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Das intravenodse Leiomyom ist ein
seltener, benigner aber schnell
expandierender Tumor, der entwe-
der seinen Ursprung direkt von vas-
kularen, glatten Muskelzellen nimmt
oder einer intravaskuladren Ausbrei-
tung eines uterinen Leiomyoms ent-
spricht [7]. Das Wachstum kann aus-
gehend von intrauterinen Gefa3en
iiber die Beckenvenen und die untere
Hohlvene bis in den rechten Vorhof
reichen. Zu einer kardialen Mitbetei-
ligung kommt es je nach Literatur-
angabe in 10-40% der Fille [1, 6].

Abb. 1 » In einer auswiartig
durchgefiihrten CT-
Angiographie zeigt sich ein
intravasaler, polyzyklischer
Tumor der V. cava inferior
als hypodense Struktur.
Der Tumor geht von
V.iliaca interna rechts

aus (a) und reicht bis

an die Einmiindung der
Nierenvenen (b)
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Die intravenose
Leiomyomatose — eine
seltene Tumorentitat

Ein Fallbericht

Innerhalb der letzten 10 Jahre gab
es ca. 160 Veroffentlichungen zu die-
ser Entitat. Der hier aufgefiihrte Fall
stellt das Management dieses selte-
nen Krankheitsbildes vor und disku-
tiert zudem die hierzu publizierten
Kasuistiken.

Anamnese

Die 63-jahrige Patientin wurde bereits
auswdrtig unter der Beschwerdesympto-
matik einer Belastungsdyspnoe bei Ver-
dacht auf Vorhofmyxom, der mittels

transosophagealer Endosonographie ge-
stellt wurde, offen chirurgisch via Kardio-
tomie vorbehandelt. Die postoperative
histopathologische Untersuchung eines
gestielten Tumorresektats erbrachte die
Diagnose eines Himangioms des rech-
ten Vorhofs sowie der infradiaphragma-
len V. cava inferior. Eine auswartig durch-
gefithrte postoperative Computertomo-
graphie (CT) zeigte einen intravasalen,
polyzyklischen Tumor der V. cava infe-
rior, der in der V. iliaca interna rechts be-
gann und bis an die Einmiindung der Nie-
renvenen reichte (B8 Abb. 1a, b). Mit dem




Abb. 2 <aln dertrans-
versalen T1-Wichtung des
MRT stellt sich der Tumor
als hypointense Struktur
mit Aszension bis auf Hohe
des Lebervenensterns dar.
b Im T2-gewichteten Trans-
versalschnitt war der Tumor
als hyperintense Raumfor-
derung bis an die Einmiin-
dung der unteren Hohl-
vene in den rechten Vorhof
zu verfolgen
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Abb. 3 A a Links oben das makroskopische Bild des formalinfixierten, vollstandigen Tumorresektats. Dem Uterus mit rechtem
Adnex hingt ein intravaskuldres Tumorkonvolut an. b In der Ubersicht erkennt man histologisch einen intravends gelegenen
und wirbelig aufgebauten mesenchymalen Tumor mit lobuldrem Wachstum (H&E-Farbung, Vergr. 10:1). ¢ Zytologisch finden
sich unterschiedlich dicht gelagerte atypiefreie Spindelzellen mit lang ausgezogenen, atypiefreien Kernen neben zahlreichen
intratumoralen BlutgeféBen (H&E-Farbung, Vergr. 200:1). d Die glattmuskuldre Natur zeigt sich in der Imnmunhistologie fiir
Glattmuskelaktin (Vergr. 100:1). Die Tumorzellen exprimieren, wie fiir uterine Leiomyome iiblich, den Ostrogen- (e, Vergr.
100:1) und den Progesteronrezeptor (f, Vergr. 100:1)

Verdacht auf ein residuales Himangiom  grund der fehlenden Beschwerdesymp-  siko-Abwiégung die chirurgische Versor-
der V. cava inferior erfolgte die Vorstel-  tomatik, des benignen histologischen Be-  gung zuriickgestellt und die bestehende
lung der Patientin zur konsiliarischen  fundes und unter Beriicksichtigung des ~ konservative Therapie mit Antikoagula-
Mitbeurteilung in unserer Klinik. Auf-  Patientenwunsches wurde in Nutzen-Ri-
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tion und Kontroll-Magnetresonanztomo-
graphie (MRT) fortgefiihrt.

Befund und Diagnostik

In der zwei Monate spéter durchgefiihrten
Kontroll-MRT stellte sich eine Progres-
sion der intrakavalen Raumforderung dar.
Es zeigte sich eine Aszension des Tumors
tiber die Nierenveneneinmiindung hin-
weg bis auf Hohe des Lebervenensterns
(8 Abb.2a). In der T2-gewichteten
Sequenz liefd sich der als hyperintense
Raumforderung imponierende, polyzyk-
lische Tumor bis zum Eingang des rechten
Vorhofs verfolgen (8 Abb. 2b). Aufgrund
der Progression, insbesondere mit kardia-
ler Beteiligung, wurde trotz Beschwerde-
freiheit der Patientin die Indikation zur
operativen Versorgung gestellt.

Therapie

Nach medianer Laparotomie wurde die
V. cava inferior iiber eine retroperitoneale
Prdparation auf der gesamten Strecke frei-
gelegt. Zusitzlich erfolgte die Darstellung
beider Nierenvenen sowie der Becken-
achsen. Nach Mobilisierung und Medial-
rotation der Leber und Darstellung der
V. cava inferior in ihrem gesamten re-
troperitonealen Verlauf erfolgte deren
Klemmung subdiaphragmal sowie knapp
oberhalb der Nierenveneneinmiindung.
Unter Pringle-Manéver konnte iiber eine
perihepatische Querkavotomie ein poly-
poser, endothelialisierter und nicht ad-
hérenter Tumor entfernt werden. Nach
Umsetzung der Kava-Klemmung auf eine
infrarenale Position wurde die weitere
Entfernung des Tumors iiber eine Quer-
eroffnung der V. iliaca communis rechts
durchgefiihrt. Aufgrund einer Fortset-
zung des Tumors in der rechten V. iliaca
interna bis an den Uterus erfolgte deren
Préaparation und Absetzung an der Ein-
miindungsstelle in die V. iliaca commu-
nis rechts. Nach Ausschluss eines malig-
nen Geschehens durch einen intraopera-
tiven Schnellschnitt sowie nach Riickspra-
che mit den Kollegen der Pathologie wur-
de zum Erreichen einer RO-Resektion eine
Hysterektomie und im Sinne der antihor-
monellen Therapie eine beidseitige Ovar-
ektomie durchgefiihrt (@ Abb. 3a).

Verlauf

Bereits am Folgetag der Operation konnte
die Patientin kardiopulmonal stabil auf
die Normalstation verlegt werden. Im
Rahmen einer nicht revisonswiirdigen
Nachblutung mit Himatom erfolgte am
3. postoperativen Tag eine CT-Angiogra-
phie des Thorax und Abdomens. Neben-
befundlich zeigte sich klinisch eine sym-
ptomfreie periphere Lungenembolie im
Bereich der Oberlappen beidseits.

Bei einer proximalen Schwiche des
rechten Beins wurde eine im Verlauf pas-
sagere, isolierte und inkomplette Parese
des rechten N. obturatorius mit Kraftgrad
4/5 der Oberschenkeladduktoren ohne
Beeintrichtigung der Sensibilitdt diag-
nostiziert. Unter Krankengymnastik und
Ergotherapie kam es zu einer vollstiandi-
gen Riickbildung des neurologischen De-
fizits. Der weitere stationdre Aufenthalt
verlief unauffillig, sodass die Patientin
am 13. postoperativen Tag entlassen wer-
den konnte. Die Patientin wurde hinsicht-
lich ihrer beidseitigen Lungenembolien
fir 6 Monate markumarisiert.

Nach histologischer Aufarbeitung des
Tumorgewebes konnte sowohl die Diag-
nose einer intravendsen Leiomyomatose
(8 Abb. 3) als auch die intraoperativ an-
gestrebte RO-Resektion bestatigt werden.
Dariiber hinaus konnte eine starke Ost-
rogen- und Progesteronabhéngigkeit des
Tumors nachgewiesen werden. Das Hys-
terektomiepraprat zeigte zudem eine Ade-
nomyosis uteri interna und mehrere sub-
mukdse, intramurale und subserdse ute-
rine Leiomyome. Trotz Entfernung der
Adnexe wurde vonseiten der Patientin
bei Beschwerdefreiheit und nach Riick-
sprache mit den Kollegen der Endokri-
nologie auf eine Hormonersatztherapie
verzichtet. Eine im Verlauf durchgefiihr-
te Kontroll-MRT zeigte keinen Anhalt fiir
ein Tumorrezidiv oder einen intralumi-
nalen Thrombus. Bis zum heutigen Tage,
nach nunmehr 24 Monaten, ist die Patien-
tin beschwerde- und rezidivfrei.

Diskussion

Dieser Fallbericht zeigt das Management
der intravenésen Leiomyomatose mitsamt
der praoperativen Diagnostik, der chirur-
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Die intravenose
Leiomyomatose - eine seltene
Tumorentitat. Ein Fallbericht

Zusammenfassung

In der hier vorgestellten Kasuistik wurde eine
67-jahrige Patientin unter der Verdachtsdia-
gnose eines Hamangioms der V. cava inferior
bei zuvor auswartig Uber Kardiotomie ent-
ferntem und histologisch gesichertem Vor-
hofhdmangiom operiert. Die Patientin war
prdoperativ beschwerdefrei und wurde erst
bei Progression des Tumors und bildmor-
phologisch kardialer Beteiligung der operati-
ven Therapie zugefiihrt. Intraoperativ konnte
der Tumor in seinem gesamten Verlauf tiber
die V. cava inferior, die Vv. iliaca communis
und interna rechts bis zum Uterus zuriickver-
folgt werden. Der Tumor konnte in toto zu-
sammen mit einer Hysterektomie und Ovar-
ektomie beidseits entfernt werden. Die post-
operative histologische Aufarbeitung ergab
die seltene Diagnose einer intravendsen Leio-
myomatose.

Schliisselworter
Vaskuldrer Tumor - Vengse Leiomyomatose -
Vena cava

Intravenous leiomyomatosis
—arare tumor. A case report

Abstract

The case is presented of a 67-year-old female
patient who underwent surgery under the
suspected diagnosis of a hemangioma locat-
ed in the inferior vena cava. A histologically
verified hemangioma of the right atrium had
been previously resected in another hospital.
The patient was asymptomatic at all times.
Surgery was indicated after tumor progres-
sion and cardiac involvement. Intraoperative-
ly the tumor could be entirely tracked along
the inferior vena cava, the common and in-
ternal iliac veins down to its origin in the
uterus. Total removal of the tumor togeth-

er with hysterectomy and adnexectomy was
accomplished. Histological analysis revealed
the rare diagnosis of an intravenous leiomy-
omatosis.

Keywords
Vascular tumor - Venous leiomyomatosis -
Vena cava




gischen Therapie sowie der postoperati-
ven Nachsorge.

Die intravendse Leiomyomatose
betrifft in erster Linie Frauen in der ers-
ten Halfte des 5. Lebensjahrzehnts [1, 5,
7,10]. Das Manifestationsalter kann wie
in dem hier aufgefiithrten Fall mit 63 Jah-
ren aber auch deutlich héher liegen [1].
Die Symptomatik ist abhéngig von der
Lage und der Ausbreitung des Tumors.
Das Symptomspektrum umfasst einfache
Stauungszeichen wie Odeme der unteren
Extremitét und Aszites, klinische Zeichen
eines Budd-Chiari-Syndroms sowie Dys-
pnoe, Palpitationen und plotzlichen Herz-
tod [L, 5,7, 10]. Im berichteten Fall war die
Patientin bei Erstvorstellung beschwerde-
frei. In den meisten Féllen geht der Dia-
gnose des intrakavalen Tumors die Dia-
gnose einer uterinen Leiomyomatose vo-
raus bzw. mit ihr einher [7]. In einigen
Féllen ist die Diagnose der intravengsen
Leiomyomatose die Diagnose eines Rezi-
divs bei Zustand nach Hysterektomie bei
uteriner Leiomyomatose [5]. Es besteht
jedoch auch die Moglichkeit, wie in der
hier beschriebenen Kasuistik, dass iiber
die intraoperative Verfolgung des Befun-
des eine Mitbeteiligung des Uterus bzw.
der Uterus selbst als Ausgangspunkt fest-
gestellt wird.

Die gleichzeitig bestehenden Uterus-
myome und die fiir uterine Leiomyome
typische Expression des Ostrogen- und
Progesteronrezeptors sprechen fiir einen
uterinen Ursprung der intravendsen Leio-
myomatose. Der Pathomechanismus ist
bis heute nicht geklart. Fukuyama et al.
[4] berichten in einer aktuellen Publika-
tion, dass der Tumor die venose Gefif3-
wand primér nicht durchbricht, sondern
bei seinem intraluminalen Wachstum
mitnimmt und daher endothelbedeckt ist.

Die chirurgische Therapie muss einen
kurativen Ansatz verfolgen und strebt da-
her die Entfernung des Tumors in toto an
[2, 4,7, 8]. Da haufig eine Hormonabhén-
gigkeit des Tumorgewebes vorliegt, emp-
fiehlt sich wie im vorliegenden Fall die
Entfernung des Uterus sowie der Ova-
rien zur Rezidivprophylaxe [1, 7]. Diese
Hormonabhangigkeit kann im Sinne der
Reduktion der Tumormasse bei primar
inoperablen Befunden durch den Einsatz
von Antidstrogenen bzw. Antigestagenen
genutzt werden [1, 2, 9].

Die Durchfiithrung der Operation rich-
tet sich sowohl nach Tumorausbreitung
bzw. -lage als auch nach der allgemeinen
Operabilitat des Patienten. Im beschriebe-
nen Fall wurde ein einzeitiger, abdominel-
ler Eingriff vorgenommen. Es besteht je-
doch die Mdéglichkeit, den Eingriff zwei-
zeitig mit Hysterektomie und Ovarekto-
mie, gefolgt von der intrakavalen Tumor-
entfernung, durchzufiihren. Bei kardialer
Beteiligung kann ein Zweihdhlenein-
griff unter Herz-Lungen-Maschine mit
Sterno- und Kardiotomie notwendig wer-
den [6, 7].

Bei insgesamt guter Prognose liegt die
beschriebene Rezidivrate bei unzurei-
chender Datenlage mit bis zu 30% recht
hoch [3]. Ein Auftreten eines Rezidivs
nach bis zu 18 Jahren nach Operation
wurde beschrieben [5]. Eine lebenslange
Nachsorge ist daher empfehlenswert.
Von der intravendsen Leiomyomatose
abzugrenzende Differenzialdiagnosen
sind Tumoren aus der PECom-Gruppe
(perivaskulére Epitheloidzelltumore: mes-
enchymale Tumoren mit dem gemeinsa-
men, histologischen Kennzeichen peri-
vaskuldrer Epitheloidzellen), das Leio-
myosarkom, das endometriale Stromasar-
kom oder maligne Thromben, z. B. bei
einem Nierenzellkarzinom oder einem
Wilms-Tumor [3, 8].

Fazit fiir die Praxis

Die intravendse Leiomyomatose ist eine
seltene Erkrankung. Die Diagnostik der
Wahl besteht in der MRT [2, 7, 8]. Der
therapeutische Ansatz ist kurativ und
lediglich durch komplette chirurgische
Exzision des Tumors zu erzielen [2, 6, 7,
8]. Aufgrund des hormonabhingigen
Wachstums der Leiomyomatose emp-
fiehlt sich zusatzlich zur Hysterekto-

mie die beidseitige Ovarektomie [1, 7].
Unabhéngig von der Ausbreitung des Tu-
mors ist ein interdisziplindr chirurgisches
Vorgehen indiziert. Bei kardialer Mitbe-
teiligung ist ein Zweihohleneingriff, ggf.
unter Einsatz der Herz-Lungen-Maschine,
in Erwdgung zu ziehen [6, 7]. Die Nach-
sorge sollte langjahrig mit MRT erfolgen.
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