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A vena cava inferior leiomyosarcomadja

Pinczés Istvan, Kovécs Attila, Kardos Magdolna, Gara Akos,
Gydéry Gabriella, Szalay Ferenc, Speer Gabor

BEVEZETES — A nagyerek primer daganatai iro-
dalmi ritkasagnak szamitanak. A tumor leggya-
koribb kiinduldsi helye a vena cava inferior. A
progndzis altaldban igen rossz, mert az intimalis
induldsd sarcomak koran attétet adnak, a mura-
lis eredetd tumorok pedig jellegtelen tiineteikkel
sokaig rejtve maradhatnak. A rossz prognézis-
hoz hozzdjarul, hogy ritkasaguk miatt kevésbé
ismert neoplasiakrél van szé.

ESETISMERTETES — Egy 77 éves nébeteget vizs-
gdltunk als6 végtagi oedema fokozoddsa miatt.
Ennek hétterében a vizsgalatok sordn a vena
cava inferiort teljes hosszdban kitolt6 tumor-
thrombust deritettiink ki. A folyamat elérehala-
dottsdga miatt m(itét mar nem jochetett széba. A
korlefolyds soran Budd-Chiari-szindroma ala-
kult ki, és a beteg végil mélyilé majkémaban
hunyt el. A korkép hétterében érbe t6rg, extra-
vascularis tumorra gondoltunk. A boncolés pri-
mer, érbdl kiindulé daganatot igazolt, ami a sz6-
vettani vizsgélattal leiomyosarcomanak bizo-
nyult.

KOVETKEZTETES — Az alattomosan névé, érere-
detli muralis sarcomak felismeréséhez ma mar a
diagnosztika teljes fegyvertiara adott. Fontos,
hogy idejében gondoljunk e ritka betegség lehe-
tGségére is, mivel csak ez teszi lehet6vé, hogy a
beteg idSben részesiiljon a tdlélést meghosszab-
bitani egyedil képes sebészi kezelésben. Irodal-
mi ritkasagnak szdmité esetiink bemutatdsaval
ehhez szeretnénk hozzdjarulni.

leiomyosarcoma, vena cava inferior,
Budd-Chiari-szindroma

LEIOMYOSARCOMA OF THE INFERIOR VENA
CAVA: CASE REPORT

INTRODUCTION — Primary neoplasm of the
great blood vessels is rarely reported. The
tumour most commonly presents in the inferior
vena cava. In general, the prognosis is very poor,
since intimal sarcomas metastasise early, and
mural sarcomas grow silently and remain hidden
for a long time. Also, because this type of tu-
mour is so uncommon, it is often not considered
for diagnosis.

CASE REPORT — We report on the case of a 77-
year-old woman with progressive symmetric
oedema of the lower limbs. The investigations
revealed a tumour thrombus that obliterated the
inferior vena cava in its entire length. No surgery
was possible because of the advanced stage of
the disease. Later, Budd—Chiari syndrome deve-
loped and the patient died of progressive hepatic
failure. The tumour was initially thought to be
that of extravascular origin breaking into the
vein. However, autopsy revealed a primary
tumour of vascular origin, which histologically
proved to be a leiomyosarcoma.
CONCLUSION - Today, the recognition of the
insidiously growing vascular mural sarcomas is
assisted by an entire diagnostic arsenal. It is
important, however, that the possibility of this
rare disease is considered in time to permit
surgical removal, the only treatment that can
prolong survival. The authors would like to cont-
ribute to this by presenting this rare clinical case.

leiomyosarcoma, inferior vena cava,
Budd-Chiari syndrome
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nagyerek primer malignus tumorai irodalmi

ritkasdgnak szdmitanak. Ezen daganatok leg-

gyakoribb kiindulési helye a vena cava inferior,
majd az arteria pulmonalis, illetve az aorta thoracica
kovetkezik a gyakorisigi sorrendben. A tumor viselke-
dése nagyban fiigg attdl, hogy az érfal melyik rétegébsl
indul. Az intimalis sarcomdk rosszabb prognézistak,
lokalizaci6jukbél kifoly6lag igen koran adnak metasz-
tazist. A muralis sarcomdk esetében a tulélés hosz-
szabb (1), azonban ezek a daganatok alattomban,
hosszu 1deig tiinetmentesen nének, igy sokszor a diag-
nézis id8pontjiban a gybégyulisra mar alig van esély.
Nyilvanvalé, hogy a korai felismerés igen nagy jelen-
t8ségl. Cikkiinkben egy eset bemutatdsa kapcsin a
muralis eredet(i érsarcoméval foglalkozunk részletesen,
azzal a szandékkal, hogy felhivjuk a figyelmet erre a rit-
ka neoplasidra.

Esetismertetés

A 77 éves n8beteget gyengeség, nem sz{in deréktdji
fajdalom, als6 végtagi oedema és annak gyors fokozo-
dasa miatt vettiik fel klinikinkra. A kérel6zményben
kronikus szivelégtelenség, tobb alkalommal vesekoves-
ség és kovetkezményes hagyati infekcidk szerepeltek.
Deréktaji fdjdalma miatt néhany hénappal koribban
vizsgiltdk, akkor ismét hugyuti fertdzést véleményez-
tek, de a beteg panaszai antibiotikum-kezelés mellett
csak részben csokkentek. Az anamnézis és a fizikilis

1. ABRA|

Sziv-ultrabangvizsgdlat. A felvételen jol lithaté a jobb
pitvarban 1évs thrombus (nyil)

BP: bal pitvar, JP: jobb pitvar, BK: bal kamra, JK: jobb kamra

2. ABRA

Hasi CT-vizsgdlat. A vena cava inferior jelent6sen ki-
szélesedett, a lumenét kitélt6 massza (nyil) a kontraszt-
anyagot mérsékelten, inhomogénen halmozza

vizsgilat alapjin a méir ismert veseérintettség és a
congestiv szivelégtelenség progresszidja meriilt fel. A
laboratériumi vizsgilat magas D-dimer-értéket, emel-
kedett transzaminazértékeket, valamint a mij szinteti-
kus kapacitdsinak mérsékelt foki csokkenését mutat-
ta. A fokoz6dé, kétoldali alsé végtagi oedema miatt
sziv-ultrahangvizsgalatot végeztiink. A vizsgilat j6
szisztolés balkamra-funkcié mellett (az ejekcids frak-
ci6 55%-nak, az E/A érték pedig 50/90-nek bizonyult)
a jobb pitvarban egy koriilbelil 35 mm 4tmérd;d,
thrombusnak véleményezett terimét mutatott ki (1.
dbra). A klinikum, a jobb pitvari thrombus és a kéros
laboratériumi értékek (emelkedett transzamindzok)
alapjan a vena cava inferiort és a majat involvalé hasi tu-
mor lehet&sége meriilt fel. A hasi ultrahangvizsgilat a
vena cavat teljes egészében kitolts terimét mutatott, a
nagyérben nem lehetett dramldst kimutatni. A hasi CT-
vizsgilat az eddigieket meger8sitve a nagyeret teljes
hosszaban kitolts, a kontrasztanyagot mérsékelten, in-
homogénen halmoz6 — vascularisalt — masszat deritett
fel, amely a jobb pitvarba is benévé tumorthrombus-
nak imponalt (2. dbra). Kiindulasi helyet, primer daga-
natot nem lehetett megallapitani.

Ersebészeti konzilium tértént. A folyamat kiterjedt-
ségére és a beteg rossz altalanos dllapotara valé tekin-
tettel m{itét nem johetett sz6ba, ezért az addigi kon-
zervativ kezelést — terdpids dozisa, kis molekulastlya
heparin adasit — folytattuk, azzal a céllal, hogy a majvé-
nak teljes thromboticus elzar6dasit, illetve a pulmona-
lis embolidt megel6zzitk. Az észlelés sordn a mdj md-
kodése tovabb romlott, az ammoniaszint folyamatosan
emelkedett. Logikus feltevés volt, hogy a vena cava
inferiort kit6lt8 thrombus az antikoaguldns kezelés el-
lenére progrediilt, a folyamat a vena hepaticdkra is ra-
terjedve Budd—Chiari-szindrémdt okozott. A méj-
funkci6é tovdbbi romldsa miatt hepaticus encephalo-
pathia tiinetei jelentkeztek, és végiil a beteg, az észlelés
30. napjan majkémaéaban elhunyt.

A boncolds sordn a nagyfokban kitdgult vena cava
inferiorban a lument hosszaban teljesen kitolts, egyne-

LAM 2008;18(2):133-136. Pinczés: A vena cava inferior leiomyosarcomdja



m, puha, zsirszeri konzisztencidji, sirgdsbarna sz-
vetet lehetett latni, a metszlapon kisebb necrosisokkal
(3. dbra). A szdvetszaporulat a véna faldtél tompin le-
valaszthat6 volt, kivéve egy ponton, a véna oszlisa fe-
lett 3 cm-nél, ahol diényi, az érfallal &sszefiiggd tumor
latszott, amely valészinileg a folyamat kiinduldsi helye
volt. A tumor beterjedt a jobb pitvarba, a vena cava al-
56 4gaiba viszont nem. Eren kiviili lokalizicioban nem
taliltunk tumort. A hepaticus vénik nagy részét
thrombus toltotte ki.

A szdvettani vizsgilat sordn a vena cava inferior
medidjival 6sszefliggésben 4ll6, a lument kit61t8 tumor
metszetein atipusos, orsé jellegli sejtekbsl felépiils
tumorszdvet volt lithaté. A daganat kifejezetten sejt-
dts, helyenként necroticus teriileteket tartalmazott.
Nagy szimban fordultak el8 bizarr megjelenésti tu-
moréridssejt-alakok (4. dbra). A mitotikus aktivitds
emelkedett (6/10 HPF, high power field) volt. Extra-
vascularisan tumoros infiltricié6 nem volt megfigyel-
hetd.

Immunhisztolégiai vizsgilatot végeztiink a tumor
természetének pontosabb behatdroldsira. Az endothel-
marker — CD31 — negativ lett, mig a simaizom-eredet-
re utalé markerek — caldesmon, desmin, calponin,
simaizomaktin — pozitivitdst mutattak. A végsS diag-
nézis tehdt a vena cava inferior primer leiomyo-
sarcomdja, amely a késébb ismertetendd osztilyozis
alapjan a lument teljesen elziré, legrosszabb prognézi-
sG, igen ritka, a vena cava mindhirom szegmensét
érint8, Budd—Chiari-szindrémat okozé altipusnak bi-
zonyult.

Megbeszélés

A vena cava inferior primer leiomyosarcomija igen rit-
ka daganat, az irodalomban mind&ssze néhiny sziz
esetet emlitenek az6ta, hogy Per/ 1871-ben elssként le-
irta a korképet. Az6ta mindent, amit az ilyen dagana-
tokrdl tudunk, nagyrészt egyedi esetismertetésekbdl és
rovid széridk elemzésébdl tudjuk, igy az 6sszes esetbe-
mutatdsnak nagy jelent8sége van.

A vena cava leiomyosarcoméja az esetek koriilbeliil
hiromnegyedében ndket érint, leginkibb 50-60 év ko-
riilieket, de a sz6rds meglehet&sen nagy (2). A tiinetek
legtdbbszor lassan, alattomban jelentkeznek, a diagné-
zis id6pontjiban sokszor mér tobb hénapja fennéllnak.
Leggyakrabban hasi és hati fdjdalom, Budd-Chiari-
szindréma, illetve mélyvénds thrombosis jelentkezik
elsd tiinetként (2).

A tumor (egyik) elterjedt osztilyozdsa azon alap-
szik, hogy a daganat a vena cava melyik szegmensét
érinti (3). E szerint beszélhetiink a fels§ szegmenst
(médjvénak és suprahepaticus régid), a kozépsd szeg-
menst (a mijvénak alatt, a vesevénikkal bezirdlag) és
az alsé szegmenst (a vesevéndk alatt) érintd tumorrdl.
A felosztasnak nemcsak didaktikai, de prognosztikus
és terdpids értéke is van. A mir emlitett tiinetek szeg-
mensspecifikusan jelentkeznek, igy az alsé szegmens
érintettségénél kronikus hasi (féleg jobb oldali, alhasi)

3. ABRA

Makroszkdpos kép a daganatrél. A dilatilt vena cava
inferiort teljesen kitolts tumormassza (a nyilak dltal
kozrefogott teriileten)

27—

4. ABRA]

Hisztolégia, hematoxilin-eozin festés, 1000-szeres na-
gyitds. A felvételen jol lathatéak a bizarr tumorsejt-

alakok

fajdalom, mindkét alsé végtag oedemija jelentkezik, a
kozépsd szegmens érintettsége esetén a has felsd részé-
ben és a hitban érzett fijdalom, esetleg renovascularis
hypertonia 1ép fel, mig a fels& szegmens érintettsége
Budd-Chiari-szindrémat okozhat (4, 5).

A daganat kiindul4si helye a media vascularis. Kez-
detben ebben a rétegben, intramuralisan novekszik a
tumor, majd névekedése folytatédhat intra- és extralu-
minalisan, de — stlyzéalakot 6ltve — mindkét irdinyban
is. Intraluminalis névekedése esetén mélyvénds throm-
bosis alakulhat ki. A tumor akir a jobb szivfélbe vagy a
hepaticus véndkba is benshet. Extraluminalis terjedése
sordn a kérnyez8 szervek kompressziéjat okozhatja. A
novekedés legtobbszor expanziv jellegt, a lokalis inva-
716 ritka, de infiltrativ propagicié is ismert (2).

A tumor makroszképosan dltalaban szolid, sziirkésfe-
hér, multilobularis megjelenésti, necroticus és hemorr-
hagias teriiletekkel tarkitott. Szdvettanilag nyaldbokba
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rendezett, orsé jellegl sejtek alkotjak, a sejtmagok meg-
nyultak, tompa végiiek és centrilisan helyezkednek el.
Immunbhisztolégiailag pozitiv markerek segitségével az
intimalis sarcomaktd]l valé differencidlds lehetséges.
Standardizalt hisztolégiai stlyossigi fokozatbeosztis
nincsen, de egyes szerz8k szerint 10 mitézis/10 HPF
(nagy nagyitasd lit6tér) felett magas, 5-9 mit6zis/10
HPF esetén kozepes, mig 1-4 mitézis/10 HPF esetén
alacsony aktivitdst sarcomdrdl beszélhetiink (2).

A betegség gyogyitisinak egyetlen

A muralis
sarcomak
alattomban,
hosszu ideig

lehetséges médja az id8ben végzett ér-
sebészeti mitét. Siker akkor varhato,
ha a tumor a vena cava szegmenssel
egyiitt lokalisan eltdvolithats. A be-
avatkozas akkor lehet kurativ, ha a ki-
metszett terime széle szdvettanilag is

tunetmentesen tumormentes (6). Az adjuvins és
nének. neoadjuvins kemo- és radioterdpia he-

lye nem tisztizott, f8leg a palliativ ke-
zelésben lehet szerepe (7).

Egy nagy esetszdmi (n=211) tanulmanyban a m{tét
utdni, dtlagosan 12 honapos kovetési id6 alatt 11%-ban
észleltek lokalis recidivat, az ttétes esetek ardnya en-

A betegség

nél gyakoribb volt (2). A felmérések
alapjdn metasztizis az esetek kozel fe-
lében jelentkezik, leggyakrabban a méj-

gyogyitasanak ban és a tiid8ben (2, 5).
egyetlen Az 3sszefoglalé elemzésekbs! kitii-
lehetséges nik, hogy a kozépsd szegmenst érintd
T tumorok a legjobb prognézistak, mig a
modja az | bh ol o fels Span
i . egrosszabb prognézisuak a felss szeg
id6ben veg;ett menst (is) involval6 tumorok. Egy 6sz-
érsebészeti szefoglalé tanulmany azt mutatta, hogy
mUtét. minden, a fels6 szegmenst érint8 tumor

egy éven belill a beteg haldlit okozta
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(2). Relative kedvez& prognosztikai
faktor a makacs hasi fijdalom, amivel a beteg hamarabb
fordul orvoshoz, és emiatt nagyobb az esélye a sikeres
miitétre. Igen rossz prognézisra utal viszont a
Budd-Chiari-szindréma és a mair emlitett fels szeg-
mens érintettsége. M{itéti szempontbdl ez a lokalizacié
a legkedvezdtlenebb, de szerencsére a legritkdbb is (5).
A nem, a kor, a daganat mérete és a terjedés médja
(intra-, illetve extraluminalis) alig befolyésolja a prog-
nézist (2). A fokozat prognosztikai értéke is vitatott

(2). A kurativnak tartott mitét utdn is csak 50% az 6t-
éves tulélés. Ha nincs lehet8ség a teljes eltavolitisra, ak-
kor a talélés dramaian cs6kken. Irodalmi adatok szerint
ilyenkor mér a hiroméves talélés is kivételes (2, 5, 7).

A betegség differencidldiagnosztikdja nehézséget
okozhat, amig fény nem deriil a tiinetek hatterében
rejlé, érben névs tumorra. Az intra- és extralumina-
lisan is terjeszkedd primer vena cava inferior sarcoma
elkiilonitendd a retroperitonealis leiomyosarcomatol
(ilyenkor gondolni kell primer vénaeredetre is), az
endometrialis stromasarcomatdl, a sarcomatoid vese-
sejtes raktdl és az angiosarcomitdl (1, 2). A vénaba
terjedd leiomyomatosis sordn az uterus leiomyomdja
n&8 bele a vena cava inferiorba, akdr a jobb pitvarig is
terjedve (2). Ha a daganat intravascularisan helyezke-
dik el, akkor a képalkoté vizsgilatok segitenek a
malignus tumorthrombus és a benignus vena throm-
bosis elkiilonitésében. Ha az ultrahangvizsgilattal
(Doppler) az érben névd terime vascularisatiéja megdl-
lapithaté, az tumorthrombus mellett sz6l. A CT- és
MR-vizsgilat az intravascularis tumorszévet kont-
rasztanyag-halmozdsinak kimutatdsival segiti a diag-
nézist. Ezekkel, valamint a hisztol6giai és immunhisz-
tolégiai vizsgalatok segitségével a diagnézis pontosan
tisztizhato.

Betegiink panaszai hénapok 6ta fennalltak, a hattér-
ben 4ll6 elvaltozast a klinikai adatok alapjin diagnosz-
tizaltuk. Kezdetben érbe tort, extravasalis tumorra
gondoltunk, ami kovetkezményes kompresszié és
thrombosis Gtjan okozta volna a vénds keringési zavart.
A CT-vizsgélat alapjin meriilt fel, hogy az érben 1év§
eltérés nem thrombus, hanem tumor, mivel kontraszt-
anyag-halmozast mutatott. A diagnézis felallitasakor
miitétre nem keriilhetett sor a folyamat kiterjedtsége és
a beteg rossz éltalinos allapota miatt. Az érben noéve
daganat primer vascularis eredete csak a boncolds soran
deriilt ki

Osszefoglalva: Bemutatott esetiink kapcsin felhiv-
juk a figyelmet arra, hogy a vena cava inferior leio-
myosarcoméja lassan és alattomosan n&, a kortdrténet-
ben sokszor hénapokra visszamend&en csak jellegtelen
tiineteket taldlunk. Gyogyuldst csak a korai felismeré-
sét kovetd sikeres érsebészeti beavatkozds hozhat. A
diagnosztikai lehet8ségek adottak, csak idben kell
gondolni erre a ritka betegségre.
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