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Echo

Anamnese

Patientin 1: 1999 Verdacht auf Endokarditis der Mitralklappe,
Staphylokokkus epidermidis in Blutkultur, jedoch in weiterer
Folge Endokarditis nicht bestätigt, Splenektomie 2001; tiefe
Becken-Beinvenenthrombose 2003/seither Marcoumar; jetzt
Abklärung wegen rezessiven Schwindels, im Langzeit-EKG
keine Auffälligkeiten.

Patientin 2: unauffällig Anamnese

Echokardiographie

Es wurde in einem Vorbefund bei Patientin 1 der Verdacht auf
eine Perikardzyste geäußert, bei Patientin 2 lagen keine Vor-
befunde vor.

Im transthorakalen Echo fand sich bei beiden Patientinnen
eine formvariable (!) (Abb. 1, Pfeil) Struktur im Bereich des
Sulcus atrioventricularis von etwa 20 mm (normal maximal
10 mm) Durchmesser zwischen linkem Vorhof und linkem
Ventrikel.

Nach Gabe von 10 ml Echovist über die linke (!) Vena cubita-
lis kam es nach ca. 1–2 sec zur vollständigen Kontrastierung
der tubulären Struktur mit anschließender Entleerung in den
rechten Vorhof (Film 1–5: atypische kaudale Angulierung).

Die Läsion war somit als massiv dilatierter Sinus coronarius
bei persistierender linker oberer Hohlvene als Zufallsbefund
zu diagnostizieren.

Bei Patientin 2 zeigte sich in der Angio-CT des Thorax die
persistierende linke Hohlvene links bei völligem Fehlen der
Vena cava superior auf der rechten Seite.

Diagnose

Echo, TEE, C/P-Röntgen (verbreiterer Aortenschatten, Strei-
fen im Bereich des linken oberen Mediastinums), Röntgen
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Abbildung 1: Parasternaler Längsschnitt mit dilatiertem Sinus coronarius (Pfeil)

Film 1: Vierkammerblick mit dilatier-
tem Sinus coronarius im linken Sulcus
atrioventricularis

Film 2: Parasternaler Längsschnitt mit
Kontrastmittel im erweiterten Sinus
coronarius

Film 3: Kaudal angulierter Vierkam-
merblick nach Kontrastmittelgabe

Film 4: Kaudal angulierter Vierkam-
merblick mit Kontrastmittel im Sinus
coronarius, dann im rechten Ventrikel

Film 5: Kaudal angulierter Dreikam-
merblick mit Kontrastmittel im weiten
Sinus coronarius zum rechten Ventri-
kel strömend
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bei zentralem Venenkatheter (ZVK) (Lage auf der linken
Seite – manchmal jedoch durch Passage in die rechte Cava un-
auffällige Lage), überlange Insertion des ZVK als Hinweis,
CT und Kernspinresonanztomographie (NMR) jedoch oft
übersehen!

Diskussion

Eine persistierende linke obere Hohlvene findet sich laut Lite-
ratur bei ca. 0,1–0,3 % der Normalbevölkerung [1], jedoch bei
sorgfältiger Beurteilung vermutlich häufiger, insgesamt aber
bei 2–5 % der Pat. mit kongenitalen Vitien [2]. Normaler-
weise kommt es etwa ab der 8. Embryonalentwicklungswoche
zur Rückbildung der zunächst beidseits angelegten oberen
Hohlvene auf der linken Seite, wo sie lediglich als Teil der
Vena brachiocephalica bestehen bleibt.

Bei Persistenz der linken oberen Hohlvene haben etwa 80 %
der Patienten zwei obere Hohlvenen, bei etwa 20 % (siehe CT
Pat. 2) kommt es zur Rückbildung der rechten oberen Hohl-
vene, in diesem Fall besteht häufig eine noch ausgeprägtere
Dilatation des Sinus coronarius, wobei hier eine erhöhte Nei-
gung zu Arrhythmien vorkommt.

In einer Literaturrecherche von 174 publizierten Fällen finden
sich in 40 % begleitende kongenitale Anomalien (überwie-
gend Vorhof- oder Ventrikelseptumdefekte).

Bei retrospektiver Analyse von 1085 Pat. mit kongenitaler
Herzanomalie fand sich bei 5,2 % eine persistierende linke
Vena cava (PLVC) und hier häufig assoziiert mit Obstruktio-
nen im Bereich des linken Herzens (Mitralstenose, Subaorten-
stenose, Aortenkoarktation, Hypoplasie des rechten Ventri-
kels) bei unauffälligem rechten Herzen [3].

Ein retrograder Fluss im Bereich des Sinus coronarius ist hin-
weisend für den sehr seltenen Fall einer Atresie im Bereich
des Sinus coronarius (in diesem Fall Kontrastmittelecho ne-
gativ).

Üblicherweise erfolgt die Drainage über den erweiterten
Sinus coronarius (Abb. 2; Pfeil) in den rechten Vorhof, bei
einem kleinen Teil der Pat. jedoch auch in den linken Vorhof.
Hier besteht die Gefahr der Ausbildung eines signifikanten
Rechts-Links-Shunts bzw. Emboliegefahr oder Auftreten von
septischen Embolien und Hirnabszessen (v. a. bei Thrombo-
phlebitiden im Bereich der linken oberen Extemität).

Abbildung 2: Kaudal angulierter modifizierter Vierkammerblick nach Kontrastmittel-
gabe (Pfeil zum Sinus coronarius)

Ansonsten sind die Pat. jedoch typischerweise symptomfrei,
die Hämodynamik unauffällig. Wesentlich ist jedoch die
Kenntnis der genauen Anatomie vor Eingriffen wie ZVK,
Swan-Ganz-Katheter, Schrittmacher (Fehllagen) und Bypass-
operationen (hier Gefahr der inkompletten Kardioplegie).

Conclusio

Eine persistierende linke obere Hohlvene ist eine nicht seltene
kardiale Fehlbildung, welche bei sorgfältiger echokardiogra-
phischer Beurteilung v. a. in der parasternalen langen Achse
als erweiterter Sinus coronarius gut diagnostizierbar ist. Der
Beweis gelingt leicht mittels einer venösen Kontrastmittel-
applikation über die linke obere Extremität. Zur weiteren Ab-
klärung ist eine CT-Angiographie des Thorax sinnvoll.
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