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Segmental infra-renal agenesis of abdominal aorta
— a case report

Czesciowa podnerkowa agenezja aorty brzusznej — opis przypadku
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Abstract
We describe a case of a 32-year-old woman with very rare congenital aortic malformation of the infra-renal
abdominal aorta agenesis. Symptoms such as arterial hypertension and vertigo with syncope appeared four
years before definite diagnosis was established by computed tomography angiography (angio-CT). Due to a lack
of symptoms of visceral organs as well as lower extremities ischaemia, medical treatment was recommended.
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Streszczenie
W pracy opisano przypadek 32-letniej kobiety z bardzo rzadko wystepujgcq wadg rozwojowq aorty polega-
jgcg na braku podnerkowego segmentu aorty brzusznej. Objawy wady (nadcisnienie tetnicze, zawroty glowy
z omdleniami) pojawily sie 4 lata przed jej ostatecznym rozpoznaniem w badaniu tomografii komputerowej
z programem naczyniowym (angio CT). Ze wzgledu na brak objawdw niedokrwienia narzqdow jamy brzusznej
oraz prawidfowe ukrwienie koriczyn dolnych zadecydowano o dalszym leczeniu zachowawczym.

Stowa kluczowe: podnerkowa agenezja aorty, objawy, leczenie
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Introduction Wstep
Anomalies of the aorta, including its hypoplasia, are Anomalie rozwojowe aorty, w tym jej hipoplazja,
not uncommon. However, a true segmental agenesis sa zjawiskiem dos¢ czestym, natomiast agenezje z bra-
of any abdominal aortic part is extremely rare. In the kiem segmentu aorty rozpoznaje sie wyjatkowo rzadko.
last 30 years only a few such cases were described in W ciagu ostatnich 30 lat opisano jedynie kilka takich
the literature [1-5]. Clinical symptoms are determined przypadkéw [1-5]. Objawy kliniczne zaleza od lokalizaciji
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by anomaly location and the development of collateral
circulation. Imaging modalities such as angiography, com-
puter tomography angiography, or magnetic resonance
are mandatory to establish a final diagnosis [3, 4, 6].
We describe a case of true segmental agenesis of the
infra-renal abdominal aorta.

Case report

A 32-year-old woman was admitted to the De-
partment of Hypertensiology, Angiology, and Internal
Medicine because of vertigo accompanied by syncope
and heart palpitations. The first clinical symptoms had
appeared four years earlier. During the primary hos-
pitalization in the regional hospital arterial hyperten-
sion was diagnosed and single extra ventricular beats
in 24-hour ECG examination were found. Additionally,
due to recurrent headache with concomitant marked
systolic pressure elevation, a CT study without contrast
medium injection was carried out. No pathological find-
ings were noted.

On admission she was anxious, presented slightly
increased arterial blood pressure (150/90 mm Hg) and
mild tachycardia (92 beats/minute). No other abnormali-
ties were found in history analysis, physical examination,
and laboratory tests. Ten years earlier caesarean section
was performed due to a lack of delivery progress. During
this hospitalization she manifested a tendency towards
higher blood pressure (peak pressure 165/90 mm Hg).
Complete diagnostics of secondary arterial hypertension
was done and hormonal aetiology was excluded. Even-
tually, computed tomography angiography (CT angio)
of the abdominal aorta and the peripheral arteries be-
fore and after contrast medium administration revealed
a segmental agenesis of the infra-renal abdominal aorta
(Figure I). Morphologically normal bifurcation of the ab-
dominal aorta and iliac arteries were filled from Riolan's
arch and symmetrically well-developed epigastric arter-
ies (Figure 2). No malformations of either mesenteric
or renal arteries were noted (Figure 3).

Due to a lack of symptoms of visceral organs as well
as lower extremities ischaemia, medical treatment of
arterial hypertension was employed.

Discussion

Aortic lumen narrowing may be acquired or con-
genital. Acquired lesions are more common and are
usually the result of atherosclerotic degeneration, rarely
by inflammatory processes (Takayasu arteritis) or as
a consequence of external compression by peri-aortic
pathologies (e.g. peri-aortic fibrosis, neurofibromatosis,
infiltrating retroperitoneal tumours) [3, 7]. Among con-
genital malformations the most common defect is aortic

wady oraz od stopnia rozwoju i wydolnosci krazenia
obocznego. Do postawienia ostatecznej diagnozy ko-
nieczne jest wykonanie badan obrazowych, angiografii,
tomografii komputerowej (CT) lub rezonansu magne-
tycznego (MR) [3, 4, 6]. W pracy przedstawiono przy-
padek chorej z podnerkowsa agenezja aorty brzusznej.

Opis przypadku

Do Kliniki Hipertensjologii, Angiologii i Choréb We-
whnetrznych przyjeto 32-letnig chorg wskazujaca na za-
wroty glowy z towarzyszacymi omdleniami oraz uczucie
bicia i kofatania serca. Pierwsze dolegliwosci pojawity
sie 4 lata wczesniej. Podczas pierwszej hospitalizacji
w szpitalu rejonowym rozpoznano nadci$nienie tetnicze,
a podczas 24-godzinnego monitorowania EKG metoda
Holtera stwierdzono komorowe pojedyncze pobudze-
nia dodatkowe. Ponadto ze wzgledu na powtarzajace
sie silne béle glowy ze znacznym wzrostem ci$nienia
tetniczego wykonano u chorej CT glowy bez podania
$rodka cieniujacego. W badaniu nie stwierdzono zadnych
nieprawidtowosci.

Przy przyjeciu do szpitala chora byta niespokoj-
na, miata nieznacznie podwyzszone ci$nienie tetnicze
(150/90 mm Hg) oraz niewielka tachykardie (92/min).
W badaniach podmiotowym, fizykalnym i laboratoryj-
nych nie stwierdzono innych nieprawidtowosci. Dziesigc¢
lat wczesniej wykonano ciecie cesarskie z powodu braku
postepu porodu. W trakcie hospitalizacji obserwowano
tendencje do wyzszego ci$nienia tetniczego (najwiecej
165/90 mm Hg). Przeprowadzono petna diagnostyke
nadci$nienia tetniczego wtérnego, wykluczajac na wste-
pie tfo hormonalne. W wykonanym badaniu tomografii
komputerowej aorty i uktadu tetnic korniczyn dolnych
przed i po dozylnym podaniu $rodka cieniujacego (an-
gio-CT) stwierdzono brak odcinka aorty brzusznej po-
nizej odejscia tetnic nerkowych (ryc. ). Podziat aorty
brzusznej i tetnice biodrowe o prawidtowej morfologii
wypetnialy sie z tuku tetniczego Riolana oraz dobrze
symetrycznie rozwinigtych tetnic nabrzusznych dolnych
(ryc. 2). Nie stwierdzono anomalii w zakresie tetnic
krezkowych i nerkowych (ryc. 3).

Ze wzgledu na brak objawéw klinicznych niedo-
krwienia narzadéw jamy brzusznej oraz koriczyn dolnych
zadecydowano o dalszym leczeniu zachowawczym.

Omowienie
Zwezenia $wiatfa aorty moga by¢ nabyte lub wro-
dzone. Te pierwsze, znacznie powszechniejsze zwe-
Zenia aorty i jej galezi maja najczesciej tto miazdzyco-
we, rzadziej zapalne (m.in. choroba Takayasu) lub s3
wynikiem ucisku z zewnatrz (np. widknienie, neuro-
fibromatoza, naciekajace guzy przestrzeni zaotrzewno-
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Figure I. CT angio after intravenous injection of contrast medium. A. 3D reconstruction revealed a lack of infra-renal segment
of abdominal aorta 5.5 cm in length. B, C. Cross section CT reconstructions on the level (C) or below of the renal arteries (B);
a — celiac trunk, b — superior mesenteric artery, ¢ — right renal artery, d — left renal artery, e — inferior mesenteric artery

Rycina |. Badanie angio-CT po dozylnym podaniu $rodka cieniujacego: A — rekonstrukcja 3D wykazuje brak na dtugosci
5,5 cm odcinka podnerkowego aorty brzusznej; B, C — obrazy poprzeczne na poziomie tetnic nerkowych (C) i ponizej tego
poziomu (B); a — pien trzewny; b — tetnica krezkowa gérna; ¢ — prawa tetnica nerkowa; d — lewa tetnica nerkowa; e

— tetnica krezkowa dolna

coarctation typically seen as a short occluding lesion
between the left subclavian artery and the arterial trunk
(newborn type) or on the level of the arterial ligamentum
(adult type). However, coarctation (sandglass shaped
stenosis) or hypoplasia (a longer abnormal segment)
of the abdominal aorta accounts for less than 2% of all
coarctations [8]. A complete agenesis of any abdominal
aortic segment with or without aortic bifurcation devel-
opment is an extremely rare entity [ 1-4]. This congenital
malformation is a consequence of failure in migration
and/or fusion of the embryonic dorsal aortas at the end
of the It month of foetal development.

Diffuse inflammation narrowing of the abdominal
aorta or congenital hypoplasia of the infra-diaphrag-
matic aorta cause a syndrome called “middle aortic
syndrome” which features arterial hypertension second-
ary to stenosis of the renal arteries, abdominal angina
due to significant impairment of perfusion through the
mesenteric vascular bed, weakness or absence of the
femoral pulses, and claudication [2]. It must be stressed
that clinical manifestation of hypoplasia or segmental

wej) [3, 7]. W grupie zwezen wrodzonych najczesciej
rozpoznaje sie koarktacje aorty, to znaczy miejscowe
krétkie zwezenie miedzy tetnica podobojczykowa lewa
a uj$ciem pnia tetniczego (typ niemowlecy) lub na po-
ziomie wiezadfa tetniczego (typ dorostych). Natomiast
u mniej niz 2% stwierdza sie koarktacje (zwezenie
w ksztalcie klepsydry) lub hipoplazje (dtuzszy segment)
aorty w odcinku podprzeponowym [8], co wiaze sie
z nieprawidtowa migracja oraz fuzja embrionalnych aort
grzbietowych, ktére nastepuja pod koniec |. miesiagca
zycia ptodowego. Skrajnie rzadko wystepuje catkowity
brak segmentu aorty z zachowaniem lub bez podziatu
aorty brzusznej [1-4].

Dtugie zwezenia aorty brzusznej na tle zapalnym
lub wrodzone hipoplazje aorty podprzeponowej po-
woduja pojawienie sie zespotu objawéw zwanego
middle aortic syndrome, ktory przebiega z nadcisnie-
niem tetniczym (zwezenie tetnic nerkowych), anging
brzuszna (zwezenie tetnic krezkowych), ostabieniem
tetna na tetnicach udowych i chromaniem przestanko-
wym [2]. Nalezy jednak podkresli¢, ze objawy klinicz-
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Figure 2. 3D reconstruction of CT angio examination. Well-developed collateral circulation of abdominal integuments (A)
the Riolan's arch (B) that filled aortic bifurcation and iliac arteries; a — celiac trunk; b — superior mesenteric artery; f — splenic
artery; g — medial colonic artery; h — left colonic artery; i — left inferior epigastric artery; j — right inferior epigastric artery

Rycina 2. Rekonstrukecja 3D badania angio CT: silnie rozwinigte krazenie oboczne powtok brzusznych (A), fuk Riolana (B),

z ktérego wypetnia sie podziat aorty i ukiad tetnic biodrowych; a — pien trzewny; b — tetnica krezkowa gérna; f — tetnica
$ledzionowa; g — tetnica okreznicza $srodkowa; h — tetnica okreznicza lewa; i — tetnica nabrzuszna dolna lewa; j — tetnica
nabrzuszna dolna prawa

Figure 3. 2D frontal (A, B) and cross-sectional (C) reconstructions: abdominal aorta divides into three branches: superior
mesenteric artery and two renal arteries (back); no severe stenotic lesions in the renal arteries; a — celiac trunk; b — superior
mesenteric artery; ¢ — right renal artery; d — left renal artery

Rycina 3. Rekonstrukcje 2D czotowe (A, B) oraz poprzeczna (C): aorta brzuszna dzieli si¢ na 3 gatezie: tetnice krezkowa gérna
i dwie tetnice nerkowe (ku tytowi); brak istotnych zwezen w tetnicach nerkowych; a — pien trzewny; b — tetnica krezkowa
gorna; c — prawa tetnica nerkowa; d — lewa tetnica nerkowa
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agenesis of abdominal aorta depends on the develop-
ment and sufficiency of collateral circulation and con-
comitant malformations and/or diseases. Single cases of
aneurysm formation proximally to narrowing/agenesis
aortic segment have been described previously [9, 10].
In our patient well-developed collateral circulation and
no additional occluding lesions in the peripheral arteries
confirmed in the imaging studies (see figures) provided
sufficient perfusion of the visceral organs and lower
extremities. Mild clinical manifestation made diagnosis
more difficult and postponed the final diagnosis.

Diagnosis of segmental abdominal aortic agenesis is
not easy. It is based on the absence of aortic tissue in
its topography, with no evidence of extrinsic narrow-
ing of the aorta and exclusion of other diseases that
can cause vascular occlusion (e.g. chronic vasculitis,
atherosclerosis) [4]. Imaging modalities such as standard
angiography, CT angio, and MRl are mandatory [3, 4, 6].
They are of particular importance in patients with only
slight and non-specific clinical symptoms (vertigo and
arterial hypertension, as in our case). We took advantage
of CT imaging and its 3D reconstruction [3]. A length
of missing infra-renal aortic segment, a degree of col-
lateral circulation development (Riolan's arch, dilated
epigastric arteries), and adequate perfusion of visceral
organs and lower extremities were assessed quickly
and noninvasively.

Patients with ischaemia of either lower extremi-
ties or visceral organs require surgical treatment with
prosthesis interposition at the site of the missing aor-
tic segment [6, 10]. Nowadays there is no consensus
about whether asymptomatic patients or those with mild
symptoms and segmental aortic agenesis should be oper-
ated on. However, the majority suggest the performance
of any interventions that can inhibit degenerative and
atherosclerotic changes in the peripheral arteries and
eventually postpone the onset of claudication [10]. In our
patient, due to isolated aortic malformation, without any
negative impact on perfusion of either visceral organs
or lower extremities, well developed collateral circula-
tion and no occluding lesions in other arteries medical
treatment was employed. Aware of the potential risk of
rapid onset and progression of atherosclerotic degen-
eration of the peripheral arteries, systematic follow up
in the outpatient vascular clinic and serial sonographic
examination were recommended.

Conclusions
Segmental aortic agenesis is an extremely rare con-
genital aortic entity. Clinical symptoms may appear even
in adulthood and a final diagnosis is usually based on
imaging examinations.

ne w hipoplazji lub agenezji segmentu aorty brzusznej
zalezg od stopnia wyksztafcenia i wydolnosci krazenia
obocznego oraz od rodzaju wspétistniejacych wad
i/lub schorzen. Opisano pojedyncze przypadki po-
wstawania tetniakéw aorty proksymalnie do miejsca
zwezenia/agenezji aorty [9, 10]. W niniejszym przy-
padku bardzo dobrze rozwiniete krazenie oboczne
i brak zwezen tetnic obwodowych, dowiedzione w ba-
daniach obrazowych (ryc. 1-3) w petni zapewniaty
wystarczajace ukrwienie narzadom jamy brzusznej
i konczynom dolnym. Niewielkie nasilenie objawéw
u opisywanej chorej znacznie utrudnity i odsunety
w czasie prawidtowe rozpoznanie.

Rozpoznanie choroby nie jest tatwe. Do ostatecz-
nego postawienia diagnozy agenezji segmentu aorty
niezbedne jest potwierdzenie braku $ciany aorty na
okreslonym odcinku, wykluczenie obecnosci pato-
logii powodujacych ucisk od zewnatrz i wykluczenie
innych przyczyn zwezenia (np. procesu zapalnego,
miazdzycy) [4]. Diagnostyka tej rzadkiej wady opiera
sie na badaniach obrazowych, takich jak angiografia,
angio CT lub angio MR [3, 4, 6]. Nabieraja one szcze-
gblnego znaczenia u chorych ze stabo wyrazonymi,
niespecyficznymi objawach (w przedstawionym przy-
padku jedynie zawroty glowy i nadcisnienie tetnicze).
U opisanej chorej wykorzystano zalety badania CT
i komputerowej rekonstrukcji 3D [3]. Dzigki temu
szybko i w sposéb nieinwazyjny oceniono wielkosé
ubytku naczynia, stopien rozwoju krazenia obocz-
nego (fuk Riolana, tetnice nabrzuszne), ukrwienie
narzadéw jamy brzusznej i miednicy mniejszej oraz
konczyn dolnych.

Chorzy z niedokrwieniem koriczyn dolnych i narza-
dow jamy brzusznej wymagaja leczenia operacyjnego
polegajacego na wszyciu protezy dakronowej w miej-
sce, gdzie powinna znajdowa¢ sie aorta brzuszna [6,
10]. Dotychczas nie ustalono jednoznacznie, czy nalezy
operowac chorych bez objawéw lub z ich niewielkim
nasileniem z agenezja aorty. Wigkszos¢ badaczy jednak
sktania sie ku leczeniu zabiegowemu, ktére ma zapobiec
zmianom degeneracyjnym i miazdzycowym w tetnicach
obwodowych i tym samym op6zni¢ pojawienie sie chro-
mania przestankowego [10]. U opisanej pacjentki zale-
cono leczenie farmakologiczne nadcisnienia tetniczego.
Odstapiono od zabiegdw naprawczych ze wzgledu na
izolowany charakter wady, prawidtowe ukrwienie narza-
dow wewnetrznych, kornczyn dolnych przez silnie roz-
winiete krazenie oboczne i brak miejscowych zwezen
w pozostatych tetnicach. Majac $wiadomosé potencjal-
nego ryzyka agresywniejszej miazdzycy tetnic korczyn
dolnych, zalecono systematyczne kontrole w poradni
naczyniowe;j i seryjne badania ultrasonograficzne.
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