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Varizen der Pulmonalvenen, eine seltene Ursache

eines pulmonalen Rundherdes

Pulmonary Varicosity, a Rare Reason of Solitary Nodule

Zusammenfassung

Varizen der Pulmonalvenen sind eine sehr selten beobachtete
Entitdt. Neben kongenitalen Varizen, die meist kombiniert mit
anderen Missbildungen im Bereich der PulmonalgefdBe auftre-
ten, sind Varizenbildungen vor allem im Zusammenhang mit ei-
ner Mitralinsuffizienz beschrieben worden. Die Diagnose von Va-
rizen der Pulmonalvenen erfolgt meist zufallig, da sie symptom-
los sind bzw. nur gelegentlich zu einer hinweisenden Sympto-
matik fithren. Aufgrund des radiologischen Befundes miissen
alle Differenzialdiagnosen der pulmonalen Rundherde diskutiert
werden. Wir stellen unsere eigene Beobachtung vor, um auf die
diagnostischen Erfordernisse (CT, Multi-Slice-CT) und auf diffe-
renzialdiagnostische Aspekte hinzuweisen.

Die Varicosis der Pulmonalvenen ist eine sehr seltene Gefdf3ano-
malie [1], die meistens erst im Erwachsenenalter festgestellt
wird. Die Erstbeschreibung wird auf Puchelt (1843) zuriickge-
fiihrt, der diese Anomalie bei einem verstorbenen Siaugling fand
[2]. Die zweite bekannte Beschreibung stammt von Hedinger
(1907), der die Verdanderungen bei einem Erwachsenen nachwei-
sen konnte [3]. Bei der Anomalie handelt es sich um eine um-
schriebene Dilatation und einen geschlingelten Verlauf einer
oder mehrerer Pulmonalvenen kurz vor ihrer Einmiindung in
den linken Vorhof.

Da die pulmonalen Varizen meist asymptomatisch sind, bleiben
sie oft unerkannt oder werden nur zufdllig entdeckt. Bisher sind

Abstract

Pulmonary varicosity is a very rare entity. Beside congenital
varices, most combined with other malformations of the pulmo-
nary vessels, varicosities are described above all in connection
with mitral insufficiency. Most cases with pulmonary varicosity
are diagnosed by chance, because of absence of any symptoms or
only slight symptoms respectively. We demonstrate our own
case with respect to the diagnostic requirements (computerized
tomography, multi-slice CT) and the differential diagnostic
aspects.

nur wenige Todesfdlle beschrieben worden, die unmittelbar auf
eine Ruptur des Varix zuriickgefiithrt werden konnten.

Im Rontgenbild findet sich eine typische scharfbegrenzte, zu-
meist ovale hilusnahe Verschattung im Unterlappenbereich, wo-
bei die rechte Seite bevorzugt ist. In einer Reihe von Fillen sind
Hdmoptysen als klinisches Leitsymptom beschrieben worden,
die zur Feststellung eines Rundherdes in den Lungen fiihrten.

Bei der rontgenologischen Feststellung eines Lungenrundherdes
an typischer Stelle in den medialen Unterlappen muss daher
auch ein GefaRprozess in die differenzialdiagnostischen Erwad-
gungen einbezogen werden, weil damit weitreichende therapeu-
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tische Konsequenzen, wie sie bei einem tumorverddchtigen
Rundherd erforderlich wdren, vermieden werden kénnen. Mit
den bei der Abkldrung pulmonaler Rundherde eingesetzten ra-
diologischen Techniken kénnen die GefifSverdanderungen sicher
diagnostiziert werden, z.T. finden sich auch bereits im Thorax-
ibersichtsbild Hinweise auf einen GefaRBprozess.

Wegen der Seltenheit der pulmonalen Varicosis mochten wir mit
unserer Fallbeschreibung auf die diagnostischen Erfordernisse
und Méglichkeiten hinweisen.

Fallbeschreibung

Anamnese und Untersuchungsbefunde

Vorgestellt wird der Fall einer 65-jahrigen Patientin. Die Aufnah-
me erfolgte zur Optimierung der Behandlung eines seit Jahren
bekannten Asthma bronchiale sowie zur pulmonalen Rehabilita-
tion. Bei der im Rahmen der Aufnahmeuntersuchung durchge-
fiilhrten Réntgen-Ubersichtsaufnahme des Thorax wurde eine
unklare Raumforderung im rechten Unterlappen parahildr nach-
gewiesen. Differenzialdiagnostisch wurde aufgrund des Alters
der Patientin und der Raucheranamnese in erster Linie an ein
zentrales Bronchialkarzinom gedacht.

Anamnestisch gab die Patientin an, dass sie seit etwa 20 Jahren
an einem Asthma bronchiale leidet und dass sie sich wegen eines
Herzbefundes in kardiologischer Behandlung befindet. Es be-
stand ein Zustand nach Strumektomie. Bis vor 30 Jahren rauchte
die Patientin regelmaRig ca. 6 -7 Zigaretten pro Tag, aktuell nur
noch ca. 1-2 Zigaretten pro Woche.

Im Untersuchungsstatus prdsentierte sich die Patientin in leicht
reduziertem Allgemeinzustand und adipdosem Erndhrungszu-
stand (BMI 29,36 kg/m?2).

RR 135/70 mmHg, HF 76/min rhythmisch.

Die Auskultation der Lungen ergab ein obstruktives Atemge-
rdusch mit verlingertem Exspirium bei sonorer Perkussion. Bei
der Auskultation des Herzens fiel ein 3/6-Systolikum mit P.m.
im 2. ICR rechts auf, welches in die Carotiden ausstrahlte. Des
Weiteren bestand ein 2/6-Holosystolikum {iber dem Erb’schen
Punkt mit Ausstrahlung in die Axilla. Zeichen einer Herzinsuffi-
zienz fanden sich nicht (keine Halsvenenstauung, hepatojugula-
rer Reflux negativ). Der Auskultationsbefund bestdtigte eine Mit-
ralinsuffizienz, die nach Auskunft des behandelnden Kardiolo-
gen seit einigen Jahren bekannt war und die gegeniiber dem Vor-
befund zugenommen hatte. Eine relevante Aortenstenose konnte
ausgeschlossen werden.

Kardiopulmonale Diagnostik

In der Ganzkérperplethysmographie zeigte sich eine mittelgradi-
ge kaum reversible Obstruktion mit diskreter Uberblihung (FEV,
47% Soll, Ry, 222 % Soll, RV 128% Soll; nach Bronchospasmolyse
FEV, 49% Soll, R, 169% Soll).

Die Spiroergometrie ergab {iberraschenderweise bei einer weit-
gehend fixierten Bronchialobstruktion eine praktisch normale

Leistungsfdhigkeit (Belastung bis 80 Watt=102% Soll bei einer
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Sauerstoffaufnahme von 91% Soll, VE 60% Soll, Normoxdamie —
Sa0, 94% in Ruhe und 92 % unter Belastung).

Im EKG zeigte sich ein normokarder Sinusrhythmus (HF 79/min)
mit tiberdrehter Linkslage, PQ 0,18 s, QRS 0,10s.

Die kardialen Parameter unter Belastung ergaben einen addqua-
ten Herzfrequenzanstieg (von 81/min auf 139/min) und ein nor-
males Blutdruckverhalten. Unter Belastung zeigte sich keine
Ischdmiereaktion, nur diskrete intraventrikuldre Reizleitungs-
stérungen.

In der vor der Einweisung durchgefiihrten Echokardiographie
fand sich ein hypertropher linker Ventrikel mit einer guten sys-
tolischen und einer gestorten diastolischen Funktion. Es bestand
eine Mitralinsuffizienz. Die Aortenklappe war nicht wesentlich
verdndert.

Radiologische Diagnostik

Die Rontgeniibersichtsaufnahme des Thorax zeigte eine unklare
rundliche, relativ glatt berandete Raumforderung im rechten Un-
terlappen parahildr (Abb.1a u. b). Im Vergleich mit einer ein Jahr
zuvor angefertigten Aufnahme handelte es sich um einen neu
entstandenen Befund.

Zur weiteren Diagnostik wurde ein Spiral-CT des Thorax mit ei-
nem 4-Kanal-Multi-Slice-Gerdt angefertigt. Hier fand sich eine
rund 2 cm im Durchmesser groRe sackférmige Erweiterung im
Bereich der rechten unteren Pulmonalvene, die zentral in den
linken Vorhof miindete und sich zur Peripherie hin varikés
schldngelte und verjiingte (Abb. 2 u. 3).

Zusdtzlich wurde eine Durchleuchtung durchgefiihrt, wobei
beim Valsalva-Manover eine Pulsations- und Gréf8enzunahme
der erweiterten Pulmonalvene nachgewiesen werden konnte.

Danach handelte es sich um eine isolierte Varicosis der rechten
unteren Pulmonalvene.

Therapeutische Konsequenzen ergaben sich aus diesem Befund
nicht. Der Patientin wurde die Kontrolle des Befundes im Rah-
men der Behandlung der Mitralinsuffizienz, die weiterhin in
den Handen des Kardiologen liegt, vorgeschlagen.

Diskussion

Anomalien der Pulmonalvenen sind sehr selten. Wdhrend iiber
Fehleinmiindungen der Venen (die bekannteste ist das Scimitar-
Syndrom) im Allgemeinen ausreichende Kenntnisse bestehen,
sind iiber Varizen der Pulmonalvenen nur wenig Veroffentli-
chungen bekannt [4,5]. Der Varix im Bereich der Pulmonalvenen
wird wegen der im Allgemeinen bestehenden Symptomlosigkeit
oder Symptomarmut meist zufallig durch eine Réntgenuntersu-
chung des Thorax aus anderer Indikation festgestellt, allerdings
sind auch massive Himoptysen [6,7] und Todesfdlle beschrieben
worden [8]. Die Varizen der Pulmonalvenen stellen sich als eine
Erweiterung und Schldngelung von Venenabschnitten unter-
schiedlicher Ausdehnung dar, die sich vom normalen Gefdver-
lauf eindeutig abgrenzen lassen.
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Abb.1a u. b  Glatt begrenzte rundherdartige Verschattung im rech-
ten Unterfeld parakardial, die sich in der seitlichen Projektion epidia-
phragmal im Herzschatten dorsal darstellt.

Neben der varikdsen Erweiterung einer einzelnen Pulmonalvene
oder des gesamten pulmonalvendsen Systems einer Seite finden
sich in erster Linie isolierte Varizen, die réntgenologisch vorwie-
gend als in Hilusndhe lokalisierte homogene rundherdartige Ver-
schattungen imponieren [9]. Diese Befunde sind vieldeutig
[10,11]. Daher miissen bei derartigen radiologischen Befunden
die Differenzialdiagnosen des pulmonalen Rundherdes disku-
tiert werden (maligne: primdre Bronchialkarzinome, Metasta-
sen, Bronchuskarzinoid; benigne: Tuberkulose, nichttuberkulése
Mykobakteriosen, Abszesse, Zysten, Aspergillome, Hamartome,

Wegener'sche Granulomatose, Rheumaknoten, mucoid impac-
tion, Rundatelektasen). In erster Linie ist aber an einen malignen
Prozess zu denken. Auch arteriovendse Malformationen [12] und
andere GefdfSprozesse [13,14] miissen in die differenzialdiagnos-
tischen Uberlegungen mit einbezogen werden.

Durch die erweiterte radiologische Diagnostik mittels Computer-
tomographie ist eine eindeutige Zuordnung zu den Pulmonalge-
filken leicht moglich [6,15,16]. Dabei ist die Multi-Slice-CT-Dar-
stellung mit der Méglichkeit von Rekonstruktionen in allen drei
Ebenen (multiplanar) von besonderem diagnostischem Wert
[17], auf die wir mit unserer Falldemonstration besonders hin-
weisen mdchten. Weiterhin gibt die transésophageale Echokar-
diografie [18,19], insbesondere als farbkodierte Doppler-Echo-
kardiographie [15], wichtige Hinweise. Mit der Einfithrung der
Computertomographie hat die Pulmonalisangiographie mit Er-
fassung der venosen Phase [20] ihre bis dahin grofRe Bedeutung
in der Diagnostik dieser Anomalie der Pulmonalvenen verloren.
Sie kann indiziert sein, wenn es Hinweise auf zusatzliche Gefa3-
verdnderungen (z.B. Hypoplasie) gibt.

Man unterscheidet bei Varizen eine kongenitale Form von der er-
worbenen Form. Bei der kongenitalen Form sind eine gleichzeitig
bestehende Atresie, Hypoplasie [21,22] oder andere Anomalien
[7,23] der ipsilateralen PulmonalgefiSe beschrieben worden,
wobei der entstehende erhéhte Pulmonalvenendruck zu einem
varikésen Umbau der Venenwand im Zuflussgebiet fiihren kann.
In einem Fall wird ein pulmonaler Varix im Zusammenhang mit
einem Klippel-Trenaunay-Weber-Syndrom beschrieben [24]. Die
Beschreibung beidseitiger pulmonaler Varizen fanden wir in der
Literatur nur einmal bei gleichzeitigem Vorkommen einer
Aortenisthmusstenose, nach deren operativer Sanierung sich die
Varizen zuriickbildeten [25]. Eine Zuordnung zu der kongenita-
len Form ist im Allgemeinen nur bei Kindern oder bei sonst un-
auffilligen GefdRBverhdltnissen moglich [26].

Bei der erworbenen Form findet sich fast immer eine Mitralinsuf-
fizienz mit der entsprechenden Druckerhohung in der Lungen-
strombahn, die Mitralstenose wird in diesem Zusammenhang
seltener erwdhnt [27 - 30]. Moglicherweise entsteht die pulmo-
nale Varize bei der Mitralinsuffizienz durch die héheren Druck-
schwankungen. Der Zusammenhang zwischen der Entstehung
einer varikosen Erweiterung der Pulmonalvenen und einer Mit-
ralinsuffizienz wird durch die Beobachtung unterstrichen, dass
sich die pulmonalvendése Erweiterung nach Mitralklappenersatz
zuriickbildete [31,32]. In einigen Fallen wird eine paravalvuldre
Leckage nach Mitralklappenersatz mit entsprechender Riickwir-
kung auf den Vorhof- und den Pulmonalvenendruck und Ausbil-
dung einer lokalisierten Venenerweiterung beschrieben
[33-35], wobei die Erweiterung der Vene als ein erstes Hinweis-
zeichen auf eine postoperative Komplikation bewertet wird
[33,34]. Auch eine relative Mitralinsuffizienz bei Aortenklappen-
insuffizienz kann zur Ausbildung und zu einer Gréenzunahme
eines Pulmonalvenenvarix fiihren, wie sie bei einem Zustand
nach Aortenisthmusstenose zehn Jahre nach operativer Sanie-
rung beobachtet wurde [36].

In der uns zuganglichen Literatur fanden wir im Wesentlichen
Einzeldarstellungen [11,37-43], auch im Zusammenhang mit
der Fehldiagnose Tuberkulose und daraus resultierender lang-
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Abb. 2 In der konventionellen axialen CT-Schichtebene stellt sich eine Ektasie der rechten caudalen Pulmonalvene unmittelbar vor Einmiindung

in den linken Vorhof dar.

Abb. 3 In den Rekonstruktionen mittels Multi-Slice-Technik wird die varikdse Erweiterung der Pulmonalvene und ihre Elongation peripher der
Ektasie deutlich erkennbar.

zeitiger Behandlung [44]. Andererseits kam es auch zu Fehldeu-
tungen beim Vorliegen einer bronchogenen Zyste [45].

In einer Arbeit [46] wird {iber sechs eigene Fille und iiber die bis
1971 bekannten 31 Fille ausfiihrlich berichtet. In spdteren Arbei-
ten werden unterschiedliche Angaben tiber die bisher publizier-
ten Falle gemacht [35,47], insbesondere auch in den uns nicht
zugdnglichen japanischen Originalarbeiten (z.B. [48]), wo 1988
iiber 71 Fdlle, davon 17 in Japan, berichtet wird.

Mit der Weiterentwicklung der radiologischen Technik hat sich
die Diagnostik pulmonaler Rundherde und anderer thorakaler
Strukturen standig verbessert. Mit der Multi-Slice-Technik wird
die Abklarung von Rundherden nochmals weiter verbessert und
es ist zu erwarten, dass damit die anderen Methoden zukiinftig
ersetzt werden. Auch GefifSprozesse werden damit sicher erfasst
oder ausgeschlossen, wie auch unser Fall zeigt.

Da auch einzelne Todesfdlle beschrieben worden sind, die unmit-
telbar auf diese Anomalie zuriickgefiihrt werden konnten, soll-
ten Patienten mit einer pulmonalen Varicosis engmaschig kont-
rolliert werden. Therapeutische Konsequenzen ergeben sich nur
beim Vorliegen einer Mitralinsuffizienz als Ursache der Varico-
sis. Es ist dann zu kldren, ob ein Mitralklappenersatz erforderlich
ist.
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