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Tumor fibroso calcificante retroperitoneal
con afectacion de vena cava inferior
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Retroperitoneal calcifying fibrous tumor involving the inferior

vena cava

El tumor fibroso calcificante (TFC) es una lesién benigna de
partes blandas muy infrecuente®?. La localizacién més comun
es en tracto gastrointestinal, existiendo muy pocos casos
documentados en la literatura de TFC en retroperitoneo®™.
Presentamos un caso de TFC retroperitoneal con afectacion de
la vena cava inferior (VCI) y vena renal (VR) derecha.

Varén, 31 afios, acude por parestesias en miembro inferior
izquierdo. Destaca aumento de la PCR (24,18 mg/dL) y
leucocitosis (14.400). Se realiza ecografia-Doppler observando
obstruccién de vena femoral, safena y poplitea. Se realiza
tomografia computarizada (TC) téraco-abdémino-pélvico
(fig. 1), observando tumoracién con realce e irregularidad en
los margenes (9 x 3 cm) a nivel de hilio renal derecho con
afectacién de VCI y VR derecha, ocasionando trombosis
completa de VCI hasta nivel infrarrenal, venas iliacas (VVII)
externas y comunes. Contacta en mds del 90° con la aorta y
tercera porcién duodenal. Se observan multiples colaterales
venosas retroperitoneales y perirrenales derechas (fig. 2).

Ante la sospecha de posible sarcoma en VCI, no se realiza
biopsia por riesgo de sangrado y se decide intervencién
quirtrgica. Mediante laparotomia media, tras maniobra de
Cattel y Kocher, no se aprecia afectacién de duodeno. Tras
control completo de VCI (supra e infratumoral), VR izquierda y
VVII, se realiza seccién de VCI por encima de la bifurcacién de
las VVII. Tras trombectomia de ambas VVII no se observa
flujo venoso significativo, y como existen colaterales
retroperitoneales y subcutdneas, se sutura el mufién de la
VCI. Se seccionan VCI suprarrenal y VR izquierda, realizando
exéresis en bloque de tumoracién, VCI y rifién derecho.
Reanastomosis de VR izquierda a VCI suprarrenal con
cavoplastia «en cono».

La histologia revela una tumoracién blanquecina de 11x 4,5
cm a nivel del hilio renal, de aspecto benigno y mesenqui-
matoso. Presenta proliferacién fibroblastica hipocelular y
estroma hialinizado, inflamacién crénica variable y ocasio-
nales calcificaciones distréficas, compatible con TFC. La

inmunohistoquimica demuestra positividad para vimentina,
alfa-actina, desmina y positividad local para CD34.

En el postoperatorio, presenta hematuria persistente y se
solicita TC, observando ausencia de flujo adecuado de la VR
izquierda a la VCI con drenaje preferente a la vena gonadal y
congestioén venosa pélvica y retroperitoneal. En flebografia, no
se evidencia trombosis, pero se confirma flujo inadecuado, por
lo que se coloca endoproétesis expansible recubierta en VCI y
metalica no recubierta en VRI, normalizandose retorno venoso
(Clavien IIIA). Tras buena evolucién, es alta al noveno dia.
Actualmente, tras seis afios, presenta sindrome postrombé-
tico de miembros inferiores y circulacién colateral venosa
subcutanea, con buena funcién renal.

E1 TFC fue descrito por primera vez en 1988 por Rosenthal y
Abdul-Karim como «tumor fibroso infantil con cuerpos de
psamoma»6. Fetsch et al. describieron 10 casos en 1993,
utilizando el término «pseudotumor fibroso calcificante»’.
Finalmente, la OMS establecié el término «tumor fibroso
calcificante» en 2002.

Se ha relacionado con el sindrome linfoproliferativo
multiorganico 1gG4, al observar en algunos casos aumento
de IgG4 en plasma e infiltracién de diferentes tejidos"*%. No se
sabe exactamente la frecuencia, se calcula un caso/afio en
todo el mundo. Tiene cierto predominio en mujeres (1:1,27) y
distribucién trimodal (0-4, 25-29 y 30-34 afios)".

Las localizaciones mas comunes son estémago (18%),
intestino delgado (8,7%), pleura (9,9%), cuello, mesenterio,
mediastino y peritoneo; es menos frecuente en epiplén
miembro inferior, glandula suprarrenal, espalda, pulmén y
pericardio’. Pueden aparecer multiples lesiones (5,7%)". La
excepcionalidad de nuestro caso reside en que solo se han
publicado tres articulos con seis casos en total de TFC
retroperitoneal, solo un caso de afectacién de VCI y ningin
caso intravascular’™.

La mayoria son asintomaticos, con diagnéstico inciden-
tal"?2. En la TC se observan calcificaciones irregulares y
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Figura 1 - Tomografia computarizada preoperatoria: cortes coronales. Se observa tumoracién afectando VCI y VR derecha y
trombosis completa de venas iliacas comunes y VCI, hasta nivel infrarrenal.

dispersas que delimitan el tumor'. La resonancia magnética
muestra una sefial hipointensa en T1y T2 e isointensa en T1
con gadolinio'. Ante la sospecha de sarcoma vascular, la
biopsia percutdnea no esta indicada por el riesgo de hemo-
rragia masiva (0,1-8,3%), por lo que es dificil descartar
malignidad en el preoperatorio®.

Macroscépicamente es una masa blanquecina, bien cir-
cunscrita y no encapsulada’?. Microscépicamente es una
lesién fibrosa benigna con abundante colageno hipocelular
densamente hialinizado, con calcificaciones psamomatosas o
distréficas e infiltrado inflamatorio mononuclear, células
fusiformes y agregados linfoides’™. Se observa siempre

Figura 2 - Tomografia computarizada a los cuatro afios de
cirugia. Corte coronal. No signos de recidiva. Se observa
protesis vascular permeable.

positividad focal para CD34°. El principal diagnéstico dife-
rencial es el tumor miofibroblastico inflamatorio™?.

La escisién quirtirgica es el principal tratamiento™?. El
patrén de oro ante un sarcoma de VCI (sospecha primaria en
nuestro caso) es la escisién completa con margenes libres,
incluyendo o6rganos afectos. El desafio quirdrgico es la
afectaciéon de otros drganos, el drenaje venoso del higado,
riflones y extremidades inferiores (EEII) y la reconstruccién de
la VCI°. En nuestro caso, la localizacién de la lesién implicé
una cirugia técnicamente muy demandante.

Para el manejo de la VCI, se recomienda controlarla por
encima y por debajo del tumor, a nivel de la bifurcacién iliacay
vena cava suprarrenal. Cuando més del 75% de la VCI estd
ocluida por el tumor, como es nuestro caso, durante al menos
un aflo esta se puede ligar debido al extenso desarrollo venoso
colateral. Sila bifurcaciéniliaca no estd involucrada, el retorno
venoso de las EEII estd asegurado por la vena iliaca interna y
las anastomosis venosas pélvicas’.

No existe tratamiento médico. El prondstico es excelente, la
supervivencia a largo plazo es del 100%, con una recurrencia
del 9-10%". En conclusién, el TFC es una tumoracién benigna
muy infrecuente. Solo hemos encontrado en la literatura un
caso de TFC de localizacién retroperitoneal con afectacién
severa de VCI. Esta localizacién implica una técnica quirdrgica
muy compleja.
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Cirugia transanal minimamente invasiva para
extraccion de mucosa rectal en el tratamiento
de la estenosis panuretral asociada a liquen
escleroso mediante uretroplastia de Kulkarni

Transanal minimally invasive surgery for rectal mucosa extraction
in the treatment of panurethral stenosis associated with lichen
sclerosus using Kulkarni urethroplasty

La uretroplastia es el tratamiento quirdrgico de eleccién de la de mucosa oral segin técnica de Kulkarni consigue buenos
estenosis uretral. El liquen escleroso es una de las causas mas resultados y evita cirugias en varios tiempos con compromiso
habituales de estenosis de uretra anterior y puede provocar cosmético y funcional del pene”*>. Se basa en la ampliacién
afectacion extensa, en ocasiones desde la fosa navicular hasta uretral mediante colocacién dorsolateral de los injertos,
el veru montanum. A este tipo de estenosis se las denomina preservando la vascularizacién uretral contralateral.

panestenosis uretral y su tratamiento supone un reto Obtener injertos de gran longitud generalmente requiere el

quirtrgico’. En estos casos la uretroplastia con injerto libre empleo de la mucosa de ambas mejillas como zona donante e
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