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Anomalien der portalen und umbilicalen Venen 
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Anomalies of the Por ta l  and  Umbil ical  Veins 

Summary. Three eases of malformations of the hepatie venous system are presented. 
One ease displayed a double portal vein. In a seeond oase the persistenee of intrahepatie 

segments of the umbilical veins as well as a patent Ductus venosus Arantii were observed. 
A third ease showed the persistenee of the right umbilieal vein. 

These anomalies of porte-umbilieal veins seem to be due to a failure of proeesses of obli- 
teration and rcgression of the primary symmetrieal anlage of the omphaloenterie and umbili- 
eal veins during the 4th to 5th week of gestation. The malformations in the individual eases 
described hefe belong to the same terategenetie period. 

Zusammen]assung. Unter 3 Fällen von Fehlbildungen im Bereich des Lebervenensystems 
handelt es sich in einem ersten Fall um eine Doppelung der Pfortader, im zweiten Fall um eine 
Persistenz intrahepatiseher Abschnitte von Umbiliealvenen und gleichzeitig offenem Ductus 
venosus Arantii und im dritten Fall um eine Persistenz der rechten Nabelvene. 

Entwieklungsgesehiehtlieh liegt diesen Gefäßanomalien ein Ausbleiben von Obliterations- 
prozessen der zunächst paarig angelegten Dottersack- und Nabelvenen in der 4.~5. Sehwan- 
gersehaftswoehe zugrunde. Die vorliegenden Begleitmißbildungen gehören ihrer Entstehung 
nach der gleichen teratogenetisehen Terminationsperiode an. 

Angeborene Fehlb i ldungen  des Lebervenensystems sind n icht  ganz ungewöhn- 
lich (Child, 1954). Meist hande l t  es sieh jedoch u m  bloße Verlaufsanomalien der 
Pfor tader  oder u m  funkt ionel l  unbedeu tende  kleinere Anas tomosen zwischen dem 
Pfor tadersys tem u n d  dem großen Kreislauf.  Derart ige Fchlb i ldungen  spielen allen- 
falls bei einer por ta len Hyper tens ion  hämodynamisch  eine Rolle. Sehr viel seltener 
t re ten  dagegen gröbere Anomal ien  des UmbilicM-, Pfortader-  u n d  Lebervenen- 

systems auf. 

Fehlmündungen der Pfortader sind von Wilson (1804), Abernethy (1809) und Lawrenee 
(1814), das Fehlen des Pfortaderstammes von Otto (1830), angeborene Strikturen oder 
Gefäßobliterationen der Pfortader von Mahoney und Hogg (1950) und Welch (1950) oder der 
Lebervenen von Rosenblatt (1868) und Breining und Helpap (1965) beobachtet worden. Ein 
Ausbleiben physiologiseher Obliterationsprozesse von Venenabsehnitten während der prä- 
oder postnatalen Periode wurde von Mende (1827), v. Baumgarten (1877), Putsehar (1938), 
Shryoek, Janzen und Bernard (1942) und Karabin (1951) besehrieben. Diese Anomalien traten 
bevorzugt im Rahmen multipler Fehlbildungen auf. 

I n  dieser Mit tei lung wird ü b e r  3 Beobach tungen  mul t ip ler  Fehlbf ldungen 
berichtet,  bei denen jeweils unterschiedliche, der besonderen Erseheinungsform 
nach wenig bekann te  AnomMien des Lebervenensystems aufgefunden wurden. Es 
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wird versucht,  die En t s t ehung  der einzelnen Anomal ien  durch die Verhältnisse 
während der embryologischen Entwick lung  der Lebcrgefäße zu deuten.  

Entwicklung der porto-hepatischen Lebervenen 
Die entwicklungsgeschichtliche Einordnung von Lebergefäßfehlbildungen macht eine 

kurze Betrachtung der normalen Entwicklung dieses Geßäßsystems notwendig (Abb. I a). Bei 
einem Embryo von 4,5 mm Länge verlaufen die paarigen Dottersackvenen und Umbilical- 
venen im Mesenterium ventrale cranialwärts und münden zusammen mit den Cardinalvenen 
in den Sinus venosus des Herzens ein. Die Dottersackvenen bilden im Septum transversum 
einen capillären Plexus, der von dem vorwachsenden entodermalen Parenchym der Leber- 
zellen umfaßt wird; er bringt das sinusoidale System der Leber hervor. Bei einem 5 mm-Embryo 
bilden sich am unteren Leberrand zwischen den noch paarigen Nabelvenen und dem Leber- 
plexus Queranastomosen aus. Lageverschiebungen im Bereich des Magen-Darmtraktes 
bedingen einen bevorzugten Blutstrom über die linke Umbilicalvene und die linke Quer- 
anastomose zum Lebervene~geflecht. Der craniale Abschnitt der linken Nabelvene und die 
ganze rechte Nabelvene obliterieren. Der vermehrte Blutstrom bewirkt innerhalb der Leber 
die Ausbildung des Ductus venosus Arantii. Zur gleichen Zeit entstehen prähepatisch zwischen 
den beiden längs zum Duodenum verlaufenden Dottersackvenen drei Queranastomosen in 
Form eines Doppelrings. Dabei kommt die craniale und caudale Anastomose vor, die mittlere 
Anastomose hinter das Duodenum zu liegen. Beim 6 mm-Embryo beginnen Strecken beider 
Anastomosenringe so zu obliterieren, daß eine einzelne S-förmige Pfortader entsteht, wobei 
die mittlere Queranastomose und der craniale Anteil der rechten Dottersackvene als Pfort- 
aderstamm, die craniale Queranastomose als Pfortadersinus erhalten bleiben (s. Abb. la)  

Fallbeobachtungen und Diskussion 

1. Doppelung der P/ortader 

K i n d  O.C., männl ich  (S. 738/68). I m  Alter von  10 Monaten  wurde wegen eines 
schweren ~ngeborenen Iterzfeh]ers mi t  zunehmender  Cyanose eine Blaloclc-Taus- 
sigsche Anastomose angelegt. 14 Tage nach der Operat ion t r a t  ein irreversibler 
Herzst i l l s tand ein. 

Obduktionsbe]und. Komplexe Herz-Gefäßmißbildung: Dextroposition des Herzens; per- 
sitierende linke obere Hohlvene; Inversion der Ventrikel; großer hochsitzender Ventrikel- 
septumdefekt, Sept~tm-Primum-Defekt der Vorhofscheidewand mit gemeinsamem Ostium 
atrio-ventriculare (A-V-Kanal); Fehlmündung der beiden oberen linken Lungenvenen in die 
persistierende linke obere Hohlvene; echte Transposition der großen Gefäße mit rechts ab- 
steigender Aorta und einer im Bereich der Klappen atretischen, im weiteren Verlauf hypo- 
plastischen Arteria pulmonalis. Dreilappung der Lunge bds. Agenesie der Milz. Pendelnde 
Gallenblase. Malrotation des Dickdarms. 

Porto-hepatisches Venensystem. An der Unterf läche des Ligamentum hepato- 
duodenale verlieren parallel  nebene inander  zwei get rennte  1)fortadern (Abb. 1 b 
und  2). Sie anas tomosier ten  nur  am Leberhilus, um gemeinsam den Pfortader-  
sinus zu bilden. Das rechte Gefäß war von  der übl ichen Weite einer Pfortader.  Es 
verlief h inter  dem Duodenum und  nahm die Vena mesenteriea sup. und  in/erior auf 
sowie ein kleineres Gefäß, das von der Dorsalfläche des Pankreas  kam. Das linke 
Gefäß war wesentlich enger. Es verlief vor dem Duodenum nach medial  und  wurde 
aus dem Zusammenf luß  der Vena gastroepiploica dextra u n d  einer Vene gebildet, 
die, von  der cranialen Fläche des Pankreas  kommend,  am Pankreasschwanz mi t  
der Vena gastro-epiploica sinistra anastomosierte.  Der Situs der Baucheingeweide, 
insbesondere von  Magen und  Duodeum,  war normal.  

4* 
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Abb. 1 a- -d .  Schematische Darstellung. a Normale Entwicklung der Lebergef~13e: schmaler 
grauer Strich~Gef~Bstrecken mit  frflhembryonaler l~iickbildung; breiter grauer St r ich= 
Gefi~l]strecken mit  l~iickbildung kurz nach der Geburt; breiter schwarzer S t r ich= Gefi~l~ver- 
hi~ltnisse nach der Geburt. b Fail 1 (O. C.) u n ~ r  Weglassung der Umbilicalvenen. I)oppelte 
Pfortader mit  pr~duodenalem Verlauf des linken Pfortadergef~13es. c Fall 2 (G. K.) Persi- 
stierende craniale Segmente der Umbilicalvenen und oftener Ouctus venosus Arantii. d Fall 3 
(O.) Persis$ieren der rechten Nabelvene und Fehlen des Ductas venosus Arantii. D Duodenum; 
Da Darmschlinge; DvA Ductus venosus Arantii; H Herz; Ld Lobus dexter hepatis; Ls L. sin. 
hepatis; M Milz; Ma Magen;/Vs Nabelschnur; Pa Pankreas; Ps Pfortadersinus; Vpd Vena 
portae dextra;  Vps V. port. sin. ; Vocl V. omphaloenterica dextra; Vos V. omphaloent, sin. ; 

Vud V. umbilicalis dextra; Vus V. umb. sin. 



Anomalien der portalen und umbilicalen Venen 53 

Abb. 2. Fall 1 : Blick auf den Leberhilus von dorsal (daher spiegelbildIiche Gefäßverhältnisse 
im Vergleich zur Abb. lb) 

Fallbesprechung. Es lagen demnach  eine Doppelung der Pfor tader  mi t  e inem 

rechten  und l inken S t a m m  vor. Das rechte  Gefglt dürf te  sieh wie die normMe Vena 
portae aus der rechten  Schleife des Doppelr inges der Dot te rsackvenen,  d.h.  ans der 

mi t t l e ren  dorsalen Queranastomose und  der eranialen rechten  Vena omphalo- 
enterica entwickel t  haben.  Die vor  dem D n o d e n u m  ver laufende linke Pfor tader  

(s. Abb. 2) ließe sieh embryologiseh als Folge einer Persistenz der prgduodenalen  

eaudalen Queranastomose deu ten ;  sie könnte  aber auch als persist ierender erania- 

ler Abschni t t  der l inken Vena omphalo-enterica, die dann einen prgduodenalen  

Verlauf des por ta len Gefäßes bedingte,  aufgefaßt  werden (Pernkopf,  1932). 

Für die Bevorzugung eines bestimmten Gefäßes oder Gefäßabsehnittes bei der Eingliede- 
rung in die spätere Pfortader sind 2 Kriterien maßgebend, nämlich die Änderung der Strö- 
mungsverhältnisse infolge der Drehung von Magen und Duodenmn nach rechts und der 
Anschluß der Venen des Intestinaltraktes an das /~ingsystem der Dottersackvenen. Dieser 
Anschluß erfolgt etwa in Höhe der mittleren dorsalen Queranastomose. Bei normMem Situs 
wird daher die mittlere dorsale Anastomose und die craniale rechte Vena omphalo-enterica 
durch den I-Iauptblntstrom bevorzugt. Sämtliche anderen Abschnitte der beiden Dottersack- 
venen obliterieren, sobald der Dottersack seine Funktion erfüllt hat und die Blutzufuhr aus 
diesem Gebiet versiegt. Nur bei einer Zuleitung des Blutstroms zur caudalen Queranastomose 
infolge Lageanomalien oder bei anomaler Einmündung der Darmvenen oder auch bei einer 
distal vom Darmvenenzufluß isoliert einmündenden Vene aus dem Magen-Pankreasbereieh 
würde die Obliteration der caudalen ventralen Queranastomose verhindert werden und der 
Blutstrom über die rechte craniale Vena omphalo-enteriea in den Pfortadersinus einfließen. 
Mündet aber jenes Gefäß aus dem ~agen-Pankreasbereich cranial vom Darmvenenzufluß, 
also oberhalb der mittleren dorsalen Queranastomose in die linke Dottersackvene ein, so kann 
das von ihm zugeführte Blut nurmehr über eine persistierende eraniale linke Vena omphalo- 
enterica den Pfortadersinus erreichen. Es muß dann von links her in den portalen Sinus ein- 
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fließen. Dies entspricht der hier mitgeteilten Beobachtung einer Einmündung der präduode- 
nalen Pfortader von links in den Pfortadersinus (Abb. 1 b und 2). Sie ist, wenn die beiden 
obengenannten Alternativen zugrunde gelegt werden, auf eine Persistenz des oberhalb der 
mittleren Queranastomose gelegenen Anteils der linken Dottersackvene zurückzuführen 
(Abb. lb). 

Eine doppelte Pfortader ist bisher nur von Stauber (1965) beobachtet worden. 
In seinem Fall mündete eine zweite, präduodenale, aus dem Zusammcnfluß von 
Vena mesenterica superior und Vena mesenterica in]erior gebildete Pfortader 4 cm 
ventral vom Leberhilus in den Lobus quadratus der Leber ein. Es handelte sieh um 
eine intraoperative Beobachtung, die keine Aussage über die Beziehung dieses 
präduodenalen Gefäßes zum Pfortadersinus zuließ. 

In  diesem Zusammenhang ist auch eine Beobachtung von Pernkopf (1926) zu 
erwähnen, nach der eine isolierte Einmündung der linken Vena gastro-epiploica 
in das Venensystem des linken Leberlappens bei gleichzeitiger Anastomosen- 
bfldung mit der Vena mesenterica superior bestand. Die isolierte Einmündung 
eines einzelnen Gefäßes in die craniale Vena omphalo-enteriea bedingte die Persi- 
stenz sowohl des oberhalb der Einmündung gelegenen Absehnittes der Dottersack- 
vene als auch eines unterhalb davon gelegenen Gefäßsegments, so daß über die 
Pfortader und den Pfortadersinus eine Ringanastomosenbildung zustande kam. 

In  diesem wie in dem hier mitgeteilten Fall war die Gefäßanomalie des portalen 
Systems Teilerscheinung multipler Mißbildungen, zu denen in beiden Fällen eine 
Milzagenesie gehörte. Es ist zu vermuten, daß das Fehlen der Milz und damit auch 
der Milzvene für die Fehlentwieklung des portalen Gefäßbereiehs mitverantwort- 
lich ist. Putschar und Manion (1956), die 78 teils eigene, teils in der Literatur 
beschriebene Fälle von Milzagenesie analysierten, fanden darunter 4 Fälle mit 
nennenswerl en Anomalien der Pfortadergefaße : den von Pernkopf (1926) beobach- 
teten Fall und 3 Fälle mit Einmündung der Lungenvenen in das Pfortadersystem. 
Allerdings lag nur bei 7 der von Putschar und Manion (1956) ausgewerteten 
78 Fälle eine genauere Untersuchung der Pfortadergefäße vor. 

2. Persistenz intrahepatischer Abschnitte von Umbilicalvenen und O//enbleiben 
des Ductus venosus 

Kind G. K., männlich (S. 36/66): Bei dem im Alter von 51/2 Jahren verstor- 
benen Knaben handelte es sich um einen Fehlbildungskomplex von der Art einer 
sog. ,Thalidomid-Embryopathie" (Rehder, 1969). Wegen eines schweren ange- 
borenen tterzfehlers wurde eine Blalock-Taussigsche Anastomose angelegt. 
Während der Operation kam es zu einem Herzstillstand. 

Obduktionsbe/und. Radius- und Daumenaplasie bei Klumphand rechts, Hypoplasie des 
linken Daumens; Anotie mit blind endenden äußeren Gehörgängen und Sattelnase. Herz- 
fehlbildung: Dextroposition und Dextroversion; persistierende linke obere Hohlvene; ,Cor 
biloculare" mit gemeinsamem Ostium atrioventriculare (ein völlig hypoplastischer linker Vorhof 
war zwar vorhanden, er bestand jedoch lediglich aus einem angedeuteten linken Herzohr, das 
nur durch ein offenes Foramen ovale zu sondieren war); Klappenstenose der hypoplastischen 
A. pulmonalis und rechtsabsteigende Aorta. Zweilappung der Lungen bds. Aplasie der 
Gallenblase. Coecum mobile. 

Porto-hepatiäches Venensystem. Das Ligamentum teres mit der ob]iterierten 
Vena umbilicalis setzte an der Lebervorderflgehe 2 Querfinger oberhalb des Margo 
in/erior an. Links davon zeigten sich bereits bei der Aufsicht auf eine kurze Strecke 
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Abb. 3. Fall 2 : LeberoberflEche von cr~nioventral. Durch die Leberk~psel durchscheinend der 
~n die Leberoberfl~che tretende Teil der rechten Lebervenenanastomose (s. Pfeil) 

Abb. 4. Fall 2: Lebersehnittfl~ehe (s. Abb. 1 c) 

2 größere Lebergef£Be un te r  der Leberkapsel (Abb. 3). E in  Hor izonta le inschni t t  
in die Leber (Abb. 4) erwies, daß die obliterierte Vena umbilicalis zu einem weit 
offenen Ductus venosus Arant i i  führte. Dieser münde te  un te rha lb  der Venae 
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hepaticae in die Vena cava caudalis. Von der Ansatzstelle des Ligamentum teree 
hepati8 aus bestand neben einer nach rechts hinten verlaufenden Anastomose des 
Ductus venosus zur Pfortader eine bogenförmig, teils dicht unter der Leberkapsel, 
teils tiefer im Leberparenchym nach links hinten gerichtete Anastomose zur Vena 
hepatica. Eine weitere bogenförmige Anastomose zwischen Pfortader und Vena 
hepatica verließ durch den rechten Leberlappen. Die Anfangsstücke der Anasto- 
mosenbögen entsprachen den eigentümlichen subkapsulären, in der Aufsicht 
neben dem Ligamentum teres in Erscheinung tretenden GcBäßen. Der Verlauf der 
Anastomosen, der infolge der Führung des Horizontalschnittes der Leber nicht 
überall erkennbar war, ist zur Verdeut]ichung in der schematischenDarstellung 
der Abb. 1 c wiedergegeben. 

Fallbesprechung. Eine Deutung dieses Falles muß sowohl die intrahepatischen 
bogenförmigen Anastomosen als auch die ausgebliebene Ob]iteration des Ductus 
venosus berücksichtigen. 

Es ist die Vermutung zu prüfen, ob die weiten intrahepatischen Venenanastomosen crania- 
len Abschnitten der beidseitigen ~Tabelvenen entsprechen (vgl. Abb. la). Diese bilden sich 
normalerweise frühzeitig, nämlich vor Beendigung der Expansion der Leberan]age, zurück. 
Sie befinden sich daher zu diesem frühen Zeitpunkt noch außerhalb der Leber. Bei der Ent- 
wicklung der Leber im Me«enterium ventrale wird gleichzeitig mit den dort verlaufenden 
Gefäl~en das Mesenchym in das Leberparenchym eingeschlossen. Es bildet die Gesamtheit des 
Leberbindegewebes. Reste des extrahepatischen Mesenterium ventrale bilden die Leberkapsel 
und die Leberbänder sowie einen Teil des vorderen Bauchfells. Die lateral im Mesenterium 
ventrale gelegenen Nabelvenen werden erst spät und nur zu einem Teil in die Leberanlage 
eingeschlossen. Bevor sie nämlich in ihrer Gesamtheit von dieser erfal~t werden könnten, sind 
ihre cranialen Anteile bereits zurückgebildet. Unterbleibt jedoch, was für den vorliegenden 
Fall angenommen wird, die frühzeitige Obliteration der Nabelvenen, so müssen die persistie- 
renden Gefäßabschnitte zwangsläufig in das Leberparenchym mit einbezogen werden, zumal 
sie durch ihre Verbindung zum Lebervenensystem fixiert sind. 

Die bogenförmigen intrahepatischen Anastomosen lassen sich daher zwanglos 
als persistierende craniale Segmente der beiden Umbi]icalvenen auffassen (siehe 
Abb. 1 c). Es sind 3 Beobachtungen bekannt, bei denen die linke Nabelvene in 
ihrer ganzen Länge, also auch in dem sonst obliterierenden cranialen Teil persistierte 
(Mende, 1827; Putschar, 1938; Shryock, Janzen und Bernard, 1942). In  diesen 
Fällen bestand keine Verbindung der linken Nabelvene zum Lebervenensystem. 
Sie verließ als kollabiertes Gefäß von der vorderen Bauchwand über die Leber bis 
zum rechten Vorhof des Herzens oder bildete eine in das Lebergewebe einschnei- 
dende Leberrinne. In diesen Fällen und im übrigen auch bei Fall 3 unserer Mit- 
teilung dürfte jedoch, im Gegensatz zu der Anomalie der Lebervenen dieses Falles 
(Fall 2), eine Fixation an das intrahepatische Gefäßnetz weniger ausgeprägt ge- 
wesen oder ganz unterblieben sein. 

Das Offenbleiben des Ductus venosus Arant i i  war ein bemerkenswertes Teil- 
symptom in dem Gesamtbild der Gefäßanomalie. Berichte über eine Persistenz 
des Ductus venosus Arant i i  noch Jahre nach der Geburt scheinen in der Literatur 
zu fehlen. 

Für das Ausbleiben seines Verschlusses, der erst nach der Geburt eintritt, 
spielt möglicherweise eine früh determinierte Unterentwick]ung der muskulären 
Elemente im l~fortadersinus (Barron, 1942; Meyer und Lind, 1966) eine Rolle. 
Die Ausbildung dieser Gewebselemente beginnt bereits in der 5. Schwanger- 
schaftswoche - -  5--6 mm-Stadium - -  (Reynolds, 1961), also zu einem Zeitraum, 
dem auch die Entstehung der Nabe]venenanomalien zuzuordnen ist. Es sind 
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andererseits aber auch die abnormen hämodynamisehen Bedingungen infolge der 
Existenz der intrahepatischen Anastomosen als ursächlieher Faktor in Betracht 
zu ziehen. Denn sie könnten durchaus die Voraussetzungen des postnatalen 
Kollapses des Ductus venosus abändern. 

3. Persis'tenz des cranialen Abschnittes der rechten Nabelvene 

Kind O., männlich (S. 798/68) : Bei der Mutter waren im 3. Schwangerschafts- 
monat mehrmals leichtere Blutungen aufgetreten. Gegen Ende des 8. Schwanger- 
schaftsmonats erfolgte nach vorzeitigem Blasensprung die spontane Geburt eines 
männlichen, schwerwiegend reh]gebildeten Kindes von 39 cm Länge und 990 g 
Gewicht. Es verstarb unmittelbar nach der Geburt. 

Obdulctionsbe/und. Mi~nnliches Frühgeborenes mit multiplen Fehlbildungen und deutlichen 
Zeichen der Unreife. L~tngsverlaufende, vom unteren SternMrand bis etwa zur Mitte des 
Unterbauches reichende BauchspMte, vorderer Zwerchfelldefekt, Ekstrophie von Herz, Leber, 
Milz und Magen sowie Anteilen des Dünndarms und des Colon transversum. Das Ligamentum 
/alci/orme und -triangulare hepatis sowie der tterzbeutel waren nicht ausgebildet, tterzfehl- 
bildung: Fallotsche Tetralogie; ein Duetus arteriosus Botalli fehlte, offenes Foramen ovale. 
Lappenanomalie der Leber (Lohns quadratus nicht abgrenzbar). Coecum mobile. 

Umbilical- und Lebervenen (Abb. 5). Die Nabelschnur setzte am rechten Rand 
der Bauchspalte an. Sie enthielt nur 2 Gefüge (Abb. l d), nämlich eine linke 
Umbilicalarterie und eine Nabelvene. Diese führte zur rechten Seitenfläehe der 
unförmigen, nach rechts rotierten Leber und mündete innerhalb der Leber in den 
Sinus der von der linken Seite kommenden Pfortader ein. Der Ductus venosu~ 
Aranti i  fehlte. An der Ansatzstelle der Nabelschnur, also mehrere Zentimeter vor 
Eintritt  der Nabe]vene in die Leber, zweigte von der Vena umbilicali8 ein Gefäß ab, 
das ohne mit dem Gefäßnetz der Leber zu anastomosieren direkt zum rechten 
Herzvorhof führte (Abb. 5). Im caudalen Drittel war dieses Gefäß etwa vom 
Kaliber der Nabelvcne, verengte sich dann zusehends und war im craniMen Drittel 
nicht mehr sondierbar. Es mündete scheinbar blind etwa in Höhe des Klappen- 
ringes zwischen rechtem Vorhof und rechter Kammer (Abb. 1 d). 

Fallbesprechung. Die Lebergefäßanomalie dieses Falles ähnelt der Beobach- 
tung bei Fall 2. Sie läßt sich aber noch eher mit den von Mende (1827), Putsehar 
und Manion (1938) und Shryoek, Janzen und Bernard (1942) beschriebenen 
Fällen vergleichen. Hier wie dort handelt es sich um die Persistenz von Nabel- 
venenantei]en, die normalerweise früh obliterieren. Das aberrierende, aus der 
Nabelvene abzweigende Gefäß entspricht nach seinem Verlauf der rechten Vena 
umbilicalis, die infolge der abnormen Lageverhältnisse einzelner Brust- und 
Bauchorgane in einem h°ühen Entwieklungsstadinm den Anschluß an das Leber- 
gefäßnetz verfehlte. Mit den veränderten Strömungsverhältnissen bestanden die 
Vorbedingungen zur Obliteration nicht mehr. Sicherlich erst wesentlich später ist 
dann offenbar doch eine Öbliteration des craniMen Drittels des aberrierenden 
Gefäßes eingetreten» denn dieser Gefäßabschnitt war nur als feiner Strang erkenn- 
bar. Wie in den genannten Fällen der Literatur und anders als bei Fall 2 ist der 
persistierende obere Abschnitt der rechten Nabelvene nicht in die Leber mit ein- 
bezogen worden. 

Es stellt sieh die Frage, ob das Fehlen des Ductus venosus Aranti i  mit der 
abnormen Persistenz der rechten Vena nmbilicalis zusammenhängt, die längere 
Zeit als extrahepatischer Bypass fungiert haben dürfte. Diese Annahme ist wahr- 
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Abb. 5. Fall 3: Bauchspalte von rechts lateral mit Ekstrophie von Herz, Leber und Darm 

scheinlich. Es könnte aber auch sein, daß die Ursache für das Fehlen in der aus- 
gepri~gten Formanomalie der Leber mit besonderer Winkelbildung der linken 
Nabelvene und der Lebervene liegt. Die gleichzeitige Agenesie des Ductus Botalli 
ist bemerkenswert, ohne daß sich ein Hinweis auf eine Beziehung zur Umbilical- 
venenanomalie ergibt. 

Synopsis 
Die vorliegende Mitteilung beschreibt 3 Fälle mit eigenartigen Anomalien des 

Lebervenensystems, wobei die Gef~ßfehlbildungen jeweils Teilerscheinung im 
Bahmen multipler Mißbildungen waren. 

Bei der ersten Beobachtung handelt es sich um eine doppelte P]ortader bei einem 
10 Monate alten Kind. Das Bestehen einer linken, präduodenal verlaufenden 
portalen Vene läßt sieh entwicklungsgesehichtlich auf eine Persistenz des cranialen 
Anteils der linken Dottersackvene zurückführen. 

Die zweite Beobachtung betrifft einen 51/2j ährigen Knaben, bei dem breite, bogen- 
förmig durch das Leberparenehym verlaufende Anastomosen zwischen der Pfortader 
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und der  Vena cava in/erior vorhanden  waren.  Gleichzeit ig war  der Ductus venosus 

Arant i i  weit  offen. Es is t  zu ve rmuten ,  daß  es sich bei  den in t r ahepa t i schen  
Venenanas tomosen  um die pers is t ierenden,  ursprüngl ich  paar ig  angelegten  
Umbi l i ca lvenen  hande l t ,  also u m  die jenigen Antei le ,  die in einem frühen E m b r y o -  
n a l s t a d i n m  cranial  von der  E in t r i t t s s t e l l e  der  Nabe lvenen  in die Leber  gelegen 
sind und  un te r  normalen  Gegebenhei ten  in der  5. Schwangerschaf tswoche obli- 
ter ieren.  Das Offenbleiben des Dnetus venosus Arant i i  s teh t  d a m i t  wahrscheinl ich 
nur  m i t t e l b a r  in Zusammenhang .  Es dür f t en  dabe i  zusätzl iche prä-  und  pos tna t a l e  
F a k t o r e n  eine Rolle spielen. 

I n  der  dritten Beobach tung  fand  sich bei  e inem Frühgeborenen  ein von der  
~Nabelvene im Bereich des Nabe l schnuransa tzes  ausgehendes  und in einem isolier- 
t en  Verlauf  d i rek t  zum rech ten  Herzvorhoß führendes  Gefäß, das ähnl ich  wie in 
Fa l l  2 als pers is t ie rende rechte  Umbi l ica lvene  zu deuten  ist. 

Die beschr iebenen Anomal i en  des Sys tems  der  Umbil ica l - ,  Leber-  und  Por ta l -  
venen  lassen sich auf eine En twick lungss tö rung  in der  4 . - -5 .  SchwangerschaRs-  
woche zurückführen.  D a m i t  s t i m m t  überein,  daß  die Venenanomal ien  jeweils in 
Begle i tung anderer  0 r g a n m i ß b i l d u n g e n  auf t ra ten ,  deren te ra togene t i sche  Termi-  
na t ionsper iode  der  gleichen En twick lungsphase  zuzuordnen  ist.  Dies gil t  besonders  
auch für  die in den  3 Fä l l en  beobach te t en  Herzmißb i ldungen ,  die ihrem Wesen  
nach  jeweils als eine S törung  der  Sept ie rung von K a m m e r ,  VorhÖfen und  der  
g roßen  Gefäße außzufassen sind. Zweifellos s t and  in ke inem der  Fä l le  die Venen- 
anomal ie  im Vorderg rund  des Gesamtkomplexes  der  mul t ip len  Mißbi ldungen.  
Dennoch kann  die Aufdeckung  dera r t iger  Anomal ien  ein eigenes In teresse  bean- 
spruchen.  Sie d ien t  sowohl der  formalen  Vervol l s tändigung  der  theore t i schen 
Kenntn i s se  über  Lebervenenfeh lb i ldungen  wie auch prak t i sch-ch i rurg ischen  und  
the rapeu t i schen  Bedürfnissen bei  Eingr i f fen im Bereich der  Leber  und  der  leber- 
nahen  Gefäße. 
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