CIR ESP. 2022;100(8):481-487

CIRUGIA ESPANOLA

>
T

www.elsevier.es/cirugia

(OMNIBUS PER ARTEM
B)FIDEMQUE PRODESSE (@
U U

Original

Check for
updates

Tratamiento quirurgico de los leiomiosarcomas
de vena cava. Serie de casos en un hospital de
tercer nivel y revision de la literatura

José Manuel Pérez-de-Villar %, Alvaro Arjona-Sanchez **, Blanca Rufian-Andujar °,
Francisca Valenzuela-Molina %, Juan Manuel Sanchez-Hidalgo %, Lidia Rodriguez-Ortiz °,
Angela Casado-Adam“, Cristina Viyuela-Garcia °, Sebastian Rufian-Pefia “,

Teresa Caro-Cuenca®, Alberto Moreno-Vega © y Javier Bricefio-Delgado ®

@Unidad de Cirugia Oncoldgica, Hospital Universitario Reina Sofia, Cérdoba, Espaiia

®Unidad de Anatomia Patolégica, Hospital Universitario Reina Sofia, Cérdoba, Espafia
€Unidad de Oncologia Médica, Hospital Universitario Reina Sofia, Cérdoba, Esparia

INFORMACION DEL ARTiCULO RESUMEN
Historia del articulo: Introduccion: Los tumores primarios de vena cava inferior son tumores raros de origen
Recibido el 15 de abril de 2021 mesenquimal que surgen de la musculatura lisa de la pared. Debido a su escasa prevalencia,
Aceptado el 4 de mayo de 2021 existen pocos datos definitivos sobre su tratamiento y prondstico. Su tratamiento se basa en
On-line el 18 de junio de 2021 principios oncolégicos generales.

Métodos: Se ha analizado una serie de 6 casos intervenidos desde 2010 a 2020, evaluando
Palabras clave: distintos pardmetros relacionados con las caracteristicas demograficas del tumor, del
Leiomiosarcoma tratamiento recibido y de los resultados obtenidos en supervivencia y morbilidad. Ademas,
Cava se ha llevado a cabo una revisién bibliografica de la evidencia disponible actualmente.
Cavoplastia Resultados: En todos los pacientes se llevé a cabo una reseccién quirdrgica 6ptima con RO en
Sarcoma 4/6 y R1 en 2/6. La mayor morbilidad sucedié en un paciente fallecido en periodo intrao-

peratorio. Se realizé cavorrafia en un paciente y cavoplastia en 5/6 utilizando injerto
criopreservado en 3/6 y prétesis en 2/6. Al final del seguimiento de nuestra serie (con
una media de seguimiento de 10,7 meses), el 50% de los pacientes contindan vivos. La media
de supervivencia fue de 11,3 + 9,07 meses. De los 6 pacientes, 3 presentaron recidivas
hematdgenas con un intervalo libre de enfermedad de 9 4 2 meses.
Conclusion: El diagndstico y tratamiento del leiomiosarcoma de vena cava inferior continta
siendo un reto. Debido a su baja prevalencia, resultara dificil establecer un tratamiento
totalmente estandarizado, y se recomienda su abordaje en centros especializados. Por otra
parte, se deberian intentar aunar los casos intervenidos de cara a avanzar en el conoci-
miento del abordaje de esta enfermedad.
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Surgical treatment of vena cava leiomyosarcomas: Series of cases in a
referral center and literature review

ABSTRACT
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Introduction: Primary tumors of the inferior vena cava are rare tumors of mesenchymal
origin. They arise from the smooth muscles of the vena cava wall. Due to its low prevalence,
there are few definitive data on its treatment and prognosis. Its treatment is based on
general oncological principles.
Methods: A series of six cases operated from 2010 to 2020 were analyzed. Different param-
eters related to the demographic characteristics, the tumor, the treatment received, and the
results obtained in survival and morbidity were analyzed. In addition, a bibliographical
review of the currently available evidence was carried out.
Results: Optimal surgical resection was accomplished in all patients with RO in 4/6 and R1in
2/6. The greatest morbidity occurred in a patient who died in the intraoperative period.
Cavography was performed in one patient and cavoplasty in 5/6 using cryopreserved graft in
3/6 and prothesis in 2/6. The 50% were still alive at the end of the follow-up (with a mean
follow-up of 10.7 months). The mean survival was 11.3+9.07 months. 3/6 patients presented
hematogenous recurrences with a disease-free interval of 9+2 months.
Conclusion: The diagnosis and treatment of inferior vena cava leiomyosarcoma is still a
challenge. Due to its low prevalence, it will be difficult to establish a totally standardized
treatment and its approach is recommended in specialized centers. On the other hand, a
multicentric study should be made to collect the most cases as possible in order to advance
in the understanding of the approach to this disease.

© 2021 AEC. Published by Elsevier Espaiia, S.L.U. All rights reserved.

Introduccion

Los tumores primarios de vena cava inferior son tumores raros
de origen mesenquimal que surgen de la musculaturalisa dela
pared de la misma, con crecimiento intra o extraluminal®?. Su
manejo se basa en consideraciones oncolégicas generales
debido a su escasa prevalencia por lo que existen pocos datos
definitivos sobre su tratamiento y pronoéstico.

El tratamiento principal y aceptado es la extirpacién
quirtrgica del mismo, lo cual, constituye un reto quirtirgico
debido a su singular situacién, érganos en vecindad y al
manejo hemodinamico que requieren.

Los leiomiosarcomas de cava son descritos y clasificados en
funcién de diversos aspectos como la edad del paciente, el
tamaiio, las caracteristicas del tumor, el abordaje del tumor y
su localizacién®. Una de las clasificaciones mas utilizada es la
propuesta por Kulaylat et al., que divide a estos tumores
seguin su localizacién en 3 niveles distintos (fig. 1). Existen
fundamentalmente, 3 abordajes quirdrgicos: reseccién y
ligadura de cava, reseccién y sutura primaria o reseccién
acompafnada de reconstruccién con prétesis. El abordaje
principal en la mayoria de las series es la reseccién asociando
reconstruccién. Para la reconstruccién venosa existen diver-
sas opciones en la literatura y ninguna ha demostrado
superioridad sobre otra debido a los pocos casos descritos.
Se pueden utilizar tanto materiales biolégicos como injertos
venosos del propio paciente (vena safena, vena renal
izquierda, yugular, etc.), injertos procedentes de pericardio

Nivel 1 ‘<||:
N
Nivel 3 <|: ]
N

Figura 1 - Niveles de afectacién segun la clasificacion
de Kulaylat et al.”.
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bovino o injertos vasculares preservado procedente de
donante cadaver; como sintéticos (PTFE, Dacron®).

El propésito de nuestro estudio es analizar la serie de casos
intervenidos en nuestra unidad evaluando la morbimortali-
dad, las técnicas de reconstruccién y la supervivencia global y
libre de enfermedad.

Métodos

Los pacientes fueron analizados desde una base de datos
retrospectiva, recogida entre los afios 2010 y 2020. Los
pacientes firmaron el consentimiento informado y el estudio
descriptivo estd aprobado por el comité de ética de nuestro
centro.

La clasificacién utilizada para los leiomiosarcomas aten-
diendo a la localizacién fue la descrita por Kulaylat et al.* en la
que la vena cava inferior es dividida en 3 segmentos. El nivel 1:
desde la entrada de las venas suprahepatica en la vena cava
inferior a la entrada al ventriculo derecho; el nivel 2: desde la
desembocadura de las venas renales a las venas suprahepa-
ticas y el nivel 3: desde la confluencia de las venas iliacas a la
desembocadura de las venas renales (fig. 1).

La resecabilidad se clasificé en RO (margenes libres en la
pieza de anatomia patolégica); R1 (margenes libres macro-
scopicamente, pero con sospecha de enfermedad microscé-
pica) y R2 (a simple vista que los margenes no se encuentran
libres). La morbilidad postoperatoria se evalué utilizando la
escala de Dindo-Clavien® que categoriza las complicaciones
postoperatorias desde el nivel 1, pequefias desviaciones en el
periodo postoperatorio, hasta el nivel 5, que corresponde
al fallecimiento del paciente en este periodo. Se consider6 el
corte para considerar morbilidad mayor en el nivel 3, por ser
el punto de corte donde los pacientes requieren interven-
ciones radioldgicas, endoscépicas o quirtrgicas; indicando
de forma clara una mayor gravedad de la complicacién

subyacente. La comorbilidad de los pacientes al ser interve-
nidos fue evaluada mediante el indice de comorbilidad de
Charlson®.

La terapia adyuvante se dividié en quimioterapia, radiote-
rapia o quimiorradioterapia. Los esquemas de quimioterapia
mas utilizados se basaron en adriamicina, ifosfamida o
trabectedina. La neoadyuvancia, cuando fue aportada, con-
sistié en radioterapia externa.

Se analizaron las variables cuantitativas mediante media y
desviacién estandar y las cualitativas en porcentajes. Se utilizé
el programa IBM SPSS® v.18.0.

Resultados

Desde el afio 2010 hasta el afio 2020, 6 pacientes fueron
intervenidos en nuestro centro diagnosticados de leiomio-
sarcoma de cava. Fueron excluidos de nuestro analisis los
casos de leiomiosarcomas de otras localizaciones, asi como
aquellos pacientes con enfermedad metastasica no suscepti-
bles de intervencién quirdrgica. Ningin paciente present6
irresecabilidad intraoperatoria.

Los datos demograficos se muestran en la tabla 1. La media
de edad fue de 63 + 14,6 afios. De predominio en mujeres
(83%). La clinica mas frecuente al diagnéstico fueron molestias
y dolor abdominal en un 66,6%. La localizacién maés frecuente
fue el nivel 2 (83,3%). El didmetro maximo fue de
10,38 + 5,16 cm. Fue preciso resecar érganos adyacentes en
2/6 pacientes. En todos excepto un paciente se realiz6 biopsia
preoperatoria.

La técnica mdés frecuente de reconstruccion fue la cavo-

plastia en un 83,3%, con utilizacién, de injerto vascular
criopreservado®, prétesis de PTFE® y prétesis de Dacron®™.

La tasa de reseccién RO (margenes quirtrgicos libres) fue
del (66,67%), la tasa de R1 sospecha de enfermedad microscé-
pica fue del 33,33%.

Figura 2 - Histopatologia de leiomiosarcoma cava: A) Hematoxilina y eosina (H&E) x10; B) H&E x40; C) Inmunohistoquimica

con desmina X4; D) Inmunohistoquimica con AML Xx4.
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Anatomia patoldgica

Las piezas quirurgicas se fijaron con solucién de formaldehido
al 10%, y se incluyeron en parafina obteniéndose cortes de
3 pm que se tifieron con H&E. El estudio inmunohistoquimico
se realizé de forma automatizada con el método bond de
deteccién con polimeros (Leica), empleando anticuerpos
monoclonales o policlonales contra actina especifica de
musculo liso, desmina, caldesmén, CD-31, Ki-67, calponina
y CD-34 (fig. 2).

Morbimortalidad

Solo un paciente presenté morbilidad mayor falleciendo
intraoperatoriamente debido a inestabilidad hemodindmica.
Como morbilidad menor, un paciente presenté un ictus
isquémico transitorio debido a un embolismo paradédjico
con un foramen oval permeable no conocido resuelto de
forma conservadora, y un segundo paciente, presentd un leve
hematoma retroperitoneal que no precis6 manejo invasivo.

No hubo trombosis de los injertos tanto artificiales como
biolégicos en la serie presentada. La terapia anticoagulante-
antiagregante mas utilizada fue enoxaparina en dosis de
tratamiento siendo sustituida al mes por terapia antiagregante
predominantemente AAS 150 mg/24 h.

Terapia adyuvante

De los 6 pacientes, solo uno recibié neoadyuvancia con
radioterapia (paciente 5). Hubo 2 pacientes que recibieron
adyuvancia. El paciente 2, que recibié adriamicina y trabecte-
dina. El paciente 3 recibié adyuvancia con radioterapia y
quimioterapia; los quimioterdpicos utilizados en primera linea
fueron ifosfamida y adriamicina, y tras la recidiva, trabecte-
dina.

Supervivencia

Al final del seguimiento (con una media de seguimiento de 10,7
meses) el 50% de los pacientes continian vivos. La supervi-
vencia global es de 11,3 & 10,0 meses. De los 6 pacientes, 3
presentaron recidiva. EL ILE medio fue de 9,5 + 2,4 meses; los 2
restantes en el momento del estudio presentaban 3 y 27 meses
de seguimiento, sin signos de recidiva.

Discusion

Los tumores malignos de la pared de los grandes vasos son
excepcionales. Aparecen con mayor frecuencia en mujeres’,
en pacientes entre 50 y 60 afios”®. Estos datos se asemejan a
los de nuestra serie, resumidos en las tablas 1y 2.

Los leiomiosarcomas de vena cava inferior se pueden
clasificar segin su localizacién siguiendo el esquema
empleado por Kulaylat et al.* como hemos descrito con
anterioridad, algunos pueden ser clasificados como nivel 1,2;
nivel 2,3 o incluso nivel 1,2,3. Son tumores denominados
binivel o trinivel®. Existen otras clasificaciones como la de
Stilidi et al.’ (que dividen la vena cava inferior en 6 niveles), o la
de Kieffer et al.’, aunque no tan difundidas. Esta clasificacién

anatémica también resulta importante porque los sintomas
que se presenten pueden variar en funcién del segmento en el
que se localiza el tumor**.

El patrén de crecimiento puede ser clasificado como
predominantemente extraluminal, predominantemente
intraluminal o en reloj de arena, con un crecimiento
importante tanto intraluminal como extraluminal®’. En
algunos casos el origen del tumor es muy evidente, y se
identifica con facilidad con un pediculo que une la masa
extraluminal a la pared de la vena. En otros, estd firmemente
adherido a la pared y requiere reseccién para una extirpaciéon
radical®. Clasicamente se ha considerado que presentan un
crecimiento lento en la mayoria de los casos, pero se ha
comprobado que puede ser rapido. Sus metdstasis son tardias
y se encuentran fundamentalmente en higado y pulmones,
aunque practicamente ningin Organo estd exento de ser
afectado®. Resulta dificil determinar en una serie de 6 casos
qué velocidad de crecimiento han presentado. No obstante,
podemos contrastar nuestros datos con los presentes en la
bibliografia. Como en ellos, lo mas frecuente es la afectaciéon
del nivel 2 de Kulaylat et al.%; con un crecimiento predomi-
nantemente extravascular’.

La clinica resulta muy inespecifica y puede resultar un
hallazgo casual, tras la realizacién de una prueba de imagen.
Siendo el sintoma mas frecuente molestias abdominales’*;
acorde con los datos de nuestro centro, donde 4 de los 6
pacientes comenzaron con dicha clinica. Existen otras
posibles manifestaciones: sindrome de Budd-Chiari, TVP,
sintomas respiratorios, edema de miembros inferiores, pér-
dida de peso, dolor de espalda, fiebre, etc.”. Para el diagnéstico,
son necesarias pruebas de imagen, generalmente TC y RMN,
que pueden ayudar a definir el origen y la extensién del tumor.
En la TC, el tumor presenta baja densidad, con masa sélida o
heterogénea; pudiendo presentar una zona de necrosis;
resulta util hallar la presencia de calcificacién interna
secundaria a esta necrosis, pero es un hallazgo infre-
cuente®'?'3 La RMN muestra informacién similar a la TC,
pero ofrece mayor informacién acerca de la extensiéon del
tumor y de los posibles trombos presentes®. Pese a la
informacién que nos puedan aportar, de cara a confirmar el
diagndstico, la biopsia preoperatoria con aguja gruesa guiada
por TC o ecografia es indicada con el fin de descartar otras
enfermedades no susceptibles de cirugia. Straker et al.'*.
realizaron un estudio de cohortes retrospectivo en el que,
usando los datos de 2.620 paciente con sarcomas retroperi-
toneales de la National Cancer Database, concluyeron que la
biopsia preoperatoria no tiene efectos negativos para la
supervivencia. Sin embargo, si podria mejorar de forma
indirecta los resultados de supervivencia, al facilitar la terapia
neoadyuvante y aumentar el logro de reseccién completa del
tumor. En todos los pacientes de nuestro centro salvo en uno
se realizé biopsia preoperatoria. En nuestro protocolo prequi-
rurgico la biopsia preoperatoria siempre es realizada con el fin
de planificar el tratamiento acorde a la histologia, que en el
caso de leiomiosarcomas de cava el tratamiento es la
reseccién primaria, igualmente los pacientes son estudiados
con valoracién anestésica asociando angio-TC o angio-RMN,
se establece protocolo con ONT para la adquisicién de injertos
criopreservados como primera eleccién. Asi la seleccién de
pacientes es fundamental para el buen pronéstico de los
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Tabla 1 - Caracteristicas demograficas y perioperatorias

Variable Paciente 1 Paciente 2 Paciente 3 Paciente 4 Paciente 5 Paciente 6
Edad 70 58 38 79 73 60
Sexo Mujer Mujer Mujer Mujer Mujer Varén

Clinica al

Ferritina alta

Dolor abdominal

Tumoracion flanco

Dolor abdominal

Dolor abdominal

Dolor abdominal

diagnéstico derecho
Biopsia pre Si Si No Si Si Si
Tamano 6 x5x75cm 12 cm 8x9,3x75cm 20 x 14 cm 7,8 x6,5x55cm 5,7 x55x5,4cm
Crecimiento Extraluminal Extraluminal Extraluminal Extraluminal Extraluminal Extraluminal
predominante
Trombo No Si No No No No
Segmentos de 1 1 1 1 1 2
VCI incluidos
Localizacién 2 1 2 2 2 1+2
(nivel)
Incisién Subcostal bilateral Rio Branco Rio Branco Mercedes Benz Mercedes Benz LMSI
Reseccion y Cavoplastia con Cavoplastia Cavorrafia Cavoplastia Cavoplastia Cavoplastia con
reparacién VCI PTFE con con con arteria arteria pulmonar
Dacron® arteria pulmonar  pulmonar criopreservada
criopreservada criopreservada
Reseccion RO R1 RO R1 RO RO
completa
Reseccién No No Si (vesicula biliar) SiRifény glandula No Si Rifién y
6rganos suprarrenal glandula
adyacentes derecha suprarrenal
derecha
Tiempo 4 21 6 — 8 8
postoperatorio
hasta alta (dias)
Dindo- No No No \Y% No No
Clavien >3 a
los 30 dias
Indice de 5 4 2 9 5 5
Charlson
Profilaxis Doble Anticoagulacién Anticoagulaciéon — Enoxaparina Enoxaparina
antitrombética antiagregacion Enoxaparina profilactica 10 dias 80 mg/24 h/un 40 mg /12 h/2
clopidogrel + AAS 90mg/24h tras alta. mes. En meses. Se
tratamiento con encuentra con
AAS 100 mg AAS que ya
tomaba de antes
Supervivencia 3 (vivo) 14 (fallecido) 17 (fallecido) 0 (fallecido) 27 7
(meses)
ILE (meses) No (3) Si (11) Si (19) — No (27) Si (7)
Tipo de recidiva — Metastasis Metastasis — — Local y
hepatica metastasis
(6seas y
pulmonares)

AAS: aspirina, ILE: intervalo libre de enfermedad; LMSI: laparotomia media supra e infraumbilical; PTFE: politetrafluoretileno; VCI: vena cava

inferior.

mismos, en nuestra serie el UGnico paciente con muerte
intraoperatoria constituy6 una indicacién limite, la cual fue
consensuada con paciente y en comité multidisciplinar.
Pese a existir varias opciones terapéuticas, la reseccién
quirdrgica con margenes (fig. 3) puede alargar la superviven-
cia, y constituye actualmente la tunica posibilidad de
cura'®>? A pesar de la reseccién tumoral extensa, las
recurrencias suceden en un elevado nuimero de pacientes,
pero la mayoria corresponde a metastasis hematégenas y no a
recidivas locorregionales®®. Existen muchas posibilidades a la
hora de llevar a cabo la intervencién quirdrgica. Debido al

pequefio nimero de casos, no ha sido posible determinar cuél
es el mejor material a la hora de realizar la cavoplastia; ni el
tamafio ideal'®", para nosotros el uso de injertos criopre-
servados es de eleccién. El didmetro de la protesis tiene
importancia puesto que determina la velocidad del flujo y la
adaptabilidad al vaso nativo. La utilizacién de una prétesis de
un calibre algo inferior a la vena cava inferior permite mejorar
la velocidad del flujo y la realizacién de la anastomosis sobre el
anillo de la prétesis limita el fenémeno de compresién'**°.
Entre los materiales sintéticos que se pueden utilizar como
PTFE o Dacron®. En el momento actual, las prétesis de PTFE
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Tabla 2 - Estudio anatomopatolégico

Paciente 1 Paciente 2 Paciente 3 Paciente 4 Paciente 5 Paciente 6
Caracteristicas Desmina y actina  Quistificacién. Areas extensas de Desmina®, Expresion de Moderadamente
AP tumor de musculo liso Extensa necrosis desdiferenciacién. caldesmén*, AML*. desminay diferenciado, con
positivas. Actina, desminay Necrosis 40% caldesmén. moderado
Necrosis 10% caldesmoén™ (en Necrosis 30% pleomorfismo y
areas necrosis focal.
desdiferenciadas), AML, desmina y
CD34". calponina™*
Necrosis 20%
Grados de G2 No disponible No disponible G3 G3 G3
malignidad
Ki-67 20% No disponible 70% 80% 20% 30%

AML: actina ML; AP: anatomia patoldgica.

Figura 3 - En la primera imagen muestra el momento de la identificacion de estructuras previo a la extirpacion

de leiomiosarcoma. Se describe el control vascular en cava retrohepatica, infrarenal y ambas venas renales previo a
extirpacién tumoral (tumor sefialado con linea discontinua blanca). En la segunda imagen se evidencia la presencia
de proétesis de PTFE en sustitucion de VCI se han preservado ambas venas renales, reinsertando la izquierda.

son las mas aceptadas para el reemplazo de la vena cava
inferior, por delante de los injertos biolégicos’*''. En nuestra
serie de casos, la arteria pulmonar criopreservada fue el
material més frecuentemente utilizado al realizar la cavo-
plastia (60%) frente a Dacron® (20%) y PTFE (20%) (fig. 3). En
futuras intervenciones seria interesante recoger calibre de la
protesis utilizada de cara a evaluar la influencia de éste en los
resultados de la intervencién. El tratamiento adyuvante o
neoadyuvante con quimioterapia y radioterapia es contro-
vertido'>'®, En nuestro centro sélo un paciente recibié
neoadyuvancia con radioterapia. La adyuvancia fue adminis-
trada en dos pacientes (adriamicina y trabectedina).

Los sarcomas de los grandes vasos (aorta, arterias y venas
pulmonares, venas cavas) se clasifican en luminales y
murales'®. Los primeros se originan de la intima. Son
neoplasias indiferenciadas mas frecuentes en la aorta toracica
o de las arterias pulmonares. Histoldégicamente pueden ser
parecidos a los leiomiosarcomas, por inmunohistoquimica
son positivos para marcadores como actina y marcadores
vasculares como CD-31 negativos a desmina. Los sarcomas
que se originan de las venas son con mayor frecuencia
leiomiosarcomas®®. Los leiomiosarcomas venosos son més
comunes en la VCI. Histolégicamente son idénticos a los
leiomiosarcomas encontrados en otros sitios, y son positivos
para la vimentina, la actina de musculo liso, la actina de

musculo especifico y la desmina *° y negativos para marca-
dores vasculares como CD-31.

Al comprobar el tumor extraido, se comprueba la presencia
de un patrén tipico de células en forma de huso entrelazadas,
con citoplasma eosinofilico y nucleos centrales. Las células
tumorales muestran positividad para desmina, vimentina y
actina de células musculares lisas, pero no para la proteina s-
100, alfa inhibina o CD117*?°. Se puede clasificar en distintos
estadios segin los criterios FNCLCC: grados I, II y III. Sin
embargo, este grado histolégico no se correlaciona con un peor
tiempo libre de enfermedad o una menor supervivencia®. Por
el contrario en el tamafio del tumor si se observa una
asociacién con disminucién del tiempo libre de enfermedad
y de la supervivencia’.

Tras la cirugia, algunos autores recomiendan anticoagula-
cién de larga duracién de cara a mejorar la permeabilidad de
las protesis; otros, sin embargo, han comunicado la presencia
de buenos resultados sin necesidad de anticoagulantes
orales'’. Los pacientes de nuestra serie en los que se utiliz6
proétesis tuvieron diferentes pautas de anticoagulacion, segui-
das de antiagregacién permanente de baja dosis. En el caso del
paciente en el que se realizd una cavorrafia, la anticoagulaciéon
se limitd a los 10 dias postoperatorios.

A los 5 afios de ser intervenidos, el 55% permanecen con
vida; sin embargo, solo una minoria de los pacientes vive mas
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de 10 afios. Esta supervivencia no es homogénea, en ella
influyen multitud de factores; algunos de ellos ya mencio-
nados’. Practicamente todos los pacientes presentan recu-
rrencia de la enfermedad siendo principalmente hematdgena
como en nuestra serie. La supervivencia libre de enfermedad a
los 5 afios en las series publicadas tan solo alcanza el 6%, lo
cual es acorde a nuestra serie’.

Conclusion

Los leiomiosarcomas de cava constituyen una enfermedad
poco comun cuyo manejo diagnéstico-terapéutico no puede
ser estandarizado. Constituyen un reto quirtrgico que debe de
realizarse en unidades de referencia que incluyan a comités
multidisciplinares especializados en el manejo de sarcomas.
Hoy en dia, la reseccién quirdrgica constituye el principal
tratamiento obteniendo resultados aceptables en unidades de
referencia. Estudios multicéntricos son necesarios con el fin de
coleccionar la mayor experiencia posible en esta rara entidad.
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