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Der etwas andere Nackenschmerz
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Zusammenfassung: Thrombosen der Vena jugularis und der oberen Extremitaten sind insgesamt wesentlich seltener als Thrombosen der
unteren Extremitaten. Diagnostisches Mittel der Wahl ist die Duplexsonographie der Gefasse. Eine griindliche Ursachenabklarung ist nach Dia-
gnosestellung erforderlich, sollte eine offensichtliche Ursache initial nicht gefunden werden. Hierbei sollte der Fokus auf eine Malignomsuche
wie auch auf eine Hyperkoaguabilitat gelegt werden. Die empfohlene Mindestdauer der Antikoagulation mit niedermolekularem Heparin be-
tragt fur primére Thrombosen der oberen Extremitaten mindestens 3 Monate bzw. 6 Monate bei sekundaren Thrombosen. Flr das ambulante
Management ist auch eine Therapie mit Rivaroxaban eine durchaus geeignete Option.

Schliisselwarter: Thrombose, Thrombose der V. jugularis interna, Thrombose der oberen Extremitaten, Armthrombose, Jugularvenenthrombose

The slightly different neck pain

Abstract: Thrombosis of the jugular vein and upper extremities are much rarer than thrombosis of the lower extremities. The diagnostic tool
of choice is duplex sonography of the vessels. A thorough clarification of the cause is necessary after diagnosis if an obvious cause is not
initially found. The focus here should be on searching for malignancy as well as hypercoaguability. The recommended minimum duration
of anticoagulation with low-molecular-weight heparin is at least 3 months for primary thromboses of the upper extremities and 6 months for
secondary thromboses. Rivaroxaban therapy is also a suitable option for outpatient management.
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Anamnese

Ein 77-jahriger Patient prasentierte sich in der Notauf-
nahme aufgrund von seit mehreren Tagen bestehenden,
atraumatischen Nackenschmerzen auf der linken Seite,
welche bei Anhebung des linken Arms in die linke Schul-
ter ausstrahlten. Zwei Tage vor der Vorstellung bemerkte
der Patient eine leichte Schwellung im Bereich des linken
M. pectoralis major und supraclavikular links. Des Wei-
teren fiel ihm eine dezent prominentere Venenzeichnung
am linken Arm auf. Der Patient verneinte das Vorliegen
anderer Symptome (inkl. B-Symptome). In Bezug auf Risi-
kofaktoren berichtete der Patient von einem vor 40 Jahren
sistierten Nikotinkonsum (insgesamt 20 Pack Year). Weite-
re relevante Vorerkrankungen waren nicht bekannt.

Befunde

Die klinische Untersuchung ergab im linken Hals- und
Armbereich eine dezente Schwellung des supraclavicula-
ren Weichteilgewebes sowie eine leicht vermehrte Venen-
zeichnung der V. cephalica links. Laboranalytisch war ein-
zig der CRP-Wert von 100 mg/I auffallig.

Zur weiteren Abklirung wurde eine Ultraschalluntersu-
chung der linken Halsregion durchgefiihrt. Hierbei zeigte
sich im Bereich der linken Vena jugularis eine intravasale,
echoreiche Struktur, die sich unter Druck des Schallkopfes
nicht komprimieren liess .

Aufgrund des Verdachts auf eine TVT der Vena jugularis
erfolgte eine CT-Bildgebung der Hals- und Thoraxregion
mit vendser Kontrastmittelphase. Die CT-Untersuchung
bestitigte die Diagnose einer Thrombose im distalen Ab-
schnitt der V. jugularis interna links. Zusitzlich wurde
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eine TVT der V. subclavia links, der V. axillaris links sowie
der V. brachiocephalica links nachgewiesen, ohne Anhalts-
punkte einer externen Kompression

Differenzialdiagnostische Uberlegung

Die Differenzialdiagnose der Symptomatik einer einseiti-
gen Schwellung im lateralen Halsbereich und vermehrter
Venenzeichnung am Oberarm umfasst mehrere Erkran-
kungen, die beriicksichtigt werden miissen. Eine haufi-
ge Ursache ist die Thrombose der Vena jugularis interna
(VJI), bei der es zu einer lokalen Schwellung im Halsbe-

Abb. 1: Ultraschallbefund der Halsregion mit nicht komprimierbarer,
hyperechogener Struktur in der linken V. jugularis interna als Zeichen
einer Thrombose (roter Pfeil); darunter A. carotis interna.
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Abb. 2: Axiale CT-Aufnahme der Halsregion mit Thrombose der linken
V. jugularis interna (roter Pfeil).

Abb. 3: CT (Frontalebene) der Halsregion mit langstreckiger Kontrast-
mittelaussparung der linken V. jugularis interna, V. brachiocephalica
und V. subclavia (rote Pfeile); rechts regelrechte Kontrastierung (griine
Pfeile).

reich kommt und die Nackenschmerzen auslosen kann.
Die Schwellung kann simultan mit einer vermehrten Ve-
nenzeichnung am Oberarm auftreten, insbesondere wenn
die TVT den venosen Riickfluss in die obere Hohlvene be-
eintrachtigt. Ebenso kann eine TVT der V. subclavia dhnli-
che Symptome hervorrufen, da ebenfalls der Blutriickfluss
im Arm behindert wird.

Eine weitere Differenzialdiagnose stellt das obere Hohl-
venensyndrom (Vena-cava-superior-Syndrom) dar, das
durch die Kompression oder Obstruktion der oberen Hohl-
vene verursacht wird. Eine solche Kompression, beispiels-
weise durch einen Pancoast-Tumor, der am oberen Rand
der Lunge wichst, kann ebenfalls zu einer Schwellung und
verstarkten Venenzeichnung im Halsbereich fithren.
Zusiatzlich sollte das Thoracic-outlet-Syndrom (TOS) in
Betracht gezogen werden, eine muskuldr/knéchern be-
dingte Kompression von Nerven oder Gefdssen im Be-
reich des Plexus brachialis. Bei der venosen Form des TIS
(Thoracic-inlet-Syndrom) kann die V. subclavia oder die
V. jugularis interna komprimiert werden, was sich in einer
Schwellung und vermehrten Venenzeichnung im oberen
Thorax und an den Armen dussern kann.

Ein weiteres Krankheitsbild, das in die Differenzialdiag-
nostik einbezogen werden muss, ist das Lemierre-Syndrom.
Hierbei handelt es sich um eine seltene, oft durch eine Pha-
ryngitis oder Tonsillitis ausgeloste bakterielle Infektion, die
zu einer Thrombose der V. jugularis interna fiihrt.

Weitere Abklarungsschritte und Verlauf

nach sechs Wochen sowie nach drei und sechs Monaten.
Zur Ursachenabkldrung wurden wéihrend des Kranken-
hausaufenthalts sowie in den Monaten nach der Diagnose-
stellung umfassende Untersuchungen zur Malignomsuche
und Thrombophilieabklarung durchgefiihrt. Die hdmato-
logischen Tests zeigten keine Anzeichen einer erhohten
Thromboseneigung. Ebenso wiesen die durchgefiihrten
bildgebenden Verfahren, darunter eine ergidnzende CT-
Untersuchung der Hals- und Beckenregion, die Protein-
elektrophorese, Immunfixation, Leichtkettenbestimmung,
Gastroskopie, Koloskopie und der Schilddriisenultraschall,
keine Hinweise auf eine maligne Erkrankung auf.

Sechs Monate nach Erstvorstellung stellte sich der Patient
erneut auf dem Notfall vor, jedoch aufgrund einer Ma-
krohdmaturie. Im Rahmen der weiteren urologischen Ab-
klarungen wurde beim Patienten ein nicht muskelinvasives
Urothelkarzinom (pTis/pTa) ohne Nachweis von Lymph-
knoten- oder Fernmetastasen gefunden. Das lokal wach-
sende Urothelkarzinom wurde zweimalig mittels trans-
urethraler Resektion der Blase (TUR-B) operiert, und eine
adjuvante BCG-Immuntherapie wurde eingeleitet.

Diagnosen

Thrombose im distalen Abschnitt der V. jugularis interna
links.

Kommentar

Zur weiteren Abklirung und Therapie wurde der Patient
stationdr aufgenommen. Die initiale antithrombotische
Therapie erfolgte mit niedermolekularem Heparin fiir drei
Tage. Eine Indikation fiir eine Thrombolyse bestand bei der
nur leichten Symptomatik nicht (sieche Diskussion). Nach
drei Tagen wurde die Therapie auf Rivaroxaban umgestellt
(initial 2x15 mg/d fiir drei Wochen, anschliessend 1 x
20 mg/d). Geplant wurden angiologische Folgekontrollen
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Der vorliegende Fall beschreibt eine atypische Lokali-
sation einer vendsen Thrombose, die sich initial haupt-
sachlich als Nackenschmerzen présentierte. Die jahrliche
Inzidenz einer TVT liegt bei etwa 1-2 pro 1000 Personen
(1), wobei Thrombosen der oberen Extremititen und der
Vena jugularis etwa hundertmal seltener sind als TVT
der unteren Extremitdten (2). Die Symptomatik bei TVT
der oberen Extremitdten und der Jugularvenenregion ist
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héaufig unspezifisch. In der Literatur werden Nacken- und
Kopf-, aber auch Armschmerzen beschrieben. Seltener tre-
ten 6dematdse Veranderungen im Bereich des M. sternoc-
leidomastoideus sowie eine verstarkte Venenzeichnung als
Zeichen eines Umgehungskreislaufs auf (3).

Im Abklarungsalgorithmus der TVT der unteren Extremi-
taten sind D-Dimere fixer Bestandteil des Abklarungsalgo-
rithmus. Je nach Vortestwahrscheinlichkeit, die mit Scores
wie dem Wells-Score berechnet werden kann, werden
D-Dimere laboranalytisch bestimmt (bei tiefer/mittlerer
Vortestwahrscheinlichkeit). Sind diese erhoht, wird eine
Duplexsonographie durchgefiihrt. Bei hoher Vortestwahr-
scheinlichkeit wird die D-Dimere-Untersuchung wegge-
lassen und direkt die sonographische Bildgebung durch-
gefiihrt

Bei Thrombosen der oberen Extremititen erweisen sich
D-Dimere als weniger aussagekréftig, insbesondere da Pa-
tienten mit Thrombosen der oberen Extremitdten hiufig
Komorbiditdten aufweisen, die mit erhdhten D-Dimeren
einhergehen kénnen. Eine Studie von 255 Probanden mit
vermuteter Thrombose der oberen Extremitét zeigte, dass
die D-Dimer-Diagnostik eine Sensitivitit von 92% und
eine Spezifitit von 60% aufwies. Die American Society
of Hematology (ASH) fiihrt in ihren Leitlinien aus, dass
die Vortestwahrscheinlichkeit mithilfe des Constans-Sco-
res berechnet werden kann. In den deutschen Leitlinien
der Angiologie wird jedoch relativiert, dass der Verzicht
auf bildgebende Verfahren bei niedriger klinischer Wahr-
scheinlichkeit (Constans-Score <1) und normwertigen D-
Dimeren nur unter bestimmten Voraussetzungen sinnvoll
ist. Diese betreffen nicht hospitalisierte Patienten unter 75
Jahren ohne aktive Tumorerkrankung und ohne Verdacht
auf eine TVT der oberen Extremitéten, bei denen keine in-
travenose Sonde oder kein intravendser Katheter kiirzlich
eingelegt wurde. Da solche Konstellationen im klinischen
Alltag eher selten sind, sollte bei Verfiigbarkeit rasch ein
Duplexultraschall durchgefiihrt werden.

Diagnostisches Mittel der Wahl bei Vd. auf eine Throm-
bose der oberen Extremitédt bzw. Jugularisvene ist die Du-
plexsonographie, identisch zur Diagnostik der TVT der
unteren Extremitét (4). Erganzend kann zur Beurteilung
der Thrombuslast eine vendse CT-Angiographie oder MRT
durchgefiihrt werden.

Praxis-Fall

In der Literatur werden Thrombosen der Vena jugularis
sowie Armthrombosen (V. subclavia, V. axillaris, V. bra-
chialis) in primédre und sekunddre Thrombosen unterteilt,
wobei diese Einteilung international nicht einheitlich defi-
niert ist (4). Primare Thrombosen der oberen Extremititen
entstehen entweder im Rahmen eines Thoracic-outlet-Syn-
droms (TOS) oder idiopathisch. Bei unserem Fall waren
weder anamnestische noch radiologische Hinweise auf
ein TOS zu finden. Nach aktuellen Studien wird bei etwa
25% der Patienten mit idiopathischer Thrombose inner-
halb eines Jahres eine maligne Neoplasie diagnostiziert,
und bei 25-42% wurde eine Hyperkoagulabilitit festge-
stellt (5). Diese Zahlen unterstreichen die Notwendigkeit
einer griindlichen Ursachensuche bei der Diagnostik von
atypischen Thrombosen, insbesondere auch einer Throm-
bophilieabkldrung (6).

Sekundare Thrombosen entstehen in der Regel im Rahmen
klar definierter Ursachen wie der Platzierung von zentral-
vendsen Kathetern oder Herzschrittmachern, vorbestehen-
den malignen Erkrankungen, einer Hyperkoagulabilitat
oder nach Trauma im Bereich des Halses oder Oberarms.
Thrombosen der V. jugularis interna kénnen auch im Zu-
sammenhang mit dem Lemierre-Syndrom auftreten. Ob-
wohl beim vorliegenden Patienten zu einem spéteren Zeit-
punkt ein malignes Tumorleiden diagnostiziert wurde,
bleibt die Atiologie der Thrombose nicht abschliessend
geklart. Da es sich beim gefundenen Urothelkarzinom um
ein lokal begrenztes, nicht muskelinvasives Karzinom han-
delt, ist eine systemische Thrombosierung als Tumorkom-
plikation gemadss der Literatur unwahrscheinlich

Die Therapie von Armthrombosen wird sowohl im angel-
sdchsischen Raum (American College of Chest Physicians,
ACCP) als auch in Europa (European Society for Vascu-
lar Surgery, ESVS) durch Leitlinien geregelt, wohingegen
spezifische Richtlinien zur Behandlung von Thrombosen
der Vena jugularis bislang fehlen. Generell ist die Evidenz
zur Therapie von Thrombosen der oberen Extremitéten
nur als moderat (Level B) zu bewerten, da bisher keine ran-
domisierten kontrollierten Studien zur Antikoagulations-
therapie bei akuten Thrombosen der oberen Extremitit
vorliegen (6, 7). In der klinischen Praxis beruhen Therapie-
entscheidungen bei atypischen Thromboselokalisationen
hiufig auf einer individuellen Anpassung der bestehen-

’ Thrombose der oberen Extremitaten ‘

’ primar ‘

] idiopathisch || T0S \

TOS =Thoracic-outlet-Syndrom, ZVK =zentraler Venenkatheter.

’ sekundar ‘

Abb. 4: Modifiziertes Klassifizierungsschema nach Prof. A. lllig zur Einteilung der oberen Extremitatenthrombose.

v
’ Malignom-assoziiert

‘ ’ anderweitige Kompression ‘

ZVK/Schrittmacher ‘ ’ Hyperkoagulabilitat ‘
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den Leitlinien zur Therapie von Thrombosen der unte-
ren Extremitdten. Die Eckpfeiler der Primartherapie bei
Thrombosen der unteren Extremitdten bestehen aus einer
Antikoagulation fiir mind. 3-6 Monate wie auch aus einer
Kompressionstherapie mittels Kompressionsstritmpfen.
Im Fall von priméren Thrombosen der oberen Extremita-
ten empfehlen sowohl europdische als auch amerikanische
Leitlinien eine Antikoagulation iiber mindestens drei Mo-
nate. Dabei werden subkutan applizierte, niedermolekulare
Heparine, Therapien mit intravends appliziertem unfrakti-
oniertem Heparin vorgezogen (Grad 2C). Mehrere kleinere
Studien, darunter eine schwedische Untersuchung, zeigten,
dass ein Rezidiv einer TVT der oberen Extremitdten unter
Rivaroxaban bei unter 2 % lag. Dies ldsst darauf schliessen,
dass DOAKSs eine sichere und effektive Therapieoption
darstellen, insbesondere im ambulanten Setting (8). Fiir
sekundire Thrombosen der oberen Extremitdten wird in
den amerikanischen Leitlinien eine Dauerantikoagulation
iiber mindestens sechs Monate empfohlen, teils auch le-
benslang, je nach individueller Risikostratifizierung.

Die kathetergestiitzte Thrombolyse bzw. kathetergestiitzte

Faktor-V-Leiden-Mutation
Prothrombin-G20210A-Mutation
Antithrombinmangel

Protein-C- und Protein-S-Mangel
Antiphospholipid-Antikorper

Tab. 1: Empfohlene Thrombophiliediagnostik von der American Socie-
ty of Hematology flr ausgewahlte Falle mit therapeutischer Relevanz
(z.B. Langzeitantikoagulation, junge Patient/-innen mit unprovozierter
Thrombose, positive Familienanamnese oder ungewohnliche Lokali-
sation).
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Thrombektomie, die bei TVT der unteren Extremitéten in

schweren, symptomatischen Féllen oder auch ausgeprégten

iliofemoralen Obstruktionen eine Therapieoption darstellt,

spielt in der Therapie der TVT der oberen Extremitaten und

der Jugularvenen eine untergeordnete Rolle (9). Sie wird

selten zur Thrombuselimination in der akuten Phase sowie

zur Symptomlinderung in Erwdgung gezogen. Dabei ist

die Katheterlyse einer systemischen medikamentdsen Lyse

vorzuziehen. Die amerikanischen Leitlinien empfehlen

eine Thrombolyse insbesondere in den folgenden Fillen:

o schwere Symptomatik bei haimodynamisch stabilem Pa-
tienten

o Thrombusausdehnung iiber weite Teile der V. subclavia
und V. axillaris

o Symptomdauer von weniger als 14 Tagen

o guter Allgemeinzustand und Lebenserwartung >1 Jahr

» geringes Blutungsrisiko

Es ist jedoch zu betonen, dass eine Thrombolyse die Anti-

koagulation nicht ersetzt. Européische wie auch amerika-

nische Leitlinien empfehlen eine Antikoagulation nach er-

folgter Lyse fiir mindestens drei Monate (6, 7).

Key Messages

e Thrombosen der Vena jugularis und oberen Extremitaten
verursachen oft unspezifische und nur dezente Sympto-
me.

e Diagnostisches Mittel der Wahl ist die Duplexsonographie
der Gefasse.

e Es besteht eine Einteilung in priméare und sekundére
Thrombosen.

e Therapeutische Antikoagulation der Wahl sind nieder-
molekulare Heparine.

Verdacht auf tiefe Venen-
thrombose (TVT)
4
xg;zcczzi\;ﬁ:ﬁ;;t — (<;|I§i:ite) hochsensitive D-Dimere negativ > keine Antikoagulation
hoch ositiv
(>2 Punkte) p
v
Start einer prov. |, falls Kompressions- L]
Antikoagulation bis sonographie nicht vorhanden
zur Kompress?ons— || Kompressionssonographie
sonographie innert 7 Tagen
y Vv
Start Antikoagulation € positiv — Kompressionssonographie — negativ —> keine Antikoagulation

es sollte direkt eine bildgebende Diagnostik erfolgen.

Abb. 5: Abklarungsalgorithmus bei Verdacht auf tiefe Beinvenenthrombose, modifiziert nach AWMF-S2k-Leitlinie: erster Schritt — Bestimmung der
Vortestwahrscheinlichkeit (z. B. Wells-Score). Bei niedriger Wahrscheinlichkeit (Wells <2) zunachst D-Dimer-Testung: Normale Werte schliessen eine
TVT weitgehend aus, erhthte Werte erfordern eine Kompressionssonographie. Bei hoher Wahrscheinlichkeit ist eine D-Dimer-Testung nicht sinnvoll;
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Abkiirzungen:
CRP C-reaktives Protein
CT Computertomographie

TOS Thoracic-outlet-Syndrom

TUR-B  Transurethrale Blasenresektion

BCG Bacillus Calmette-Guérin

VT Tiefe Venenthrombose

MRT Magnetresonanztomographie

ACCP American College of Chest Physicians
ESVS European Society for Vascular Surgery
DOAK Direkte orale Antikoagulantien
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