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Multiple polytope Fibroangiomyome
der Vena cava inferior
und der Venen des kleinen Beckens
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Multiple Polytopic Angiomyofibromas of the Inferior Vena cava and the
Veins of the Small Pelvis

Summary. Three months after a hysterectomy for multiple leiomyomas, a 42 years old
woman was operated upon for a myxoma of the right atrium soon thereafter she died in
congestive heart failure. At autopsy the cardiac tumor proved to be an extension of multiple
polytopic angiomyofibromas of the veins of the small pelvis, the ovarian vein and the inferior
vena cava. A possible relation between the tumors of the large veins and the intravenous
leiomyomatosis and smooth muscle tumors of the uterus is discussed.

Zusammenfassung. Bei einer 42jahrigen Frau wurde 3 Monate nach einer Hysterektomie
wegen einer Leiomyomatose des Uterus ein Myxom des rechten Vorhofs diagnostiziert und
operativ entfernt. Bei der Sektion stellte sich heraus, daB der Herztumor mit multiplen
polytop entstandenen Angiomyofibromen der Venen des kleinen Beckens, der Vena ovarica
und der Vena cava inferior in Verbindung stand. Ein méglicher Zusammenhang von Tumoren
der groBen Venen, dem Krankheitsbild der intravenésen Leiomyomatose und Tumoren des
Uterus wird diskutiert.

Primére blastomatose Neubildungen der groBlen Kérpervenen sind eine Selten-
heit (Landing und Farber, 1956). Die meisten Venentumoren sind Leiomyome
oder Leiomyosarkome, die aus den glatten Muskelzellen der Media entstehen.
Vereinzelt werden auch tumordse Proliferate der Endothelien beschrieben (Unruh,
1896; Oberndorfer, 1903). Leiomyome oder Leiomyosarkome koénnen in den
Lungenvenen (Ausbiittel, 1939), in den Venen der oberen (Béttcher, 1869), in
denen der unteren Extremitdten (Aufrecht, 1868; Becker, 1956) und in den Venen
anderer Korperregionen entstehen (Lit. bei Light et al., 1960). Die Neubildungen
der unteren Hohlvene dominieren jedoch deutlich. Besonders hiufig entspringen
diese Tumoren in der Gegend der Nierenvenen, wobei dieselben aber meistens
von Tumorwachstum ausgespart werden (Tabelle 1). Die Leiomyome oder
Leiomyosarkome der unteren Hohlvene kénnen je nach Ausdehnung oder Wachs-
tumsart die verschiedensten Symptome hervorrufen. Bei iiberwiegend extra-
Iumenalem Wachstum imponieren diese Tumoren als groBe retroperitoneale Ge-
schwiilste mit entsprechenden Beschwerden. Ist das Wachstum intralumenal,
stehen die Folgen einer AbfluBlstérung im Vordergrund. Hierbei kommt es je
nach Lokalisation zu Odemen der unteren Extremititen, zu einem nephrotischen
Syndrom oder zu einer Budd-Chiari-Symptomatik (Hoffbrand und Lloyd-Thomas,
1964). Wenn das intralumenale Wachstum der Tumoren weiter nach proximal
fortschreitet, konnen die Tumormassen das Herz erreichen, so daB dann kardiale
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Symptome wie Einflustauungen, Zeichen der Tricuspidalstenose oder Insuffi-
zienz im Vordergrund stehen. In dem hier mitgeteilten Falle wurde intravital
die Diagnose ,,Myxom des rechten Vorhofes*“ gestellt. Bei der Sektion erwies
sich dieses Myxom jedoch als Fortsetzung intravends gewachsener Tumoren.

Eigene Beobachtung

Die Anamnese der 42jéhrigen Frau ist bis etwa 1 Jahr vor ihrer stationiren Aufnahme
am 20. 11. 70 nicht ergiebig. Seit dieser Zeit habe sie zunehmende Luftnot beim Treppen-
steigen, eine Anschwellung der Beine und gelegentliches Auftreten von Schwindel beobachtet.
Im Frithjahr 1970 wurde bei einer hauséirztlichen Untersuchung ein Unterbauchtumor von
iiber MannsfaustgréBe festgestellt, der im August 1970 abdominell entfernt wurde. Die ana-
tomische Untersuchung des Préiparates (Nr. 14470—72/70 Pathologisches Institut der Stidt.
Krankenanstalten Karlsruhe) ergab ein 2000 g schweres Paket mit einem 8:5:3 cm grofen
Uterus, der zahlreiche bis kindskopfgroBe gestielte, graublaue Muskelknoten am Fundus
aufwies. Die Knoten bestehen histologisch aus glatten Muskelfaserbiindeln in geflechtartiger
Anordnung. Die Zellen sind spindelig und ausgezogen und haben lingliche gut differenzierte
Kerne mit gleichmaBiger Chromatindichte. Das Stroma ist oft 6dematds und myxomatés
aufgelockert. Mitosen werden nicht gesehen. Die GefiBe sind zahlreich und oft sehr dick-
wandig. Cervix, Endocervicalkanal und Endometrium waren unauffillig. Beide Adnexe,
die mit entfernt wurden, zeigten bei unauffilligen Tuben polycystische Ovarien. Ein Anhalt
fir Malignitét wurde nicht gefunden. Der relativ schwere postoperative Verlauf mit Wieder-
auftreten von Beinédemen und Leberstauung fithrte schlieBlich zu erneuter stationirer Auf-
nahme. Die angiographischen Untersuchungen ergaben den Verdacht auf einen Tumor im
rechten Ventrikel mit funktioneller Stenosierung der Ein- und AusfluBbahn. Eine Protrusion
des Tumors vom rechten Vorhof her in die Kammer war angiographisch nicht auszuschlieBen.

Bei der stationéiren Aufnahme befand sich die Kranke in schlechtem Allgemeinzustand
(160 cm, 44 kg). Die Lippen waren deutlich cyanotisch, Skleren und Haut ikterisch. An beiden
Halsseiten zeigten sich deutliche Venenstauungen mit Pulsationen. Auskultatorisch fand sich
ein lautes systolisches und diastolisches Gerdusch mit prisystolischer Verstarkung. Die Leber
war tastbar und etwas konsistenzvermehrt. Im EXKG wurde bei einer Niedervoltage eine
Rechtsherzbelastung sichtbar. Von den himatologischen und laborchemischen Untersuchungen
sind folgende Werte erwihnenswert: Thrombocyten 15—30000, LDH 980, ein bisher nicht
erklirter Bilirubin-Anstieg in den letzten Wochen vor der Operation von 1,75—9,25 mg-%.
Unter der Verdachtsdiagnose eines Rechtsherzmyxoms bei fraglicher Protrusion des Tumors
und zunehmender Himolyse wurde die Patientin operiert. Im rechten Ventrikel fand sich
ein tennisballgroBer Tumor von glatter Oberfliche, der vom rechten Vorhof her durch
das Tricuspidalostium in die AusfluBbahn der rechten Kammer prolabiert war. Nach Eréffnung
des rechten Vorhofes wurde der Tumor in denselben reponiert, er schien unmittelbar vor der
Einmimdungsstelle der Vena cava inferior aus der Gefi- und Vorhofwand hervorzugehen.
Der Tumor wurde an seiner Basis abgetragen, die Tricuspidalklappe wegen einer betrichtlichen
Insuffizienz durch eine Linsenklappe vom Cross-Jones-Typ ersetzt, nachdem ein Versuch
der spontanen Herzaktion wegen der insuffizienten Klappe gescheitert war. Der postoperative
Verlauf wurde durch eine Rechts- und eine Linksherzinsuffizienz bestimmt. Die Kranke
verstarb an dieser etwa 24 Std nach Beendigung der Operation.

Die pathologisch-anatomische Unlersuchung des Tumors (EN 29092/70, Prof. Dr. W. Doerr)
zeigte ein weiches, 9:6:2 cm unregelmiiBig abgegrenztes Gebilde mit einer griinlich-gelben
Schnittfliche. Histologisch finden sich unterschiedlich dichtliegende, miteinander verflochtene
glatte Muskelfasern und Bindegewebsbiindel in einem an sauren Mucopolysacchariden reichen
Stroma. Thre Muskelfasern sind lénglich-oval mit abgeplatteten Enden; sie sind gut differen-
ziert und haben ein regelrecht verteiltes Chromatin. Ein Anhalt fiir malignes oder atypisches
Wachstum ist nicht gegeben. Vereinzelt finden sich kleine Blutungen mit Himosiderin
(Abb. 1).

Auszug aus dem Sektionsprotokoll (SN Heidelberg 1275/70)

Altersentsprechender Leichnam einer 42 Jahre alt gewordenen Frau in aus-
reichendem Erndhrungszustand. Uber dem Sternum eine 27 cm lange frisch ver-
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Abb. 1. Schnittpriparat des Tumors aus dem rechten Herzvorhof (EN 29092/70): Fein-

fibrilldres, geflechtartiges Blastem aus glatter Muskulatur; reichlich dickwandige Blutgefdle

vorhanden. Klinisch: Vorhofmyxom, anatomisch: Leiomyom. Paraffin, Photogramm, Elastica
van Gieson, Vergr. 1:42

ndhte Thorakotomiewunde. Bei der Erdffnung der Bauchhéhle entleeren sich
800 m! einer klaren gelben, aus den Pleurahohlen je 400 ml einer fleischwasser-
farbenen Flissigkeit. Beide Herzbeutelbldtter tragen einen feinen Fibrinfilm.
Beide Lungen feucht, schwer und 6dematés. Herzgewicht 375 g. An der Vena
cava inferior findet sich eine 2 em lange, am rechten Ventrikel eine 4 em lange
und an der Aorta cine 2 cm lange Operationswunde, die ebenso wie Einschnitte
am rechten Herzohr und am lateralen Anteil des rechten Vorhofes dicht ver-
schlossen sind. Der rechte Vorhof ist dilatiert und zeigt ein blutig durchtrinktes
Endokard, das im Bereiche des Sinus coronarius aufgeraubt erscheint. Die Tricus-
pidalklappe ist durch eine gut sitzende Cross-Jones-Prothese ersetzt. Die dilatierte
rechte Kammer weist einen 2:1 cm messenden, etwa 0,5 cm dicken gelblichen
Bezirk im Septumbereich auf. Das Myokard ist bla und schlaff. Der linke Vorhof
und die linke Kammer sind maBig dilatiert. Die Coronararterien und das iibrige
arterielle GefiBsystem sind unauffillig. Der Uterus und beide Adnexe sind ope-
rativ entfernt. Die iibrigen Kérperorgane zeigen auBler einer starken Blutfiille
keinen pathologischen Befund.

Venen. Beim Erdffnen der Vena iliaca interna dextra sieht man im Lumen
2 weiche, elastische, gelblich-graue Gewebsstrange, die teilweise breitbasig mit der
Wand verwachsen sind. Der eine ist 2,5 cm lang und 0,3 em dick, der andere
1aBt sich iiber 22 em in der unteren Hohlvene bis in Hohe des Zwerchfelles ver-
folgen, wo er an der Einmiindungsstelle der Venae hepaticae mit der Hohlvenen-
wand verwachsen ist. Er spaltet sich oberhalb der Nierenvenen zu einem Doppel-
strang auf und hat einen Durchmesser bis zu 1,3 cm (Abb. 2). Ein &hnlicher,
7 em langer bleistiftdicker Strang entspringt breitbasig aus der Wand der Vena
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(4

Abb. 2. Sektionspraparat (SN 1275/70): Darstellung der groBen GefiBie des Unterbauches,
Ansicht von ventral. Geschwulstthrombus im Inneren der Vena cava caudalis. Im Bereiche
der Vena ovarica interna rechts eine Knotenkette der gleichen Geschwulst gleich einer aus
RoBkastanien zusammengesetzten Kinderhalskette. Bigenartiger diskontinuierlicher Propa-
gationsweg einer aus dem kleinen Becken aufsteigenden ,,GefdBgeschwulst. Photogramm

iliaca externa dextra um ebenfalls in die untere Hohlvene vorzuwachsen. An der
Einmiindungsstelle der Vena ovarica dextra ragt ein 3:2:1,5 cm groBer prall
elastischer Knoten, der an seiner Oberflache gelblich-grau gefirbt ist und auf
der Schnittfliche eine zwiebelschalenartige Schichtung zeigt, in die Hohlvene.
Er geht aus einem 1,5 cm dicken und 7 em langen, die Vena ovarica vollstindig
ausfillenden Gewebsstrang hervor, der seinerseits mit einem traubenférmigen
Tumorkonvolut in Verbindung steht. Die einzelnen Tumoren messen von cranial
nach caudal 5:3:2, 6:4:2, 4:3:2, 3:2,5:2 cm. Der distale Knoten ist wiederum
fest mit der Aullenwand der Vena cava verwachsen, deren Innenfliche an dieser
Stelle eine rétliche fibrindse Auflagerung zeigt. Die Oberfliche dieser Knoten
ist glatt und graurétlich. Thre Konsistenz ist prall elastisch bis weich. Auf der
Schnittfliche haben sie ein teilweise zwiebelschalenartiges oder gewebtes Muster
und zeigen eine graugelbliche bis graurétliche Verfirbung. Zahlreiche kleine bis
zu erbsgrofie Knétchen wachsen aus der Wandung der verdickten Vena ovarica
dextra hinaus. Fast simtliche Venen des Plexus venosus uterinus sind ebenfalls
von Tumormassen und Tumorstrangen, die eine dhnliche Beschaffenheit wie die
beschriebenen haben, ausgefillt. An den Venen der unteren und der oberen Ex-
tremitéten finden sich keinerlei Verinderungen.

Bei der histologischen Untersuchung fanden sich in der Leber, der Milz und in den Nieren
eine akute und chronische Stauung sowie ein schweres Lungenddem.

Von den infra- und extravenésen Neubildungen wurden zahlreiche Schnitte
angefertigt und nach He, Masson-Goldner, Elastica van Gieson und PAS gefirbt

13 Virchows Arch. Abt. A Path. Anat. Bd. 354
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Abb. 3. Schnittbild des in Abb. 2 dargestellten Tumors, und zwar im Inneren der Vena iliaca

externa dextra. Die im Bilde linkskonvexe Abgrenzung entspricht einer Oberfliche des Ge-

schwulstknotens. Dort befindet sich ein anatomisch intakter Endothelbelag. Aufbau der

Geschwulst #hnlich wie im rechten Herzvorhof (Abb. 1). Paraffin, HE, Photogramm,
Vergr. 1:40

und nach Goémori versilbert. Tm allgemeinen zeigten die Tumoren miteinander
verflochtene Stringe und Biindel von glatten Muskelfasern in einem oft kollagen-
reichen, stellenweise hyalinisierten, selten auch édematés verquollenen Stroma.
Die glatten Muskelzellen haben langlich ovale, an den Spitzen abgeplattete Kerne.
Die thrombenartig in die Gefdflumina wachsenden Abschnitte sind proximal
zellarm, reich an hyalinen Verddungen und oft von Endothel tiberzogen (Abb. 3).
Distalwirts ist das Gewebe besonders in der Gegend der Vena ovarica interna dextra
auBerordentlich zellreich, atypisches oder malignes Wachstum ist an keiner Stelle
zu beobachten. In einem aus der Vena ovarica entspringenden Knoten werden
auf 1000 ausgezidhlte Zellen lediglich zwei Mitosen gefunden. In den ibrigen
Abschnitten der Tumoren finden sich keine Mitosen. In allen Abschnitten fallt
ebenso wie in den Myomen des Uterus und in dem Herztumor ein auBlerordentlicher
Gefafireichtum auf. Am meisten imponieren dickwandige, muskulire Gefdfie, die
teils wie Venen und teils eine Elastica interna und externa besitzen und somit
wie Arterien aussehen. In den gréBeren Arterien finden sich hiufig homogene
Intimaverdickungen im Sinne arteriosklerotischer Wandverdnderungen. Vor allem
aber auch in den unteren Abschnitten finden sich zahlreiche kleine capillire Ge-
tiBe und oft dilatierte LymphgefiBe. Elastische Fasern sind im Tumorgewebe
nicht besonders auffallend, wihrend die Versilberung nach Goéméri ein feines
Retikulingeriist zeigt, dessen Fasern die proliferierenden Muskelzellen parallel
begleiten. In den Tumoren im Plexus venosus uterinus und in anderen Abschnitten
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Abb. 4a u. b. Darstellung des Tumors aus dem Bereiche des caudalen Abschnittes der
Vena cava inferior. a Im Bilde rechts die Stelle der Adhaerenz mit der Venenwand. Aus
der Media entspringt ein Gewebstrang, der in das Geschwulstgewebe iibergeht. Paraffin,
HE, Photogramm, Vergr. 1:4,8. b Ausschnitt aus Abb. 4a. Am unteren Bildrand ein
appositioneller Blutpfropf, teilweise im Zustand der Organisation. Vergr. 1:40

im kleinen Becken steht die angioplastische Komponente so im Vordergrund, dafl
man von einem Angiom sprechen kénnte. Eine Proliferation von Endothel- oder
Perithelzellen ist jedoch an keiner Stelle zu sehen.

13*
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Abb. 5a u. b. Plexus venosus uterinus. a Zahlreiche kleine parametrane Venen, durch Ge-

schwulstpfropfe ausgestopft. Paraffin, Photogramm, HE, Vergr. 1:5. b Ausschnitt aus

Abb. 5a. Darstellung einer Proliferationsknospe im Bereiche der Wand einer kleinen Vene.
Vergr. 1:40

Das Verhiltnis der Neubildungen zu den Wandungen der Venen stellt sich
folgendermaBen dar: an vielen Stellen, so z.B. an der Vena iliaca dextra, der
Vena iliaca externa dextra, an den Venen des Plexus venosus uterinus, an der
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Vena cava inferior und an der Vena ovarica dextra ist eine eindeutige die Media
verbreiternde Proliferation der Muskelzellen festzustellen. Von solchen Herden
aus schieben sich die Proliferate teilweise zapfenformig in die Lumina vor, wobei
sie von einer Endothelschicht bedeckt sind. An anderen Stellen wéchst der Tumor
extralumenal, so an der Vena cava (Abb.4a und b) und im Plexus venosus
uterinus, wobei es auch zu Komprimierung der Ursprungsvenen kommen kann
(Abb. 53 und b). An der Ansatzstelle des intrakardialen Abschnittes am Septum
interventriculorum in der rechten Kammer findet sich eine deutliche Verdickung
des Endokard mit Fibrinbeldgen und einem zellreichen teilweise Hémosiderin
enthaltenden Granulationsgewebe.

Zusammenfassung der Befunde

Es handelt sich um polytop entstandene teilweise extra- oder intralumenal
wachsende, oft zellreiche, jedoch gutartige Fibroangiomyome der Venen des
kleinen Beckens, der Vena ovarica interna dextra und der Vena cava inferior,
die intralumenal bis in die rechte Herzkammer vorwuchsen, wo sie einen myxom-
ahnlichen Tumor formten.

Erirterung

Drei wesentliche Faktoren, 1. die 3 Monate vor dem Tod vorgenommene
Hysterektomie wegen eines Uterus myomatosus, 2. die intravenésen Tumoren
und 3. das ,,Vorhofmyxom® sind fiir diesen Fall bestimmend. Der Nachweis,
daB diese drei verschiedenen Krankheiten oder Befunde nicht einfach neben-
einander stehen, sondern ein einziges Krankheitsbild ergeben kénnen, soll die
Avufgabe der folgenden Erdrterung sein.

Intravendse Tumoren kénnen sich ohne weiteres durch intralumenale Propa-
gation bis in den rechten Vorhof oder bis in die rechte Kammer ausdehnen. Bei
12 von 30 (ca. 40 %) der Fille von Tumoren der unteren Hohlvene kam es zu solch
einer Mitbeteiligung des Herzens, die allerdings nicht immer klinisch relevant und
auch nicht die zum Tode fithrende Krankheit war (s. Tabelle 1). Das ,,Myxom**
in unserem Fall nahm seinen Ursprung nicht aus der Gegend der Fossa foraminis
ovalis, die Stelle, an der normalerweise Myxome entstehen, sondern aus der
Wand des Vorhofes an der Einmiindungsstelle der unteren Hohlvene, Ein direkter
Zusammenhang mit den intravendsen Tumoren konnte bei der Operation nicht
gesehen werden. Die atypische Lokalisation und die Histologie lassen jedoch darauf
schlieBen, dafl der Vorhoftumor eine Fortsetzung der intravenésen Tumoren ist,
zumal bei der Untersuchung der Ansatzstelle im Vorhof und der Kammer lediglich
Endokardreaktionen und Granulationsgewebe gefunden werden konnten. Die
makro- und mikroskopische Ahnlichkeit mit einem Myxom scheint typisch fiir die
intrakardialen Ausldufer intravendser Tumoren zu sein (Montemezzi, 1966).

Wesentlich schwieriger 146t sich die Frage beantworten, in welchem Zusammen-
hang die 3 Monate vor dem Tod vorgenommene Hysterektomie mit dem Auf-
treten der beschriebenen intravendsen Tumoren steht. Histologisch sind alle in
diesem Falle vorkommenden Tumoren mehr oder weniger gefiBreiche, teilweise
myxomatds und 6dematds degenerierte, oft sehr bindegewebsreiche Neubildungen
des glattmuskulidren Gewebes. Es wéire moglich, daB es sich um Metastasen eines
Leiomyosarkomes des Uterus handelte. Die Histologie ergibt jedoch in allen
Bereichen eine ausgereifte, also an sich gutartige Geschwulst. Histologisch
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dhnliche angio- und fibroplastische Tumoren des Uterus kénnen in seltenen Fillen
Metastasen bilden, die bis jetzt jedoch nur in Lunge, Leber oder in Lymphknoten
gefunden wurden (Minkowski, 1901; Steiner, 1939; Dollmann, 1968; Idelson
et al., 1970). Die Existenz solcher ,,gutartiger’* metastasierender Fibroleiomyome
wird von Hertig und Gore (1960) angezweifelt, da sie vermuten, daB die histo-
logischen Befunde derartiger Fille oft die Folge von einer nicht ganz geniigenden
mikroskopischen Untersuchung des gesamten Tumorgewebes ist. Da wir in keinem
anderen Organ auBer in dem System der unteren Hohlvene Tumorabsiedlungen
fanden und ausreichend histologische Schnitte anfertigten, glauben wir die oben
erwahnte Moglichkeit ausschlieBen zu kénnen.

Leiomyome sind Tumoren der glatten Muskelfasern und kénnen iiberall dort
auftreten, wo sich glatte Muskulatur befindet. Man findet sie z.B. im Magen-
Darm-Trakt, in der Haut (Borst, 1902) und besonders hiufig in den Organen, die
im Laufe des Lebens funktionelle Verdnderungen aufgrund einer hormonellen
Stimulation durchmachen, also den inneren Genitalorganen der Frau und der
Prostata des Mannes.

Myome, ausgehend von den glatten Muskelzellen der Venen, sind auBler den
erwihnten Tumoren der groBen HohlgefdBe mit Sicherheit bisher nur in der Haut
beschrieben worden (Lever, 1967). Durch die enge Beziehung der proliferierenden
Muskelzellen zu intramuralen GefdBen angeregt, wurde die Vermutung geduBert,
daB auch die Myome des Uterus ausschlielich Tumoren der Gefillwand seien
(Borst, 1902 ; R. Meyer, 1930). Es scheint jedoch, dal} die oft zirkuldre Anordnung
der glatten Muskelzellen um die Geféfle gehduft in solchen Myomen zu finden sind,
die groBle Gebiete hyaliner oder myxomatdser Degeneration aufgrund eines Mif3-
verhéltnisses zwischen Blutversorgung und GréBe des Tumors aufweisen. Daher
leuchtet es auch ein, dall man gut erhaltene Muskelfasern perivasculér, also in Ge-
bieten sieht, die noch ausreichend mit Blut versorgt sind (R. Meyer, 1930). Heute
wird im allgemeinen die Ansicht vertreten, Leiomyome des Uterus und der anderen
Organe entstidnden aus glatten Muskelzellen, undifferenzierten Bindegewebszellen
und aus GefiBwandmuskelzellen (Hertig und Gore, 1960). Die glatten Muskel-
zellen (GMZ) des menschlichen Organismus haben trotz ihrer gemeinsamen. con-
tractilen Eigenschaft unterschiedliche Verhaltungsweisen. Wahrend die GMZ der
GefiBe der Haut und des Gastrointestinaltrakts lediglich durch Adrenalin stimu-
lierbar sind, sind die GMZ des Uterus einer weitergehenden hormonellen Stimu-
lation zuginglich (Bloom und Fawcett, 1969). Daher treten auch die Tumoren
der GMZ des Uterus gehduft zu einer Zeit auf, in der vom weiblichen Organismus
groBe Mengen von Oestrogen produziert werden, wihrend andere Leiomyome
des Organismus nicht an eine solche Zeitspanne gebunden sind (Hertig und Gore,
1960). Ein weiterer Hinweis fir das unterschiedliche Verhalten der GMZ ist ein
Krankheitsbild, bei dem es zum Auftreten von Leiomyomen im Uterus kommt,
die sich jedoch vollig anders verhalten als die banalen Leiomyome. Seit Birch-
Hirschfeld (1896) iiber Leiomyome des Uterus, die in Lymphgefifie einzudringen
schienen, berichtete, werden in der gynikologischen Literatur immer wieder
Beobachtungen iiber das Einwachsen von Leiomyomen in die Venen des Uterus
und in die Venen des kleinen Beckens verdffentlicht. Diese ,,intravenése Leiomyo-
matose” (IVL) wurde ein fest umschriebenes, wenn auch seltenes Krankheitsbild,
das nach Harper und Scully (1960) und Hertig und Gore (1966) viel héufiger ist
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als angenommen wird (Tabelle2 s. S. 192). Diesen intravendsen Leiomyomen ist ge-
meinsam, daB sie histologisch sehr gefdBreich sind, dickwandige Arterien und Venen
enthalten und oft myxomatos und hyalin degeneriert sind. Die intravenésen Leio-
myome kénnen auf die intrauterinen Venen beschriankt sein (Sitzenfrey, 1911 ; Har-
per und Scully, 1961), sehr héufig findet man sie auch als lange polypose Strénge
in den GefdBen des Ligamentum latum und in den Venae ovaricae (Knauer, 1903;
Sitzenfrey, 1911; Lahm, 1915; Seyler, 1921 ; Marshall und Morris, 1950; Thomp-
son et al., 1962 ; Steiner et al. 1963 ; Borland et al., 1962). Sie sind in ihrem Verlauf
oft wandhaftend und scheinen auch auBerhalb des Uterus de novo zu entstehen.
Man ist heute der Meinung, daB es sich bei diesen Neubildungen um polytop
entstandene Tumoren der glatten Muskelzellen der Media der intra- und extra-
uterinen Venen handelt (Marshall und Morris, 1959; Harper und Secully, 1961;
Thompson, 1962 ; Borland, 1964) obwohl Knauer (1903), Sitzenfrey (1911), Lahm
(1915) und Seyler (1921) teilweise ein direktes Einbrechen der Tumoren in die
Venen postulieren. Dabei sollen sich diese Leiomyome handschuhfingerartig in die
Lumina der Venen hineinschieben. Als Beweis dafiir wird angefiihrt, daf die intra-
vasalen Abschnitte der Tumoren mit Endothel oder oft auch mit Intima bedeckt
sind. Jedoch ist dies kein absoluter Beweis fiir das Einbrechen von auflen, da
auch in der Media gewachsene Tumoren bei einem lumenwérts gerichteten
Wachstum die Intima vor sich herschieben miissen. Auch dafl, wie von Harper
und Scully (1961) beobachtet, dieintra- und extralumenalen Anteile oft zusammen-
hingen, bedeutet nur, dal} die Wachstumsrichtung sowohl intra- als auch extra-
lumenal erfolgen kann.

Obwohl uns der 3 Monate ante finem exstirpierte Uterus samt Adnexen nicht
zur Untersuchung zur Verfiigung stand und wir nur auf einige histologische
Priparate, fiir deren Uberlassung wir Herrn Prof. Gusek, Karlsruhe, unseren
herzlichen Dank aussprechen, angewiesen sind, glauben wir annehmen zu diirfen,
daf3 auch hier ein Fall einer IVL vorgelegen hat. Nach Ansicht von Hertig und
Gore (1966) sowie Harper und Scully (1961) ist es leicht moglich, bei einer Routine-
untersuchung von exstirpierten Uteri dieses Phénomen zu iibersehen. Da die
Tumoren der groflen Venen gewohnlich mit dem Blutstrom wachsen und in un-
serem Fall die Venen des Plexus venosus uterinus, der in die Vena iliaca abflieBt,
fast vollstdndig von Tumormassen ausgefiillt oder komprimiert waren, ist anzu-
nehmen, daf der Tumor von den Venen und den Venenplexus des Uterus seinen
Ausgang genommen hat. Auch der starke Befall der Vena ovarica dextra spricht
dafiir. Eine direkte Kontinuitdt der Tumoren der Venenplexus mit den iibrigen
Neubildungen war nicht iiberall nachzuweisen, vielmehr gelang es, an mehreren
Stellen, so in der Vena cava, in der Vena ovarica, in der Vena iliaca und an anderen
Stellen einen Ursprung der Tumoren de novo in der Media nachzuweisen. Von dort
aus wuchsen sie dann entweder polypenartig intralumenal oder sie dehnten sich
extralumenal aus. Der hohe Gefd3- und Bindegewebsanteil in den hier vorgefun-
denen Neubildungen ist der Grund, warum wir in diesem Fall von Angiofibro-
myomen sprechen méchten, die polytop in den Venen des Uterus, des kleinen
Beckens, der Vena ovarica dextra und der Vena cava inferior entstanden sind.

Schon mehreren Autoren, wie Jurayj et al. (1970) und Salaquarda (1964) war
aufgefallen, da vor allem Frauen von Leiomyomen oder Leiomyosarkomen der
unteren Hohlvene befallen sind. Fast 90% aller Tumoren der unteren Hohlvene



K. Heilmann, R. Schmidt-Ullrich und W. Hissen:

Tabelle 2. Intravendse Leiomyomatose

Lid. Autor Alter Makroskopischer Befund Mikroskopischer Befund Verlauf
Nr.
1 Knauer 52 Subserdses Myom; multi- Leiomyofibrom mit fokaler Hyster-
(1903) ple Knoten in den Para- hyaliner Degen. Aus den  ektomie;
metrien. Iv.-Wachstum  Venenwénden entspringend Patientin
bis zum Lig. ovarii mit Endotheliiberzug geheilt
2  Knauer 50 Mehrere teils erweichte Gefdreiche Leiomyome,  Hyster-
(1903) Myome und intravendses intravasal mit Endothel- ektomie;
Wachstum in den Venen iiberzug. Ursprung aus Patientin
des Uterus, des lig. latum der Media der Venen geheilt
und in der V. ovarica
3 Knauer 39 Mehrere subserése, ge- GefdBreiche Leiomyome,  Hyster-
(1903) stielte Myome. Iv.-Wachs- intravasal mit Intima- ektomie;
tum innerhalb des Uterus {iberzug. Ursprung aus Patientin
und des Lig. latum der Media und Eindringen geheilt
von auflen
4 Knauer 52 Multiple subserdse und GeféBreiche Leiomyome Hyster-
(1903) intramurale Myome. aus der Media entspringend ektomie;
I.v.-Wachstum innerhalb Patientin
des Uterus geheilt
5  Sitzenfrey 47 Gestielte Myome. Leiomyome mit fokaler Hyster-
(1911) I.v.-Wachstum 8 cm in  hyaliner und myxomatéser ektomie;
der V. uterina Degeneration. Ursprung in Patientin
der Venenmedia. Starker  geheilt
Geféd- und Bindegewebs-
reichtum
6  Sitzenfrey 50 Intramurale Myome. Geféfireiche Leiomyome Hyster-
(1911) I.v.-Wachstum in Uterus- mit fokaler hyaliner ektomie;
venen und schleimiger Degene- Patientin
ration geheilt
7  Sitzenfrey 43 Intramurales Myom. Leiomyome mit fokaler Hyster-
(1911) L.v.-Wachstum in hyaliner und myxomatoser ektomie;
Uterusvenen Degeneration Patientin
geheilt
8 Lahm 61 GroBe intramurale Zellreiche Leiomyome Hyster-
(1915) Myome. I.v.-Wachstum  mit ausgedehnten hyalinen ektomie;
in Venen des Lig. und myxomatds degenerier- Patientin
latum und Lymph- ten Bezirken geheilt
gefiflen des Ovars
9  Seyler 50 Multiple gestielte Gefédfireiche Fibromyome. Hyster-
(1921) Myome. L.v.-Wachstum in Einbruch und Einstiilpen ektomie;
Venen des Uterus und in die Gefiiwand von keine
des Lig. latum auBen weiteren
Angaben
10 Van Rijssel 40 Intramurales Myom. Leiomyome Hyster-
(1930) I.v.-Wachstum in den ektomie;
Venen des Parametrium keine
weiteren

Angaben
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Tabelle 2 (Fortsetzung)
Lfd. Autor Alter Makroskopischer Befund Mikroskopischer Befund Verlauf
Nr.
11 Van Rijssel 42 Intramurale Myome. Leiomyome Hyster-
(1930) I.v.-Wachstum in den ektomie;
Venen des Uterus keine
weiteren
Angaben
12 Marshall 40 Multiple intramurale GeftBreiche Leiomyome Hyster-
et al. Myome; I.v.-Wachstum  mit fokaler hydropischer  ektomie;
(1959) in den Venen des Uterus Degeneration. Ursprung Patientin
aus der Venenmedia geheilt
13 Harper 50 Submucose, murale und  GefidBreiche Leiomyome Hyster-
et al. subserése Myome. I.v.- mit fokaler hyaliner ektomie;
(1961) Wachstum in den Uterus- und hydropischer Dege- Patientin
venen neration geheilt
14  Harper 47 Intramurales Leiomyom  GefdBreiches Leiomyom Hyster-
et al. I.v.-Wachstum in den mit zentralen Blutungen  ektomie;
(1961) Uterusvenen und Nekrosen Patientin
geheilt
15  Harper 51 Multiple intramurale Gefifreiche Leiomyome.  Hyster-
et al. und intraligamentére Ubergang von intralume-  ektomie;
(1961) Myome. I.v.-Wachstum  nal liegenden zu extra- Patientin
innerhalb des Uterus vasalen Tumoren. geheilt
Endothelitberzug
16  Harper 35 Submucose und subse- Leiomyome, zellreich, Hyster-
et al. rose Myome. I.v.-Wachs- ohne Mitosen. Endothel-  ektomie;
(1961) tum innerhalb des Uterus iberzug Patientin
geheilt
17  Thompson 57 Multiple Myome. Leiomyofibrome mit Hyster-
et al. L v.-Wachstum in den fokaler hyaliner Degene-  ektomie;
(1962) Venen des Lig. latum ration und vielen Gefilen Patientin
geheilt
18 Thompson 45 Multiple intramurale MaiBig gefiafBreiche Hyster-
et al. Myome. I.v.-Wachstum  Leiomyome. Endothel- ektomie;
(1962) innerhalb des Uterus iberzug Patientin
geheilt
19 Thompson 46 Multiple intramurale Gefafireiche Leiomyome Hyster-
et al. Myome. I.v.-Wachstum in ektomie;
(1962) den Venen des Lig. latum Patientin
und des Scheidengewdlbes geheilt
20 Steiner 44 Multiple intramurale Gefifreiche Leiomyome Hyster-
et al. Myome. I.v.-Wachstum  mit fokaler hyaliner ektomie;
(1963) in den Venen des Uterus, Degeneration Patientin
des Lig. latum und des geheilt
Plexus vesicalis
21 Borland 62 Intramurale und intra- Gefidlreiche Fibromyome. Hyster-
etal. ligamentére und sub- Ursprung aus der Media ektomie;
(1964) mucdse Myome. I.v.- der Venen Patientin
Wachstum in den Venen geheilt

des Uterus, des Lig. latums

und des Parametrium
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treten bei Frauen auf, wiahrend nach ejner Zusammenstellung von Light et al.
(1960) eine solche weibliche Préddominanz bei Tumoren in den {ibrigen Venen nicht
festzustellen ist. Hier betrdgt der Anteil des weiblichen Geschlechts rund 42%.
Das Durchschnittsalter der Patientinnen mit IVL liegt mit 47 Jahren nur 2 Jahre
unter dem Durchschnittsalter der Patientinnen mit Tumoren der Vena cava
inferior. 13 der in Tabelle 1 aufgefiihrten Patientinnen, das sind rund 42%
hatten in der Anamnese eine Hysterektomie wegen eines Uterus myomatosus
oder boten bei der Sektion oder der Operation einen solchen Befund. Bei den
iibrigen Féllen wurde der Uterus nicht erwdhnt und nur 4mal wurde meist
aufgrund vaginaler Untersuchungen von einem normalen Uterus gesprochen.

Es kénnte ohne weiteres sein, daf} einige der beschriebenen Uteri myomatosi
in. Wirklichkeit Uteri mit einer IVL gewesen sind. In diesem Falle wiren die
Mediatumoren der groSen Hohlvene Komplikationen oder direkte Fortsetzung
einer intravenodsen Leiomyomatose.

Aus unseren Tabellen geht jedoch hervor, daf die meisten Tumoren der unteren
Hohlvene Leiomyosarkome, wenn auch von geringer Malignitit waren, wihrend
die IVL im allgemeinen aus gutartigen Leiomyomen besteht. Lediglich die Fille
von Diirck (1907), Hormann (1907) und von Montemezzi (1966) entsprechen in
Histologie und Ausbreitungsmuster den unsrigen. Trotzdem glauben wir, daB die
IVL und die Leiomyome und Leiomyosarkome der Vena cava inferior etwas mit
Verdnderungen an den inneren Geschlechtsorganen zu tun haben. Beide Tumor-
arten sind im AbfluBgebiet der Genitalorgane gelegen. Ein Wachstumsreiz, der
die GMZ des Uterus trifft, konnte ebenso auch die GMZ der extrauterinen Venen
und die der weiteren im AbfluBBgebiet gelegenen Venen treffen. Der hohe Anteil
von Myomtrigerinnen in der Gruppe mit Tumoren der Vena cava inferior kann
darauf schlieflen lassen, dal Oestrogene diesen erwihnten Wachstumsreiz aus-
iiben. Das relativ hohe Durchschnittsalter von 47 und 49 Jahren der Patientinnen
mit IVL oder Vena cava-Tumoren, ein Alter in dem normalerweise die Meno-
pause auftritt, spricht nicht gegen eine angenommene Oestrogenwirkung, da
Myomtragerinnen verspitet in die Menopause eintreten. Auch die Tatsache, daBl
die 3 ménnlichen Personen mit Vena cava-Tumoren sich im 7. Lebensjahrzehnt
befanden, ein Alter in dem ca. 73 % aller Ménner eine Prostatahypertrophie haben,
die anscheinend auch durch einen relativen Anstieg der weiblichen Hormone
bedingt ist (Doerr, 1970), spricht fiir eine hormonelle Ursache der Venentumoren.
Wenn auch der Anteil von 42% in unserer Aufstellung nur etwas iiber dem all-
gemeinen Anteil von 40 % Myomtragerinnen der Frauen in diesem Alter liegt, und
obwohl wir auch keine Aussagen iiber das Verhalten der Prostaten in unseren
Fillen machen konnen, glauben wir dennoch eine Verbindung zwischen Tumoren
der glatten Muskelzellen des Uterus, der Prostata und der dazugehdrigen Venen
herstellen zu diirfen. Demnach waren die Tumoren der Venen des kleinen Beckens
und der unteren Hohlvene ebenso wie die Myome des Uterus und die Adeno-
myome der Prostata die Folge eines hormonell (Oestrogen) bedingten Wachstum-
reizes.
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