einer INR im therapeutischen
Bereich eine Progredienz der linksseitigen Beinschwellung.

Klinischer Status

Im klinisch-physikalischen Status war eine seit der Adoles-
zenz bestehende ausgeprigte Stammvarikositas beider Beine
auffillig, daneben zeigte sich eine rezent aufgetretene Schwel-
lung der linken unteren Extremitidt. Der Patient berichtete
weiters tiber rezidivierende, NSAR-resistente, lumboischial-
giforme Beschwerden sowie geringgradige Belastungsdys-
pnoe.

Befunde

Die farbkodierte Duplexsonographie zeigte eine Progression
der Thrombose in die Vena iliaca externa und communis
sinistra. Das proximale Ende der Thrombose war duplex-
sonographisch nicht darstellbar. Die anschlieBend durchge-
fiihrte Kavographie dokumentierte eine totale Aplasie der Vena
cava inferior sowie varikos erweiterte Beckenvenen mit Kon-
trastmittelabstrom tiber den lumbalen Venenplexus (Abb. 1).

Die Spiral-Computertomographie des Abdomens und Thorax
verifizierte die totale Aplasie der Vena cava inferior mit aus-
gedehnter Kollateralenbildung. Der venose Abstrom erfolgte

Abbildung 1:
Cavographie:
Totale Aplasie der
Vena cava inferior
mit Umgehungs-
kreislauf tiber
(a) Vv. lumbales
ascendentes in

(b) Vena azygos und
hemiazygos weiter
in die () Vena cava
superior.
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dabei iiber den lumbalen Venenplexus (Vv. lumbales ascen-
dentes) und eine Azygos-Hemiazygos-Kontinuation nach
kranial in die Vena cava superior. Die linksseitigen Vv. lum-
bales ascendentes zeigten die gesamten GefidBquerschnitte
betreffende Kontrastmittelaussparungen, das Lumen der Vena
hemiazygos imponierte frei (Abb. 2 und 3). Die Lebervenen
miindeten gemeinsam iiber ein kurzes Gefil} direkt in den
rechten Vorhof (Abb. 4). Eine Pulmonalembolie oder etwaige
komprimierende, raumfordernde, abdominelle oder retroperi-
toneale Prozesse konnten ausgeschlossen werden. Als assozi-
ierte Anomalie fand sich eine Polysplenie (rechtsseitige
Nebenmilz), jedoch fanden sich keine abnormen Verinderun-
gen der Lungen oder Nieren. Ein kardiales Klappenvitium
wurde mittels Echokardiographie und Magnetresonanztomo-
graphie ausgeschlossen. Sdmtliche Gerinnungsparameter la-
gen im Normbereich. Der Thrombophiliestatus war unauffél-
lig, insbesondere fand sich kein Hinweis auf einen AT-III-,
Protein-C-, Protein-S- und Plasminogenmangel oder eine
APC-Resistenz. Der Faktor-VIII-Spiegel war normal.

Therapie und Verlauf

Das konservative Therapieregime mit einem oralen Vitamin-
K-Antagonisten (Phenprocoumon mit Zielbereich INR 2,0—
3,0) und einer Kompressionsbehandlung wurde fortgefiihrt.
Von einer invasiven Therapie mittels Thrombolyse oder
Thrombektomie wurde nach Riicksprache mit den beigezoge-
nen Gefidlichirurgen Abstand genommen. Im weiteren Verlauf
kam es zu einem deutlichen Riickgang der Beinschwellung
sowie der lumboischialgiformen Schmerzsymptomatik. Als
Langzeitbehandlung empfahlen wir dem Patienten aufgrund
des bestehenden hohen Rezidivrisikos eine lebenslange orale
Antikoagulation sowie das Tragen eines schenkellangen
Kompressionsstrumpfes.

Diskussion

Die angeborene partielle oder totale Aplasie der Vena cava
inferior ist sehr selten, iiber die genaue Inzidenz liegen in der
Literatur jedoch keine Angaben vor [2, 3]. Das klinische Er-
scheinungsbild variiert von unauffilligem Hautstatus,
Beinvarikositas schon in der Adoleszenz, bis hin zu promi-

nenter Venenzeichnung am Abdomen durch Kollateralkreis-
laufe schon vor einem thrombotischen Ereignis. Meist werden
derartige GefdBanomalien nach Auftreten einer stasebeding-
ten Becken-/Beinvenenthrombose bei iiblicherweise auffal-
lend jungen Patienten diagnostiziert [4, 5]. Bei Vorliegen ei-
ner Aplasie der unteren Hohlvene konnen aufgrund der
Kollateralkreisldufe weitere Symptome wie lumboischialgi-
forme Schmerzen, abdominelle Beschwerden und Belas-
tungsdyspnoe auftreten. Es besteht eine erhohte Inzidenz von
assoziierten kongenitalen Organfehlbildungen wie Herzfeh-
lern (offenes Foramen ovale, Vorhofseptumdefekt), Situs
inversus, renale und pulmonale Atrophien und Polysplenie-
Asplenie-Syndrom [7, 8]. In einer Arbeit von Elke und Ludin
wird das Fehlen von kardialen Anomalien bei Aplasie der
Vena cava inferior in nur 0,3 % angegeben [9]. Die Aplasie
der Vena cava inferior kann bei Auftreten von tiefen Bein-
venenthrombosen zu Komplikationen wie Pulmonalembolien
fiihren, daneben wurde auch iiber Rupturen von Aneurysmen
des venosen Kollateralkreislaufs und iiber spinale Wurzel-
kompressionssyndrome berichtet [1, 2]. Assoziierte Organ-
fehlbildungen fiihren zu entsprechenden klinischen Manifes-
tationen (z. B. sekundire arterielle Hypertonie bei Nieren-
atrophie). Unser Fall zeigt, dass bei Auftreten einer scheinbar
idiopathischen Becken-Beinvenenthrombose insbesondere
bei jungen Patienten ohne sonstige pathogenetische Risiko-
faktoren (Immobilisation, hormonelle Kontrazeption, Thrombo-
philie, Malignom, Kompression etc.) an das Vorliegen einer
Aplasie der unteren Hohlvene zu denken ist [10, 11]. Diese
Patienten sind einer weiterfiilhrenden Diagnostik mittels
radiologischer Bildgebung (CT, gegebenenfalls CT-Angio-
graphie und Kavographie) zu unterziehen. Bei Nachweis einer
derartigen GefidBanomalie miissen weitere Organfehlbildun-
gen mit den entsprechenden apparativen Verfahren ausge-
schlossen werden [11, 12]. Eine etwaige chirurgische Inter-
vention bei Hohlvenenaplasie ist spezialisierten gefél3-
chirurgischen Zentren vorbehalten. Invasive Therapieoptio-
nen bei frischer Becken-Beinvenenthrombose umfassen die
mechanische Thrombektomie sowie die lokale Kurzzeitlyse
[13]. Aufgrund des hohen Thromboserezidivrisikos bei kon-
genitaler Aplasie der unteren Hohlvene wird weiterfiihrend
eine lebenslange orale Antikoagulation empfohlen.

Abbildung 2: Computertomographie: (a) dilatierte,

varikdse Beckenvenenkonvolute mit Drainage in Vv. lum-
bales ascendentes; (b) freies Lumen der Vena iliaca
externa dextra; (c) thrombosiertes Lumen der Vena iliaca
externa sinistra.

Abbildung 3: Computertomographie: (a) Vena azygos
und (b) Vena hemiazygos mit der typischen ,h"-Konfi-
guration, beide deutlich dilatiert.

Abbildung 4: Computertomographie: (a) Die Leber-
venen miinden (ber ein kurzes, gemeinsames GefaRl
direkt in den rechten Vorhof.
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Fallbericht

rior bedingt sein.

1 Relevanz fiir die Praxis

Eine scheinbar idiopathische tiefe Venenthrombose der
unteren Extremitédten speziell bei jiingeren Patienten mit
unauffilligem Thrombophiliestatus kann in seltenen Fillen
durch eine partielle oder totale Aplasie die Vena cava infe-

Dies ist insofern praxisrelevant, als diese Patienten auf-
grund des hohen Thromboserezidivrisikos eine lebens-
lange orale Antikoagulation benétigen.
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