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Jobb pitvari tumor formajaban jelentkezé
intravascularis leiomyomatosis

Magyar Eva, Salamon Ferenc, Tomcsanyi Istvan
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BEVEZETES — Az intravenosus leiomyomatosis
kilonleges megjelenésd, ritka tumor, amely a
myomas uterusbdl indul ki, beterjed a véndkba
és intraluminalisan névekedve a vena cava infe-
rioron kersztil a szivbe juthat. Az intracardialis
tumor sulyos cardiovascularis tiineteket okoz és
fatalis kimeneteld lehet.

ESETISMERTETES — A 45 éves nébeteg panaszai
rendszeresen porszivézas soran jelentkeztek
(tartésan elGrehajtott felsStest): mellkasi szorité
érzés, szédilés, rovid eszméletvesztések forma-
jdban. Képalkot6 eljardsokkal a vena cava
inferior lumenét kitoltd, a sziv jobb pitvardba is
beterjedd, a pitvar és kamra kozott ingamozgdst
végzd képletet lehetett igazolni. A szivben lévé
tumort és annak a véndkat kitolt6 nyulvényait
extracorporalis keringésben végzett mdtét sordn
eltavolitottak. Bar a kérszovettani vizsgalat intra-
venosus leiomyomatosist igazolt, a beteg megta-
gadta a myomads uterus eltavolitasat. Hat évvel a
mdtét utdn panaszmentes.

KOVETKEZTETES — Bizonytalan szivpanaszok
esetében gondolni kell intravenosus leiomyoma-
tosis lehetGségére is. A diagndzis biztonsdggal
feldllithaté echokardiografia, MR-, illetve CT-
vizsgélat segitségével. Amennyiben a koérfolya-
mat igazolast nyer, feltétlentl indokolt az elval-
tozas sebészi eltdvolitdsa.

leiomyoma,
intravenosus leiomyomatosis,
jobb pitvarba terjedé kismedencei tumor

INTRAVASCULAR LEIOMYOMATOSIS
PRESENTING AS A RIGHT ATRIAL MASS

INTRODUCTION - Intravenous leiomyoma is a
peculiar, rare tumour that originates from the
myomatous uterus, grows into the lumina of
veins and, through the inferior vena cava, may
extend to the right heart cavity. The intracardial
tumour causes severe cardiovascular symptoms
and may be fatal.

CASE REPORT - The symptoms of the 45-year-
old woman consisted of chest discomfort,
dizziness, and short periods of unconsciousness,
which occurred during vacuum-cleaning when
she bent forward. Imaging showed a growth that
filled the lumen of the vena cava and extended
to the right atrium, swinging between the atrium
and ventricle. The patient underwent surgery
with cardiopulmonary bypass and the intracar-
dial tumour was removed together with its
extensions filling the veins. The histological
examination verified intravenous leiomyoma-
tosis. Although the patient refused the recom-
mended hysterectomy, she is well after six years
the operation.

CONCLUSION - In cases of unspecific cardiac
symptoms, the possibility of intravenous leio-
myomatosis should be considered. The diag-
nosis can be set up by echocardiography, MR or
CT scan. If the diagnosis is confirmed, the
tumour should be surgically removed.

fibroid leiomyoma,
intravenous leiomyomatosis,
extension of pelvic tumour into the right atrium
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z intravenosus leiomyomatosis igen ritka sima-
izom-eredetli kismedencei tumor, amely az
esetek tobbségében az uterus lelomyomajibol

ered. A daganat direkt dton bekeriilhet a pelvis vénai-
ba, és jellegzetes, kesztyliujjszerlien névekedd, nodu-
laris megjelenésti novedékeket képez, amelyek intra-
luminalisan elérhetik a vena cava inferiort vagy akir a
sziv jobb pitvarit is. A véndkban tovaterjed§ daganat
kiindulhat magébél a véna falibél is, ez els@sorban a
bér és a retroperitoneum véndiban fordul el8 (7). Az
intravenosus leilomyomatosis tébbnyire tiinetmentes,
vagy csupdn bizonytalan hasi panaszokat okoz mindad-
dig, amig be nem jut a vena cava inferiorba, esetleg az
abbdl eredd véndkba, illetve el nem éri a jobb pitvart,
amikor is jobbsziviél-elégtelenség vagy syncope lép fel
(2). Mitéti beavatkozis nélkiil a beteg meghalhat. A
vena cava inferior lumenét kitolt§ tumormassza viligo-
san kovethetd képalkoté eljarisokkal — kétdimenzids
echokardiografia, MRI, CT - egészen a kismedencei
véniktdl (3). Kizarélag a daganat komplett eltavolitdsa
eredményez gy6gyulast, bar recidiva ilyen esetekben is
eléfordul (1, 4, 5). A mitétet tobbnyire két tilésben
végzik: el8szor a szivben 1évE, valamint az intracavalis
tumort szanaljik, masodik ilésben pedig hysterecto-
midt és kétoldali oophorectomidt végeznek (6-8).
2006 majusdig minddssze 100 olyan intravenosus
letomyomatosisos esetet kézoltek, amelyben a tumor a
szivbe terjedt (7). Hazai kozleményt nem taldltunk.

Esetismertetés

A 45 éves ndbeteg panaszai — mellkasi szorité érzés,
jellemz8en porszivozas kozben (tartésan el8rehajtott
felsStest) jelentkezd szédiilés és rovid eszméletveszté-
sek — korhazba keriilése elStt hirom hénappal kez-
dédtek. A fizikélis és laboratériumi vizsgalatok nem
mutattak kéros eltérést. Képalkoté eljarasokkal (CT,

1. ABRA|

Preoperativ CT-felvétel. A vena cava inferior lumenét
kit6lts tumortomeg lithaté (nyil)
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2. ABRA

A vena cava inferiorbdl eldvolitotr daganat makrosz-
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_ 3. ABRA]

A hialinos alapdllomdnyban vdltozatos tdgassdgi és
falvastagsdgii erek tomege lithatd. Hematoxilin-eozin
festés, 100-szoros nagyitds

MRI, transthoracalis és transoesophagealis echokar-
diogrétia, valamint hasi és kismedencei ultrahangvizs-
gilat) a vena cava inferior lumenét kitslt8, a vena iliaca
communis oszlasin is tdlterjedd, a sziv jobb pitvaraba
nyald, ott a pitvar és kamra kézott ingamozgést végzs
képlet abrizolédott, amelyet thrombusnak vélemé-
nyeztek (1. dbra). A fenti vizsgilati eredmények alap-
jan thrombolyticus terdpidt kezdtek, amelynek ered-
ménytelensége miatt sebészi beavatkozésra kerilt sor.
A sziv medidn sternotomidbol tértént feltirdsa utdn az
aorta ascendens és a vena cava superior kaniilalasat
kévet8en extracorporalis keringést inditottak. A jobb
pitvar megnyitdsakor deriilt ki, hogy az erekbél a szfv-
be terjedd noévedék tumorszovetnek felel meg. A pit-
varban elhelyezkeds, kifejezetten kemény tapintatt
terime nagysiga 5X4X4 cm, négy-6t, egyenként 5-10
mm vastagsagl ,,1dba” a vena cava inferiorban folytato-
dik, amelynek eltdvolitisa nehéz volt, csak megfelels
erdvel sikeriilt az ereket dntvényszertien kitolts idegen
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4. ABRA

Az erek faldnak vastagsdgir a benniik proliferdld sima-
izomrostok témege hatdrozza meg. Simaizomaktin-
reakcid, 80-szoros nagyitds

5. ABRA]

a) A véndt kitolts tumor széle lathatd, amelyben cso-
portokba rendezett simaizomkdtegek vannak (nyil). b)
Immunreakcié igazolja, hogy wvaléban simaizomrdl
van sz6. Hematoxilin-eozin festés és simaizomaktin-
reakcié, 120-szoros nagyitds

szdvetet ,kihtzni”. Ez utdn szabad dramlds mutatko-
zott a vena cava inferiorban.

Az igy eltdvolitott daganatszdvetbs! vett minta int-
raoperativ fagyasztisit kovet8en elvégzett szdvettani
vizsgalat alapjan benignus, érdus kot8szoveti tumort
diagnosztizéltak.

A mftét preparitum a patoldgiai osztalyra keriilt,
tovabbi feldolgozasra.

Az 3sszmennyiségében kis almanyi, rugalmasan t6-
mott tapintatd, sziirkésfehér, sima felszint daganatts-
meg tobb, 30-35 cm hosszisigt, 3-10 mm 4tmérdjd,
megjelenésében  spagettire emlékeztets, ujjszeri
nytlvanybdl allt (2. dbra). A metszéslapok lobulaltak,
sziirkésfehérek voltak és kotegezett rajzolatot mutat-
tak.

A bedgyazott metszetekben nodularis szerkezet,
kiterjedt hialinos dtalakuldst mutaté, igen sok eret tar-
talmazé tumor latszott, amely hialinizélt angiofibro-
méra emlékeztetett (3. dbra). A véndk ontvényének
megfeleld alakt tumor harintmetszeteiben a széli ré-
szeken kisebb-nagyobb rostnyaldbokat taldltunk, ame-

lyek szokvinyos simaizomsejtekbdl alltak, sem poli-
morfidt, sem atipidt, sem 0szt6dé sejteket nem észlel-
tiink. Az immunhisztokémiai és elektronmikroszko-
pos vizsgilatok egyarant simaizom-eredetet igazoltak.
Specifikus, 8sztrogénreceptorra pozitiv reakeiét is ki
tudtunk mutatni. A tumor tdmeges hialinos alloma-
nyaban [év3 erek tdbbnyire csoportokba rendezddtek,
egy résziik fala rendkiviili mértékben megvastagodott,
a muscularis réteg kiszélesedett, az érlumen gyakran
teljesen elzarédott (4., 5. dbra).

Szdvettani diagnézis: a vena cava inferiorba és a jobb
sziviélbe is beterjedd intravenosus leiomyomatosis.

A biztos szdvettani diagnézis ismeretében négyéd-
gyaszati vizsgalatot kértiink, amelynek sordn a bima-
nudlis és az intravaginalis ultrahangvizsgilattal megna-
gyobbodott gébos uterus igazolédott. A n8gydgydsz
miitétet javasolt, amelybe a beteg nem egyezett bele,
igy az els8 operdciét kovetd eseménytelen posztope-
rativ 1d8szak utdn gydgyultan otthondba tavozott. Hat
évvel a sikeres szivm{tétet kovetSen telefonon megke-
restiik a beteget, aki beszamolt réla, hogy panaszmen-
tes, munkaképes, és lakhelyén évenként jir kontroll-
vizsgélatra.

Megbeszélés

Igen ritka a vena caviba t6ré és esetenként a jobb
sziviélbe terjed8 abdominalis eredeti tumor. Ismerete-
ink, illetve az irodalmi adatok szerint leggyakoribb a
veserak intravascularis terjedése (9, 10), ezt koveti az
uterusbél kiindulé leiomyoma és Gjabb adatok szerint
az uterusbol eredd leiomyosarcoma (71). Az uterusban
feltételezhet8en a leiomyoma a leggyakoribb benignus
mesenchymalis tumor, a lelomyosarcoma a sokkal rit-
kébban eléfordulé malignus varidns, és a kettd kozé
helyezhetd a metasztatizal6 benignus leiomyoma, vala-
mint az intravenosus leilomyomatosis (12, 13). Intra-
venosus lelomyomatosis a k6z6lt esetek alapjan a 45.
életév koriil jelentkezik, 40 éves kor alatt csak elvétve
fordul el, és az intravascularisan terjedd névedék a be-
tegek mintegy 10%-dban éri el a szivet (14). Az esetek
90%-4ban olyan n8krél van sz6, akik sziiltek, 10%-uk
anamnézisében hysterectomia szerepel (15). A tiinetek
az erekbe valo terjedés mértékétdl fiigg&en valtoznak.
Eléfordul, hogy a betegség tiinetmentes és csupan
akcidentélis lelet, esetleg csak boncolds sordn deriil ki.
Ha a n&gydgydszati panaszok domindlnak — megna-
gyobbodott, gdbds uterus, vaginalis vérzés stb. —, ak-
kor a tovabbi panaszok a hysterectomia utan jelentkez-
hetnek, attdl fiigg8en, hogy az intravenosusan terjedd
daganat melyik szerv véndjit érinti, és ennek meg-
felelsen melyik szerv vagy végtag vénds keringésének a
zavarit okozza. Viszonylag gyakoriak a bizonytalan ha-
si panaszok, amelyeket tévesen epeeredetlinek diag-
nosztizalnak, anndl is inkdbb, mert sirgasig is eléfor-
dulhat (16). A szivpanaszokat az befolyasolja, hogy a
tumor a cava inferiorbdl a jobb szivfélbe jutva milyen
fokt obstrukciét okoz. Gyakori panasz a progressziv
nehézlégzés, orthopnoe, paroxysmalis éjszakai dysp-
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noe és palpitici6érzés. Szédiilés, syncope, congestiv
szivelégtelenség annak minden klinikai jelével, arrhyth-
midk és pulmonalis embolia egyarint jelentkezhet. A
tovibb novekedd intracardialis tumor a tricuspidalis
szdjadék teljes elzdrédasa miatt hirtelen haldlt okozhat
(16). Esetiinkben a beteg panaszai jellemz8en porszi-
vozas kozben jelentkeztek. A jellegzetes tiineteket
nyilvanval6an a t6rzs el8rehajlasa okozta, amely 4ltal az
ingaszer(ien elmozdul6 intracardialis névedék helyzete
megvéltozott, azaz részlegesen elzdrta a tricuspidalis
szdjadékot.

A korrekt diagnézis felllitisaban a modern képalko-
t6 eljardsoknak van igen fontos szerepe, az MRI adja a
legpontosabb informiciét. Kocaoglu és munkatdrsai
hangstlyozzik, hogy ha leiomyomds vagy emiatt hyst-
erectomidn 4tesett n8knél a jobb pitvarban névedék je-
lentkezik, akkor feltétlentil MR-vizsgalatot kell végez-
ni, amellyel az intravenosus leiomyomatosis diagnézisa
biztonsiggal feldllithaté (17). Ez esetben feltétleniil in-
dokolt a radikalis sebészi beavatkozas, ezt kdvet8en pe-
dig a folyamatos kontrollvizsgilat, ugyanis a tumor
évek mulva is recidivalhat (18).
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HUGYSAVANYAGCSERE ES A CARDIOVASCULARIS BETEGSEGEK

Id6pont: 2007. oktdber 19. (péntek 13.00-16.00).

Helyszin: Tulip Inn Budapest Millennium, 1089 Budapest, Ull&i at 94-98.

Program: A huagysavanyagcsere fiziolégids vonatkozdsai; Kéros hagysavanyagesere; Emelkedett
szérumhugysav-szint és hypertonia; A htigysavszintcsdkkentés lehet8ségei; Hagysavanyagcsere és
vesebetegségek; Az emelkedett szérumhigysavszint kezelése vesebetegségekben; A magas
szérumhugysavszint mint cardiovascularis rizikéfaktor; A szérumhtgysavszint sztirése a hiziorvo-

A tudoményos program akkreditaldsa folyamatban van.
A programon val6 részvétel téritésmentes, de a jelentkezés kotelezd!

Kérjiik, a jelentkezési lapot nyomtatott bettikkel, pontosan kitéltve a szervezéiroda cimére kiildjék
vissza: MOTESZ Kongresszusi és Utazasi Iroda; 1443 Budapest, Pf. 145. Fax: (1) 383-7918.

A jelentkezési lap letdlthetd a Motesz honlapjarol.
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