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Sthrn: Agenéza/atrézia v. cava inferior je zriedkavou vrodenou anomadliou, zapri¢inenou poruchou embryonalneho vyvoja venézneho sy-
stému. Vo vacsine pripadov je vzhfadom na rozvinuty kolateralny venézny obeh asymptomaticka. V ¢asti pripadov sa viak méze manifes-
tovat vznikom hlbokej trombdzy v oblasti panvy a dolnych koncatin. V tejto kazuistike opisujeme pripad 21-ro¢ného muza, u ktorého sa
vyvinul bolestivy opuch oboch dolnych koncatin. Ultrasonografické vy3etrenie odhalilo obojstrannti trombdézu hlbokého Zilového systému
dolnych koncatin a panvy. Nasledné CT angiografické vySetrenie preukdzalo atréziu infrarendlneho useku v. cava inferior. Trombotickym
procesom bol podla CT vy3etrenia vyrazne postihnuty aj kolaterdlny venézny obeh, ktory ustil prevazne do v. azygos a v. hemiazygos. Vyset-
renie koagula¢ného systému nevysvetlovalo pri¢inu vzniku trombézy. Realizovali sme systémovu trombolyzu streptokindzou v trvani 5 dni,
nasledne bol podavany nizkomolekuldrny heparin v antikoagulaénej dévke. Této lie¢ba preukdzala dobry klinicky efekt. Pacient bol nasta-
veny na dlhodob perordlnu antikoagulacnu lie¢bu v kombindcii s kyselinou acetylsalicylovou a prepusteny do ambulantnej starostlivosti.
V priebehu 4 nasledujtcich mesiacov pri uvedenej lie¢be nedoslo ku recidive trombotického procesu ani k rozvoju krvécavej komplikécie.
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Symmetrical phlebothrombosis of lower extremities resulting from congenital malformation of vena cava inferior

Summary: Agenesis/atresia of vena cava inferior is a rare congenital anomaly, caused by an aberrance of embryonal venous system de-
velopment. This is in most cases asymptomatic, because of well developed collateral venous circulation. However, in some cases, it can
be manifested with occurence of deep thrombosis in area of pelvis and lower limbs. In this case report, we repon a 21 year old male with
painful swelling of both lower limbs. Ultrasonographic examination revealed a bilateral thrombosis in deep venous system of lower limbs
and pelvis. Subsequent CT angiography showed atresia of infrarenal segment of vena cava inferior. According to the CT image thrombotic
proces affected also collateral venous system, that joined mostly to vena azygos and hemiazygos. Examination of coagulation system
didn’t reveal a procuring cause of thrombotic occurrence. We realized a systemic trombolysis with streptokinase during 5 days. Starting
from the fifth day we administered a low molecular weight heparin in anticoagulant dose. This treatment showed a good clinical effect.
Pacient was discharged with a long-term oral warfarin therapy in combination with acetylsalicylic acid. In next four months of taking
recommended therapy no relapse of thrombotic process nor evolvement of bleeding complication was observed.
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Uvod

Agenéza v. cava inferior je zriedkavou
vrodenou anomdliou, zapri¢inenou
poruchou embryondlneho vyvoja ve-
nézneho systému. Vo vi&iine pripadov
je asymptomatickd a funkciu vendzne;j
drendze dolnych koncatin a panvy pre-
bera systém kolateral. V casti pripa-
dov, u ktorych je tento ndhradny dre-
nazny systém nedostatocény, sa viak
tdto abnormalita méze manifestovat
vznikom hlbokej trombézy v oblasti
panvy a dolnych kon¢atin.

V tejto kazuistike predstavujeme pri-
pad mladého muZza, hospitalizovaného
pre obojstrannd trombdézu hlbokého
zilového systému dolnych konc¢a-

tin, u ktorého podrobnejsie vysetre-
nie odhalilo hypoplaziu az agenézu in-
frarendlneho dseku v. cava inferior.
Rozsiahla trombotickd komplikacia
postihla aj kolateralny venézny obeh.

Popis pripadu

21-roény pacient, u ktorého sa objavil
bolestivy opuch oboch dolnych kon¢a-
tin, bol hospitalizovany na nasej klinike
pre sonografickym vySetrenim potvr-
dent bilaterdlnu flebotrombézu dol-
nych kon¢atin, zasahujdcu az do stitoku
w. illiacae. Aktudlne tazkosti pacienta
sa objavili véasne rdno v defl prijmu do
nemocnice. Pacient pre bolesti dolnych
koncatin navstivil praktickd lekarku,

ktord ho odoslala do nemocnice s po-
dozrenim na flebotrombdézu dolnych
kondcatin. Pri ndvsteve nasej prijmo-
vej ambulancie bol pre bolesti pacient
schopny chédze len s barlami. Dolné
koncatiny boli vyrazne lividne sfarbené,
edematdzne bilaterdlne az po stehn4,
palpacne taktiez az do vysky stehien
tuhého pohmatu.

Bol afebrilny, v krvnom obraze v3ak
bola pritomnd leukocytéza (15 x 10%/1),
hladina C-reaktivneho proteinu bola
taktiez zvySend (104 mg/l). Dopple-
rovskd ultrasonografia potvrdila pri-
tomnost akutnej hlbokej vendzne;j
trombézy oboch dolnych konéatin, za-
sahujucej az do sutoku wv. illiacae. Pa-
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Obr. 1. CT vysetrenie.

Na obrazku zhotovenom CT vysetre-
nim moézZeme vidiet transverzélny rez
trupom, vedeny vo vyske spodnej po-
lovice obli¢iek. Sipka oznacuje miesto,
kde by sa za normélnych podmienok
mala zobrazovat dolna duti zila.

cient bol nasledne prijaty na Jednotku
intenzivnej starostlivosti nasej kliniky.

Z anamnézy vyplynulo, Ze 3 dni pred
prijmom na nasu kliniku bol pacient
prepusteny z hospitaliza¢ného pobytu
v inom zariadenf internistického cha-
rakteru, kde bol lie¢eny pre infekt mo-
¢ovych ciest komplikovany akdtnou
postinfekénou glomerulonefritidou.
V deri prijmu do nésho zariadenia pa-
cient uz 9. den uzival kombinovant pe-
roralnu antibiotickd terapiu (Augmen-
tin, Ciphin).

V predchorobi pacient udaval spora-
dicky vyskyt makroskopickej hematurie
v trvan{ asi 8 mesiacov. Bol dispenzari-
zovany urolégom i nefrolégom. Ultra-
sonografické vysetrenie brusnych or-
génov vtedy vykdzalo normdlny nélez,
punkcia obli¢ky realizovana nebola.

Pocas hospitalizicie u nas bolo rea-
lizované kontrastné CT vy3etrenie bru-
cha a malej panvy s nepriamou kavo-
grafiou, ktoré ukazalo obraz hypoplézie
az agenézy infrarenalneho tseku v. cava
inferior (VCI) s pritomnostou paraver-
tebrdlneho kolaterdlneho obehu, ak-

tudlne dplne tromboticky uzavretého
(obr. 7). Sti¢astou kolateralneho obehu
sa v CT obraze zdala byt aj dilatovand
v. renalis sinistra. Takmer identicky vy-
sledok bol o niekofko dni ziskany kon-
trolnym CT vySetrenim s 3-dimenzio-
ndlnou rekonstrukciou. Malformacia
VCI bola v3ak tentokrat presnejsie ur-
¢end ako atrézia tejto Zily.

U pacienta bolo realizované gene-
tické vySetrenie zamerané na pritom-
nost dedi¢nych pri¢in trombofilného
stavu. Tymto vySetrenim sa zistilo, Ze
pacient je heterozygot pre mutdciu
MTHFR 677C-T génu pre enzym mety-
[éntetrahydrofolatreduktdza. Tato mu-
tacia vSak podla dostupnej literattry
[1,2] geneticky rizikovy faktor pre vznik
vendznej trombdzy nepredstavuje, a to
ani v homozygotnej forme. Pritomnost
mutdcie génu pre faktor V Leiden ¢i
génu pre protrombin 20210G-A doka-
zand nebola. Hladiny proteinu C, pro-
tefnu S, fibrinogénu ¢i antitrombinu 111
taktiez pritomnost hlbokej vendznej
trombdzy nevysvetlovali (tab. 1).

Stav pacienta bol pocas diagnos-
ticko-terapeutického postupu opa-
kovane konzultovany s pracoviskom
cievnej chirurgie, ktoré odporudilo
konzervativny postup. Realizovali sme
systémovu trombolyzu streptokina-
zou v df#ke trvania 5 dni, od 5. dha
bol podédvany nizkomolekularny hepa-
rin v plnej davke. Taktiez sme pokra-
¢ovali v antibiotickej lie¢be uroinfektu.
Tato lie¢ba preukdzala v oboch sme-
roch dobry klinicky efekt. Zavaznejsie
krvacavé komplikacie antikoagulaénej
liecby pozorované neboli. Pacient bol
nastaveny na perordlnu antikoagula¢nu
lie¢bu v kombindcii s kyselinou acetyl-
salicylovou v dévke 100 mg denne a pre-
pusteny do ambulantnej starostlivosti.

V priebehu 4 nasledujtcich mesiacov
pri uvedenej lie¢be nedoslo ku recidive
trombotického procesu ani k rozvoju

krvacavej komplikacie. Pri kontrol-
nej duplexnej ultrasonografii postih-
nutého vendzneho rieciska vidno v |d-
mene zvysky starého trombotického
procesu s obrazom uspokojivej sekun-
darnej rekanalizacie.

Diskusia
Kongenitdlna anomdlia v. cava inferior
je zriedkavy vaskularny defeke, ktory je
vysledkom aberantného vyvoja venéz-
neho systému tela pocas embryoge-
nézy, v 6.-8. gestaénom tyzdni.
Vysledna podoba tejto pravostranne
ulozenej velkej Zily je vysledkom pro-
cesu, ktorého sa ztcastriuju 3 parové
embryondlne vény: v. supracardinales,
v. subcardinales a v. postcardinales
[3-5]. Ak pocas tohto zlozitého pro-
cesu dojde k chybnému vyvoju v spa-
jani, modelacii ¢i regresii tychto vén,
vznikaju rozli¢né anomalie VCI. Ich
prevalencia v celkovej populécii sa od-
haduje na 0,07-8,7% [6]. Skéla vy-
sledkov aberantného vyvoja VCI je po-
merne Sirokd, od favostranne uloZenej
VClI, cez dvojiti VCI, poruchy vyuste-
nia VCI, aberantny priebeh favej renal-
nej vény, az po poruchy kontinuity VCI,
obvykle v infrarendlnom useku [3].
Tato malformédcia sa ¢asto asociuje
i s dalsimi vrodenymi aberdciami, ako
st napr. vrodené vyvojové vady srdca,
polysplénia alebo aberdcie uloZenia
traviacej trubice v brusnej dutine.
Klinicky objav vyvojovej anomalie VCI
je obvykle nasledkom ndhodného z4-
chytu pri radiologickom vysetrovani pa-
cienta z inych dévodov. Pacienti su totiz
vzhfadom na pritomnost vlastnej ano-
malie obvykle asymptomaticki. Zried-
kavejsie sa tdto anomalie stava sympto-
matickou nepriamo - skrze zapricinenie
vzniku hlbokej venéznej trombdzy v ob-
lasti panvy alebo dolnych kon¢atin. Pri-
¢inou tejto komplikacie vtedy byva ne-
dostato¢nost drendze vendznej krvi

Tab. 1. Vybrané laboratérne hodnoty.

Veli¢ina INR APTT-R FBG TT D-dimér AT I Protein C Protein S
hodnota 115 1,03 335/l 17,45 9596 pg/| 121,20 % 126 % 93 %
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z dolnych koncatin, ktord sa do pra-
vej srdcovej predsiene v pripade neprie-
chodnosti VCI dostdva skrze systém ko-
laterdl, vac¢sinou tvoreny sakrdlnymi,
lumbalnymi a epigastrickymi Zzilami
[5]. Nasledkom pripadnej insuficiencie
tejto nahradnej drendze byva zvySeny
vendzny tlak, stdza Zilovej krvi a nako-
niec v pripade nepriaznivych podmie-
nok vznik hibokej trombdzy [7,8].

U nasho pacienta bola anomilia
VCl odhalend prave z doévodu blizsieho
preSetrovania realizovaného pre vznik
symptomatickej trombotickej kompli-
kacie, ktorda vdaka svojmu rozsahu,
veku pacienta a nepritomnosti zjavne;
vyvoldvajlicej pric¢iny toto presetrenie
vyZadovala.

Suvislost medzi pritomnostou hypo-
pldzie/agenézy VCl a vznikom trom-
bézy Zilového systému panvy a dolnych
koncatin sa zda byt zrejmou. Otazkou
samozrejme zostdva pritomnost spus-
tacieho momentu trombotického pro-
cesu a pritomnosti pripadnych spolu-
pri¢innych faktorov.

V ramci odoberania rodinnej anam-
nézy sme u pacienta nezistili idaj o pre-
konani trombdzy nim alebo blizkym ro-
dinnym prislusnikom. Pacient taktiez
neguje prekonanie traumy, podsttpe-
nie chirurgického zakroku, ¢i vynimod-
nejSiu fyzickd aktivitu v obdobf pred
vznikom hlbokej venéznej trombézy.

Vysetrenie koagula¢nych parametrov
ani vySetrenie zamerané na najcastejSie
genetické pric¢iny trombofilného stavu
neodhalili pritomnost inej predisponu-
jucej priciny.

U pacienta bola pri recentnej hos-
pitalizacii zachytend proteindria (1,2 g
bielkovin/24 hod), bola v8ak ddvana
do suvisu s diagnézou postinfekéne;
glomerulonefritidy pri lie¢enom uroin-
fekte. Hladina celkovych plazmatickych
bielkovin ¢i albuminu znizena nebola.
Pritomnost nefrotického syndrému
ako jednej z moznych pricin hyperko-
agula¢ného stavu za danych okolnosti
nepredpokladdme.

Ako potencialny sptstaci moment
sa ndm teda javi najméa pritomnost za-
palového procesu s origom v moco-
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vych cestdch, v dobe vzniku tazkosti
stale aktivneho, napriek prebiehaju-
cej antibiotickej lie¢be. Do tvahy tak-
tiez prichddza zniZzena mobilita, ktoru
zo sebou hospitalizacia a akutny infekt
obvykle prindsaju.

Podlfa dostupnej lekarskej doku-
mentacie musel byt pacient kratko po
poérode operovany pre peripartdlnu
ruptiru omfalokély, pricom bola dia-
gnostikovand i malrotdcia mezentéria.
Vzhfadom na ¢astd asocidciu anoma-
lie VCl s aberdciami vyvinu ¢revnej riry,
predpokladdme v tomto pripade suvis-
lost néalezov.

Akademickou nateraz ostava otdzka
mozného suvisu opakovanych lumbal-
gii a hematdrie s pritomnostou para-
vertebralneho kolaterdlneho obehu
a s predpokladanym zac¢lenenim v. re-
nalis sinistra do tohto obehu podfa CT
obrazu. Pri vylicenf inych, pravdepo-
dobnejsich nefrologickych pricin tohto
javu, by snad bolo mozné uvazovat
o zvysenom tlaku v dilatovanej v. rena-
lis sinistra ako o mozZnej pricine tohto
rekurentného javu. Samotnd bolesti-
vost v lumbdlnej oblasti by mohla su-
visiet aj s dilatdciou vendznych plexov
v epidurdlnom a paravertebrdlnom
priestore, ako to pri agenéze VCl s po-
uzitim MR-angiografického vy3etrenia
popisali Yigita et al vo svojej kazuistike
u 13-ro¢ného dievéata [9]. Takato pri-
¢ina lumbalgie je v8ak v diagnostickom
spektre lumbalgii vefmi zriedkavd.

Podla 3tatistického spracovania $tu-
die Obernostera et al [10] vykonanej
na vzorke 97 pacientov s hlbokou ve-
néznou trombdzou dolnych koncatin,
pacienti s hlbokou venéznou trombé-
zou zapric¢inenou anomadliou VCI boli
signifikantne mladsi ako tf, u ktorych
takdto trombdza vznikla z inych pri-
¢in. Autori tejto Studie dosli na za-
klade tychto dat k zaveru, Ze na ano-
maliu VCI ako pricinu hlbokej vendznej
trombdzy by sme mali pomyslat najma
u pacientov s trombdzou iliackych vén
vo veku okolo 30 rokov a mladsich.

Ind skupina autorov, Ruggeri, To-
setto et al [11] na zaklade svojich kli-
nickych dat odhaduje, Ze kongenitélna
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absencia VCI je u skupiny pacientov
s vekom pod 30 rokov, ktori preko-
nali hlbokd venéznu trombdzu, pri-
tomna asi v 5% pripadov. Ruggeri et
al v zavere svojej prdce odporucaju
pritomnost anomdlie VCI zvaZovat
zvlast u mladych pacientov s idiopa-
tickou proximalnou hlbokou trombé-
zou vendézneho systému a zrealizovat
u tychto pacientov rozsiahlejsie vy3et-
renie (angiografické alebo CT vy3etre-
nie) na jej vylicenie.

V pripade potvrdenia pritomnosti
trombdzy zapri¢inenej anomdliou VCI
konzervativne rieSenie pozostdva z po-
davania antitrombotickej terapie, ¢i uz
ide o trombolytické pripravky (systé-
movo alebo lokalne poddvané), alebo
podavanie heparinu, s ndslednym pre-
chodom na peroralnu antikoagula-
ciu. V lie¢be sa dalej pouziva bandédzo-
vanie, elevdcia dolnych koncatin a ich
pohybové precvicovanie. Otéazka dlzky
poddvania perordlnej antikoagulacie
zavisi od konkrétnej anomadlie, pritom-
nosti pridavnych protrombotickych
faktorov a od tdaja o primomanifes-
tacii ¢i rekurencii trombdzy. V dnesdnej
dobe existuje uzi moznost rekonstruk¢-
ného chirurgického zdkroku [12], tato
v8ak ostdva ponechana pre pripady re-
kurentnych trombotickych komplikacif
a komplikované, ¢i na konzervativnu
terapiu nereagujtce pripady.

Pacienti, u ktorych je pritomnost
anomalie VCl uz zndma, by sa mali vy-
hybat situdciam, ktoré zvySujd riziko
vzniku trombdzy. Medzi ne patri napr.
dlhsia imobilizacia ¢i z4dfaz nezvycaj-
nou fyzickou ndmahou [10,13].
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