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Bauchvenenthrombosen
F. Baumann-Durchschein, H. Schlager

	� Einleitung

Die Bauchvenenthrombose ist eine seltene, jedoch häufig le-
bensbedrohliche Erkrankung. Unter anderem zählt hierzu die 
Pfortaderthrombose (PFT), welche die häufigste Bauchvenen-
thrombose ist, das Budd-Chiari-Syndrom sowie die Mesente-
rialvenenthrombose.

Ursächlich für eine Bauchvenenthrombose ist meist eine Kom-
bination aus lokalen und/oder systemischen Risikofaktoren 
(Tab. 1) [1–3], welche die Komponenten der Virchow-Trias 
verändern (Hyperkoagulation, Stase, Endothelschaden). Häu-
fig können mehrere Risikofaktoren gefunden werden [4]. Al-
lerdings bleibt in ca. 10–25 % der Fälle die Ursache der Bauch-
venenthrombose unklar [1].

Sowohl angeborene als auch erworbene Gerinnungsstörungen 
können eine Bauchvenenthrombose verursachen [1, 2]. An-
geborene Störungen wie beispielsweise die Faktor-V-Leiden- 
Mutation sowie die Prothrombin-Mutation 20210A werden 
häufig bei Betroffenen nachgewiesen. Ein Faktor-V-Mangel 
(mit Ausnahme einer homozygoten Mutation) ist meist nicht 
alleinige Ursache einer Thrombose. Andere angeborene Ge
rinnungsstörungen, die ein stark erhöhtes Thromboserisiko 
besitzen und im Rahmen der Abklärung berücksichtigt wer-
den sollten, sind ein Antihrombin-III-, Protein-C- und Pro-
tein-S-Mangel. Bezüglich der erworbenen Thrombophilien, 
welche eine Bauchvenenthrombose verursachen können, zäh-
len beispielsweise das Antiphospholipid-Syndrom sowie die 
paroxysmale nächtliche Hämoglobinurie [1, 2].

Neben Thrombophilien sind myeloproliferative Erkrankungen 
häufige Auslöser einer Bauchvenenthrombose. Hierzu zählen 
die Polycythaemia vera, die essentielle Thrombozythämie so-
wie die primäre Myelofibrose. Der Nachweis einer Mutation 
im Gen der Januskinase 2 (JAK2) lässt sich bei über 90–95 % 
der Patienten mit Polycythaemia vera und bei ca. 50–60 % der 
Patienten mit essentieller Thrombozythämie oder primärer 
Myelofibrose nachweisen. Bei fehlender Mutation im JAK2-
Gen können häufig Mutationen im Calretikulin- oder MPL-
Gen gefunden werden [1, 2].
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Kurzfassung: Bauchvenenthrombosen sind 
zwar selten, führen aber häufig zur Präsentation 
von schwer kranken Patienten, die eine rasche 
Therapieeinleitung benötigen. Nicht diagnos-
tiziert führen Bauchvenenthrombosen häufig 
zu Komplikationen wie Leberzirrhose, portaler 
Hypertonie oder intestinaler Ischämie. Neben 
Diagnosestellung sollte im klinischen Alltag 
nicht auf die Suche nach auslösenden Faktoren 
vergessen werden. Neben Thrombophilien sind 
myeloproliferative Erkrankungen sehr häufig 
die Ursache einer Bauchvenenthrombose. 
Ausnahme hiervon ist die Pfortaderthrombose 
im Rahmen einer Leberzirrhose. Hier kommt es 
durch die Lebererkrankung zu Veränderungen 
der Virchow-Trias, die eine Entstehung der 
Thrombose begünstigt. 

Die Entscheidung zur Einleitung einer anti-
koagulatorischen Therapie hängt unter ande-

rem von der Art der Bauchvenenthrombose 
ab, vom Zeitpunkt der Thrombose (akut oder 
chronisch), von der Ausbreitung des Thrombus 
(Mitbeteiligung der Venen des splanchnischen 
Stromgebietes) und dem Nachweis einer Le-
berzirrhose.

Schlüsselwörter: Pfortaderthrombose, Zirrho-
se, Budd-Chiari-Syndrom, Mesenterialvenen-
thrombose

Abstract: Abdominal vein thromboses. Abdomi-
nal vein thromboses, although rare, often result 
in the presentation of acute critically ill patients 
who require rapid initiation of therapy. If undiag-
nosed, they often lead to complications such as 
liver cirrhosis, portal hypertension or intestinal 
ischemia. In addition to diagnosis, the search for 
causes should not be forgotten in everyday clini-

cal practice. In addition to thrombophilias, my-
eloproliferative disorders are very frequent trig-
gers of abdominal vein thrombosis. An exception 
to this is portal vein thrombosis in patients with 
liver cirrhosis. Here, changes in the Virchow 
triad occur as part of the underlying disease, 
which favors the development of thrombosis. 

The decision to initiate anticoagulant 
therapy depends, among other factors, on the 
type of abdominal vein thrombosis, the timing 
of the thrombosis (acute or chronic), the spread 
of the thrombus (involvement of the splanchnic 
stromal veins), and evidence of liver cirrhosis. Z 
Gefäßmed 2021; 18 (3): 5–11.

Key words: portal vein thrombosis, cirrhosis, 
Budd-Chiari syndrome, mesenteric vein throm-
bosis

Tabelle 1: Häufige Risikofaktoren einer Bauchvenen-
thrombose

Systemische Erkrankungen
	– Myeloproliferative Erkrankungen (Polycythaemia vera, essentiel-

le Thrombozythämie, primäre Myelofibrose)
	– Malignom
	– Leberzirrhose (Veränderungen im Gerinnungssystem)

Angeborene Thrombophilie
	– Faktor-V-Leiden
	– Prothrombin-G20210A-Mutation
	– Protein-C- und -S-Mangel
	– Antithrombin-Mangel

Erworbene Thrombophilie
	– Antiphospholipid-Syndrom
	– Paroxysmale nächtliche Hämoglobinurie

Andere systemische Risikofaktoren:
	– Autoimmunerkrankungen
	– Vaskulitis
	– Schwangerschaft
	– Hormonersatztherapie
	– Hyperhomocysteinämie

Lokale Risikofaktoren
	– Intraabdominelle Infektionen (z. B. Pankreatitis, Cholezystitis, 

Divertikulitis)
	– Trauma
	– Operation (z. B. Splenektomie, Whippel-Operation)
	– Leberzirrhose (portale Hypertonie mit reduzierter portaler Fluss-

geschwindigkeit)
	– Malignome (z. B. HCC)

For personal use only. Not to be reproduced without permission of Krause & Pachernegg GmbH.
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Weiters können auch Endothelschäden bedingt durch intra-
abdominale Entzündung, Operationen oder Traumata eine 
Bauchvenenthrombose verursachen [1, 2, 5].

	� Pfortaderthrombose

Die Pfortaderthrombose (PFT) ist ein thrombotischer Ver-
schluss der V. portae, welcher sowohl ihren extrahepatischen 
Abschnitt als auch ihre intrahepatischen Äste betreffen kann 
[1, 2]. Aufgrund der dualen Blutversorgung der Leber führt ein 
teilweiser oder auch kompletter Verschluss der V. portae nicht 
zum Bild einer ischämischen Hepatitis. Dies wird unter ande-
rem durch eine kompensatorische Dilatation der hepatischen 
arteriellen Gefäße verhindert [6]. Jedoch kann eine Behinde-
rung des portalen Blutflusses zu Leberparenchymschäden bis 
hin zur Zirrhose sowie zur Entwicklung einer portalen Hyper-
tonie führen [1, 2].

Bei Erstdiagnose sollte zwischen der häufigeren PFT in einer 
zirrhotischen Leber (PFT mit Zirrhose) sowie der selteneren 
PFT in einer nicht zirrhotischen Leber (PFT ohne Zirrhose) un-
terschieden werden. Diese Differenzierung ist wichtig, da sich 
die diagnostische Abklärung, die Prognose sowie das Therapie-
management zwischen diesen beiden Gruppen unterscheiden. 
Wesentlich für das Patientenmanagement sind weiters der Zeit-
punkt der Thrombose (akut oder chronisch), die Ausbreitung 
des Thrombus und der Nachweis einer malignen PFT [1, 2].

Pathogenese einer PFT
Die Auslöser einer PFT ohne Zirrhose entsprechen den zuvor 
genannten Risikofaktoren einer Bauchvenenthrombose. In 
den bisher größten prospektiven Studien zur Untersuchung 
einer PFT ohne Zirrhose konnten als häufigste Auslöser 
myeloproliferative Erkankungen (21 %), Mutationen im Pro-
thrombin-Gen (15 %) sowie ein Antiphospholipd-Syndrom 
(8 %) nachgewiesen werden [1, 2].

Bei Patienten mit Zirrhose sind myeloproliferative Erkran-
kungen oder Thrombophilie seltener die Ursache einer PFT 
[1, 2]. Vielmehr tragen wahrscheinlich Veränderungen aller 
Komponenten der Virchow-Trias zur Entstehung der PFT bei 
Zirrhose bei.

Im Rahmen der Leberzirrhose verändert sich sowohl das koa-
gulante als auch prokoagulante Gerinnungssystem: Beispiels-
weise wird eine Thrombozytenfunktionsstörung und Throm-
bopenie, bedingt durch das splenoportale Pooling sowie eine 
Abnahme von Thrombopoetin, durch eine Erhöhung des Von-
Willebrand-Faktor (vWF) ausgeglichen. Dieser bewirkt eine 
Verbesserung der Thrombozytenadhäsion. Ähnliche Verände-
rungen lassen sich auch in der plasmatischen Gerinnung nach-
weisen. Die Zirrhose führt zu einer verminderten Bildung der 
Gerinnungsfaktoren FII, V, VII, IX und X. Dies wird wiederum 
durch eine Syntheseabnahme von Protein C und S ausgegli-
chen. Diese Veränderungen im Gerinnungssystem sind aller-
dings nicht ganz ausgeglichen. In-vitro-Studien deuten darauf 
hin, dass im Rahmen der Leberzirrhose das prokoagulante 
System dominiert und somit eine Hyperkoagulation vorliegt 
[7–9]. Dies ist hauptsächlich auf einen Mangel an Protein C bei 
gleichzeitig erhöhten FVIII, welcher unabhängig von der Le-
berfunktion ist, zurückzuführen [10]. Diese Gerinnungsverän-

derungen werden anhand der Routine-Laborparameter nicht 
erfasst und folglich im klinischen Alltag nicht berücksichtigt. 
Daher birgt die Substitution vor Eingriffen anhand von Stan-
dardgerinnungsparametern ein Risiko der Entwicklung einer 
Thrombose [7–10]. Weiters scheint diese Hyperkoagulation 
durch Bildung von Mikrothromben das Fortschreiten der Le-
berfibrose zu begünstigen [11].

Neben Veränderungen der Gerinnung kommt es im Rahmen 
der Zirrhose zu einer signifikanten Abnahme der Flussge-
schwindigkeit in der V. portae. Diese „Stase“ trägt ebenfalls 
zu einer erhöhten Thromboseneigung bei [1, 2]. Ein Blutfluss 
in der V. portae von < 15 cm/Sekunde ist mit einem erhöhten 
PFT-Risiko bei Leberzirrhose assoziiert [11, 12].

Neben Hyperkoagulation und Stase scheint auch die dritte 
Komponente der Virchow-Trias zur PFT-Entstehung bei Zir-
rhose beizutragen. In der Literatur wird eine Endothelakti-
vierung durch die Translokation von Endotoxinen aus dem 
Darmlumen in den Pfortaderkreislauf diskutiert. In Studien 
konnte gezeigt werden, dass freigesetztes Lipopolysaccharid 
die endotheliale Freisetzung von Faktor VIII steigert und so 
möglicherweise das Risiko einer PFT erhöht [13].

Weiters scheint die Genese der Zirrhose mit dem PFT-Risiko 
assoziiert zu sein. Patienten mit Leberzirrhose auf dem Boden 
einer NASH (non-alcoholic steatohepatitis) haben ein höhe-
res PFT-Risiko im Vergleich zu Patienten mit Zirrhose ande-
rer Genese [14]. Weiters steigt das Risiko einer PFT mit dem 
Schweregrad der Zirrhose [1, 2].

Wie bei einer PFT ohne Zirrhose können differentialdiagnos-
tisch auch Thrombophilien oder myeloproliferative Erkrankun-
gen die Entstehung einer PFT verursachen. Unter den Thrombo-
philien kann bei PFT mit Zirrhose am häufigsten eine Mutation 
im Prothrombin-Gen G20210A nachgewiesen werden [1, 2, 15].

Klinik
Das klinische Bild bei Erstdiagnose hängt unter anderem vom 
Ausmaß sowie der Entwicklungsgeschwindigkeit der PFT ab 
[1].

Klinik einer PFT ohne Zirrhose
Patienten mit akuter PFT ohne Zirrhose präsentieren sich meist 
mit abdominellen Schmerzen und Fieber. Bei Beteiligung der 
Venen des splanchnischen Stromgebietes kann eine akute 
Darmischämie auftreten. Klinische Zeichen hierfür sind unter 
anderem das Auftreten einer gastrointestinalen Blutung, eine 
Laktaterhöhung, starke abdominelle Schmerzen sowie ein mo-
derat bis ausgeprägter Aszites. Falls die akute PFT durch fehlen-
de Beschwerden nicht diagnostiziert wird oder trotz Einleitung 
einer Antikoagulation keine Rekanalisation auftritt, kann sich 
eine kavernöse Transformation entwickeln. Hierbei kommt es 
zur Ausbildung von porto-portalen Kollateralen im Bereich 
des thrombosierten Gefäßes, um die venöse Obstruktion zu 
umgehen [1]. Diese Veränderungen treten bereits 6–20 Tagen 
nach dem akuten Verschluss auf [16]. Durch den erhöhten 
präsinusoidalen Druck entwickelt sich im Verlauf eine portale 
Hypertonie mit all ihren Komplikationen, wobei Varizenblu-
tungen am häufigsten auftreten [1, 17]. Nach 5 Jahren können 
bei ca. 22 % der Patienten gastroösophageale Varizen (GÖV) 
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nachgewiesen werden [17]. Weitere Komplikation sind Aszites, 
hepatische Enzephalopathie sowie die Entwicklung einer por-
talen Cholangiopathie. Diese entsteht durch eine Kompression 
der Gallengänge durch die sich ausbildenden porto-portalen 
Kollateralen im Rahmen der kavernösen Transformation [1].

Klinik einer PFT mit Zirrhose
Die Prävalenz einer PFT bei Patienten mit Leberzirrhose wird 
derzeit zwischen 10–25 % geschätzt, wobei mit zunehmendem 
Child-Pugh-Score das Risiko ansteigt [1, 2]. Bei Vorliegen 
eines hepatozellulären Karzinoms (HCC) steigt das PFT-
Risiko auf ca. 40 % [5]. Betroffene Patienten sind häufig asymp
tomatisch und die PFT wird erst im Rahmen von Screening-
Untersuchungen zufällig entdeckt. Sie kann sich jedoch auch 
als akute Dekompensation präsentieren [1, 2].

Diagnosestellung
Die Diagnose einer PFT wird mittels bildgebender Verfahren 
gestellt. In der Abdomen-Sonographie zeigt sich bei frischer 
Thrombose im Lumen einer meist leicht dilatierten V. portae 
hyper- bis isoechogenes Material. Bei Verwendung der Dopp-
ler-Sonographie lässt sich in der V. portae kein bzw. ein deut-
lich verminderter Blutfluss nachweisen. Bei bereits länger 
bestehendem Thrombus erscheint dieser in der Sonographie 
durch Umbauprozesse meist hypoechogen (Abb. 1a). Durch 
die Ausbildung porto-portaler Kollateralen lassen sich in der 
Sonographie zahlreiche paraportale Gefäße im Bereich der 
Thrombose nachweisen. Dies wird als kavernöse Transforma-
tion bezeichnet und spricht für das Vorliegen einer länger be-
stehenden Thrombosierung (Abb. 1b). Im Rahmen der Abdo-
men-Sonographie sollte neben der PFT auch auf das Vorliegen 
einer Zirrhose sowie eines HCC als Auslöser der PFT geachtet 
werden [1, 2].

Bei Erstdiagnose der PFT sollte stets eine weitere Bildgebung 
(beispielsweise ein CT-Abdomen) durchgeführt werden. Ziel 
dieser Untersuchung ist, die genaue Thrombusausbreitung 
zu erfassen, insbesondere, ob eine Beteiligung der Venen 
des splanchnischen Stromgebietes (V. mesenterica superior, 
V. lienalis) vorliegt. In diesem Fall bietet das CT gleichzeitig die 
Möglichkeit, Zeichen einer Darmischämie zu erkennen [1, 2].

Weiters sollte nach der Ursache der PFT gesucht werden. Bei 
fehlendem Nachweis einer Leberzirrhose sollte stets das Vor-

liegen einer angeborenen oder erworbenen Thrombophilie 
sowie einer myeloproliferativen Erkrankung ausgeschlossen 
werden. Dabei sollten folgende Erkankungen berücksichtig 
werden: Screening auf Protein-C/S-Mangel, Antithrombin-
Mangel, Faktor-V-Leiden-Mutation, Prothrombin-G20210A-
Mutation, Antiphospholipid-Syndrom, JAK-2-Mutation (falls 
negativ: Test auf Calreticulin-Mutation oder MPL-Mutation). 
Bei unauffälliger Genanalyse sollte auch bei unauffälligem 
Blutbild eine Knochenmarksbiopsie durchgeführt werden [1, 
2]. Falls hierbei der Auslöser der PFT nicht gefunden wer-
den kann, sollten seltenere Ursachen ausgeschlossen werden 
(s. Tab. 1).

Bei PFT in einer zirrhotischen Leber wird ein generelles 
Thrombophilie-Screening nicht empfohlen [1]. Ausnahme 
sind Patienten mit positiver Familienanamnese für eine 
Thrombophilie, rezividierende Thrombosen oder das Vorlie-
gen von multilokolären Thrombosen [1].

Im Rahmen der Abklärung sollte neben der Feststellung des 
Alters, der Thrombose (akut-chronisch), der Ausbreitung der 
PFT sowie der Ursachensuche auch eine Gastroskopie zum 
Ausschluss von GÖV erfolgen. Bei Nachweis dieser sollte eine 
primäre bzw. sekundäre Blutungsprophylaxe laut Leitlinien 
erfolgen [1, 18].

Therapie

Therapie der akuten PFT ohne Zirrhose
Das Wissen über den natürlichen Verlauf einer akuten PFT 
ohne Zirrhose ist aufgrund fehlender prospektiver Studien 
begrenzt. Allerdings scheint es selten zu einer spontanen Re-
kanalisierung zu kommen. Folglich sollte bei Diagnosestellung 
stets eine Antikoagulation erfolgen [1, 18]. Ziel ist es, 1.) eine 
Thrombusausbreitung zu verhindern und 2.) eine Rekanalisie-
rung zu erreichen [1]. 

Initial kann eine Therapie mit niedermolekularem Heparin 
oder unfraktioniertem Heparin in therapeutischer Dosierung 
begonnen werden. Ein Anti-Xa-Spiegel sollte bei bestehender 
Niereninsuffizienz, Adipositas oder Schwangerschaft gemes-
sen werden (Zielbereich: 0,5–0,8). Im Verlauf kann eine The-
rapieumstellung auf einen Vitamin-K-Antagonisten erfolgen, 
mit einem Ziel-INR zwischen 2 und 3. Die Dauer der Anti-

Abbildung 1a: Abdomen-Sonographie bei chronischer Pfortader-
thrombose in einer nicht zirrhotischen Leber. Das Lumen der V. 
portae ist durch thrombotisches Material verlegt (s. Markierung).

Abbildung 1b: Im Bereich des thrombosierten Gefäßabschnittes 
zeigen sich zahlreiche Kollateralen im Sinne einer kavernösen 
Transformation.
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koagulation richtet sich nach dem individuellen Thrombose-
risiko. Sie sollte jedoch für mindestens 6 Monate fortgeführt 
werden [1]. In den bisherigen Leitlinien wird der Einsatz von 
NOAKs in dieser Indikation noch nicht empfohlen [1, 2, 18]. 
Allerdings zeigen einige Fallberichte, dass NOAKs bei akuter 
PFT ohne Zirrhose eine effektive sowie sichere Therapiealter-
native darstellen [19, 20].

Falls sich der Thrombus trotz Antikogulation ausbreitet oder 
Zeichen einer Darmischämie auftreten, ist meist eine endovas-
kuläre Thrombolyse oder chirurgische Intervention notwendig 
[1].

Nach 6–12 Monaten sollte eine weitere Bildgebung zur Ver-
laufskontrolle und Evaluierung des Rekanalisierungserfolges 
durchgeführt werden [1].

Therapie der chronische PFT ohne Zirrhose
In den aktuellen Leitlinien [1, 2] wird die generelle Einleitung 
einer Antikoagulation bei chronischer PFT ohne Zirrhose 
nicht empfohlen. Ausnahme sind Patienten mit nachgewiese-
ner Thrombophilie, rezividierenden Thrombosen sowie einer 
vergangenen Darmischämie [1, 2]. Vor Therapiestart sollte im-
mer eine Gastroskopie durchgeführt werden und bei Vorliegen 
von GÖV eine primäre bzw. sekundäre Blutungsprophylaxe 
laut Empfehlungen erfolgen [1, 2]. Die derzeitigen Studien zur 
Evaluierung des Blutungsrisikos nach Therapieeinleitung in 
dieser Indikation basieren überwiegend auf heterogenen retro
spektiven Studien. Diese zeigten kein erhöhtes Blutungsrisiko 
nach Einleitung einer Antikoagulation trotz Zeichen einer 
portalen Hypertonie [1, 21].

Therapie der PFT bei Zirrhose
Ob Patienten mit Leberzirrhose und PFT eine Antikoagulation 
erhalten sollen, ist im klinischen Alltag häufig nicht immer 
einfach zu entscheiden.

Unklar ist zunächst, welchen Einfluss eine PFT bei Zirrhose 
auf das Gesamtüberleben hat und ob eine Therapieeinleitung 
in dieser Indikation einen Nutzen bringt. In einer prospektiven 
Studie konnte der Einsatz einer prophylaktischen NMH-Gabe 
bei Zirrhose das Risiko einer hepatischen Dekompensation 
vermindern sowie das Gesamtüberleben verbessern [22]. Im 
Unterschied dazu zeigte eine multizentrische Studie keinen 
Zusammenhang zwischen einer PFT und einem erhöhten Ri-
siko einer hepatischen Dekompensation [23].

Wichtig zu wissen ist, dass bei PFT mit Zirrhose spontane Re-
kanalisationen häufig auftreten. In den Studien schwanken die 
Angaben der spontanen Rekanalisationsraten zwischen 40 und 
70 % [24, 25]. Es gibt jedoch keinen klinischen Parameter, wel-
cher die Wahrscheinlichkeit einer spontanen Rekanalisation 
vorhersagt [25]. Weder das Alter der PFT, der Schweregrad 
der Leberzirrhose, die Lokalisation der PFT noch der Grad 
des Gefäßverschlusses (partiell oder vollständig) sind mit einer 
höheren Rate an spontanen Rekanalisationen verbunden [26]. 

Aufgrund der hohen spontanen Rekanalisationsraten lehnen 
die Leitlinien einen generellen Einsatz einer Antikoagulation 
bei PFT mit Zirrhose ab [1, 18]. Vielmehr wird die Entschei-
dung den behandelten Ärzten überlassen, indem stets eine in-

dividuelle Nutzen-Risiko-Abwägung erfolgen sollte. Laut der 
bisher veröffentlichen Literatur scheint eine Antikoagulation 
bei Patienten mit Zirrhose nach erfolgter Blutungsprophyla-
xe sicher zu sein. Eine Meta-Analyse von Loffredo et al. zeigt, 
dass der Einsatz traditioneller Antikoagulanzien bei PFT mit 
Zirrhose im Vergleich zu unbehandelten Patienten nicht mit 
einem erhöhten Blutungsrisiko verbunden ist [27]. Weiters 
wurde in einer anderen Studie der Schweregrad und die Mor-
talität von oberen GI-Blutungen bei Patienten mit Leberzir-
rhose mit und ohne Antikoagulation verglichen (Indikation 
der Antikoagulation war bei ca. 25 % eine PFT) [27]. Die Anti-
koagulation erhöhte in dieser Studie weder den Schweregrad 
der Blutung noch das Mortalitätsrisiko [28]. Zudem scheint 
eine Antikoagulation bei PFT und Zirrhose effektiv zu sein. 
In Studien konnten durch die Therapieeinleitung Rekanalisa-
tionsraten von 72 % im Vergleich zu 42 % bei unbehandelten 
Patienten erreicht werden [29]. Zudem scheint eine Therapie-
einleitung innerhalb von 6 Monate nach Diagnosestellung mit 
höheren Rekanalisationsraten assoziiert zu sein [29].

Neben den schwammigen Empfehlungen einer individuellen 
Nutzen-Risiko-Abwägung gibt es jedoch auch Situationen, in 
denen eine Antikogulation trotz Zirrhose generell empfohlen 
wird. Diese Ausnahmen sind Patienten auf der Lebertransplan-
tationswarteliste oder potentielle LTX-Kandidaten. Grund für 
diese Empfehlung ist, dass eine PFT zwar nicht die Mortalität 
auf der Warteliste beeinflusst, allerdings die Rate an postoperati-
ven Komplikationen nach der Lebertransplantation signifikant 
erhöht [30, 31]. Folglich empfehlen die aktuellen EASL-Leit-
linien bei Patienten auf der LTX-Warteliste die Einleitung einer 
Antikoagulation [1]. Diese sollte bis nach der Transplantation 
fortgeführt werden [1]. Neben LTX-Kandidaten sollten auch 
Patienten mit Thrombusausbreitung in die V. mesenterica su-
perior, mit permanent erhöhtem Thromboserisiko oder einem 
Thrombusprogress eine Antikoagulation erhalten [1, 18].

Die Art sowie Dosierung der Antikoagulation werden in den 
Leitlinien nicht festgelegt. Grund hierfür sind fehlende gro-
ße, prospektive Studien. Bei Erstdiagnose wird häufig eine 
gewichtsadaptierte NMH-Therapie ähnlich wie bei Nicht-
Zirrhose begonnen [1, 18]. Die durch die Zirrhose bedingte 
reduzierte Synthese von Antithrombin III (Zielprotein von 
Heparin) zusammen mit einer oft eingeschränkten Nieren-
funktion im Rahmen des hepatorenalen Syndroms stellt diese 
Dosierung jedoch in Frage. Auch eine nach Anti-Xa-Spiegel 
adaptierte NMH-Gabe erscheint bei Zirrhose nicht zielfüh-
rend, da die eingeschränkte Lebersynthese eine verminderte 
Anti-Xa-Produktion zur Folge hat [7–10].

Nach initialer Therapie mit NMH erfolgt häufig eine Umstel-
lung auf einen Vitamin-K-Antagonisten (OAK). Hierbei wird 
derselbe Ziel-INR angestrebt (zwischen 2 und 3) wie bei PFT 
ohne Zirrhose und die durch die Zirrhose bedingte INR-Ver-
längerung nicht berücksichtigt [1, 2, 7–10]. Weiters erschwert 
die therapiebedingte Veränderung des MELD-Scores den Ein-
satz der Vitamin-K-Antagonisten bei Zirrhose [1].

Derzeit gibt es keine Empfehlungen zum Einsatz von NOAKs 
bei Patienten mit Leberzirrhose und PFT [1, 18]. Bisher wur-
den kleinere Fallserien veröffentlicht, welche kein erhöhtes Blu-
tungsrisiko zeigen [32–36]. In einer rezenten randomisierten 
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Studie war niedrig dosiertes Rivaroxaban bei Patienten mit PFT 
und Zirrhose sogar effektiver als eine traditionelle OAK-Thera-
pie [37]. Im klinischen Alltag besteht derzeit ein zurückhalten-
des Verhalten gegenüber dem Einsatz von NOAKs bei Zirrhose 
– nicht nur wegen des Blutungsrisikos, sondern auch wegen des 
Risikos eines DILIs (drug induced liver injury). Rivaroxaban 
kann bei Patienten mit Leberzirrhose hepatotoxisch sein [38]. 
Dieses Risiko ist vor allem bei gleichzeitiger Einnahme von 
Amiodaron, Statinen und Acetaminophen erhöht [39]. Aller-
dings trifft dies nicht auf alle Wirkstoffe der NOAKs zu, da diese 
eine unterschiedliche Metabolisierung sowie Pharmakokinetik 
aufweisen. Nach Einnahme von Rivaroxaban hatten Patienten 
mit Child-B-Zirrhose signifikant höhere Wirkspiegel als Patien-
ten ohne Zirrhose. Nach Apixaban-Einnahme hingegen hatten 
Child-B-Zirrhotiker ähnliche Wirkspiegel wie Patienten ohne 
Zirrhose. Nach Einnahme von Dabigatran sowie Edoxaban 
konnten bei Child-B-Zirrhose sogar niedrigere Wirkspiegel ge-
messen werden [40]. Folglich scheinen einige NOAKs  bei Le-
berzirrhose sicherer zu sein als andere [41]. Zusammenfassend 
müssen zukünftige Studien die Sicherheit sowie Effektivität der 
NOAK-Therapie bei Leberzirrhose mit PFT noch zeigen. 

Wichtig ist, dass vor Einleitung der Antikogulation stets eine 
Blutungsprophylaxe erfolgen sollte [1, 18]. Falls keine Antiko-
agulation eingeleitet wird, sollte eine weitere Bildgebung nach 
3 Monaten erfolgen. Im Fall einer Progression des Thrombus 
sollte eine Antikoagulation eingeleitet werden [1, 18].

Maligne PFT
Eine Sonderform der PFT ist der thrombotische Verschluss der 
V. portae im Rahmen einer malignen Grunderkrankung. Die 
PFT kann hierbei entweder durch direkten Tumoreinbruch 
in die Pfortader oder durch Hämostaseveränderungen im 
Rahmen der malignen Erkrankung entstehen [1]. Ein hepato-
zelluläres Karzinom (HCC) ist häufig die Ursache einer PFT 
bei Leberzirrhose und sollte im Rahmen der Abklärung stets 
ausgeschlossen werden. Derzeit wird kein genereller Einsatz 
einer antikoagulatorischen Therapie bei maligner PFT emp-
fohlen. Ausnahmen sind Patienten mit symptomatischer PFT 
oder eine Progression des Thrombus [1, 18].

	� Budd-Chiari-Syndrom

Das Budd-Chiari-Syndrom (BCS) ist eine venöse Abflussstö-
rung der Leber. Die Obstruktion kann auf Ebene der hepa-
tischen Venolen bis zur Einmündung der V. cava inferior in 
den rechten Vorhof lokalisiert sein. In weiterer Folge entsteht 
eine sinusoidale Stase sowie eine Ischämie mit hepatozellulä-
rer Nekrose. Bei längerer bestehender Obstruktion entwickelt 
sich im Verlauf meist das Vollbild einer Zirrhose mit all ihren 
Komplikationen. Es wird ein primäres und sekundäres BCS 
unterschieden, wobei die Thrombose beim sekundären BCS 
durch Kompression von außen oder durch Infiltration eines 
Tumors entsteht [1, 3].

Pathogenese des Budd-Chiari-Syndroms
Ähnlich der PFT können meist mehrere auslösende Ursachen 
gefunden werden. Eine myeloproliferative Erkrankung kann bei 
bis zu 50 % der Patienten nachgewiesen werden, wobei die Po-
lycythaemia vera am häufigsten ist. Im asiatischen Raum findet 
sich häufig eine membranöse Obliteration (sogenannte „webs“) 

in der VCI oder den Lebervenen als auslösende Ursache (mem-
branous obstruction of the inferior vena cava – MOVC). In ca. 
25 % bleibt die Ursache jedoch unklar [1, 3]

Klinik und Diagnostik des BCS
Die Klinik des BCS reicht von asymptomatischen Fällen bis 
zum Bild eines akuten Leberversagens. Dies hängt unter an-
derem von der Entwicklungsgeschwindigkeit der Obstruktion 
ab. Häufig klagen die Patienten über unspezifische abdominel-
le Schmerzen und ein allgemeines Krankheitsgefühl. Typische 
Befunde sind auch ein geringgradiger Aszites, eine Hepato-
megalie, ein Ikterus, periphere Ödeme sowie Fieber. Bei län-
ger bestehendem Verschluss kann sich in weiterer Folge eine 
Leberzirrhose entwickeln [1, 3].

Im Labor sind die Leberwerte häufig unspezifisch erhöht. In der 
Aszitespunktion zeigt sich ein Serum-Aszites-Albumin-Gra-
dient (SAAG) > 1,1 häufig mit einem erhöhten Eiweißgehalt 
(>  2,5 g/dl). In der Abdomen-Sonographie ist ein fehlender 
Blutfluss in den Lebervenen oder ein Nachweis von Kollatera-
len der Lebervenen charakteristisch. Weitere typische Befunde 
in der Bildgebung sind ein vergrößerter Lobus caudatus mit 
dilatierten Caudatusvenen, eine Splenomegalie, eine wand-
verdickte Gallenblase sowie eine nodulär veränderte Leber im 
Sinne einer nodulär regenerativen Hyperplasie [1, 3]. 

Zur Diagnosesicherung ist meist die Durchführung einer wei-
teren Bildgebung notwendig. Vereinzelt können diese Unter-
suchungen jedoch inkonklusiv bleiben, so dass bei weiter beste-
hendem Verdacht auf ein BCS eine Venographie durchgeführt 
werden sollte, insbesondere bei Verdacht auf eine MOVC. Bei 
fehlendem Nachweis einer venösen Obstruktion der großen Le-
bervenen kann gegebenenfalls eine Leberbiopsie eine Obstruk
tion der kleinen intrahepatischen Venen nachweisen [1, 3, 18].

Therapie des BCS
Der Therapiealgorithmus des BCS sollte nach einem Stufen-
schema erfolgen: Antikoagulation, Angioplastie/Stentimplan-
tation/Thrombolyse, TIPS und LTX [1, 3, 18].

Alle Patienten mit BCS sollten eine Dauer-Antikoagulation 
erhalten. Zunächst sollte eine NMH-Therapie in therapeu-
tischer Dosis für 5–7 Tage eingeleitet werden. Anschließend 
kann auf eine Therapie mit Vitamin-K-Antagonisten gewech-
selt werden. Hier sollte die Ziel-INR zwischen 2 und 3 liegen. 
Eine Blutungsprophylaxe bei Vorliegen von GÖV sollte gemäß 
Leitlinien mit Betablocker und/oder Ligatur erfolgen. Weiters 
sollte die Ursache der BCS therapiert werden [1, 18].

Bei kurzen sowie gut zugänglichen ostialen Stenosen kann die 
Durchführung einer Angioplastie mit oder ohne Stentimplan-
tation erfolgen [18]. Die Behandlungserfahrung eines BCS 
mit Thrombolyse ist limitiert. Sie scheint jedoch bei frischer 
und inkompletter Thrombosierung eine Therapiealternative 
zu sein. Bei fehlendem Therapieansprechen sollte der nächste 
Therapieschritt eine TIPS-Implantation sein. Ausnahme sind 
hier Patienten mit einem hohen BCS-TIPS-Prognose-Score 
(≥ 7). Betroffene haben trotz TIPS-Implantation eine schlechte 
Prognose und sollten daher sofort für eine Lebertransplanta-
tion evaluiert werden [18]. Bei Versagen einer TIPS-Implanta-
tion sollte ebenfalls eine LTX erfolgen [1, 18].
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Wichtig ist es, Betroffene engmaschig zu kontrollieren, um eine 
Verschlechterung der Leberfunktion zu erkennen. Parameter, 
die auf ein Therapieansprechen deuten, sind: Rückgang des 
Aszites, Zunahme des FV, Abnahme des direkten Bilirubins, 
Fehlen einer GI-Blutung bedingt durch den portalen Hyperto-
nus und Fehlen einer spontanen bakteriellen Peritonitis (SBP) 
[1].

Für das Langzeitmanagment dieser Patienten ist wichtig zu 
wissen, dass im Verlauf Regeneratknoten entstehen, welche 
ein HCC vortäuschen können. Die kumulative Inzidenz eines 
HCC bei BCS beträgt ca. 4 % [1]. Im klinischen Alltag ist die 
Unterscheidung zwischen einem benignen Knoten und einem 
HCC häufig schwierig, weshalb zur Differenzierung häufig 
eine Leberbiopsie durchgeführt werden muss [1].

Insgesamt hat sich die Prognose des BCS stark verbessert und 
liegt derzeit bei einem 5-Jahres-Überleben von 90 % [43].

	� Mesenterialvenenthrombose (MVT)

Ist die V. mesenterica superior (SMV) Ausgangspunkt der 
Thrombose, so spricht man von einer Mesenterialvenenthrom-
bose. Meist sind mehrere Venensysteme betroffen, so kann die 
Thrombose auch die Pfortader, die V. lienalis (SV) und die 
V.  mesenterica inferior (IMV) mitbetreffen [43]. Ursächlich 
gelten die gleichen Risikofaktoren wie bei den anderen Formen 
der Bauchvenenthrombose.

Die MVT kann nach der Dauer und dem Beginn der Sympto-
me in eine akute Form (< 4 Wochen, meist in einem Zeitraum 
von 6–14 Tagen) und in eine chronische Form (≥ 4 Wochen) 
unterteilt werden [43].

Klinik und Diagnostik der MVT
Die akute Präsentation hängt stark von den beteiligten Gefä-
ßen ab und unterscheidet sich vom akuten arteriellen Gefäß-
verschluss durch seinen verzögerten Symptomenbeginn. Meist 
kommt es zu unspezifischen Beschwerden wie Bauchschmer-
zen, Übelkeit, gastrointestinale Blutung oder Diarrhoe. Bei Be-
teiligung der SMV treten in bis zu 92 % deutliche Symptome 
auf, die auch in 33–45 % zu einem Gangrän des Dünndarms 
führen kann [43]. Die Entwicklung von Fieber oder peritoniti-
scher Abwehrspannung sind Zeichen einer hämorrhagischen 
Infarzierung. Sollte zusätzlich eine Hypotonie mit systolischen 
Werten < 90 mmHg und Aszites auftreten, ist dies mit einer 
deutlich schlechteren Prognose vergesellschaftet. Auch das 
Vorliegen einer Laktatazidose spricht für eine fortgeschrittene 
Erkrankung mit einer Letalität von bis zu 75 % [48].

Bei unerklärbaren starken und/oder länger anhaltenden 
Bauchschmerzen sollte an die MVT gedacht werden und eine 
CT-Angiographie mit einer Schichtdicke von 1 mm in 3 Pha-
sen veranlasst werden. Es wird zwischen typischen vaskulären 
Zeichen (fehlende Kontrastierung des Gefäßes, verstärkte Dar-
stellung in der arteriellen Phase im Gegensatz zur portalvenö-
sen Phase) und nicht-vaskuläre Phänomene (Verdickung der 
Darmwand, Dilatation des Darms, Imbibierung des mesente-

riellen Fettgewebes, Pneumatosis intestinalis und Gasbläschen 
in der Pfortader) unterschieden. Die Spezifität liegt bei etwa 
90–94 % und die Sensitivität bei 96 % [49, 50].

Das Hauptziel der Behandlung ist eine Rekanalisation bzw. das 
Verhindern weiterer Thrombosen, vor allem um sekundäre 
Komplikationen wie die Infarzierung und Nekrose des Darms, 
die Entwicklung eines portalen Hypertonus oder die Entwick-
lung eines Rezidivs zu vermeiden. 

Therapie der MVT
Die Firstline-Therapie für MVT ohne Peritonitis ist neben der 
supportiven Therapie mit Schmerzmedikation, Flüssigkeits- 
und Elektrolysubstitution sowie Nahrungskarenz die Anti-
koagulation mit Heparin. Unfraktioniertes Heparin könnte 
durch die Reversibilität bei potentieller Notwendigkeit einer 
Operation vorteilhaft sein [43]. Eine antibiotische Therapie 
sollte nur bei Perforation, bakterieller Translokation mit Sepsis 
oder septischer Thrombophlebitis eingeleitet werden [51].

Diese Therapie ist bei den meisten Patienten ausreichend, je-
doch kommt es bei bis zu 5 % zu einer Verschlechterung. Dies 
kann sich durch persistierende oder zunehmende Schmerzen 
nach Einleitung einer Antikoagulation oder die Entwicklung 
einer Peritonitis äußern. Oft ist die klinische Präsentation 
nicht eindeutig und sollte durch eine regelmäßige laborche-
mische (CRP, Leukozytose und Laktat) und radiologische 
Untersuchung ergänzt werden. Sollte sich der Hinweis auf 
eine Darmischämie ergeben, erfolgt die möglichst sparsame 
Resektion des irreversibel geschädigten Darms, um mögliche 
Folgen wie Kurzdarmsyndrom zu verhindern. Dafür können 
auch mehrmalige Eingriffe notwendig sein [43].

Bei Patienten mit hoher intraoperativer Mortalität kann auch 
an eine endovaskuläre Therapie mittels TIPS und mecha-
nischer Aspirationsthrombektomie, direkte Thrombolyse, 
perkutane transhepatische Thrombektomie/Thrombolyse 
oder Thrombolyse über die A. mesenterica superior gedacht 
werden. Die Daten für diese Interventionen beruhen jedoch 
auf kleinen Fallserien bzw. Fallberichten und sie sollten nur 
in Zentren durchgeführt werden [43]. Die Anlage eines TIPS 
kann eine sofortige Symptomverbesserung erzielen und ist mit 
einer Rekanalisierungsrate von bis zu 83 % vergesellschaftet 
[52]. Jedoch zeigte sich auch eine mögliche Komplikationsrate 
von bis zu 22 % und eine Mortalität von bis zu 11 % bei diesen 
Patienten [53].

Die Einleitung einer oralen Antikoagulation kann 2–3 Wochen 
nach der akuten Phase durchgeführt werden. Bezüglich einer 
Präferenz für VKA oder NOAKs kann keine klare Aussage ge-
troffen werden, da hierfür spezifische Studien fehlen. Die Anti-
koagulation sollte für mindestens 3–6 Monate durchgeführt 
werden, anschließend kann bei reversiblen Ursachen wie In-
fektionen oder entzündlicher Genese ein Absetzen diskutiert 
werden. Bei unbeeinflussbaren Faktoren wie Thrombophilien, 
Rezidiven oder bei Risiko der Entwicklung eines Kurzdarm-
syndroms sollte eine Dauertherapie in Betracht gezogen wer-
den [43].
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Relevanz für die Praxis

	— Neben der Diagnosestellung sollte im klinischen Alltag 
nicht auf die Ursachensuche der Bauchvenenthrombose 
vergessen werden. Neben Thrombophilien sind myelo-
proliferative Erkrankungen, wie die Polycythaemia vera, 
sehr häufig die Auslöser einer Bauchvenenthrombose.

	— Im Falle einer Pfortaderthrombose (PFT) sollte stets zwi-
schen der akuten und der chronischen PFT sowie der 
PFT ohne bzw. mit Zirrhose unterschieden werden. Zur 
weiteren Differenzierung können eine genaue Anamnese, 
Vorbefunde sowie bildgebende Verfahren hilfreich sein.

	— Bei einer neu aufgetretenen PFT in einer zirrhotischen Le-
ber sollte stets ein HCC ausgeschlossen werden.

	— Alle Patienten mit einem Budd-Chiari-Syndrom sollten 
eine Dauer-Antikoagulation erhalten. Bei Vorliegen von 
gastroösophagealen Varizen sollte nicht auf eine primäre 
bzw. sekundäre Blutungsprophylaxe vergessen werden.

	— Bei unklaren Bauchschmerzen oder gastrointestinalen 
Blutungen sollte auch an eine Mesenterialvenenthrombo-
se als Differentialdiagnose gedacht werden.
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