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RESUMEN

El leiomiosarcoma (LMS) primario vascular localizado en
Vena Cava (VC) es un tumor maligno, de crecimiento len-
to, originado en las células musculares lisas de la capa
media. Su rareza conlleva una gran escasez en el niimero
de publicaciones realizadas al respecto, unas 200 hasta el
momento actual en la literatura mundial. No obstante, es
materia de gran interés para el Cirujano Vascular, por su
potencial curabilidad mediante reseccion.

Se describe un Caso Clinico de leiomiosarcoma del seg-
mento 1 de Vena Cava, tratado quirirgicamente mediante
reseccion radical y reconstruccion de la Vena Cava infe-
rior mediante parche de PTFE.
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SUMMARY

The primary leiomyosarcoma localized in the inferior Vena
Cava is a malignant, slow growing tumor, originating in
the smooth muscle cell of the media. Because of the rarity of
this tumor, few clinical reports, nearly 200, has been repor-
ted in world literature. Anyway, this entity is of interest
for Vascular Surgeon because it is posible to improve sur-
vival rates with surgical treatment of the tumor.

We describe a Case Report of leiomyosarcoma in lower
segment (segment 1) of the Vena Cava, it was trated with
radical resection and reconstruction with a PTFE patch.
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Introduccion

La primera resefia bibliografica del LMS de VCI
data de 1871 y se debe a una descripcién necropsica
por Perl (1). La primera reseccién quirtrgica fue repor-
tada por Melchior (2) en 1928. Su frecuencia aproxima-
da puede inducirse de las revisiones llevadas a cabo
en examenes post mortem (3), Abell encontré 2 ca-
sos en 14.000 y Hallock no encontré ninguno en 34.000.

El leiomiosarcoma de Vena Cava inferior es un tumor
mesenquimatoso infrecuente, de crecimiento lento y expan-
sivo. Los leiomiosarcomas vasculares constituyen solo un
2 % de los LMS. A su vez, los LMS constituyen un 6 % de
los sarcomas de tejidos blandos y éstos un 1 % de todos los
tumores malignos.

Caso clinico

Paciente de 71 afios, con hipercolesterolemia y ante-
cedente de histerectomia por mioma uterino, 30 afios
antes. Cuatro meses previos a su ingreso inicia cuadro
clinico, consistente en dolor localizado en hipocondrio,
vacio y fosa renal derechos, con irradiacién difusa a
todo el abdomen, de tipo opresivo punzante, no relacio-
nado con la ingesta ni el ejercicio. La exploracién fisica
general mostré la existencia de dolor a la palpacion en
hipocondrio y vacio derechos y una masa de consisten-
cia aumentada, sin variaciones en su apreciacién con
los movimientos respiratorios y mal delimitada en
cuanto a su tamano. La exploracién vascular arterial fue
normal, no existian edemas en extremidades, varices ni
signos de trombosis venosa superficial o profunda,
tampoco signos compatibles de secuela postrombética.

Los estudios complementarios, hemograma, bio-
quimica sanguinea y urinaria, aclaramiento de crea-
tinina, VSG, proteinograma, coagulacién, marcado-
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res tumorales, ECG, RX térax y panen-
doscopia oral, resultaron normales.

La Ecografia abdominal confirmé la
presencia de una masa lobulada de 6 x 5
cm. de didmetro anterior a VCI, y quis-
tes renales. EI CT abdominal (Fig. 1)
mostrod la existencia de una masa retro-
peritoneal derecha, posterior a la tercera
porcién duodenal, anterior al psoas y
uréter derechos, lateral a VCI (que se
encontraba permeable) e inferior a pan-
creas. Tamano de 6 x 5 cm., con éreas de
menor atenuacion en su interior. Quistes
renales bilaterales.

El 10 de agosto de 1994 fue sometida
a intervencién, practicindosele una

laparotomia media. La inspeccién de
las visceras intraperitoneales no mostré
anomalia alguna ni metdstasis macros-

Fig. 1. CT abdominal mostrando masa tumoral retroperitoneal,
posterior a duodeno, anterior a uréter y psoas derechos.

copicas. Tras diseccion extensa de las estructuras
adyacentes, se identificé una masa multilobulada de
superficie lisa de unos 7 x 6 cm. dependiente de la
pared de VCI (Fig. 2), en su fragmento infrarrenal.
Dicha masa mostraba un color blanquecino al corte.
Se envié muestra para examen anatomo-patolégico
intraoperatorio que la identificé como sarcoma. Tras
llevar a cabo la extirpacién completa de la misma, con
el fragmento parietal de VCI donde surgia, se eviden-
ci6 ausencia de trombosis local y se comprob6 que los
bordes de reseccion parietal se encontraban indemnes
en cuanto a infiltracion tumoral. Por este motivo y
tras la diseccién de ambas Venas Renales en su ori-
gen, asi como la primera porcion de la VCI subhepati-

Fig. 2. Imagen intraoperatoria del control de VCI tras la diseccion del tumor
originado en la pared de la misma.

ca, que no mostraba ninguna otra alteracion, se deci-
di6 reconstruir la VCI mediante un parche de PTFE.
El curso postoperatorio resulté plenamente satisfacto-
rio desde el punto de vista general y vascular.

El examen anatomapatol6gico identificé (Fig. 3) un
tumor fusocelular, con tendencia a la formacion de
empalizadas, nticleos caracteristicos de célula muscu-
lar lisa con atipias y gran ntimero de figuras mitdsi-
cas. Se realizé, no obstante, una tincién especifica con
anticuerpos frente a actina muscular especifica que
marcé las células musculares filiandolo como leio-
miosarcoma primario y estableciendo un grado de
diferenciacién I1/111 de Coindre.

La evolucion tardia (un afo de seguimiento) no ha
mostrado evidencia clinica de recidiva tumoral local
ni a distancia, asi como tampoco sintomas venosos
periféricos. Los estudios complementarios realizados
durante el seguimiento: hemograma, bioquimica
general, RX de térax, fleboilio-cavografia (Fig. 4),
Eco-Doppler abdominal y CT abdominal, no mostra-
ron hallazgos patolégicos y evidenciaron, objetiva-
mente, la permeabilidad del sistema venoso profun-
do de las extremidades, asi como de VCI.

Discusion

Los tumores primarios de VCI son muy infrecuen-
tes. Su incidencia reportada ha aumentado en los
ultimos afios. Desde 1871 (1), afio de la primera des-
cripcién, hasta 1976 s6lo son recopilados por Bailey
46 casos, incluyendo una aportacién personal. En
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Fig. 3. Examen histoldgico. Tumor fusocelular con tendencia
a la formacion de empalizadas. Niicleos caracteristicos de
células musculares lisas con atipias. Gran niimero de figuras
mitdsicas (50X).

Fig. 4. Control fiebogrdfico postoperatorio que muestra
permeabilidad de la VCI.

1985 Kiffer et al. (3) revisan, junto con cinco casos
personales, un total de 93 publicados. Posteriormen-
te Mingoli (4) en 1991, realiza un metanalisis de 143
casos con la intencién de identificar factores predicti-
vos en su evolucién y, por ultimo, Dzsinich (5) en
1992, recoge 197 casos. La serie mds extensa publica-
da es la de Cacoub (6), con 7 casos.

La identificacién patolégica mas frecuente en los
tumores primarios de VCI es el LMS. Entre el 95,7 %
(3) y el 100 % (4). La mayoria de los pacientes con
LMS de VCI pertenecen al sexo femenino (81,9 %) (5),
habiéndose calculado una relacién 6:1.

La afectacion de cada uno de los segmentos de la VC
corresponden a manifestaciones clinicas peculiares y
suelen requerir manejo especifico desde el punto de vis-
ta de terapéutica quirtrgica. El segmento mas afecto es
el 2 (3, 4) (origen de venas renales y VC retrohepatica),
seguido por el 1 (infrarrenal) y el 3 (VC superior) que es
el menos frecuentemente afecto de forma aislada.

La identificacion tumoral, en el presente caso, se
realiz6 utilizando como pardmetros de graduacion el
grado de diferenciacién celular, la existencia de
necrosis y el nimero de figuras mitéticas, segin sco-
re propuesto y disefiado a tal efecto por Coindre (7).
Resulto con tal criterio un grado II/III con crecimien-
to extravascular, tal y como suele corresponder a los
tumores desarrollados en el segmento 1. En los del
segmento 2, sin embargo, este tipo de crecimiento es
practicamente imposible por su intima relacion con
el higado, columna dorsal y diafragma. Con frecuen-
cia una o las dos Venas Renales se involucran y al
afectarse las venas hepaticas se produce el Sindrome
clinico de Budd Chiari. La extension distal de los
tumores en el segmento 3 puede llegar a afectar las
cavidades cardiacas derechas, circunstancia que ha
sido anteriormente reportada.

Su evolucién clinica es lenta en cuanto a creci-
miento y puede permanecer cierto tiempo asintoma-
tico o producir sintomas inespecificos detectados en
ocasiones s6lo con cardcter retrospectivo e inclusive
postmortem. El dolor abdominal es el sintoma mas
constante (95 % de los casos) (3, 5). La fiebre (10 %) y
la pérdida de peso (44 %) aparecen sélo en ciertos
casos (3, 5). La presencia de dolor abdominal ha sido
considerada como variable de buen pronéstico (4),
probablemente en relacién con una posibilidad de
diagnodstico mas precoz.

Los tumores del segmento inferior pueden dar
lugar a la palpacién de una masa abdominal, aunque
es algo mas frecuente que este hecho se produzca en
los del segmento 2. El edema de las extremidades
inferiores aparece con mas frecuencia asociado a la
afectacién del segmento 3 y se ha considerado signo
de mal pronéstico (4). La oclusién de una o las dos
Venas Renales puede cursar asintomatica, salvo leve
proteinuria.

El diagndstico de los LMS de VCI presenta impor-
tantes dificultades. Se establece raramente en el preo-
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peratorio (8). La ultrasonografia abdominal es capaz
de mostrar una tumoracién retroperitoneal derecha,
solida a veces, heterogénea polilobulada, hipo-ecogé-
nica, rodeada en ocasiones de un anillo hiper-ecogéni-
co. De existir trombosis, la VCI esta dilatada, con mul-
tiples imagenes hiperecogénicas. La biopsia guiada
por ultrasonografia ha sido invocada como prueba
capaz de proporcionar un diagnéstico patologico pre-
operatorio de confirmacion, sin embargo, a veces no
aporta informacién significativa. La ultrasonografia
intravascular, para realizar estadiaje tumoral, atn se
encuentra en desarrollo.

La tomografia axial computarizada (TAC) permite
delimitar nitidamente el tumor, que tras episodios de
necrosis y hemorragia suele mostrarse heterogéneo.
Tras el contraste es hipovascular, pudiendo presen-
tar un refuerzo periférico. Los tumores de crecimien-
to intravascular se diferencian de la trombosis aisla-
da por producir dilatacién de la propia Cava, tal y
como se ha descrito (8). Los extravasculares son difi-
cilmente diferenciables de los tumores retroperitone-
ales que producen compresion o infiltracién secun-
daria de la VC. También es factible mediante TAC
determinar la existencia de metastasis hepaticas y/o
pulmonares.

La cavografia es capaz de delimitar proximal y
distalmente el tumor, evaluar el estado de las Venas
Renales y Suprahepaticas, grado de oclusion y esta-
do, si existe, de la circulacién colateral.

La arteriografia no es diagnéstica; los tumores del
segmento 3 nutridos por la arteria hepatica estan
generalmente hipervascularizados, al contrario de
los que se producen en segmentos inferiores.

El tratamiento ideal es la reseccion radical. De no
ser posible, también se admite, atin en presencia de
metastasis, la reseccion de caracter paliativo (3). La
invasion de estructuras adyacentes tampoco debe con-
siderarse como criterio de exclusién de la cirugia; solo
implica una mayor agresividad, realizando hepatecto-
mia parcial, nefrectomia o ambas. Las alternativas tras
la reseccién completa pueden ser: la sustitucién com-
pleta del fragmento de VCI resecada mediante bypass
venoso-venoso, la reparacién del defecto producido
por la reseccién mediante parche o la sutura directa.
En todo caso, el material a emplear es el PTFE, aunque
existen algunas experiencias con Dacron y autoinjerto
venoso. En este caso la alternativa se eligié en base a
criterios anatomo-patologicos, que evidenciaron bor-
des de reseccion parietal libres de infiltracion. Los tra-
tamientos asociados mediante quimioterapia y radio-
terapia no han sido planteados inicialmente en nuestro

caso. Tampoco durante el seguimiento, ya que no se
ha evidenciado recidiva local ni metastasis.

Conclusiones

Ante la revision de la literatura y la experiencia
aportada por el presente Caso consideramos: 1) Los
tumores primarios de Vena Cava son extremada-
mente infrecuentes, malignos en su mayoria. 2) Los
estudios complementarios disponibles en la actuali-
dad, incluida la TAC, permiten la realizacién de su
diagnéstico. 3) El tratamiento 6ptimo es la reseccién
quirargica completa, especialmente cuando existe
afectacion de los segmentos inferiores.
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