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Leiomyosarkom der Vena saphena magna - der seltene Fall

A rare case of leiomyosarcoma of the great saphenous vein
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ZUSAMMENFASSUNG

Wir berichten (ber eine bisher gesunde 58-jdhrige Patientin,
die sich mit starksten persistierenden lokalen Schmerzen am
distalen medialen Oberschenkel rechts in unserer Klinik vor-
stellte. Begleitsymptome wie lokale Schwellung oder Rétung

lagen nicht vor. Sonografisch zeigte die Vena saphena magna
im angegebenen Schmerzbereich am distalen Oberschenkel
eine suspekte isolierte Ektasie mit einer umschriebenen echo-
armen, solid erscheinenden GefdBwandldsion bei sonst im
brigen GefaRverlauf unauffalligem Sonografiebefund.

Nach operativer Resektion wurde die Diagnose eines maRig
differenzierten vaskuldren Leiomyosarkoms gestellt.
Weichteilsarkome sind verglichen mit anderen Tumorerkran-
kungen sehr selten.

Das vendse Leiomyosarkom betrifft bevorzugt die Vena cava
inferior, sehr selten die Vena saphena magna. Fiir die Progno-
se ist eine friihzeitige Diagnose entscheidend. Haufig liegt bei
Diagnosestellung bereits eine Metastasierung mit entspre-
chend unglinstiger Prognose vor.

Bei unklaren Symptomen und Sonografiebefunden im Bereich
des GefdRsystems sollte, trotz seltenen Vorkommens, auch an
eine neoplastische Erkrankung gedacht werden.

ABSTRACT

We report a case of a previously healthy 58-year-old female
patient who presented at our clinic with severe persistent lo-
cal pain of the right distal medial thigh. There were no other
symptoms such as local swelling or erythema.
Ultrasonographic examination of the indicated area showed an
isolated suspicious ectasia of the great saphenous vein with a
circumscribed, hypoechogenic, solid-appearing lesion of its wall.
After surgical resection, histopathologic examination showed
a moderately differentiated vascular leiomyosarcoma.
Compared to other entities, soft tissue sarcomas are very rare.
Most venous leiomyosarcomas are located in the inferior vena
cava, very rarely the great saphenous vein is affected. An early
diagnosis is crucial for the prognosis. At diagnosis, metastases
often are already present and affect the outcome negatively.
Ambigous symptoms and unclear sonographic findings in
vessels should, although occurrence is very rare, also make
you consider a neoplastic condition.

Hintergrund

Weichteilsarkome

Weichteilsarkome umfassen maligne Neoplasien, welche aus
nichtepithelialem und extraskelettalem Gewebe aufgebaut sind.
Die Einteilung erfolgt nicht nach sogenannten histogenetischen

Kriterien, sondern nach der histomorphologisch, immunhistoche-
misch oder molekulargenetisch erkennbaren Differenzierungs-
richtung. Das heif3t, die Tumoren werden nach dem mesenchyma-
len Gewebe benannt, welchem sie am meisten dhneln (z.B.
Knochen-, Muskel-, Fett- oder Bindegewebe sowie Gewebe von
Blut- oder LymphgefaRen).
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Weichteilsarkome sind verglichen mit anderen Tumorerkran-
kungen sehr selten. Mit einer Inzidenz von bis zu 5 Neuerkrankun-
gen pro 100 000 Einwohnern und Jahr machen sie weniger als 1%
aller Krebsarten bei Erwachsenen aus. Bei Kindern hingegen ist
dieser Anteil mit ca. 10 % groRer.

Weichteilsarkome kénnen in jedem Lebensalter auftreten, der
Altersgipfel bei Erwachsenen liegt zwischen dem 45. und 55. Le-
bensjahr (bei Kindern hingegen vor dem 15. Lebensjahr), Frauen
sind etwas seltener betroffen als Manner [1-4].

Weichteilsarkome werden nach histomorphologischen, im-
munhistochemischen sowie zytogenetischen/molekularpatholo-
gischen Merkmalen in iber 70 unterschiedliche Subtypen unter-
teilt.

Die Atiologie von Weichteilsarkomen ist, bis auf wenige Aus-
nahmen, weitgehend ungeklart. Ausldsende Faktoren kénnen In-
fektionen, Chemikalien, genetische Disposition oder eine zuriick-
liegende Strahlenexposition sein. Die groBe Mehrheit der
Weichteilsarkome scheint jedoch de novo, ohne einen offensicht-
lichen ursdchlichen Faktor, zu entstehen [1].

Die Primartumoren treten meist an den unteren Extremitdten
(45 %) und am Korperstamm (30 %) auf. Seltener sind sie an den
oberen Extremitdten sowie im Kopf-Hals-Bereich lokalisiert (je
10-15%). An den Extremitdten sind haufiger die proximalen An-
teile, d. h. Oberarm bzw. Oberschenkel, betroffen.

Eine friihe Diagnose ist bei Weichteilsarkomen, insbesondere
bei vaskuldren Tumoren, eher selten. Letztere werden hdufig erst
beim Auftreten von Komplikationen diagnostiziert. Ursachlich
hierfir ist ihr individuelles Wachstumsverhalten mit meist gerin-
ger Symptomatik. Vorstellungsgrund eines Patienten kdnnte
dann zum Beispiel eine symptomlose Schwellung sein. An den Ex-
tremitdten ist eine Diagnose zudem aufgrund der schlechten Ab-
grenzbarkeit zum umgebenden Weichgewebe erschwert.

Vaskuldre Leiomyosarkome

Das Leiomyosarkom macht ca. 6 % der Weichteiltumoren aus und
hat seinen Ursprung in der glatten Muskulatur.

Weniger als 2 % aller Leiomyosarkome betreffen groRe Blutge-
faBe. Venen sind 5-mal haufiger als Arterien betroffen [5].

Das vendse Leiomyosarkom betrifft am haufigsten die Vena
cava inferior (mehr als 50 % der Falle) und in absteigender Haufig-
keit die Vena renalis und Vena femoralis, sehr selten, in ca. 10%
der Félle, die Vena saphena magna [6].

Das Leiomyosarkom der Vena cava inferior betrifft zu 90 % das
weibliche Geschlecht, hingegen wird fiir kleine Venen keine Ge-
schlechtsdominanz beschrieben [7].

Seit der Erstbeschreibung 1868 durch Aufrecht [8] sind nur
wenige Fille eines Leiomyosarkoms der Vena saphena magna
publiziert. Eine Literaturrecherche von Naouli et al. aus dem Jahr
2019 erfasste 40 publizierte Flle [9].

Leiomyosarkome der Venen kdnnen lange asymptomatisch
bleiben bzw. zu diffusen Symptomen wie Odembildung fiihren
oder durch Druckwirkung auf periphere Nerven Taubheit oder
motorische Defizite verursachen.

Eine friihzeitige Diagnose ist fir die Prognose entscheidend.
Bei Diagnosestellung liegt jedoch je nach Autor in bis zu 50 % der
Félle eine Metastasierung vor (vorwiegend pulmonal oder hepa-
tisch), mit entsprechend schlechter Prognose.

Therapie der Wahl ist die vollstdndige chirurgische Entfernung
mit oder ohne adjuvante Strahlentherapie/Chemotherapie.

Der klinische Fall

Krankengeschichte

In unserer Ambulanz stellte sich eine bisher gesunde, leicht adip6-
se 58-jahrige Patientin vor. Sie beklagte starkste persistierende lo-
kale Schmerzen am distalen medialen Oberschenkel rechts. Die
Beschwerden seien erstmals direkt nach einer langeren Flugreise
aufgetreten und bestiinden seit vielen Monaten. Eine lokale
Schwellung und Rétung wurden verneint. Wéarme fiihre zu einer
Beschwerdezunahme.

Anamnestisch lagen keine phlebologischen Vorerkrankungen
bzw. Therapien vor. Zur Symptomabkldrung hatte sich die Patien-
tin im Vorfeld gefdBmedizinisch und orthopddisch vorgestellt,
ohne richtungsweisende Befunde. Eine im Rahmen der orthopadi-
schen Abklarung durchgefiihrte Magnetresonanztomografie er-
gab keinen pathologischen Befund.

Korperliche Untersuchung

Klinisch zeigte sich ein unauffalliger kérperlicher Untersuchungs-
befund. Insbesondere beide Beine zeigten sich schlank und ohne
Seitenumfangsdifferenz sowie ohne Odeme. Keine tast- und sicht-
bare Varikose oder dermale Auffdlligkeiten beidseits. FuRpulse
beidseits kraftig tastbar.

Sonografie

Die Farbdopplersonografie der Beine ergab beidseits ein véllig un-
auffdlliges tiefes Venensystem sowie linksseitig ein regelrechtes
epifasziales Venensystem. Rechtsseitig zeigte die Vena saphena
magna am distalen Oberschenkel im Bereich einer Seitenastein-
miindung eine suspekte isolierte Ektasie mit einer umschriebenen
echoarmen, solid erscheinenden GefdBwandlésion (Lange ca.
20 mm, > Abb. 1) bei sonst kleinkalibrigem regelrechtem GefaR-
verlauf. Keine Hinweise auf Beteiligung der umgebenden Weich-
teile und der darunter liegenden Muskulatur.

Dariiber hinaus fand sich sonografisch auch hier ein vollig un-
auffalliges epifasziales Venensystem ohne Hinweis auf eine veno-
se Insuffizienz bzw. stattgehabte Thrombosen. In der erganzen-
den arteriellen Duplexsonografie der Beinarterien ergab sich kein
pathologischer Befund.

Sonstige apparative Diagnostik

Unaufféllige Untersuchungsbefunde in der Lichtreflexionsrheo-
grafie und der vendsen Verschlussplethysmografie ohne Hinweis
auf venoése Insuffizienz oder Abflussstorung. Unauffélliger Kno-
chel-Arm-Index beidseits.
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Operation

Eine probatorische Kompressionstherapie sowie Gabe eines nie-
dermolekularen Heparins erbrachten keine Besserung.

Die ausgeprdgte Schmerzsymptomatik wurde durch die Pa-
tientin reproduzierbar im Bereich des beschriebenen sonografi-
schen Befundes der V. saphena magna rechts angegeben.

Aufgrund des unklaren Befundes mit persistierender Klinik
sowie des dringenden Behandlungswunsches der Patientin wurde
auf eine Biopsie verzichtet und eine direkte chirurgische Explora-
tion und Resektion durchgefiihrt. Intraoperativ zeigte sich eine
derbe Ektasie mit Verdacht auf postthrombotische Verdnde-
rungen.

» Abb. 1 Sonografie. Transversalschnitt am distalen Oberschenkel
rechts. Vena saphena magna mit groBem, ins Venenlumen wachsen-
dem Tumor (°, rot gestrichelte Markierung) mit Kompression der
Venenlichtung (=). Mitanschnitt eines einmiindenden Seitenastes (A).

L

Histopathologie

Histologisch zeigten sich sektorférmig in der Venenwand und im
umgebenden Fett-/ Bindegewebe tumordse Proliferate einer ma-
lignen Neubildung eines angedeutet faszikuldr strukturierten
spindelzelligen Gewebes mit zum Teil bizarren Zellkernpolymor-
phien (> Abb. 2a, b) mit bis zu 5 Kernteilungsfiguren auf 10 40er
Gesichtsfeldern ohne Nekrosen sowie ein infiltratives Wachstum
unter Einschluss von Nervenfaszikeln und Ausdehnung stellenwei-
se bis an die Praparatoberfldche.

Die immunhistochemische Untersuchung mit den Markern Des-
min, h-Caldesmon, CD31, S100-Protein und Ki-67 (» Abb. 3a, b)
bestatigte die konventionell-morphologisch gestellte Diagnose
eines maRig differenzierten vaskuldren Leiomyosarkoms.

Verlauf

Ein anschlieBend durchgefiihrtes Staging zeigte kein Hinweis auf
eine Metastasierung.

Nach Nachresektion erfolgte anschlieBend eine adjuvante Ra-
diatio. In den bisherigen Verlaufskontrollen tber 1,5 Jahre ergab
sich kein Hinweis auf ein Lokalrezidiv oder eine Metastasierung.

Fazit

Vaskuldre Leiomyosarkome (LMS), insbesondere der Vena saphe-
na magna, sind eine Raritdt. Eine Diagnose ist meist erst nach
Resektion moglich. Fiir die Prognose ist eine frithzeitige Diagnose
entscheidend. Wenngleich eine lokale Kontrolle der LMS groRer
BlutgefdRe besser gelingt als z. B. bei retroperitonealen LMS, ist
die Prognose auch dieser Tumoren ungtinstig [10].

Bei unklaren Symptomen/Befunden im Bereich des GefdRsys-
tems sollte, trotz seltenen Vorkommens, auch an eine Neoplasie
gedacht werden.

» Abb.2 Konventionelle Histologie. a Elastika-van-Gieson (EvG), UbersichtsvergréRerung (20-fach): Querschnitt der Vena saphena magna mit flach-
polypos ins Lumen ragendem glattmuskuldrem Tumor in der oberen Bildhalfte (*), untere Bildhdlfte mit tumorfreier, blass-gelber Venenwand (°). In
der Venenlichtung Venenklappenanteil (—). b Himatoxilin-Eosin (HE), 40-fache VergroBerung; Insert 400-fache VergroRerung: angedeutet faszikular
gebauter Tumor mit ungeordneten, z. T. spindeligen, pleomorphen Tumorzellen und vermehrt Mitosen als Zeichen der Malignitdt.
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» Abb.3 Immunhistochemische Farbungen. a Desmin, 100-fache VergroRerung: In der oberen Bildhalfte der Tumor (*) mit kréftiger Expression
des glattmuskuldren Markers Desmin und deutlich erkennbarer massiver Storung der Architektur der Venenwand, in der unteren Bildhélfte rechts
Desmin-Positivitat der tumorfreien GefdBwand mit gehoriger Architektur (°). —: Venenklappe. b Caldesmon, 40-fache VergréRerung: Der Tumor
exprimiert Caldesmon als weiteren glattmuskuldren Marker, polypéses Tumorwachstum mit Kompression der Lichtung bis auf ein spaltférmiges
Restlumen. Gute Abgrenzbarkeit gegeniiber geordnet strukturierter, ebenfalls Caldesmon-positiver glattmuskuldrer Venenwand (°).
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