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A hasi és retroperitonealis (példaul vese, mdj) daganatokkal Osszefiiggd vénds invazid viszonylag gyakori. Az elsGdle-
ges vascularis (vénds) daganatok azonban ritkik, szokatlanok. A szerz8k egy 67 éves nébeteg esetét ismertetik, akit
rossz dltalanos dllapotban, icterusosan utaltak kérhdzba. Laboratériumi leletei méj- és veseelégtelenséget mutattak.
A hasi ultrahangvizsgilat egy nagy retroperitonealis terimét mutatott, lehetséges uterinalis eredettel. A hasi CT-vizs-
gilat is retroperitonealis folyamatot abrazolt, amely magaban foglalta a vena (v.) cava inferiort hastiregi vagy kisme-
dencei tumor egyértelmi jele nélkiil. A beteg rossz atalanos allapotara tekintettel mitétet nem végeztek, a beteg
néhdny napos dpolds sorin meghalt. A boncolds a v. cava inferior primer leiomyosarcomdjit igazolta. Szakirodalmi
adatok alapjin a v. cava inferior primer leiomyosarcomadja kifejezetten ritka. A v. cava inferior leiomyosarcoma kiilon-
boz§ tiineteket képes okozni, attdl figgben, hogy a véna melyik részét érinti a kérfolyamat. Sebészi beavatkozas a
betegség korai staidiumaban végezhetd el, rossz prognodzisa. A v. cava inferiort magaban foglal6, bizonytalan retro-
peritonealis daganatok esetén a radiol6gusnak gondolnia kell a vascularis eredetd daganat lehetGségére is.
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A case of primary leiomyosarcoma originating from the inferior vena cava

The venous invasion from intraabdominal and retroperitoeal tumors (eg., liver and kidney) is relatively frequent.
Primary vascular (venous) tumors are uncommon. The authors review the case of a 67-year-old woman, who was
admitted to the hospital in a poor general condition with jaundice. Laboratory findings indicated hepatic and renal
insufficiency. Abdominal ultrasound detected a large retroperitoneal mass which was suspected to be of uterine ori-
gin. Abdominal CT showed a retroperitoneal mass that invaded the inferior vena cava, but there was no sign of pri-
mary intraabdominal or pelvic tumor. Due to the poor general condition of the patient, surgery was not performed.
The patient died in some days after admission. Autopsy revealed a primary leiomyosarcoma of the inferior vena cava.
Based on the literature data, primary leiomyosarcoma of the inferior vena cava is extremely rare. Leiomyosarcoma of
the inferior vena cava can cause various symptoms, depending on the involved segment of the vein. Surgical interven-
tion can be performed in early stages of the disease. In uncertain retroperitoneal tumors involving the inferior vena
cava, radiologists should think of the possibility of tumor with vascular origin.
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Roviditések

CT (computed tomography) szimitdégépes tomogrifia;
ENCLCC (Fédération Nationale des Centres de Lutte
Contre le Cancer) Francia Nemzeti Rakellenes Kozpontok
Szovetsége; gamma-GT = gamma-glutamil-transzferaz; GIST
= (gastrointestinal stromal tumor) gastrointestinalis stromalis
tumor; GOT = glutamat-oxalacetat-aminotranszferaz (= ASAT);
GPT = glutamat-piruvat-aminotranszferdz (= ALAT); HPF =
(high-powered field) miti6zis index, a mitotikus sejtek szamat
adja meg 10 nagy nagyitdsa latétérre vonatkoztatva; LDH =
(lactate dehydrogenase) laktit-dehidrogendz; MRI = (magne-
tic resonance imaging) magnesesrezonancia-képalkotds; PET =
(positron-emission tomography) pozitronemisszidés tomogra-
fia; SMA = simaizomaktin; Trc = thrombocyta; UH = ultra-
hang

A retroperitonealis — pancreas- vagy veseeredetd — malig-
nus daganatok gyakoriak. A vese- vagy majdaganat be-
terjedhet a véndkba, a vena (v.) renalis, v. cava mésodla-
gos malignus érintettsége is viszonylag gyakori. Modern
radiologiai moédszerekkel (UH, CT, MRI) ezt matét
el6tti idGszakban fel lehet ismerni. Esetiinkben az icte-
rus, mdj- és vesefunkcids laboreltérések hatterében UH-,
CT-vizsgilat retroperitonealis, a v. cavat érint§ dagana-
tot mutatott ki. Mitétre a beteg rossz dltalinos dllapota
miatt nem keriilhetett sor, a sectio a v. cava inferior leio-
myosarcomajat igazolta.

Esetismertetés

Egy 67 éves nébeteget utalt csaladi orvosa elesett alla-
potban icterus miatt a helyi kérhaz belgyogydszati am-
bulancidjara stirgGsséggel. Fizikalis vizsgalat, laboratori-
umi és radiologiai vizsgalat és néhany konzilium tortént.
A fizikilis vizsgalat sordn tapasztalt eltérések: icterusos
bér, kozepes fokir labszarodéma; a jobb oldalon basali-
san tompulat volt kopogtathat6. A has puha volt, beta-
pinthat6, a mdj 1 harantujjal nagyobb. Laboratériumi
vizsgalatai kozil kiemelend6 a magas bilirubinszint
(65,8 ntM /1), az ASAT (GOT) és ALAT (GPT) 3000
U/1 telett, a gamma-GT 167 U/l, az LDH csaknem
3700 U/1 volt; karbamid: 26,5 mM /1, kreatinin: 215
eM/1, ammoénia: 110 nM/1; a C-reaktiv protein szintén
magas volt, 60 mg/1.

Epelefolyasi akadaly, cholecystitis, pancreatitis iranydi-
agnozissal kiilldték hasi ultrahangvizsgalatra, melynek so-
ran a hasban szabad folyadék abrazolédott a Iép és a mij
koriil és a kismedencében. A maj nagyobb volt, inhomo-
gén. Az uterus kifejezetten inhomogén volt, az endo-
metrium echéduis. A retroperitoneum jobb oldaldn nagy,
8 x 9 cm atmérdjd, 14-15 cm hossza inhomogén, eché-
szegény terime volt lathatd, amely éles széld volt. Az
UH-kép alapjin endometrium-térfoglalé folyamat volt
valoszintsithet§ retroperitonealis daganattal. N6&gy6-
gyaszati konzilium sorin kdzepesen nagy méhet taléltak,
szivargé uterinalis vérzéssel.
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Tiineti kezelés zajlott a megfigyelési idGszakban
(gliikkéz, Ringer-laktat, furoszemid, fitomenadion/
K-vitamin). A kezelés hatasara a zavartsiag csokkent. To-
vabbi ellatas, vizsgalatok miatt keriilt a beteg a szerzék
intézetébe.

Athelyezést kévetSen az el6z8 napi fizikalis vizsgilat-
tal megegyez&t talaltunk. Aluszékony volt, ébreszthetd.
A beteget gasztroenterologiai osztalyra vették fel. Itt
folytatédtak a laboratériumi vizsgalatok, beleértve a to-
xikologiai és virusszerologiai vizsgilatokat is. Centralis
vénas katéter behelyezése tortént. Mellkasi rontgenvizs-
galat és hasi, kismedencei CT-vizsgalat tortént.

A laboratériumi paraméterek valtozatlanul kérosak
voltak, a bilirubin, a GOT, a GPT magas értéket muta-
tott, a transzaminazok az el6z4 vizsgilat 6ta tovabb no-
vekedtek. Ezek szdmszerd értékei: 70,7 mmol/1, 6251
és 3942. CRP: 49,68, fehérvérsejt: 22,88 G/1. Kreati-
nin: 196 mmol/l. A vérlemezkeszam alacsony volt, 65
G/1

A mellkasi rontgenvizsgilat csekély mennyiségd jobb
oldali melldiri folyadékot, a jobb oldalon a sziv-rekesz
szogletben beszlir6dést, kis vérkori pangast igazolt. Me-
tasztazis nem 4dbrazolodott.

Tobbtizist mellkasi és hasi CT-vizsgélat tortént (So-
matom Definiton berendezéssel; Siemens, Miinchen,
Németorszig), nativ és posztkontrasztos mérésekkel.
Mindkét oldalon dorsalisan kevés, sarld alakt folyadék
volt, amely a carina szintjében jobb oldalon 20 mm, bal
oldalon 10 mm vastag volt. Az als6 lebenyekben a folya-
dék el6tt atelectasia abrazolddott.

A mijj szabdlyos méreti, homogén volt, kornyeze-
tében kevés, 1 cm-nél kevesebb folyadék latszott. A 1ép
normalis méretd volt, kornyezetében 4-8 mm folyadék-
kal. A v. cava inferior sziv alatti részében a lumenben
kontrasztanyag abrazolodott, a kontrasztanyaggal kitol-
tott érlumen mérete distalisan fokozatosan csokkent,
majd eltint. A mdjvénakban érdemi kontrasztanyag-hal-
mozas nem latszott. A v. cava inferior intrahepaticus sza-
kasza tag, 4,5 x 6 cm, inhomogén volt. A mellékvesék és
a vesék épek voltak, vesedaganat nem volt felismerhetd.
A pancreas mogott a v. cava inferior régidjaban az axialis
sikban mérve 7,5 x 8,5 cm-es, éles szEl4 terime volt lat-
hat6, amely ventral felé diszlokalta a pancreast. A v. por-
tac hepatis is ivben diszlokalt volt. A v. cava inferior
lumenét minimdlis kontrasztanyag-halmozast mutaté
terime toltotte ki. A pancreas ép volt, ductustigulat nem
mutatkozott. Az aortabifurcatio szintje felett kb. 4 cm-
rel a v. cava inferior 18 mm atmérdjd, szabalyos kont-
rasztanyag-halmozdst mutatott. E véna mellett tig kolla-
teralis abrazolédott. A v. cava inferior régidbeli terime
craniocaudalis kiterjedése kb. 16-17 c¢m volt.

Az uterus anteflektalt helyzet(, inhomogén szerkeze-
tl volt. Mellette mindkét oldalon folyadék latszott. Vé-
lemény: nagy kiterjedésti retroperitonealis, a v. cavibol
kiindul6 vagy azt magaban foglalé térfoglalé folyamat.
Ennek eredete lehet a v. cava fala, kisebb val6szintiséggel
a pancreas vagy retroperitoneum szovete (1-4 dbra).
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1. 4bra CT-felvétel a mellkas-has dtmenetében. A felvételen a maj (L)
felss része és az aorta (A) dtmetszete lathaté. Pleuralis folyadék
(F) van a dorsalis sinusokban. A vena cava inferior (*) eliils§
része nem halmozza a kontrasztanyagot, azonban dorsalisan sar-

16 alakd, kontrasztanyagot j6l halmozé részlet latszik
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Ez a kép ugyanabban a magassagban késziilt, mint az el6z6, 2 /a
abra, csak mds id6zitésben, vénds fizisban

Hasi CT felvétele a truncus cocliacus eredésének szintjében; ar-
térids fizisa kép. Térfoglal6 folyamat (M) lithaté a jobb vese
(K) el6tt a retroperitonealis térben, a vena cava inferior virhaté
helyén. Az artérids fizisa leképezésre tekintettel, a hasi aorta (A)
magas kontrasztanyag-tartalma

A fenti leletet ad6 vizsgalatot kovetSen sebészeti kon-
zilium tortént; a CT-vizsgilat ismeretében inoperabilis-
nek tartottak a hasi folyamatot. Az alvaddsi paraméterek-
re tekintettel, perkutin biopszia nem jott szoba.

Id6kozben sikeriilt telefonon elérni a csalidot, hozza-
tartozokat, akik elmondtak: 20 éve ismert a beteg hiper-
tenzidja. Egyéb testi betegsége nem volt. Elmondasuk
szerint pszichidtriai ok miatt a beteget leszazalékoltak,
pontos okot nem ismertek. Korabban tobbszor emlitett
hasi, héti fijdalmat.

A toxikolégiai vizsgilat kis mennyiségl tramadolt,
metamizolt, metabolitokat igazolt a vizeletbdl, illetve
alacsony szérumacetaminofent (mindet a terdpids meny-
nyiségen beliil).

A tovibbiakban a beteget tiinetileg kezelték (best sup-
portive care). Korhazi felvétele 3. napjan, hajnalban a be-
teg meghalt. A haldl okdnak, a retroperitonealis térfog-

3. dbra Vénis fazisa axidlis sika hasi CT-felvétel a maj als6 p6lusdnak (*)

magassigdban. A vesék kozéps6-alsé harmada a kép alsé részén
abrazolédik. Nagy kiterjedésd, kissé heterogén, nem kifejezett
kontrasztanyag-halmozast szabdlytalan dtmetszet( terime (M) a
retroperitoneum hdts6 részében

lal6 folyamat természetének megallapitasa érdekében
sectiéra kertilt sor.

Patolégiai vizsgalat: a v. cava inferiorban a v. hepaticik
betorkollasitdl kb. 10-12 cm-es szakaszon egy sziirkés-
fehér szinli, kozepesen tomott tapintatd tumor van,
amely az ér lumenét teljes mértékben kitolti. A v. cava
inferiorb6l annak dgrendszerén keresztiil a daganat ol-
dalra is terjed a mesenteriumgyok irdnyaba. A maj kb.
1600 gramm tomegd, zoldes alapténust, a metszlapo-
kon élénk szerecsendiérajzolatot, illetve centralis hae-
morrhagids necrosis rajzat mutatja. A pancreas mirigyes
szerkezetli, megtartott morfolégidja, a tumortél 2-3
harantujjnyira helyezkedik el a fej. A v. cava inferior ligy-
rész-daganatinak szovettani vizsgilata leiomyosarcomat
igazolt. Az orsosejtes fenotipustt daganat élénk, diffaz
simaizomaktin-, dezmin- és h-kaldezmon-reakciét adott
a sejtek citoplazmdjiban. A mitotikus aktivitas alacsony
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4. ibra

Coronalis hasi CT-felvétel; vénds fazist. Térfoglalé folyamat
(M) lathat6 lényegében a rekesztdl a vena cava inferior als6 sza-
kasza, a vena iliaca communisok (V) 6sszedmlése kozott. A hasi
aorta (A) dbrdzolddott alsé szakasza kontrasztanyaggal kitol-
tott, mint ahogy a vena iliaca communisok is. Mivel a vena cava
inferior kiszélesedett, a vena iliacik 6sszedmlése magasabban
van, mint az aortabifurkdcié. A kismedence jobb oldalin kevés
folyadék (F) van (L = maj)

volt (1/10 HPF), nekrézis gyakorlatilag nem volt, a tu-
mor a FNCLCC szerint G I-es volt (a lagyrész-sarcomak
osztilyozasara hasznalatos rendszer alapjan, melyet a Fé-
dération Nationale des Centres de Lutte Contre le Can-
cer dolgozott ki) (5. és 6. dbra).

A haldl hatterében vese- és mijelégtelenség, szivelég-
telenség dllt.

Diagnozis: leiomyosarcoma venae cavae inferioris; ic-
terus hepatis; haemorrhagica centralis hepatis; infiltratio
adiposa myocardii; degeneratio adiposa diffusa myocar-
dii.

Megbeszélés

A vascularis eredetd primer malignus daganatok ritkak.
Az erek faldban 1év6 simaizomsejtekbdl leiomyosarcoma
alakulhat ki. A leggyakrabban a v. cava inferiorbdl indul
ki. Napjainkban néhdny szdz esetet publikdltak. Ez a kor-
kép rendszerint a 60 év feletti nSk betegsége [1-5]. A v.

ESETISMERTETES

Leiomyosarcoma mikroszk6pos képe (hematoxilin-eozin festés,
nagy nagyitds). A faszcikuldlt elrendezést mutaté daganatsejtek
jellegzetes lekerekitett vég, szivar alakti magokkal, eosinophil
plazmaval rendelkeznek, amelynek filamentosus struktardja is
megfigyelhetd

6. dbra

Leiomyosarcoma (simaizomaktin [SMA] immunhisztokémiai
reakcid, kis nagyitas). Diffaz, erés cytoplasmalis immunreakcid
a daganatsejtekben. A metszet jobb szélén a vena cava inferior
falrészletének rendezett simaizom-dllomdnya abrazolodik

cava inferior leiomyosarcoma esetét tobb szerzé szerint
Perlirta le el@szor 1871-ben [1-3, 6].

A tiinetek aspecifikusak, és attol fiiggenek, hogy a da-
ganat a v. cava inferior melyik szakaszat érinti. Ez az ér
hirom szakaszra oszthaté: a) fels§ szegmentum: rekesz-
kupola és a v. hepaticdk kozotti rész; b) kozépsé szeg-
mentum: a v. hepaticak és a v. renalisok kozotti szakasz;
¢) alsé szegmentum: a v. renalisok szintje alatti szakasz.
A daganat novekedhet intra-, extraluminalisan, mindkét
irAnyban; az intramuralis névekedés extrém ritka [1, 3,
5-11]. E betegség patogenezisének és természetének
vizsgilatira nemzetkozi regisztert alapitottak, melyet
Mingoli és mtsaivezettek be 1992-ben (The Internation-
al Registry of Inferior Vena Cava Leiomyosarcoma) [5].
1996-ban 218 beteget tartottak nyilvin [5], 2010-ben
korilbeliil 400-at [12].

Amennyiben a véna fels6 szakasza érintett, akkor
Budd-Chiari-szindrémanak megtelel6 klinikai kép alakul
ki, majfunkcids zavar, mdjelégtelenség. Hasi fijdalom,
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hényinger, ascites, icterus fejlédik ki. A kozépsS szakasz
érintettsége esetén felhasi fajjdalom alakul ki, amely epe-
betegség benyomasat keltheti, illetve vesebetegség klini-
kuma jelenhet meg. Nagy hasi daganat okozhat haiti vagy
radicularis fijdalmat. Az alsé szakasz izoldlt érintettsége
alsé6 végtagi duzzanatot okoz [1, 3, 5-8, 13]. A bemuta-
tott beteg kora és neme tipusos. Koérhdzba keriilésekor
méj- és vesefunkcids eltéréseket lehetett kimutatni, a
mijelégtelenség tiinetei. A kiterjedt, hosszi szakasza
vénaelzarédas ellenére als6é végtagi duzzanat nem volt
megfigyelhetd, feltehetSen a viszonylag lassa progresz-
szi6 miatt volt id6 kollateralisok kialakuldsara.

A vénafalbél kiindulé tumor patolégiailag lassan nova,
alacsony malignitdst, azaz low grade malignus daganat.
Rendszerint csak késén okoz attéteket. Amennyiben me-
tasztazis alakul ki, annak tipusos helyei: tid6, mdj, nyi-
rokcsomo, ritkan mellékvese, csont, vese, pancreas, pleu-
ra [2, 3, 6, 8, 10, 14, 15]. A leiomyosarcoma tipusos
szovettani jellemzdi: Orvényl§ kotegekbe rendez6dé,
orso alaktl daganatsejtek, elongalt vagy tompa végii nuc-
leusszal [10].

Ez a daganat simaizom-eredet(; a fenotipusos jegyek
mellett a simaizommarkerek alapjan diagnosztizalhato,
melyek a simaizomaktin (SMA), a dezmin és a h-kaldez-
mon. Ezek a markerek az esetek tobb mint 70%-aban
pozitivak. Az elébbi kett nem teljesen specifikus a sima-
izomra, de a h-kaldezmonnal kombinalva, illetve a sz6-
vettani jellegzetességekkel egyiitt a leiomyosarcoma biz-
tonsaggal diagnosztizalhat6 [16, 17].

A diagnézist ma UH, color-Doppler-UH és CT bizto-
sija [1, 3, 6, 16], melyeket kiegészithet az MRI, MR-
angiografia [2, 9, 10, 13, 16, 18, 19]. A koriabban hasz-
nalt klasszikus radiolégiai moédszereknek (kivalasztisos
urografia, bariumos gyomor-bél rendszeri vizsgilatok,
katéteres angiografia [3, 4, 10]) napjainkban mar nincs
szereplik. Ezek mellett egyes szerz6k a vénds kollaterali-
sok kimutatasira kavografiat végeztek [8]. A tumor no-
vekedésével a véna dtmérdje nd. A véna lumenében 1év6
daganatszovet heterogén, és rendszerint intenziv kont-
rasztanyag-halmozist mutat, ami megkiilonbozteti a
thrombustdl, esetenként azonban a daganat nem vagy
alig veszi fel a kontrasztanyagot [6, 18]. Sajat betegiink
esetén a tumor kontrasztanyagot alig halmozott, ez eltér
az irodalomban leirt megszokott radioldgiai megjelenés-
t6l. A PET/CT segithet az intraluminalis tumor és a
thrombus elkiilonitésében [20].

A retroperitonealis térfoglal6 folyamatok esetén az el-
kiilonité diagnosztikiban az alabbi kérképek jonnek sz6-
ba a kozleményben szerepl6 mellett: nyirokcsomo-ere-
detii daganatok (malignus lymphoma, nyirokcsomé-me-
tasztazis); lagyrész-sarcomak (liposarcoma); neurogén
daganatok (neurofibroma, schwannoma, ganglioneuro-
ma, paraganglioma); csirasejtes tumorok (teratoma); ret-
roperitonealis szervekb@l szdrmazé daganatok (vese,
mellékvese). Széba jonnek még nem daganatos kérképek
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is, mint példaul haematoma, retroperitonealis fibrosis,
Castleman-betegség [16]. A felsoroltakon kiviil a retro-
peritonealis térfogalé folyamat hédtterében még gastro-
intestinalis stromalis tumor (GIST) is allhat.

A prognézis kedvezétlen. Csak a resectio kecsegtethet
sikerrel, amelyet nem lehet mindig elvégezni a kornyezé
szovetek érintettsége miatt. Az Otéves talélés elérheti ra-
dikalis mdtét esetén a 38—-56%-ot a tumor kiindulasi he-
lyétdl fiiggben. Az egyéb kezelések — kemoterdpia, radio-
terdpia, radiokemoterdpia — hatdsa kétséges, a kevés
betegre tekintettel nincsenek nemzetkozileg elfogadott
protokollok [1, 3, 5-8, 14]. Egyes szerz6k szerint a ra-
dikdlis mitét adjuvans multimodailis terapiaval kombi-
nalva 62%-os éves tilélést eredményezhet [9]. A resectio
melletti lehetéségek a ligatio, a primer rekonstrukcid
vagy a graftbetiltetés [5, 9, 11]. Mingoli adatai szerint a
legrosszabb talélési esélyek a v. cava inferior alsé szeg-
mentumabdl kiindulé daganatok esetén allnak fenn [5].
Egyes szerz6k vitatjak a vénarekonstrukcié szerepét [2],
mis szerzOk ajanljak, fontosnak tartjak [8, 9]. A szakiro-
dalomban ismert egy hazai eset, amikor m{tétet kovets-
en 8 évvel recidiva alakult ki; ismételt miitéttel a recidiva
is eltavolithaté volt [7]. A betegek szdma alacsony, ezért
prospektiv randomizalt tanulmanyok nem allnak rendel-
kezésre a kezelésre vonatkozédan [2]. Hines és misai 14
beteg sebészi kezelésével szerzett tapasztalatait ismerte-
tik [19].

Kovetkeztetés

Az esetet ritka el6forduldsa miatt tartottuk érdemesnek
kozolni. A vénafalbdl kiindulé primer leiomyosarcoma
lehangolé prognézissal rendelkezik. Esetiinkben megfe-
lel6 modszerrel, hasi CT-vel a kérképet diagnosztizalni
lehetett. Tekintettel arra, hogy az ismertetett beteg igen
késén kertilt orvoshoz panaszaival, m@tét mir nem jott
szOba, a végleges, szovettani diagnozist a sectio és nem a
mtét el6tti perkutin biopszia vagy a mitéti anyag szo-
vettani feldolgozdsa adta meg. Bizonytalan retroperito-
nealis daganat esetén gondolni kell a vascularis eredetd
tumor lehet8ségére.

Anyagi tamogatis: A szerz6k anyagi timogatisban nem
részesiiltek.

Szerzdi munkamegosztis: W. Cs.: Irodalomkutatis, az is-
mertetett radioldgiai vizsgalat leletezése, a kézirat meg-
szovegezése és ellenbrzése, az dbrik készitése. V. E.,
O. G.: A kézirat ellen6rzése. Sz. I.: Klinikai adatok szol-
galtatasa, a kézirat ellenérzése. T. T.: A patoldgiai és sz6-
vettani vizsgilat elvégzése, a patologiai adatok szolgélta-
tisa. A cikk végleges valtozatat valamennyi szerzd
elolvasta és jovahagyta.

Erdekeltségek: A szerz6knek nincsenek érdekeltségeik.
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