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Die tiefe Beinvenenthrombose (BVT)
ist durch die Lungenembolie (LE) als
ihre Friihkomplikation (50% bei pro-
ximaler BVT) sowie durch das post-
thrombotische Syndrom (PTS) als
Spatkomplikation (40-60% nach 10
bis 15 Jahren) von grof3er soziooko-
nomischer Bedeutung [1]. Die Ame-
rican Heart Association (AHA) emp-
fiehlt ein konservatives Vorgehen
mit Kompressions- und Heparinthe-
rapie [5]. Eine Thrombusentfernung
wird nur bei drohendem Extremita-
tenverlust befiirwortet. Die Leitlinien
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Venose Hybridoperation zur
Therapie einer symptomatischen
kongenitalen Hypoplasie

der Vena cava inferior

der Arbeitsgemeinschaft der Wissen-
schaftlichen Medizinischen Fachge-
sellschaften (AWMF) besagen, dass ei-
ne thrombusbeseitigende Ma3nah-
me (z. B. Lysetherapie, mechanische
Thrombolyse oder Operation) insbe-
sondere bei jungen Patienten, bei ei-
ner ersten und ausgedehnten Throm-
bose und bei kurzer Anamnese erwo-
gen werden kann [3].

Die venose Thrombektomie ist eine kau-
sale Therapieoption bei ausgewéhlten
symptomatischen Patienten. Zur Ver-

hinderung einer Rethrombose ist ein
freier vendser Abstrom obligat. Zeigt
die intraoperative Phlebographie ein
Strombahnhindernis, sollte dieses mit
einer vendsen Hybridoperation, beste-
hend aus einer transfemoralen vendsen
Thrombektomie mit simultaner endo-
vaskulédrer Stentimplantation, behoben
werden. Hierbei zeigten sich mittelfris-
tig [9] und langfristig Offenheitsraten
[4] von iiber 85%.

Wir beschreiben den seltenen Fall ei-
ner kongenitalen Hypoplasie der V. cava
inferior bei einer jungen Patientin, bei der
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Abb. 1 A a 16-jahrige Patientin nach transfemoraler vendser Thrombektomie. Die intraoperative Phlebographie zeigt eine filiforme
Stenose im Sinne einer segmentalen Hypoplasie der V. cava inferior mit ausgepragten vendsen Kollateralen. b Die Kontrollphlebo-
graphie nach stentgestiitzter Angioplastie (Palmaz-Corinthian-Stent) der V. cava inferior zeigt die vollstandige Rekanalisation. ¢ Die
postoperativ durchgefiihrte CT-Angiographie (koronare Rekonstruktion) zeigt den korrekt einliegenden und durchflossenen Stent

in der V. cava inferior



Tab.1 Indikationen zur vendsen

Thrombektomie. (Mod. nach [2])

— Phlegmasia coerulea dolens

— lliofemorale Thrombose/Cavathrombose

—Junge, aktive Patienten

— Akute Thrombose (<10 Tage)

- Schwangerschaftsassoziierte TVT mit Sectio
(nach 32. SSW)

— Embolisierender, frei flottierender Throm-
bus

— Lebenserwartung >2 Jahre, Ausschluss
eines Malignoms

eine vendse Hybridoperation erfolgreich
durchgefiihrt wurde.

Fallbericht
Anamnese

Eine bisher gesunde 16-jdhrige Patientin
wurde notfallmifig in der Nacht mit seit
einem Tag bestehender massiver Schwel-
lung beider Beine und starken Schmerzen
in Ruhe aus einer externen Klinik an die
chirurgische Klinik unseres Hauses iiber-
wiesen. Auswirtig wurde duplexsonogra-
phisch eine erstmalig aufgetretene, ausge-
dehnte tiefe Becken-/Bein-Venenthrom-
bose beidseits diagnostiziert. Eine famili-
are Disposition, die Einnahme von Kon-
trazeptiva oder eine Immobilisation lagen
nicht vor. Ein niedermolekulares Heparin
war bereits gewichtsadaptiert appliziert
und ein Kompressionsverband an beiden
Beinen angelegt worden. Trotz Durchfiih-
rung einer CT-, MR- und einer konventio-
nellen Phlebographie konnte dort die Ur-
sache nicht eindeutig verifiziert werden.
Die Bilder lagen jedoch nicht vor. Die ex-
ternen schriftlichen Befunde beschrieben
thrombotische Verschliisse, die vom lin-
ken Unterschenkel bis in die Beckenetage
beidseits reichten. Das proximale Throm-
busende und somit eine Beteiligung der
V. cava inferior wurde in keiner Untersu-
chung dokumentiert. Lumbale und para-
vertebrale Kollateralen wurden beschrie-
ben.

Befund

Klinisch présentierte die Patientin eine
massive Schwellung beider Beine mit star-
ken Schmerzen in Ruhe. Die peripheren
Pulse waren an typischer Stelle tastbar. In
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Zusammenfassung

Eine 16-jahrige Patientin stellte sich notfall-
mafig mit einer beidseitigen Becken-Bein-
Venenthrombose vor. Urséchlich wurde ei-
ne segmentale, kongenitale Hypoplasie der
V. cava inferior diagnostiziert. Es wurde si-
multan eine venose transfemorale Thromb-
ektomie in Kombination mit einer ballon-
unterstiitzten Stentimplantation im Sinne ei-

ner Hybridprozedur erfolgreich durchgefiihrt.

Im Follow-up ist die Patientin bei offenem
Stent und unbeintrachtigtem vendsem Ab-
strom nach 58 Monaten beschwerdefrei.

Bei Patienten mit Beckenvenenthrombo-
sen sollte eine CT- oder MR-Angiographie mit
genauer Darstellung des proximalen Throm-

busendes durchgefiihrt werden. Hierbei soll-
te eine Hypoplasie der V. cava trotz ihrer ge-
ringen Inzidenz in Betracht gezogen werden.
Wird bei selektionierten Patienten eine ve-
nose Thrombektomie durchgefiihrt, ist die
intraoperative Phlebographie obligat. Wird
ein Strombahnhindernis diagnostiziert, ist
die simultane stentgestiitzte Angioplastie ei-
ne Therapieoption mit guten Langzeitergeb-
nissen.

Schliisselworter
Kongenital - Hypoplasie - V. cava inferior -
Stent - Beckenvenenthrombose

Venous hybrid operation for treatment of symptomatic
congenital hypoplasia of the inferior caval vein

Abstract
A 16-year-old female presented in an emer-
gency situation with a bilateral iliofemoral
vein thrombosis caused by segmental con-
genital hypoplasia of the inferior caval vein.
This pathology was treated by transfemo-
ral venous thrombectomy and endovascu-
lar stenting in a one-stage procedure. After a
follow-up of 58 months the young patient is
free of symptoms and the stent is still patent.
In patients with iliofemoral vein throm-
boses CT or MRI has to be performed preop-
eratively to localize the proximal end of the
thrombus. Hypoplasia of the caval vein is a

rare differential diagnosis but should always
be considered. If a venous thrombectomy is
performed in selected patients, an intraoper-
ative phlebography is mandatory. An obsta-
cle in the venous system should be treated si-
multaneously by stent-assisted angioplas-

ty as it offers a therapeutic option with good
long-term patency rates.

Keywords
Congenital - Hypoplasia - Inferior vena cava -
Stent - lliofemoral vein thrombosis

513



der farbkodierten Duplexsonographie er-
streckte sich der Thrombus von den Un-
terschenkelvenen links bis in die Becke-
netage beidseits. Die V. cava inferior war
nicht beurteilbar.

Therapie und Verlauf

Bei der jungen symptomatischen Pa-
tientin und der kurzen Anamnese von
24 Stunden wurde notfallmaf3ig die In-
dikation zur bilateralen, transfemoralen
vendsen Thrombektomie gestellt. Zu-
néchst wurden mit Hilfe eines Fogarty-
Katheters mehrfach eine grofle Menge
frischen, thrombotischen Materials aus
der vendsen Beckenachse geborgen. Der
Riickstrom von zentral war jedoch mar-
ginal. Die Thromben der Beinvenen wur-
den durch Wickeln der Beine mittels Es-
march-Binden bzw. Ausschlagen von dis-
tal nach proximal entfernt. Eine retro-
grade Insertion des Ballonkatheters wurde
zur Schonung der Venenklappen vermie-
den. In der darauthin durchgefiihrten in-
traoperativen, antegraden Phlebographie

stellte sich eine filiforme Stenose der V. ca-
va inferior dar. Eine ausgedehnte vendse
Kollateralisierung und ein fehlender Nie-
renveneneinstrom deuteten auf ein chro-
nisches Geschehen hin (8 Abb. 1a). Un-
ter der Verdachtsdiagnose einer kongeni-
talen Hypoplasie der V. cava inferior wur-
de die Stenose in der gleichen operativen
Sitzung dilatiert und mit Hilfe eines ballon-
expandierbaren Stents (Palmaz-Corinthi-
an-Stent 9—60 mm, Cordis, Johnson and
Johnson, USA) versorgt (8 Abb. 1b).
Die postoperative CT-Kontrolle zeigte
kontrastierte Beckenvenen und eine of-
fene V. cava inferior bei regelgerechter
Stentposition (B8 Abb. 1c).

Bei komplikationslosem postopera-
tivem Verlauf konnte die Patientin nach
Marcumarisierung mit einem Ziel-INR
von 2 bis 3 und einer Kompressionsthe-
rapie entlassen werden. Eine ambulant
durchgefiihrte Gerinnungsanalyse erg-
ab eine Thrombophilie mit homozygoter
Faktor-V- und einer heterozygoten PAI-
1-Mutation, bei zusitzlichem Protein-S-

und -C-Mangel. Daraufhin wurde eine le-
benslange Marcumarisierung indiziert.

Der Nachbeobachtungszeitraum der
Patientin betragt aktuell 58 Monate. Die
Patientin ist vollkommen beschwerdefrei,
ohne Zeichen einer chronisch venésen In-
suffizienz bzw. eines postthrombotischen
Syndroms (CEAP Coa). Duplexsonogra-
phisch ist der Stent regelgerecht durch-
flossen, beide Vv. iliacae sind vollstindig
rekanalisiert.

Diskussion

Die vorgestellte Kasuistik beschreibt ein
venoses Hybridverfahren mit konventi-
oneller vendser Thrombektomie und si-
multaner Stentimplantation in die V. ca-
va inferior bei einer jungen Patientin mit
kongenitaler V.-cava-Stenose und konse-
kutiver beidseitiger Beckenvenenthrom-
bose.

Die Ursachen der tiefen Beinve-
nenthrombose sind vielfaltig. Die Hypo-
plasie der V. cava inferior als Atiologie ist
jedoch eine Seltenheit. Malformationen



der V. cava inferior haben eine Préavalenz
von 0,07-8,7% [7]. Die unterschiedlichen
Anlagevarianten der V. cava inferior (bi-
laterale oder linksseitige Anlage, segmen-
tale Hypoplasie, Aplasie oder Stenose) be-
ruhen auf der doppelten Anlage der Sub-
kardinalvene in der 3. Schwangerschafts-
woche [8]. Fehlerhafte Entwicklungen in
dieser Zeit erklaren die linksseitige oder
doppelte Anlage der V. cava inferior. Ab-
gesehen von Entwicklungsfehlern kon-
nen Obstruktionen der V. cava auch nach
Operationen, fritheren Thrombosen und
zentralvendsen Zugangen entstehen. Kei-
ne dieser Moglichkeiten war bei dieser Pa-
tientin anamnestisch nachweisbar. In die-
sem Fallbericht sprechen die ausgepréagten
venosen Kollateralen und die fehlenden
Nierenvenen fiir ein chronisches Gesche-
hen.

Die konservativen Therapieoptionen
mit Kompression und Heparingabe bzw.
Lysetherapie fithren zu einer signifikanten
Senkung des LE-Risikos [1, 6]. Relevante
Spitschdden (PTS) treten jedoch bei der
konservativen Therapie in 40-60% der
Fille auf [1], dies durch die Zerstérung
des Klappenapparates zunédchst im Be-
reich des Thrombus und im Verlauf auch
distal davon [10]. Es konnte gezeigt wer-
den, dass durch den Thrombus eine Ent-
ziindungsreaktion in der Vene ausgeldst
wird. Das Leukozytenadhésionsmolekiil
P-Selektin aktiviert die Leukozytenmigra-
tion in die Venenwand und fiihrt zur Zer-
storung der Venenklappen [11]. Durch die
frithe Thrombusentfernung ist diese Ent-
ziindungsreaktion reversibel [2]. Da die
konservative Therapie kein probates Mit-
tel zur Verhinderung von Spétschaden
darstellt, sollte in ausgewéhlten sympto-
matischen Fillen, wie auch in diesem Fall,
ein invasives Vorgehen (venése Thromb-
ektomie, mechanische Thrombolyse-
verfahren) iiberdacht werden.

Die Indikation zur vendsen Thromb-
ektomie sollte bei jungen und aktiven Pa-
tienten mit frischer iliofemoraler bzw. V.-
cava-Thrombose gestellt werden, die ei-
ne ausgedehnte Klinik und eine Lebens-
erwartung von mehr als 2 Jahren haben
(8 Tab. 1 [2]). Bei unserer sehr jungen
Patientin war dies eine individuelle, intra-
operative Therapieentscheidung, obwohl
V.-cava-Stentimplantationen bei konge-
nitalen Stenosen nicht beschrieben sind

und langfristige Ergebnisse dieser Thera-
pieform fehlen.

Der vorliegende Fall zeigt, dass eine
intraoperative Phlebographie ein obliga-
ter Bestandteil der Operation sein muss.
Hiervon ist die Indikation zur konse-
kutiven Stentplatzierung nach vendser
Thrombektomie abhingig. Zeigt sich ein
Strombahnhindernis (z. B. ein Restthrom-
bus, ein Beckenvenensporn oder, wie im
vorliegenden Fall, eine Stenose der V. cava
inferior) sollte dieses durch eine Stentim-
plantation therapiert werden. Die sekun-
ddre Offenheitsrate betrug bei einer me-
dianen Nachbeobachtungszeit von 21 Mo-
naten 90% [9], bei 63 Monaten 86% [4].
Diese Ergebnisse bestitigt der dargestell-
te Fall durch ein komplikationsfreies Fol-
low-up von 58 Monaten. Aufgrund dieser
guten Langzeitergebnisse sollte die venose
Thrombektomie bei selektionierten Pa-
tienten ein fester Bestandteil in der The-
rapie venoser Thrombosen sein.

Fazit fiir die Praxis

Bei Patienten mit Beckenvenenthrombo-
sen sollte das proximale Thrombusende
mittels CT- oder MR-Angiographie darge-
stellt werden. Die Beurteilung durch den
Operateur und einen erfahrenen Radio-
logen sind zwingend erforderlich. Wird
bei selektionierten Patienten eine ve-
nose Thrombektomie durchgefiihrt, ist
die intraoperative Phlebographie obli-
gat. Bei Diagnose eines Strombahnhin-
dernisses ist die simultane, stentgestiitz-
te Angioplastie eine Therapieoption mit
guten Langzeitergebnissen. An eine Hy-
poplasie der V. cava muss dabei gedacht
werden, obwohl dies in der klinischen
Praxis eine Seltenheit darstellt.
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