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Anamnese

Ein 24-jahriger Patient war aufgrund ei-
ner kongenitalen Nierenhypoplasie dia-
lysepflichtig geworden. Nach Anlage ei-
ner proximalen AV-Fistel auf die V. ce-
phalica rechts bei Linkshéndigkeit konn-
te erfolgreich tiber den Shunt dialysiert
werden. Circa ein Jahr nach Shuntan-
lage wurde der Patient erneut in der
Shuntsprechstunde vorgestellt. Auffallig
waren hohe venése Driicke bei der Dia-
lyse (250mm Hg bei Fluss 320 ml/min)
und die Ausbildung eines langstreckigen
Shuntaneurysmas am rechten Oberarm
(B Abb. 7).

Befund und Diagnostik

Klinisch zeigte sich eine komplett an-
eurysmatisch erweiterte und elongierte
Shuntvene auf gesamter Lange der V. ce-
phalica am Oberarm mit einem durch-
schnittlichen Durchmesser von 20 mm.
Palpatorisch stellte sich ein pulsierender
Shunt ohne charakteristisches Schwirren
dar. In der Auskultation konnte ein typi-
sches Maschinengerausch verifiziert wer-
den, das jedoch einen systolischen Peak
aufwies.

In der folgenden Sonographie zeigte
sich die Anastomose frei durchgingig.
Die drainierende V. cephalica war trotz
Kinking gut beurteilbar und konnte oh-
ne himodynamisch relevante Stenose bis
zur Einmiindung in die V. subclavia dar-
gestellt werden.

Bei V.a. zentralvenose Stenose wurde
eine Shuntographie in Interventions-
bereitschaft indiziert (Allura Phillips;
22ml Imeron 300). Zunichst erfolgten
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Persistierende V. cava superior
links und die Auswirkung auf die
Anlage eines Dialyseshunts

die antegrade Punktion der Shuntvene
im distalen Oberarmdrittel und Einla-
ge einer 4Fr Schleuse. Aufgrund des
aneurysmatischen Verlaufes wurde zur
besseren Darstellung der zentralen Situa-
tion ein 4 Fr Vertebraliskatheter (Cook
Medical) bis auf Hohe der Schulter vor-
gefiihrt. Hiermit lie sich eine Stenose
am Ubergang der rechten V. subclavia
zur V. cava superior bei stark erweiterter
und geschliangelt verlaufender V. ce-
phalica darstellen. Die V. cava superior
(VCS) war nicht eindeutig abgrenzbar.
Es zeigten sich perivertebrale und cervi-
kale Kollateralen zur linken thorakalen
Seite (@ Abb. 2). Zur Beurteilung der
VCS und des Einflusstraktes in den
rechten Vorhof wurde eine CT-Phle-
bographie durchgefiihrt (Somatom 16
Siemens; Imeron 300, vendse Phase nach
120 s, axiale Akquisition 0,6 mm, tripla-
nare Rekonstruktion im WT-Fenster
und VR). Hier zeigte sich eine filiforme
Stenose am Ubergang der V. subclavia
zur proximalen VCS mit Hypoplasie
der VCS (@ Abb. 3). Die Einmiindung
der aus dem linken Arm kommenden,
normbkalibrigen V. subclavia in das Herz
war aufgrund von Bewegungsartefakten
nicht eindeutig beurteilbar. Um eine
eindeutige, {iberlagerungsfreie Darstel-
lung der Abstromsituation zu erlangen,
erfolgte die sonographiegesteuerte Punk-
tion der linken V. jugularis interna mit
einer 18 G Teflonkaniile (Terumo) zur
direkten Phlebographie (Allura Phillips;
30ml Imeron 300). Hier zeigte sich ein
Abstrom des Kontrastmittels tiber eine
persistierende linke V. cava superior
(PLVCS) in den rechten Vorhof und von
dort regelrecht in den rechten Ventrikel

und danach in die pulmonalarterielle
Strombahn (@ Abb. 4).

Therapie und Verlauf

Es bestanden zwei Therapiealternativen.
Zum einen die endovaskulédre Dilatation
der zentralvendsen Stenose inklusive der
hypoplastischen VCS, zum anderen die
Shuntneuanlage links.

Am linken Arm erfolgte ein Shunt-
mapping, aus dem sich bei guten Gefifi-
durchmessern (A. radialis 2,2 mm, V. ce-
phalica 3 mm) und negativem Allen-Test
die Moglichkeit zur Anlage eines Cimi-

Abb. 1 A Shuntaneurysmaam gesamten Ober-
arm, bei ausgebildetem Kollateralkreislaufan
der oberen Thoraxapertur



Abb. 2 A Zentraler Abfluss bei Punktion des
Shunts rechts

no-Shunts am Unterarm links ergab. Die
Drainage des geplanten Shunts nach zen-
tral erfolgt tiber die PLVCS in den rechten
Vorhof, was in der Phlebographie bereits
nachgewiesen war. Auf die Implantati-
on einer Kunststoffprothese, wie z.B. fir
einen Collier-Shunt, konnte bei Moglich-
keit der nativen Fistelanlage verzichtet
werden.

Wir entschieden uns zur Shuntneuan-
lage links, die erfolgreich durchgefiihrt
wurde. In der Reifungszeit des Shunts
konnte die Dialyse noch tiber die alte
Fistel rechts erfolgen, sodass die Anlage
eines Vorhofkatheters bei anatomischer
Normvariante mit daraus resultierenden
moglichen Komplikationen vermieden
werden konnte. Nachdem die Dialyse
problemlos iiber den neuen Shunt links
moglich war, konnte im Intervall die
Shuntexplantation rechts bei subjektiv
storender ausgeprigter Aneurysmabil-
dung durchgeftihrt werden.

Diskussion

Die persistierende linke PLVCS ist die
am héufigsten vorkommende Anlage-
variante der zentralen Venen mit einer
Prévalenz von 0,3-0,5 %. Bei kongenita-
len Herzfehlern ist sogar ein Auftreten
in bis zu 12% der Fille beschrieben.
Bei 75 % der Betroffenen liegt ein asym-
ptomatischer Zufallsbefund vor [7, 9,
10].

Urséchlich liegt eine fehlende Obli-
teration der linken oberen Kardinalve-

Abb. 3 A 3D-Rekonstruktion, P-a.-Ansicht

ne wihrend der Embryogenese nach der
8. Gestationswoche zugrunde. Da die-
se in die Vorlduferstruktur des rechten
Vorhofs, den Sinus venosus, einmiindet,
fuhrt die linke VCS in 80-92 % der Fille
iiber einen erweiterten Sinus coronarius
in den rechten Vorhof. Vereinzelt findet
sichein Abstromindenlinken Vorhof mit
konsekutivem Rechts-Links-Shunt oder
sehr selten eine Drainage in die linke
obere Pulmonalvene.

Die isoliert vorkommende PLVCS ist
mit 10-20 % sehr selten. Haufiger ist die
Vene doppelt angelegt [7].

Obwohl die meisten Menschen mit
dieser Anomalie asymptomatisch sind,
gewinnt sie im Rahmen zentralvenoser
Katheteranlagen an Bedeutung. Be-
schrieben sind héhergradige Rhythmus-
storungen bis hin zum Herzstillstand
durch die Manipulation mit der Kathe-
terspitze. Eine anatomische Kenntnis
der Variante sowie der Nachweis der
zentralen Einmtindung ist essenziell, um
Gefifiverletzungen zu vermeiden und
eine Lagekontrolle zu ermdglichen [2,
5]. Uber Patienten mit Dialyseshunt bei
PLVCS ist jedoch nur wenig bekannt [6,
10].

Beiunserem Patienten fanden wir eine
PLVCS sowie eine hypoplastische VCS
rechts mit vorgeschalteter Stenose der
V. axillaris, weshalb es zur Ausbildung
eines Shuntaneurysmas kam (@ Abb.5).

Im folgenden diagnostischen Algo-
rithmus war es von Bedeutung, die zen-
trale Miindung der PLVCS darzustellen.

Abb. 4 A Angiographie von links {iber die V. ju-
gularis int., Nachweis der zentralen Drainage
Uiber das rechte Atrium

Bei Einmiindung in den linken Vorhof
ist von einer Shuntanlage oder zentraler
Katheterisierung abzuraten, da es zu Em-
bolien oder fortgeleiteten Infekten nach
zerebral kommen kann [8]. Im Falle einer
Miindung in den rechten Vorhof kén-
nen diese Prozeduren unter vorheriger
Kenntnis nach Priifung von Alternati-
ven erfolgen. Im Vorfeld sollte eine Ab-
klarung auf kardiale Begleitanomalien
durchgefiihrt werden, daeine Koinzidenz
zu beispielweise einem Vorhofseptumde-
fekt oder einer bikuspiden Aortenklappe
bestehen kann [8]. Bei unserem Patient
lagen nach kardialer Diagnostik keine
weiteren Fehlbildungen vor.

Die perkutane transluminale Angio-
plastie (PTA) rechts wurde aufgrund des
schmalen Kalibers der hypoplastischen
rechten VCS im poststenotischen Seg-
ment als nicht dauerhaft Erfolg verspre-
chend angesehen. Eine hohe Resteno-
sierungsrate fiir zentralvenése Aufdeh-
nungen bei Shuntpatienten ist bekannt
[4], so wird die Offenheitsrate 12 Mo-
nate nach PTA mit lediglich 29% be-
ziffert [1]. Zudem ist das Blutungsrisiko
durch Perforation des schmalkalibrigen
Gefafles moglicherweise hoher als bei ei-
ner stenotisch veranderten genuin nor-
malkalibrigen VCS. Eine entsprechende
Literaturrecherche hierzu blieb ergebnis-
los.

Da die Mindungsstelle der PLVCS
in der Regel im Bereich des Sinus coro-
narius ist, kann dieser verglichen zum
Normalbefund eine Dilatation aufwei-
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Abb. 5 A Schematische Darstellung der thorakalen Venen.a Normalbefund, b vorliegende Anatomie
beim Patient mit persistierender linker V. cava superior sowie Hypoplasie der rechten V. cava superior

sen (>1cm). Bei anatomischer Lagebe-
ziehung zum Sinus- und AV-Knoten ist
dies assoziiert mit Herzrhythmusstérun-
gen wie z.B. brady- oder tachykarden
Arrhythmien. Auch eine dilatative Kar-
diomyopathie ist beschrieben [3, 10].
Aufgrund des erhohten Flussvolumens
durch einen Dialyseshunt ist eine wei-
tere Dilatation des Sinus coronarius
zu befiirchten. Wir haben daher die
jahrliche kardiologische Kontrolle mit
Langzeit-EKG und Ultraschallkardio-
graphie (UKG) empfohlen sowie den
Patient tiber das Auftreten moglicher
Rhythmusstorungen aufgekldrt. Sollte
es im Verlauf zur Dilatation des Sinus
coronarius kommen, besteht z.B. die
Moglichkeit der Anlage eines Collier-
Shunts. Aufgrund mangelnder Compli-
ance konnte unser Patient nicht fiir eine
Nierentransplantation gelistet werden.
Ein Jahr nach Shuntanlage ist der Patient
kardial beschwerdefrei und die Dialyse
kann problemlos durchgefiihrt werden.

Fazit fiir die Praxis

Obwohl die PLVCS eine seltene und
meist asymptomatische Anlagevari-
ante ist, kommt ihr bei medizinischen
MafBnahmen wie Katheteranlagen oder
Schrittmacherimplantationen Bedeu-
tung zu. Die Erfahrung mit Dialyse-
shunts bei PLVCS ist begrenzt. Nach
vorheriger Diagnostik der zentralen
Abstromsituation ist eine Fistelanla-
ge jedoch maglich. Erforderlich ist die
regelmaBige Nachsorge aufgrund der

Gefahr einer Dilatation des Sinus coro-
narius mit Neigung zu kardialen Rhyth-
musstorungen.
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