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APLAZIE VENA CAVA INFERIOR
APLASIA OF THE INFERIOR VENA CAVA
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SOUHRN

Pavlik R, Rocéek M, Padr R, Polovincak
M, Zimolova P, Jirka V. Aplazie vena cava
inferior

Kongenitalni aplazie vena cava inferior
(VCI) je vzacné onemocnéni, které muze byt
dlouho asymptomatické a zpravidla se popr-
vé manifestuje u dospivajicich jako hluboka
zilni trombéza panevnich a stehennich Zil.
Pfi¢inou hluboké Zilni trombézy u téchto
pacientd je neadekvatni navrat Zilni krve
z dolni poloviny téla pres nedostacujici ko-
laterdln{ fecisté, ¢asto kombinovany s nékte-
rym typem trombofilie. V naem ptipadé je
popsan diagnosticky a terapeuticky postup
u 21letého pacienta s kongenitalni aplazii
rendlniho segmentu VCI se zcela vzacnym
typem odtoku cestou horni mesenterické
zily a vena portae. Vzhledem k vysoce rizi-
kovému chirurgickému feSeni je ¢asto endo-
vaskularni ptistup jedinym vhodnym postu-
pem v terapii této vrozené anomalie.
Kli¢ova slova: aplazie, hluboka Zilni trom-
bdza, mechanicka trombektomie, tromboly-
za, vena cava inferior.

SUMMARY

Pavlik R, Roc¢ek M, Padr R, Polovincak M,
Zimolova P, Jirka V. Aplasia of the infe-
rior vena cava

Congenital aplasia of the inferior vena
cava (IVC) is a rare illness, which can stay
asymptomatic for long period of time. Its
most common manifestation is a deep vein
thrombosis of the pelvic and femoral veins
at young patient. The reason for generation
of deep vein thrombosis is a nonadequate re-
turn of the venous blood from the lower half
of the body across insufficient collateral bed,
accompanied frequently with some type of
coagulopathy. In the presented case, diagnos-
tic and therapeutic methods at 21- year- old
patient with congenital aplasia of the renal
segment IVC with a quite rare type of short
circuit via superior mesenteric vein and por-
tal vein are described. Considering the sur-
gical solution as highly dangerous, endovas-
cular approach is the only suitable technique
in the therapy of presented abnormality.
Key words: aplasia, deep vein thrombosis,
mechanical thrombectomy, thrombolysis,
inferior vena cava.

Béhem embryonélniho vyvoje prochdzi vena cava inferior
(VCI) pomérné slozitym vyvojem a v definitivni podobé se
skldda ze ¢tyf segmentt — hepatického, suprarendlniho, renal-
niho a infrarendlniho (1, 2). Kongenitalni aplazie nékterého
z téchto segmentt nebo vice segmentt je velmi ojedinéla. Nej-
Castéji se poprvé projevuje v mladém véku jako hluboka Zilni
tromboza panevnich a femoralnich Zil, pfi staze Zilni krve ¢as-
to v kombinaci s nékterym typem trombofilie (3, 4). Néavrat

zilni krve se obvykle déje cestou venae lumbales ascendentes,
lumbaélnich a paravertebralnich plext a z nich vychazejicich
vena azygos a hemiazygos, které jsou napadné mohutné. Cas-
to je pozorovan rovnéz zvyseny priitok vnitinim vertebralnim
plexem (1). NiZe prezentovany piipad odtoku Zilni krve z dol-
ni poloviny téla mohutnym zkratem do portalniho felisté je
zcela ojedinély.
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A Obr.2B

Obr. 1. Flebografie femordlniho, pdnevniho a abdomindlniho Zilniho recisté. A — priichodnd peri-
ferni cdst vena femoralis vlevo; B - tromboticky uzdvér levého ileofemordlniho Zilniho reciste; C - seg-
mentdrni apldzie VCl s mohutnym zkratem do vena portae

Fig. 1. lleofemoral and abdominal phlebography. A - patent peripheral part of the femoral vein; B— deep
ileofemoral vein thrombosis; C — segmentar aplasia of the IVC with massive shunt into the vena portae

Obr. 2. CT flebografie. A, B, C, D — aplazie rendlniho segmentu VCl s varikoznim komplexem v povodi
vena mesenterica superior a portokavdlnim zkratem. Minoritni odtok Zilni krve pres lumbdIni a parave-
tebrdlni pletené pinici vena azygos a hemiazygos.

Fig. 2. CT phlebography. A, B, C, D - aplasia of the renal segment of the IVC, varicous complex of the
vena mesenterica superior and portocaval shunt. Minority venous flow via lumbar and paravertebral
plexus,vena azygous and hemiazygous.

s postupné se rozvijejici phlegmasia cerulea dolens. Je to ku-
tak, vrcholovy sportovec, doposud bez obdobnych potiZi.
Byla diagnostikovana ileofemoralni trombdza vlevo a apli-

Jednadvacetilety muz prichdzi k 1ékati pro 2 dny trvajici ve-  kovano 10 000 j. heparinu intraven6zné. Poté byl pacient pre-
¢erni bolesti levého ttisla a otok levé dolni koncetiny (LDK) = loZen na nase pracovisté k provedeni lokdln{ trombolyzy. Po
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aplikaci heparinu doglo k tstupu flegmazie, pretrvaval otok
LDK.

Pod ultrazvukovou kontrolou jsme provedli punkci levé
podkolenni zily pomoci mikropunkéniho setu (Micropunctu-
re Introducer Set, Cook, Bloomington, IN, USA) a zavedli
jsme 5 F kratky sheath Avanti (Cordis, Bridgewater, NJ, USA).
Provedena flebografie vySe popsanym vstupem prokdzala
kompletni tromboticky uzavér levého ileofemoralniho Zilni-
ho fecisté. Hydrofilnim 0,035 palcovym vodi¢em (Radiofo-
cus, Terumo, Leuven, Belgium) a 0,035 palcovym vodi¢em
Storq Standard Angled (Cordis, Bridgewater, NJ, USA) jsme
pronikli uzavérem do VCI a pomoci diagnostického katétru
jsme provedli kavografii. VCI se v celém rozsahu nezobrazila,
k odtoku zilni krve z dolni poloviny téla dochazi, zcela atypic-
ky, mohutnym malformovanym zkratem do vena portae (obr.
1). Pouze mala ¢ast odtékd pres paravertebralni plexy a vena
azygos. Vyslovili jsme podezteni na segmentdrni aplazii VCI.

Do trombotického uzavéru jsme zavedli trombolyticky katé-
tr 5 F (Multi-Sideport Catheter Infusion Set, Cook, Bridgewa-
ter, NJ, USA) s bo¢nymi otvory v délce 30 cm. Po podani 2500
j. heparinu jsme provedli lokalni trombolyzu podanim 1mg
rt-PA/hod (Actilyse, Boehringer Ingelheim Pharma GmbH
& Co.KG, Biberach, Némecko) v celkové davce 20 mg (fedéni
1 mg rt-PA s 50 ml fyziologického roztoku za hodinu) se sou-
¢asnou antikoagulaci heparinem. Heparinizace byla upravena
dle hodnot APTT (rozmezi 40-60 s). Kontrolni flebografie ces-
tou levé vena poplitea prokdzala rezidudlni trombdzu s maxi-
mem ve vena iliaca communis (VIC), kterou jsme opakované
macerovali balonkovym katétrem 10 X 40mm a 12 x 20mm
(FoxCross, Abbott Laboratories, Postfach, Switzerland). Ve
vysledném obrazu pretrvavalo 30% zazeni VIC pred junkei
a pouze naznak plnéni vena lumbalis ascendens vlevo. Méte-
nf invazivnich tlak mezi femoralnimi Zilami obou DK a dile
mezi VCI a VIC vlevo ukazalo nevyznamny tlakovy gradient
1 mm Hg (préh vyznamnosti tlakového gradientu je v Zilnim
fe¢isti 2mm Hg). Vzhledem k tomuto nalezu jsme prozatim

Obr. 3. Flebografie a implantace stentu do
spolecné pdnevni zily vlevo. A - vena iliaca
communis s hrani¢ni stenosou (Sipka) a tlakovym
gradientem 1 mm Hg; B - vysledek po implantaci
Wallstentu-Uni 16 x 60 mm s volnym priitokem ile-
ofemordinim recistém

Fig. 3. Phlebography and stent implantation
into the left vena iliaca communis. A - veno-
gram of the left common iliac vein with border
stenosis (arrow) and pressure gradient 1mm Hg;
B - result after Wallstent-Uni 16 x 60mm place-
ment with free flow by the ileofemoral bed

stent do VIC neimplantovali. Byl aplikovan nizkomolekuldrni
heparin (LMWH) s postupnym pievodem na warfarin.

Pro zpresnéni diagnézy byla provedena CT a MR flebo-
grafie, které potvrdily a doplnily angiograficky nalez aplazie
renalniho segmentu VCI. VCI pfechazi do mohutného va-
rikozniho komplexu, ktery dsti do horni mezenterické Zily
a dale do vena portae. V trovni jater pak je jiz VCI pfitomna
v obvyklé podob¢ a usti do pravé siné. Prava renalni Zila od-
tékd do infrarenalniho segmentu VCI jesté pied varikéznim
komplexem a leva rendlni Zila dsti subfrenicky do suprarenal-
niho segmentu VCL

V mnohem mens$i mite dochdz{ k odtoku Zilni krve pres
lumbalni a paravertebralni pletené plnici vena azygos a he-
miazygos (obr. 2).

Dopplerovska sonografie portalniho recisté jevi az trojna-
sobny hepatopetalni priitok Zilni krve portdlnim systémem
(32-70 cm/s), bez zjevnych znamek portalni hypertenze ¢i
difuzni jaterni léze.

Po 6 mésicich jsme indikovali kontrolni oboustrannou CT fle-
bografii a dopplerovskou sonografii s nalezem netiplné retrom-
bézy VIC a v mens$i mife i vena iliaca externa. Vzhledem k to-
muto nalezu byl pacient opét pieveden na antikoagulaci LMWH
v terapeutické davce, davky nastaveny dle hodnot anti Xa.

Flebografie s odstupem dalsich 14 dni provedena z vena
femoralis communis vlevo prokizala jiz volné prtichodné
levostranné panevni fecisté s vyse zminénym zizenim v ob-
lasti VIC. Opétovné méfeni invazivnich tlakd potvrdilo ne-
vyznamny tlakovy gradient 1 mm Hg. Do VIC jsme implan-
tovali Wallstent-Uni 16 x 60 mm (Boston Scientific, Natick,
MA, USA), ktery jsme dodilatovali na plnou $ifi balonkovym
katétrem 16 x 40 mm (Boston Scientific, Natick, MA, USA).
Kontrolni flebografie stejnou cestou ukazala dobry priitok le-
vostrannym panevnim feci§tém, s éasnym vétvenim levé vena
lumbalis ascendens, nevhodnym k implantaci stentu. Dale
jsme doporucili nizkomolekuldrni heparin a pfevod na war-
farin (obr. 3).
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Kontrolni dopplerovské vysetteni za dal$i 1 mésic proka-
zalo volné prichodné levostranné panevni fecisté, implan-
tovany stent byl bez zndmek zuZeni a byl prokdzan vyrazny
reverzni tok pii Valsalvové manévru.

Béhem prvni hospitalizace v na$i nemocnici byla prove-
dena vysetfeni stran ptripadnych koagulopatii, ktera nasledné
potvrdila tyto trombofilie: APC rezistence, heterozygot FV-
Leiden a PAI-1 4G/5G a homozygot MTHFR A1298C. Muta-
ce v této kombinaci jiz vyznamné ovliviiuji riziko trombézy.

DISKUSE

Ptes vzacny vyskyt kongenitalni aplazie VCI je nutno na tuto
anomalii myslet zejména u mladych pacientt s hlubokou Zilni
trombozou a vyuzit modernich zobrazovacich metod pro po-
tvrzeni ¢i vylouceni této diagnozy.

Literatura udava vyskyt nékteré z anomalii VCI u mladych
pacientt s hlubokou Zilni trombézou od 0,3-9 %, trombdza je
ve vice nez v 50 % ptipadii oboustranna (2, 5, 6). Terapeutické
moznosti jsou zna¢né omezené. Chirurgicka lécba je zatiZzena
vysokym rizikem komplikaci, proto je endovaskularni terapie
¢asto nejvhodnéj$im fesenim (7). Cilem této 1é¢by je doséh-
nout co nejlepsiho prutoku kolateralnim fec¢istém v kombinaci
s chronickou farmakologickou lé¢bou. V prezentovaném pii-
padu je prognoza tohoto pacienta nejasnd. Piipadnd recidiva
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hluboké Zilni trombdzy miize prognézu vyznamné negativné
pti neadekvatni warfarinizaci. U pacienta muze dojit i k roz-
voji portalni hypertenze pfi nasobné zvy$eném priitoku krve
portalnim systémem. Na druhou stranu pacient neni pfi tomto
typu kolateralniho Fecisté ohrozen masivni plicni embolizaci.

Jako jiz v nékolika pfedchozich pfipadech se ndm osvéd¢ila
pfi neuplné retrombdze panevnich Zil plnd heparinizace niz-
komolekularnim heparinem s upravou dle anti Xa.

Pro implantaci stentu do vena iliaca communis prevazil
i pres nevyznamny tlakovy gradient a hrani¢ni stendzu fakt,
ze doslo pii adekvatni warfarinizaci k retromboze hlubokého
zilniho feci$té vlevo. Zavedenti stentl do ileofemoralni oblasti
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Dle nasich védomosti se jedna o prvni publikovany pripad
odtoku zilni krve z dolni poloviny téla mohutnym zkratem do
vena portae.

ZAVER

Endovaskuldrni 1é¢ba hraje vyznamnou roli pti 1é¢bé hlubo-
ké zilni trombdzy, prevazné pak u mladych pacientt s apla-
zii vena cava inferior. Vyznamnym faktorem zvy$ujici riziko
trombozy jsou vedle zpomaleni odtoku trombofilni stavy.
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