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Leiomiosarcoma primario de la vena cava inferior.
Informe de un caso
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RESUMEN. Los tumores venosos son raros, dificiles
de diagnosticar y usualmente malignos, los leiomiosar-
comas de las grandes venas predominantemente de la
vena cava inferior constituyen mis del 50% de esta pa-
tologia. Los sintomas y signos son sujetos a la localiza-
cién del tumor y a la estenosis u obstruccién del sistema
venoso, la flebografia es extremadamente importante
para diagnosticarlo, sin embargo la tomografia axial
computarizada con medio de contraste ayuda a deter-
minar la naturaleza neoplisica de esta condicion, siendo
la reseccién quirirgica el tratamiento de elecciéon aun-
que el estado de benignidad y malignidad no puede ser
determinado transoperatoriamente. Este reporte des-
cribe el caso de una paciente con leiomiosarcoma de la
vena cava inferior con reseccién quirirgica y recons-
truccién de la vena cava inferior con un injerto de poli-
tetrafluoroetileno con buenos resultados a corto plazo.
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Los leiomiosarcomas primarios de crigen vascular son de
musculo liso y muy raros. Ellos pueden ser benignos o malig-
nos y pueden originarse en cualquier tejido de la pared del
vaso,? Esto incluye endoteliomas de la intima, fibrosarcomas
del tejido conectivo y leiomiomas o leiomiosarcomas del
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SUMMARY. Vein tumors are rare, difficult to diag-
nose, and usually malignant, leiomyosarcoma of large
veins predominantly the inferior vena cava constitutes
more than 50% of this condition. Simptoms are subject
to tumor location and stenosis or obstruction of the ve-
nous system. The venography is extremely important
for diagnosis, however; computarized axial tomography
with dye enhacement is helpful to depict the neoplastie
nature of this condition, surgical excision is the treat-
ment of choice since malignant or benign status cannot
be determined operatively. This report describes the
case of one patient with leiomyosarcoma originating in
inferior cava vein with surgical excision and reconstruc-
ted with a politetrafluroetileno graft with very good re-
sults.
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miusculo liso de la capa media del vaso.’ Estas neoplasias han
sido reportadas en venas y arterias pero s 5 veces mds comiin
en las primeras.®* La mayoria de los tumores de vasos sangui-
neos son malignos. En 1994 habia reportado 160 casos en la
literatura* siendo tan rara esta patologia creemos que es nece-
sario reportarla y hacer una revision de la literatura.

Presentacion del caso

La paciente es una mujer de 68 afios de edad quien asiste
a consulta por edema de miembros inferiores hasta la rodilia
de 3 meses de evolucitn con pérdida de peso no cuantificada
de un afio de evolucidn con antecedentes patolégicos negati-
vos. A la exploracién fisica se encuentra una paciente que
aparenta mds edad de la que dice tener, desnutrida y sola-
mente con edema de miembros inferiores blando no doloroso
hasta las rodillas y masa en hipocondrio derecho dura no do-
loroso de 30 x 10 cm. Sin hepato esplenomegalias con explo-
raci6n pélvica normal. Los estudios radiogrificos mostraron;
la serie eséfago gastroduodenal mostré rechazo del duodeno
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Figura 1. Colon por enema que demuestra rechazamiento hacia abajo
del 4ngulo hepiético del colon por tumor de vena cava inferior.

hacia la izquierda. El colon por enema mostrd rechazo del
4ngulo hepitico hacia abajo por tumoracién extrinseca (Fi-
gura 1). El urograma excretor mostré rechazo por tumora-
cién extrinseca (Figura 2) hacia fuera y abajo del rifién dere-
cho con buen funcionamiento: €l ultrasonido de abdomen de-
muestra vesicula rechazada hacia arriba, rifién rechazado
hacia abajo sin dilataciones de cavidades y tumoracién no
quistica de 30 x 10 cm. Resto de estudios de laboratorio den-
tro de limites normales. Se somete a laparotomia explorado-
ra con el diagndstico de tumor retroperitoneal encontriandose
tumoracién de 30 x 20 cm. En el tercio medio de la vena
cava inferior sin metéstasis (Figura 3). Con una porcién ex-
tracaval de 12 cm. Y el resto intracaval con rechazo del rifién
derecho hacia afuera y abajo y del 4ngulo hepdtico del colon
hacia abajo, por lo que se puede disecar y resecar con una
porcidn de la vena cava en su borde superior ¢ inferior con
reconstruccién con prétesis de politetrafluoroetilenc de 8
mm. Con anastomosis término terminal, se reconstruyoé la
vena renal derecha con anastomosis término lateral a la pré-
tesis de PTFE, presentando la paciente en la reconstruccién
sangrado profuso por lo que amerit6 la transfusién de 4 uni-
dades de sangre total 3 de tipo especifico y 1 de o+, se admi-
nistré solamente una dosis de heparina de 5000 ui. Durante
el pinzamiento de Ia vena cava inferior de 30 minutos, pre-
sentando como complicacién sangrado en capa profuso por
lo que amerita enpaquetamiento con compresas la cavidad
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abdominal durante 48 horas y colocacion de dos drenajes
tipo Babkoff en hipecondrio derecho. Con sangrado que se
repone volumen a volumen con sangre total con 2 unidades y
ameritando ademas revertir el efecto de 1a heparina con pro-
tamina. La paciente pasé a la unidad de terapia intensiva por
6 dias para control de la inestabilidad hemodindmica, la pa-
ctente evoluciona con derrame pleural derecho que se resuel-
ve en 8 dias y es dada de alta a los 32 dfas de hospitalizacién
sin edema de miembros inferiores. Actualmente con una evo-
lucién de 8 meses sin recidiva del tumor ni metdstasis y sin
edema de miembros inferiores a pesar de no demostrarse per-
meabilidad del injerto por cavografia (Figura 4).

Discusion

La mds comiin de las neoplasias de origen vascular es el
leiomiosarcoma, en la mitad de los casos reportados el sitio
primario es la vena cava inferior y el 25% es la vena safena
interna y el otro 25% incluye la vena femoral, vena yugular
interna, la vena ilfaca en orden descendente.! Los leiomio-
sarcomas de origen en la vena cava inferior son mas co-
miinmente encontrados en mujeres con promedio de edad
de 50 afios, pero si esas neoplasia aparecen en otras venas
mayores el 66% afecta a los hombres y 34% a mujeres y los
leiomiosarcomas de arterias demuestran una distribucién
igual de sexos.® Nuestro caso se presenta en una mujer de

Figura 2. Urograma excretor gue demuestra rechazamiento hacia afuera
y bajo del rifién derecho por tumor de vena cava inferior.
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Figura 3. Picza quirirgica de tumor de vena cava inferior.

74 afios con origen en la vena cava inferior similar a lo des-
crito en la literatura. Las manifestaciones clfnicas en la ma-
yoria de los leiomiosarcomas de la vena cava inferior de-
penden de la localizacién anatémica del tumor ya que el
34% aparecen en el segmento inferior de la vena cava infe-
rior, el 42% en el segmento medio de 1a vena cava sobre las
venas renales hacia la porcién hepética de la vena cava in-
ferior y el 24% en el segmento superior entre el higado y ¢l
corazén,! Los sintomas y signos mis comunes son: dolor
abdominal, masa abdominal palpable, edema de miembros
inferiores, pérdida de peso, perimetro abdominal aumenta-
do y sindrome de Budd-Chiari.*° El promedio de duracién
de los sintomas es de 11 meses antes del diagndstico.

En nuestro caso presentaba sintomas como edema de
miembros inferiores, masa palpable en hipocondrio derecho
y pérdida de peso con una evolucién de 10 meses a su ingre-
s0. Aungue los sintomas no se correlacionan precisamente
con la localizacién del tumor, el sindrome de Budd-Chiari es
mds comtin en leimiosarcomas de la porcién superior de la
vena cava inferior.! Raros modos de manifestarse incluyen
embolia pulmonar recurrente, enfermedad metastdsica e icte-
ricia, pocos casos fueron incidentalmente encontrados duran-
te investigaciones radioldgicas sin relaci6n a cirugias.® Antes
del avance tecnolégico en radiologia, muchos casos fueron
diagnosticados en autopsias o después de una laparotomia
exploradora.'** Anteriormente era necesaria la flebografia
con cavografia para establecer el diagndstico previc a la ciru-
gia, actualmente con la tomografia axial computarizada con
medio de contraste y con resonancia magnética es muy ficil
establecer el diagnéstico previo a la cirugfa.!

En nuestro caso no fue posible establecer el diagnéstico
previo a la cirugia ya que no contamos con resonancia magné-
tica, ni tomografia axial computarizada y ya que no se sospe-
chaba esta patologia tan rara no se solicit6 flebografia con ca-
vografia ya que nuestros estudios de gabinete como serie esé-
fago gastroduodenal, colon por enema, urograma excretor y
ultrasonido nos orientaban a un tumor retroperitoneal, se reali-
z6 una laparotomi{a exploradora para establecer el diagnéstico.

Es imposible demostrar cudndo esos tumores son benig-
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nos o malignos macroscépicamente a menos que se de-
muestre tempranamente una diseminacién local o distal,
Los hallazgos macroscépicos de los leiomiosarcomas de la
vena cava inferior son predominantemente extraluminales
en el 73% de los caso y 27% son intraluminales.’ Sélo rara-
mente ellos llenan toda la luz del vaso sin diseminacién sig-
nificante de la pared del vaso.

El tamaifio de tumor es de 2 a 30 ¢cm con un promedio de
11 cm.! El trombo neopldsico ocurre de las venas iliacas en
casi el 50% de los casos.!

En nuestro caso se encontré en la laparotomia explorado-
ra un tumor griséceo brillante en el tercio medio de la vena
cava inferior de 27 cm de longitud que abarca a la vena cava
inferior en su tercio medio y vena renal derecha y teniendo
una porcién extraluminal de 12 cm dejando libre 1a vena re-
nal izquierda v la unién de las venas iliacas. Los hallazgos
microscopicos de los leiomiosarcomas de la vena cava infe-
rior han sido descritos como; bien, moderadamente y pobre-
mente diferenciados' aunque un sistema de clasificacién estdn-
dar para esos tumores no existe, la mayoria de los leiomiosar-
comas de la vena cava inferior son ficilmente reconocidos
como tumores de miusculo liso, cerca del 50% disemina intra-
citoplasmitica con el uso de técnica inmunchistoquimica, ya
que los sarcomas de la fntima de la vena cava inferior son
confinados a la luz de los vasos hipolégicamente semejante a

Figura 4. Flebografia ascendente de miembros inferiores que demuestra
la obstruccién del injerto de PTFE de la vena cava inferior con abundan-
te circulacin colateral.
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los sarcomas de las grandes arterias. El cuadro histolégico
puede variar dependiendo de lesiones benignas o malignas,
con una uniformidad celufar con minima actividad mitética
en las primeras y en las segundas demuestran una hipercelu-
laridad hipercromética con nicleos en forma bizarra con
abundantes mitosis."* En nuestro caso se demostré en los
cortes histolégicos una neoplasia mesenquimatosa (muvsculo
liso) maligna compuesta por células fusiformes con niicleo
hipercromético con pleomorfismo, multinucleacién y activi-
dad mit6sica incrementada que se disponen formando haces
entrelazados con dreas de necrosis, hialinizacién y hemorra-
gia compatibles con leiomiosarcoma.

La reseccién quiriirgica total es el tratamiento de elec-
cién y es sélo hasta ahora la cura para la variedad malig-
na.'” Actualmente el 70% de tales neoplasias son reseca-
bles para curacién al momento de ser descubiertos, la resec-
cién del tumor deber4 incluir un segmento de la vena cava
por la cual el tumor se originé.! El origen del tumor en la
vena cava inferior tiene un especial problema dependiendo
de la localizacién de la lesién en el vaso ya que en las lesio-
nes del tercio superior de la vena cava inferior que abarca
las venas hepéticas son actualmente incurables; esos que
envuelven el tercio medio y abarcan las venas renales pue-
den ser resecados atin si ambas venas renales son envueltas
y puede ser necesario en orden para remover esos tumores
el sacrificar totalmente ambas venas renales, en tal caso es
necesario realizar una nefrectomia derecha y el rifién iz-
quierdo puede usualmente sobrevivir y mantener adecuada
funcién por su excelente circulacién colateral.!*%” En cir-
cunstancias inusuales cuando el rifién izquierdo no puede
mantenerse adecuadamente funcionando con la interrup-
ci6n de las venas renales, cualquiera de ambos rifiones debe
ser revascuiarizado o trasplantado a un nuevo lecho vascu-
lar y de preferencia se debe intentar revascularizar con vena
aut6loga.'? En nuestro caso no realizamos nefrectomia de-
recha ya que el tumor sé6lo desplazaba al rifién derecho y la
vena renal derecha se pudo revascularizar hacia un injerto
de politetrafluoroetileno que se interpuso en la vena cava
resecada con buena permeabilidad inmediata postoperato-
ria. Los reportes de la literatura indican una baja incidencia
de edema de miembros inferiores después de la reseccién
de la vena cava inferior sin tromboflebitis asociada en tu-
mores de la vena cava, por lo que algunos autores dicen que
no es necesario reconstruir la vena cava inferior.'*47 Noso-
tros coincidimos con este criterio quirdrgico de que no es
necesario reconstruir la vena cava inferior después de la re-
seccién del tumor ligadura de la vena cava inferior, ya que
existe una excelente circulacién colateral por el sistema
acigos y las secuelas como edema de miembros inferiores
son controlables, ya que el problema de nuestra paciente
era importante edema de miembros inferiores y ya que fue
¢l motivo de asistir a nuestro hospital y ademés como ya se
comentd anteriormente no se habia realizado flebografia de
miembros inferiores con cavografia por lo cual no tenfamos
evidencia de que no existiera tromboflebitis previas por la
cual nosotros decidimos reconstruir la vena cava con una
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prétesis de 8 mm de politetrafluoroetileno con anastomosis
término terminal y una reconstruccién término lateral de la
vena renal a la prétesis, con permeabilidad inmediata y uro-
grama excretor con buen funcionamiento renal derecho e
izquierdo. A los 8 meses de operada la cavografia demues-
tra obstruccidén de injerto de ptfe y abundante circulacién
colateral por la vena acigos (Figura 4). La historia natural
de pacientes después de la reseccidn es incierta aunque los
leiomiosarcomas son de crecimiento lento, un tercio de los
casos pueden recurrir localmente después de la reseccién y
el 75% de todos los casos pueden morir por recurrencias lo-
cales 0 metistasis a una gran variedad de sitios incluyendo
pulmon, rifién, pleura, pared de t6rax, higado, hueso.'*

El pronéstico de leiomiosarcomas de la vena cava inferior
después de una reseccion es de 3 afios en promedio y de 5 a 10
afios de sobrevida en los tumores de vena cava inferior con re-
secci6n curativa' pero aun asf la sobrevida a largo tiempo es po-
sible aun cuando los intentos de reseccién curativa han fallado.!

La terapia post-operatoria con radioterapia han sido usados
para tratar lesiones no resecables y también han sido usadas
después de la reseccidn para prevenir o tratar recurrencias, ac-
tualmente por la rareza de esta patologia la literatura no revela
datos que soporten esta conducta, la quimioterapia con doxo-
rrubicina también ha sido utilizada pero pocos han sido repor-
tados de recurrencia y sobrevida'® y debido a la rareza del
caso no ha sido posible tener estadisticas de la terapia combi-
nada con cirugia, radioterapia y quimioterapia.

Para terminar quisiera hacer algunas consideraciones, los
cirujanos que se enfrentan a este tipo de problemas deben te-
ner los conocimientos bésicos de oncologia y cirugia vascu-
lar ya que se ha demostrado hasta el momento que la cura-
cién de este tipo de patologia muy rara es la reseccion quirdr-
gica, pero si no es posible esto, se debe tomar una biopsia y
canalizar al escalén superior para que realicen dicho procedi-
miento ya que es la Gnica oportunidad de mayor sobrevida.
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