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Abstract

Intravenous Leiomyomatosis: To Assess the Management Protocol under Guide of a

Case Report

Intravenous leiomyomatosis is a rare benign tumor, characterized smooth muscle cell proliferation into the veins outside of

leimyoma. Usually, this condition is grossly determined as wormlike plags within the blood vessels. The treatment and ma-

nagement of this conditions require special care. This case is reported, because the probability of recurrence of this neoplasm.
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Ozet

Intravendz leiomyomatozis nadir bir benign tiimér olup, leiomyomun disindaki alanlarda intravaskiiler benign diiz kas pro-
life-rasyonu ile karakterizedir. Bu durum ¢ogu kez gross olarak damarlar i¢inde solucanvari tikaglar olarak izlenebilir.
Tekrarlama olasiligindan dolay1 tedavi ve izlemeyi 6zellik gerektiren bu patolojiyi tekrar gozden gegirmek igin bu olgu sunul-

mustur.

Anahtar sozciikler: intravendz leiomyomatozis, leiomyom, prognoz, izlem

Giris

Intravenoz leiomyomatozis venlerin icine geligen diiz kas
hiicrelerinin benign bir tiimériidiir. Genellikle uretustan
kaynaklanir ve pelvik venlere ve inferior vena cava’ya
dogru biiyiir. Seyrek olarak da kalbin sag bolmelerine
ulasir (1). Histopatolojik olarak myometriuma sinirl int-
ravendz leiomyomatozis tanist alan bir olgumuz literatiir
bilgisi 151g1nda tartisilmustir.

Olgu

Iki y1ldir menometroraji tarzinda Adet diizensizligi olan 35
yasinda, evli, gravida 4, parite 2, abortusu 2 olan hasta, ar-
tik kanamalarinin uygulanan tedavilere yanit vermedigini
belirtince klinigimize yatirildi (H.T., Prot:14371/1096).
Hastanin uterusu 14 haftalik cesamette, vajinal ultraso-
nografide 136x92 mm boyutlarinda, arka yiizde 66x70
mm ve isthmik bolgede 57x55 mm’lik mikst ekolu myom
niiveleri izlendi. Operasyon planlandi.

Operasyon sirasinda uterus arka yiizde, fudal sol tarafta
ve isthmik bolgede 3 adet 2 ile 7 cm arasinda degisen cap-
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larda myom niiveleri izlendi. Eniikleasyon sirasinda kitle-
nin parmaksi1 uzantilara sahip oldugu, yer yer damarl kii-
ciik vejetan cikintilar icerdigi goriildii. intraoperatif pato-
loji uzmani konsiiltasyonu sonucunda lezyonun MMMT
(Malign mikst miillerian tiimor) veya IVL (intravazkiiler
leiomyomatozis) olabilecegi diistiniildii. Eniikleasyon si-
rasinda yasanilan sikintilar nedeniyle, hastanin fertilitesi-
nin tamamlamig olmas1 da goz oniine alinarak TAH ya-
pild1 ve operasyona son verildi.

TAH materyalinin makroskobik incelemesinde uterus
14x8x6.5 cm olgiilerinde, 6.5 ve 2.5 cm capinda iki adet
myomatdz nodiil mevcuttu. Biiyiik nodiiliin ¢cevresine ya-
pilan ¢ok ince myometrial seri kesitlerde, vaskiiler yapilar
icerisinde myomatoz karakterde ancak biraz daha yumu-
sak kivamda solucanvari lezyonlar dikkati ¢ekti. Mikros-
kobik incelemede her iki myomat6z nodiil hafifce damar-
dan zengin olarak izlendi. Vaskiiler yapilar igerisindeki
solucanvari lezyonlarin kesitlerinde, endotel ile doseli
bosluklar igerisinde diiz kas komponenti de bulunan arte-
riyovenoz malformasyon benzeri proliferasyon dikkati
cekti (Resim 1). Yapilan immiinohistokimyasal ¢caligmada
vaskiiler bosluklart doseyen hiicrelerin Faktor VIII, CD 34
ve CD 31 ile pozitif boyandiklar1 goriildii (Resim 2). Le-
iomyoma ait hiicreler actin, desmin ve agir zincir myosin
ile pozitif, CD 10 ile negatif reaksiyon gosterdi.

Intravendz leiomyomatozisin endometrial stromal sar-

Artemis, Vol. 5(2); 2004

147



Artemis, 2004; Vol 5(2)

Resim 1. Damar ici diiz kas proliferasyonu (HE x 40).

kom ve vaskiiler invazyon gosteren leiomyosarkomdan ayi-
rim1 dnemlidir. Olgumuzda, Hematoksilen-Eosin (HE) kesit-
lerde izlenen tipik diiz kas morfolojisi, immiinohistokimya-
sal boyanma 6zellikleri, stromal sarkomdan ayirt etmemizde
giicliik yaratmadi. Cok sayida kesitin herhangi bir alaninda
atipi, artmig mitotik figiir ve nekroz goriilmedigi i¢in leiom-
yosarkom ayirici tanida diisiiniilmedi. Intravaskiiler lezyon-
lara ait HE kesitlerde izlenen arteriyovendz malformasyon
benzeri goriiniim intravaskiiler leiomyomatozis icin 6nemli
olup, gross incelemede saptanamayan olgularda ayirict an-
lam tasiyabilir (Resim 3).

Diizenli izlenen hastanin operasyon sonrast birinci yilinda
yapilan pelvik muayene, pelvik Doppler inceleme ve ekokar-
diyografik goriintiilemede patolojik bulguya rastlanilmadi.
Hasta, yillik rutin jinekolojik izleme muayenesi konusunda
bilgilendirildi.

Tartisma

Birch-Hirschfeld tarafindan (2) 1896 yilinda ilk bildirimin-
den giiniimiize kadar yaklasik olarak 130 olgu bildirilmistir.
Kardiyak tutulum ise 29 olguda tespit edilmistir. Bu alisil-
mamuis diiz kas tiimoriiniin karakteristik 6zelligi, parametri-
yum ve broad ligamentin venlerinin i¢ine polipoid uzanma-

Resim 3. intravaskiiler leiomyomatozisin arteriyovenéz
malformasyon benzeri gérinimi (HE x 100).
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sidir. Boyle lezyonlar1 diisiik gradli sarkomlardan ayirmak
zor olsa da, burada intravaskiiler tikaclarin diiz kas orijinli
olmasi nedeniyle, stromatozis uteriden histolojik olarak ke-
sin ayirimi kolayca yapilir. Edwards ve Peacock, 1966 yilin-
da 32 intravendz leiomyomatozis olgusu bildirmislerdir (3).
Kabaca bu olgularin %50 kadarinda intravenoz tiimoriin pa-
rametriyuma lokalize oldugunu, %75’inde ise broad liamen-
tinin venlerinden daha ileriye gitmedigini tespit etmislerdir.
Bu gozlemlerine dayanarak, ciddi intravenoz yayilimda, ba-
gimsiz parazitik yayilim kapasitesinin yetersiz oldugunu ve
uterus alindiktan sonra sessiz kalmaya devam ettigini bildir-
mislerdir. Fakat bu goriis herkes tarafindan kabul géreme-
mistir. Basarili cerrahi tedavi icin tiimoriin tamamen ¢ikaril-
masi gerekir. Tiimoriin inkomplet rezeksiyonundan sonra da-
hi yillarca yasayan hastalar bildirilmistir. inkomplet cerrahi
sonrasi rekiirrens %75 olarak bildirilmesine kargin, rekiirren
tiimoriin eksizyonu sonrasi 5 yillik sagkalim %100’ diir.

Uterin, vajinal, ovaryen ve iliac venler icine solucanvari ya-
yilmasina ragmen, yine de yazarlar bu tiimoriin benign bir
neoplazi gibi davrandigi konusunda birlesmislerdir. Broad li-
gament icinde kalan uterin venler en sik yayilim bolgesidir.
Tiimoriin mitotik indeksi oldukca diigiiktiir. En aktif lezyon-
da bile 15 biiylitme alaninda ancak bir mitoz gosterilmistir.
Mikroskobik olarak klasik leiomyom nodiilleri ile benzer se-

Resim 2. Damar duvarini déseyen hucrelerin Faktér VIl ile
pozitif boyanmasi.

kilde histopatolojik spektrum gostermektedir. Seliiler leiom-
yom goriintiisiinde olabilecegi gibi fibrotik ve hidropik degi-
siklik ve hiyalinizasyon da gosterebilmektedir.

Tiimoriin gergek orijini tam bilinmemekle birlikte, iki teori
ileri siiriilmiistiir. Ilki; bir leiomyomun vaskiiler sahaya ola-
gandis1 invazyonu ile agiklanirken, digeri; myometrium igin-
deki venlerin diiz kaslarindan de novo gelistigi seklinde be-
lirtilmistir.

Benign leiomyomatozisin vena cava inferior’a ve buradan da
sag atriuma kadar uzandig1 olgular bildirilmistir. A¢ik kalp
ameliyat1 ile intrakardiyak tiimor trombusunun alindig1 ve re-
kiirrensin olmadig1 olgular yaymlanmistir. Intrakardiyak tii-
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mor trombiislerinin sitoplazmalarinda Ostrojen ve progesteron
reseptorleri bulunmustur. Bu olgularda rezidii tiimor kalirsa
antiostrojen tamoksifen kullanilabilir. Ayrica steroid resepto-
rli pozitif olanlarda tiimoriin akcigere uzanabildigi ve bunlar-
da ooferektominin endike oldugunu iddia eden yazarlar vardir.
Ayirict tanida; benign olup metastaz yapabilen benign leiom-
yomlar, leiomyomatozis peritonealis disseminata, atipik tu-
haf leiomyom, endometrial stromal sarkom ve vaskiiler in-
vazyon gosteren leiomyosarkom akla gelmelidir (4,5).

Prognoz olgularin hemen hepsinde oldukga iyidir. Olgularin
¢ogunda histerektomi ile tam iyilesme saglanmaktadir. Bii-
tiin intravendz tiimorler ve hatta metastazlar kalsa bile prog-
noz iyidir. Buna ragmen olgularin %30 kadarinda rekiirrens
meydana gelir. Pelvik rekiirrens sik olarak izlenmez ve ¢ogu
zaman cerrahi olarak eksizyonu miimkiin olamamaktadir.
Rezidii kalan tiimor ise sessiz kalacagi gibi, progresyon da
gosterebilir. Progresyonun daha c¢ok bilateral salpingo-oofe-
rektomi yapilmayan olgularda meydana gelmesi bu tiimoriin
hormona bagimli oldugu goriisiinii desteklemektedir.

IVL tedavisinde primer yaklagim; histerektomi ve ekstraute-
rin tiimorlerin elverdigi olgiide eksizyonudur. Tam rezekte
edilemeyen tiimorlerde antidstrojen ajanlarin kullanimi fay-
da saglayabilir (6). Arinami ve arkadaglar intrakardiyak uza-
nimli veya intravendz yayilimli olgularda ayni seansta kardi-
yopulmoner by-pass ile hem primer tiimoriin, hem de bu
uzantilarinin alinmasiin daha uygun sonuclar saglayacagini
bildirmistir (7). Tiimoriin hormona bagimli olmasi ve bu ne-
denle rekiirrensin artma ihtimali nedeniyle salpingo-ooferek-
tomi de uygun olgularda operasyona eklenebilir.

Literatiire gore, bu hastalarin izlemi uzun olmalidir (1,7).
Hastalar postoperatif donemde periyodik olarak, varsa rekiir-

rensi veya rezidii tiimorii tespit etmek icin ultrason veya
manyetik rezonans goriintiileme yontemleri ile izlenmelidir
(6). Ozellikle manyetik rezonans gériintiilemede inferior ve-
na cava’da ve kalpte kitle goriilmesi oldukga tipiktir (8).
Kardiyak yayilimdan siiphelenilen olgularda ekokardiyogra-
fi, transozofageal ekokardiyografi istenmeli, pelvik tutulum
tespitinde erken donemde pelvik renkli Doppler ultrasonog-
rafi ile izlenmelidir.

Sonug olarak nadir goriilen, histopatolojik olarak benign fa-
kat davranis bicimi malign olan bu 6zel tiimoriin tanisi, teda-
visi ve izlemi biraz daha farklidir. Ayirici tanida intravenoz
leiomyomatozis akilda tutulmali, tespit edildiginde venlere
veya kalbe yayilim olup olmadig1 arastirilmali, hastalar ya-
kindan izlenmelidir.
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