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Hintergrund

Die Agenesie der Vena cava inferior (VCI) ist eine sehr
seltene kongenitale Anomalie mit einer geschitzten
Prdvalenz von 0,0005-1% in der Gesamtbevolkerung,
die sich durch ein klinisch haufiges Krankheitsbild, die
tiefe Beinvenenthrombose, préasentiert [1-2]. Als Ursa-
che wird neben einer intrauterinen Thrombose in ers-
ter Linie eine embryonale Dysgenesie angenommen
[3]. Die Charakteristika der Erkrankung sind sehr ho-
mogen und umfassen eine proximale Lokalisation der
tiefen Beinvenenthrombose, hdufig nach korperlicher
Aktivitdt hauptsachlich bei jungen Erwachsenen vor
der vierten Lebensdekade.

Die Diagnosesicherung einer Agenesie der VCI kann
durch Computertomographie (CT) oder Magnetreso-
nanztomographie (MRT) erfolgen. Die Detektion des
Kollateralkreislaufs kann auch mithilfe der Angiogra-
phie durchgefiihrt werden.

Im Rahmen unseres interessanten Falles mochten wir
auf diese seltene Differentialdiagnose bei jungen Pa-
tienten aufmerksam machen. Sie ist durch ihr haufiges
Leitsymptom von klinischer Relevanz fiir diese Patien-
tengruppe.

Fallbericht

Anamnese

Eine 28-jahrige Patientin stellt sich im Méarz 2017 in der
Notfallpraxis vor mit seit einem Tag bestehenden Ru-
ckenschmerzen tieflumbal und sacral rechts sowie in
der rechten Leiste. Es ist die erste Episode derartiger
Schmerzen. Die Anamnese ergibt weder eine ver-
mehrte korperliche Belastung oder ein Trauma, noch
Fieber, Gewichtsverlust oder Nachtschweiss. Die Pa-
tientin verneint Thoraxschmerzen und Dyspnoe bei
normaler Belastungstoleranz und Mobilitdt. Sie ist
ansonsten gesund, wurde noch nie operiert und war
noch nie hospitalisert. Als einzige Medikation besteht
eine hormonelle Kontrazeption mit NuvaRing®.
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Die Familienanamnese ist unaufféllig fiir Karzinom-
erkrankungen, Gerinnungsstérungen, Aborte, Auto-
immunerkrankungen oder kardiovaskuldre Erkran-
kungen. Die korperliche Untersuchung zeigt eine
grenzwertige Hypotonie von 100/50mmHg, rechts
und 105/50 mmHg links bei normaler Herzfrequenz
70/min, subfebrile Temperatur von 37,5°C, normale
Sauerstoffsiattigung SO2 99% unter Raumluft und Eu-
pnoe (AF 16/min). Herztone und das Atemgerdusch
sind normal. Das Abdomen ist weich und indolent,
keine Leistenhernien palpabel, keine Klopfdolenz
tber der Wirbelsdule bei leichter Druckdolenz iiber
dem Ileosaccralgelenk. Normale Kraft und Sensibili-
tit der unteren und oberen Extremitdt (M5) sowie
symmetrische Muskeleigenreflexe. Die Fusspulse Ar-
teria (A) dorsalis pedis sowie A. tibialis posterior wa-
ren symmetrisch gut palpabel.

Optisch fallt eine Umfangsdifferenz der Beine auf, die
sich in der Ausmessung mit einer Differenz von jeweils
3 cm im Ober- und Unterschenkel objektivieren ldsst.

Befunde

Labor

In der laborchemischen Untersuchung bildet sich im
Hamatogramm eine diskrete Neurtrophilie (82%) ab
sowie ein erhohtes C-reaktives Protein (CRP) von
60 mg/l. Kreatinin und Elektrolyte sind normal. Der
Gerinnungsstatus zeigt ein deutlich erhéhtes D-Dimer
von >10000 ng/ml, sowie eine erhohte aktivierte par-
tielle Thromboplastinzeit (aPTT) von 70 sec bei norma-
lem INR (1,0).

Duplex

Bei deutlicher Umfangsdifferenz beider Beine und po-
sitivem D-Dimer wird eine Ultraschalluntersuchung
zum Ausschluss einer tiefen Beinvenenthrombose
durchgefiihrt. Die Duplexsonographie kann weder in
der Vena ilica beidseits, noch in der Vena cava inferior

EMHMedia

See: http://emh.ch/en/services/permissions.html



DER BESONDERE FALL
|

einen Fluss nachweisen. Es erfolgt daher ein Angio-CT
zur Vervollstandigung der Diagnostik. Eine therapeuti-
sche Heparinisierung wird zu diesem Zeitpunkt be-
gonnen.

Computertomographie

Die Computertomographie ergibt eine Agnesie der
Vena cava inferior mit ausgedehnten Umgehungskreis-
laufen tiber die Lumbalgefisse (Abb. 1). Eine Thrombo-
sierung der iliakalen Gefisse kann aufgrund der feh-
lenden Kontrastierung nicht sicher beurteilt werden.

Invasive Phlebographie

Hier bestatigt sich die Agenesie der Vena cava inferior
und zusatzlich die Thrombosierung der Venae iliacae
communes (Abb. 2).

Therapie

In Anbetracht der vorliegenden Befunde leiten wir eine
therapeutische Antikoagulation mit hochmolekula-
rem Heparin ein. Aufgrund eines fehlenden Therapie-
erfolges mit Schmerzprogredienz und Temperaturan-
stieg auf38,1° C erfolgt vier Tage nach Diagnosestellung

Abbildung 1: Computertomographie mit Kontrastmittel;

A) Darstellung der dilatierten Vena azygos rechts und Vena
Hemiazygos links auf Hohe der Leber (blaue Pfeile);

B) Markierung der dilatierten aszendierenden Lumbalvenen.
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eine invasive Phlebographie mit Lyse und Thrombekto-
mie im Kantosspital Winterthur.

Dort bestétigt die interventionelle Phlebographie
die Agenesie der VCI mit ausgedehnten Kollateralen
(Abb. 2) sowie die vollstandige Thrombosierung beider
Iliacalvenen. Daher wird eine mechanische Thromb-
ektomie und anschliessend eine fraktionierte lokale
intravendse Lyse mit insgesamt 400000 E Urokinase
tiber zwei Lysekatheter in den Venae iliacae communes
beidseits vorgenommen.

Die anschliessende Phlebographie zeigt eine komplette
Regredienz aller Thromben mit deutlicher Flussbe-
schleunigung der iliacalen- und ileolumbalen Venen,
als Zeichen der Rekanalisierung.

Verlauf

Am Tag nach Lyse und Thrombektomie erfolgt die Ent-
lassung in die ambulante Weiterbetreuung unter the-
rapeutischer Antikoagulation mit 30 mg Rivaroxaban
fiir drei Wochen mit anschliessend standardmassiger
Reduktion auf 20 mg/d.

Die ersten nicht-invasiven angiologischen Nachkon-
trollen drei Wochen spiter, sowie nach 3, 6 und 12 Mo-

Abbildung 2: Phlebographie der rechten Beckenachse mit
Darstellung der dilatierten rechten aszendierenden Lumbal-
vene; A): Vena iliaca communis dextra, B) Vena lumbalis
ascendens dextra, C) Vena iliaca communis sinistra.
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Tabelle 1: Bildgeberische Kriterien zur Diagnose einer Agenesie der Vena cava inferior;
Fall-spezifischer Vergleich Computertomographie versus Angiographie.

Diagnosekriterum

Computertomographie Phlebographie

Abwesenheit eines VCI lumens X X

Verbindung zum Azygos-System X

Vendse Kollateralisierung:

— Paravertebral X X
—Aszendierende lumbale Venen X X
— Azygos-hemiazygos-System X X
— Retroperitoneal - -
- Abdominale Wand - -
- Portales System X X

—Hemorrhoidaler Venenplexus - -
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naten zeigen duplexsonographisch ein komplett offe-
nes Beckenbeinvenensystem ohne Hinweis auf eine
Venenklappendestruktion beidseits.

Die therapeutische Antikoagulation mit 20 mg Rivaro-
xaban wird tber ein Jahr durchgefiihrt und anschlie-
ssend auf eine prophylaktische Dosis reduziert. Eine
medikamentdse Thromboseprophylaxe ist lebenslang
geplant [3].

Diskussion

Interessanterweise wurde die geringe Anzahl der pub-
lizierten Falle jeweils aufgrund einer tiefen Beinvenen-
thrombose diagnostiziert. Dies ergibt eine nicht irre-
levante Prdvalenz von 5% bei Patienten unter dem

Das Wichtigste flr die Praxis

e Korrekte Identifikation der Patientengruppe und Ausschluss der klassi-

schen Risikofaktoren fiir tiefe Venenthrombosen sind fiir die richtige

Diagnose wesentlich.

e Anamnese: keine vorausgegangenen Operationen, keine Immobilisation

oder sonstige Risikofaktoren.

e An Therapie denken: kein vollstdndiges Sistieren der Antikoagulation

nach sechs Monaten, Kompressionsstrimpfe.
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dreissigsten Lebensjahr, was somit eine deutliche epi-
demiologische Bedeutung darstellt [1-3, 5]. Fehlen zu-
dem die klassischen Risikofaktoren wie Rauchen und
Einnahme von Kontrazeptiva und liegt zudem eine ne-
gative Anamnese beziiglich vorausgehender Operatio-
nen vor, kann dies einen ersten Hinweis auf die zutref-
fende Diagnose liefern.

Die Diagnosestellung mit Hilfe des klassischen Ultra-
schalls kann unter Umstdnden falsch negativ ausfal-
len, da die Agenesie der IVC nicht durch Kompression
im B-Mode detektiert werden kann. Somit ist die Com-
putertomographie der Goldstandard fiir die Diagnose-
sicherung [5] (Tab. 1).

Die Behandlung der Patienten gestaltet sich im Ver-
gleich zur konventionellen tiefen Venenthrombose
kompliziert. Die kontinuierliche Einnahme von Vita-
min-K-Antagonisten respektive neueren Prdparaten
sollte erwogen werden unter Beachtung der Risiko-
faktoren [4]. Trotz der primér konservativen Therapie
sollte die Notwendigkeit einer Intervention im Sinne
einer Thrombektomie oder lokalen Lyse bei Persistenz
der Symptome in Betracht gezogen werden [5].
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