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na specificky vysokoskolsky vyzkum, kterou po-
skytovalo MSMT v roce 2018.

¢ Hlavni stanovisko prace

i Cilem této préce je pfiblizenf raritni, ale zd-
roven zavazné problematiky vrozené vyvojové
¢ vady Zilniho systému véetné diferencidlni

© diagnostiky.
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i Zily s pridruzenymi komplikacemi

i Ageneze dolni duté Zily je vzacné vrozené one-
i mocnént, které predstavuje diilezity rizikovy

¢ faktor pro vznik nebo recidivu hluboké Ziln{

¢ trombézy a vznik hemodynamicky zévaznych

i zmén obéhu.
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Ageneze dolni duté Zily je vzacna
vrozend malformace. Vice nez 90 %
pfipadd zahrnuje defekt v suprarenalni
oblasti. Pouze 6 % zahrnuje renalni
nebo subrenalni segment. Absence
subrenalniho Gseku je extrémné vzacna
(1). Pri¢ina vzniku je nejasnd. Uvazuje
se, ze se jedna o embryonalni dysge-
nezi, ktera zasahuje pouze jednotlivé
segmenty, jiny ndzor je, Ze se jedna
ointrauterinniinzult nebo perinatal-
nitrombézu (2). Ageneze dolni duté
Zily mize byt doprovazena slezinnymi
anomdliemi, malrotacemi traviciho
traktu, plicni dysgenezi, agenezi gondd,
renalni agenezi, dextrokardii a dalsimi
vrozenymi vyvojovymi vadami srdce.
Nejcetnéjsim priznakem ageneze dolni

Major statement

The purpose of this work is to approach
rare but also serious problem of congenital
developmental defect of the venous system
including differentional diagnosis.

SUMMARY

Straka M, Andrasina T. Agenesis of vena cava
inferior with associated complications

Agenesis of the inferior vena cavais a rare
congenital disease, which is an important risk
factor for the development or recurrence of
deep vein thrombosis and hemodynamically
severe functional changes in circulation.

Key words: agenesis of inferior vena cava,
deep vein thrombosis, trombophilic factors as-
sociated with inferior vena cava agenesis.

duté Zily je hluboka Zilni trombéza. Jeji
prevalence je odhadovana na 1: 1000
jedinct za rok.

Pravdépodobnost vzniku hlubo-
ké Zilni trombdzy je pfimo imérnd
véku, avsak etiologie se castecné isi.
U mladych pacientl byva pficina vzniku
hluboké Zilni trombdzy na podkladé
vrozené nebo ziskané trombofilie,
téhotenstvi, ordlnich kontraceptiv,
neoplazie, autoimunitniho onemocné-
ni, dlouhodobé imobilizace ¢ traumatu.
jsou deficity proteinu Ca S, rezistence
C-aktivovaného proteinu, protrombin
G20210A genova mutace, hyperhomo-
cysteinemie, pfitomnost antifosfoli-
pidového syndromu. Vrozené pficiny
trombofilie mohou plsobit simultanné

3).
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KAZUISTIKA

Pacient EHS se narodil v roce 1994 z ri-
zikové gravidity s porodnivahou 14009
a vyskou 41 cm v 30. tydnu gravidity
cisafskym fezem pro silnou metroragii.
Matka prodélala ctyri spontanni abor-
ty. Otec a jeho predkové pochazeji ze
Syrie, léCi se s hypertenzi, matka a jeho
sestra — dizygotni dvojce - jsou zdravé.
Jeden sourozenec pacienta po porodu
zemftel vzhledem k nizké porodni hmot-
nosti. Porodni diagnéza: tézkd nezralost,
pulmonalni Selest, syndrom dechové tis-
né. Cileny ultrazvuk mozku objevil malou
periventrikularni hemoragickou cystu.

Sestnactilety pacient uddval bolesti
v levém boku, kvili kterym byl objedndn
k ortopedovi. Po 3 tydnech nasledoval
incident, kdy pocitoval na cesté do Skoly
slabost a tézkou dyspnoe. Stav vyzado-
val akutni zdsah zachranni sluzby. Pa-
cient v bezvédomi nebyl, celou udalost
si pamatuje. Pfivolana RZP mu naméfila
hranicni hypertenzi, snizenou saturaci
(94 %), byl afebrilni. V nemocnici byl
podroben zakladnim vysetfenim, byl
zaznamendn zvy$eny CRP (66,6 mg/L),
mirna leukocytéza (WBC 10,80 x 10°/1)
a snizeny hematokrit (34,40 %). Na-
sledné byl podroben neurologickému
vysetfeni se zdvérem diagnézy dorsalgia
regio lumbalis lateris sinistri. Provede-
na UZ bficha se zaméfenim na ledviny
bez prikazu patologie.

Nasledovalo zhorseni bolesti, kterd
jiz od lumbosakralni oblasti progredo-
vala skrz medidlni ¢ast stehna do kolena
az po lytkové svaly. CRP vystoupalo
na 238 mg/L. Objevovaly se intermi-
tentni febrilie do 38,5 °C. Vzhledem
k nespecifickym potizim bylo pozadova-
no MR se zaméfenim na lumbosakralni
oblast. Ndlez na MR nepotvrdil loZiskové
léze patere, resp. v misnim kanalu,
avsak zobrazil trombézu v oblasti venae
iliacae communes bilateralné a trom-
bozu levé vzestupné lumbalni Zily az
do vysky neuroforamen L4. Poprvé se
objevila zminka o kulovité lézi nase-
dajici z predni ¢asti na soutok, resp.
na termindlni dsek vena iliaca commu-
nis sinistra (obr. 1). Jeji velikost byla
46 x 31 x 30mm, v T1 vdZené sekvenci
bylo loZisko izosigndlni s tromboti-
zovanymi venae iliacae communes,

v T2 vazeni bylo loZisko hypersignalni.
Diferencidlni diagnostika naznacovala
aneurysma nebo resorbujici se hema-
tom. Vysetfovani bylo doplnéno o cileny
ultrazvuk loZiska, které bylo uloZeno
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parailiakdlné, smisené echogenity, cen-
trdlné anechogenni, bez patologického
prokrveni. Zavér cileného ultrazvuko-
vého vysetfeni nicméné samotné loZisko
parailiakdlné charakterizuje spise jako
solidni expanzi tumordzniho charakteru
nebo charakteru lymfadenopatie. Nasle-
dovala proto doporuceni pracoviste, a to
zahdjeni antikoagulacni lécby nizkomole-
kuldrnim heparinem, antibiotickd lécba,
exstirpace tumorového loZiska a zavedeni
kavalniho filtru do dolni duté Zily subre-
nalné jako prevence plicni embolie.

Dva dny po MR vysetfeni patere
v lumbosakralnim rozmezi nasledovala
MR angiografie s poddanim kontrastni
latky vysokotlakym injektorem. Ndlez
byl bez patologickych zmén v arte-
ridlnim systému. Léze nevykazovala
postkontrastni syceni a vztah s cévnim
systémem. I pfes charakteristické

MR T2 vazena sekvence:
loZisko (zelend §ipka),
trombotizovany soutok
spolecnych ilickych zil
(bila Sipka), trombéza
vena lumbalis ascendens
sinistra (Cervend Sipka)
MR T2 weighted se-
quence: lesion (green
arrow), thrombotized
confluence of common
illiac veins (white arrow),
thrombosis of vena lum-
balis ascendens sinistra
(red arrow)

nalezy na magnetické rezonanci

a na ultrazvuku dalsi interdisciplindrni
urologické konzilium rozsiFilo diferen-
cialni diagnézu o lymfokélu.

Na zdkladé doporuceni bylo prove-
deno nativni a kontrastni CT hrudniku
a bficha, které popsalo loZisko jako
kulovité nehomogenni s tenkou denzni
sténou (s denzitou 23-65 HU v nativnim
zobrazeni, 20-60 HU postkontrastné)
s velikosti 5,0 x 3,4 x 3,6 cm. Déle vidi-
telné tortudzni kolaterdly paraaortdlné
(obr. 2). Na tomto vySetfeni byl patrny
Gvodni dsek dolni duté Zily ve vztahu
k pravé ledviné (obr. 3). Zjisténa byla
také flebotrombdza hlubokych Zil
nohou, ilickych vén a hepatomegalie.
Doporuceni kliniky bylo pokracovat
v konzervativni antikoagulacni terapii.

I pfes to, Zze MR a CT loZisko ne-
popisuji jako mékkotkanovou lézi,

Porovnani nativniho CT zobrazeni a postkontrastniho zobrazeni loziska v koronarni
roviné: trombotizovany soutok spolecnych ilickych zil (bild Sipka), loZisko (zelena Sipka),
paraaortdlni kolaterdly (Cerné Sipky)

Comparison of the native CTimage and the post-contrast image of the lesion in the
coronary plane: thrombotised confluence of common illiac veins (white arrow), lesion (green

arrow), paraaortic collaterals (black arrows)



vzhledem k zavéru ultrazvukového
vysetfeni byl pacient odeslan na détskou
onkologii kvlli vylouceni onkologického
onemocnéni. Bylo provedeno dalsi CT
bficha a dolnich koncetin se zamérenim
na tepenny systém. Ve srovnani s prvnim
CT bylo konstatovano diskrétni zmenseni
loziska, které nové dosahovalo 4,35 x
3,0 x 3,35cm. Vzhledem k charakteru
nalezu a negativité onkomarker( byl
pacient odesldn na specializované pra-
covisté ke zvazeni endovaskularni lécby.
Na specializovaném pracovisti byla pfi-
dand diferencidlni diagnéza parazitdrni
cysta suspektni Echinoccocus. Sérologie
vsak byla negativni. Genetickd analyza
vrozenych trombofilnich faktor( ukazala,
Ze pacientje MTHFR AC a CT heterozygot,
coz se v minulosti propojovalo s vysky-
tem trombembolické nemoci. V soucas-
nosti tato predstava neplati (4).

Varikézni zmény podkoznich zil
Varicose changes of subcutaneous veins

CT zobrazeni kaudalni
casti dolni duté zily
vznikajici ze soutoku
rendlnich vén ve vztahu
k pravé ledviné: zacatek
dolnf duté Zily (¢ervena
Sipka), prava ledvina
(¢erna Sipka), trombo-
tizované venaeiliacae
communes (bilé Sipky)
CTimage of the caudal
part of the vena cava
inferior originating from
the renal confluence in
relation with the right
kidney: origin of vena
cava inferior (red arrow),
right kidney (black ar-
row), thrombotised com-
munes iliac veins (white
arrows)

Po jistém Case uzivani antikoagulacni
terapie se ukdzala absence rekanaliza-
ce konfluenzu dolni duté Zily. Poprvé
se sklonuje ageneze dolni duté Zily
a diferencialni diagnéza, ktera fika, ze
by mohlo jit o trombotizovany varix pfi
agenezi, resp. hypoplazii dolni duté
zily. Vzhledem k véku, klinickému stavu
a s odpovédi na antikoagulacni terapii
nebylo indikovano intervencni fesen.
Pacient byl nasledné znovu prelozZen
na détské oddéleni na dolécent hluboké
Zilni trombdzy a byla mu nastavena dozi-
votni antikoagulacni lécba. Kontrolni CT
po 2 mésicich lécby ukazalo zmenseni lo-
Ziska. Pacientovi bylo po roce provedeno
kontrolni CT, které konstatovalo absenci
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kulovitého loziska, také se konstatovala
konsolidace cévnich pomér( velikosti
lumen ilickych vén a vznik postkontrast-
niho syceni v dfive postizenych Zilach
svédcici pro rekanalizaci. Renalnii supra-
renalni Gsek dolni duté Zily byl vytvoren.

Soucasné nalezy

V roce 2017 bylo provedeno kontrolni CT
ve Fakultni nemocnici Brno (pracovisté
KDR v Cernopolni ulici), které bylo bez
patologickych komplikaci u diagnézy
ageneze dolni duté zily. V soucasnosti
podkozni varikézni zmény zasahuji

od horni ¢asti stehen az po levé a pravé
mezogastrium. Pacient uvedl, Ze se
objevily v obdobi trombdzy a zdstaly

ve stejné velikosti dosud (obr. 4).

DISKUSE

Ageneze dolni duté Zily (AIVC) je raritni
onemocnéni, které se diagnostikuje
Castéji az na zakladé ziskané hluboké
Zilni trombdzy. Embryologicky vyvoj
dolni duté zily zahrnuje komplexni
proces flze a regrese jednotlivych éasti.
Sklada se z péti segmentd dle anatomie
rozdélenych na posthepaticky, hepa-
ticky, prerenalnf, renalni a postrendlni.
Vsechny segmenty vznikaji z rozdilnych
vendéznich podkladd (5).

Kvili abnormalité krevniho obéhu pfi
agenezi infrarenalniho dseku dolni duté
Zily se u pacienta vyvinuly vendzni kola-
terdly. Viditelné bylo zvétseni predniho

MR T2 vazena
sekvence: dilatace
vnitfnich epidural-
nich zil nad trombo-
zou (zluté Sipky)
MR T2 weighted
sequence: dilata-
tion of internal
epidural veins
above thrombosis
(vellow arrows)
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vnitiniho Zilniho epidurdlniho plexu,
hlavné napadné v oblasti L3/L4 (obr. 5).
Kvali levostranné trombdze vena lumba-
lis ascendens prava pokracovala krani-
alné jako vena azygos a kontralateralné
skrz misni vendzni systém jako vena
hemiazygos. Prepazujici Gsek od krani-
alnich ¢asti lozisek az po jejich napajent
do systému vén azygos/hemiazygos jsou
zfetelné tortuézni paraaortdlni (pre-
vertebralni) kolaterdly. Dalsijsou cetné
subkutanni spojky, které vykazuji typicky
charakter kavokavalni anastomdzy.
Trombofilie hraje duleZitou roli
iu pacient( s AIVC. Kvali nizkému poctu
pFipadd nejsou dostupné dostatecné
Gdaje o vrozené trombofilii, které jsou
s timto onemocnénim spojeny. Proto
sevroce 2013 v Diisseldorfu provade-
la kohortova studie, ktera zkoumala
mimo jiné asociaci trombofilnich stavi
s agenezi dolni duté zily. Zjistilo se, ze
zatimco mutace genu faktoru V Leiden
se nachazi v normalni populaci zhruba
v 5%, uAIVCje prevalence vice nez
trojndsobné vyssi (16,4 %). Kromé
toho homozygdza pro béznou mutaci
cytosinu vici thymidinu v genu kédujici
MTHER (5,10-methylentetrahydrofolat
reduktdza) C677T je spojena s vysokymi
koncentracemi homocysteinu a zZiln{
trombdzou. Existuji konfliktni vysled-
ky tykajici se tlohy homozygotniho
genotypu MTHFR T677T jako rizikového

faktoru pro venézni tromboembolismus.

Stejné jako faktor V Leiden prevlddala
MTHFR-genova mutace v AIVC, vétSinou

LITERATURA

v kombinaci s hyperhomocysteinemii.
Protrombinovy genovy mutant G20210A
nebo ptitomnost lupus antikoagulans
zde nehraje zadnou roli. Vysledky
ukazaly, Ze precipitujici faktory, jako
jeimobilizace, byly méné Casto akti-
vatorem pro hlubokou Zilni trombézu

u pacientd s AIVC (3).

Pokud porovname vysledky Diissel-
dorfské kohortové studie a kazuistiky,
jejasné, ze pacient EHS zapadd do sta-
tistického profilu. Uvodni piiznaky
nasvédcovaly tomu, Ze bolest v levém
boku byla zplsobena trombézou levé
lumbdalni ascendentni Zily, nebo mohlo
jit o dtlak dorzédlnich misnich kofen(
zpUsobeny dilataci epiduralnich splavi
nad trombotizovanym dsekem. Bolest
pak postupovala distalnim smérem.
Dyspnoe by mohla mit za pficinu vy-
razna hemodynamickad alterace obéhu.
Vékoveé se pacientv 16 letech fadi k nej-
mlad$im (primér 28 +11,1). Dlivodem
mizZe byt, Ze nezalozeniinfrarendlniho
Gseku dolni duté zily vyvolava zavaznéj-
$i hemodynamické zmény manifestujici
se v niz§im véku jako v pripadé ageneze
jinych dseka. Pacient netrpi pridruzeny-
mi vrozenymi vyvojovymi vadami. Z ge-
netické analyzy trombofilnich faktor
by byla pro pacienty s AIVC nejtypictéjsi
varianta pfitomnost hyperhomocys-
teinemie a MTHFR genového defektu.
Hyperhomocysteinemii vsak pacient ne-
vykazuje. Pacientovo dizygotni dvojce -
divka - je kompletné asymptomaticka
a byla podrobena UZ kontrole.

ZAVER
V pfipadé nalezu akutni hluboké Zilni
trombdzy u pacient( ve véku casné
dospélosti bez predchazejicich epizod je
nutné pomyslet i na diagnézu ageneze
dolni duté zily.

V kazuistice dochazelo k rliznym
diagnostickym zdvérdm vzhledem
k presun(im pacienta mezi rlznymi
zatizenimi a vzhledem k nedplnému
sdileni obrazovych dat a popisd. Sumar-
né pacient absolvoval alarmujici pocet
zobrazujicich vysetfeni (pét CT vySetre-
ni, véetné kontrol, dvakrat absolvoval
MR, mnozstvi cilenych ultrazvukovych
vysetfeni a jednu scintigrafii dolnich
koncetin). V casovém rozmezi 2 mésicl
byl nékolikrat hospitalizovan a proces-
toval pFiblizné 1000 km mezi jednotlivy-
mi pracovisti. Chirurgické ani intervenc-
ni feSeni nebylo indikovano z divodu
zlepseni klinického stavu pfi zavedeni
kauzalni antitrombotické terapie.
Pacient je kazdorocné dispenzarizovany
uangiologa. ®

1. Shah NL, Shanley CJ, Prince MR, Wakefield TW. Deep venous thrombosis complicating a congenital absence of the inferior vena cava. Surgery 1996; 120(5):

891-896.

n

sing repeated venous thrombosis in an adult. Angiology 1998; 49(11): 951-956.

w

. Salgado Ordénez F, Gavilan Carrasco JC, Bermidez Recio FJ, Aguilar Cuevas R, Fuentes Lopez T, Gonzalez Santos P. Absence of the inferior vena cava cau-

. Sagban, Tolga Atilla, et al. Elevated risk of thrombophilia in agenesis of the vena cava as a factor for deep vein thrombosis. Orphanet Journal of Rare Diseases
2015; 10(3). doi:10.1186/5s13023-014-0223-4

4. Deloughery TG, Evans A, Sadeghi A, McWilliams J, Henner WD, Taylor LM, Jr, et al. Common mutation in methylenetetrahydrofolate reductase. Correlation
with homocysteine metabolism and late-onset vascular disease. Circulation 1996; 94: 3074-3078. doi: 10.1161/01.CIR.94.12.3074

(oIS, )

234

.Cech S, Horky D, Sedlackova M. Prehled embryologie ¢lovéka. Brno: Masarykova univerzita 2011.
. Yigit H, Yagmurlu B, Yigit N, Fitoz S, Kosar P. Low back pain as the initial symptom of inferior vena cava agenesis. Am Neuroradiol 2006; 27(3): 593-595.



