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Tumor fibroso calcificante retroperitoneal

con afectación de vena cava inferior

Retroperitoneal calcifying fibrous tumor involving the inferior
vena cava

El tumor fibroso calcificante (TFC) es una lesión benigna de

partes blandas muy infrecuente1,2. La localización más comú n

es en tracto gastrointestinal, existiendo muy pocos casos

documentados en la literatura de TFC en retroperitoneo3–5.

Presentamos un caso de TFC retroperitoneal con afectación de

la vena cava inferior (VCI) y vena renal (VR) derecha.

Varón, 31 años, acude por parestesias en miembro inferior

izquierdo. Destaca aumento de la PCR (24,18 mg/dL) y

leucocitosis (14.400). Se realiza ecografı́a-Doppler observando

obstrucción de vena femoral, safena y poplı́tea. Se realiza

tomografı́a computarizada (TC) tóraco-abdómino-pélvico

(fig. 1), observando tumoración con realce e irregularidad en

los márgenes (9 x 3 cm) a nivel de hilio renal derecho con

afectación de VCI y VR derecha, ocasionando trombosis

completa de VCI hasta nivel infrarrenal, venas ilı́acas (VVII)

externas y comunes. Contacta en más del 908 con la aorta y

tercera porción duodenal. Se observan mú ltiples 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 intervención

quirú rgica. Mediante laparotomı́a media, tras maniobra de

Cattel y Kocher, no se aprecia afectación de duodeno. Tras

control completo de VCI (supra e infratumoral), VR izquierda y

VVII, se realiza sección de VCI por encima de la bifurcación de

las VVII. Tras trombectomı́a de ambas VVII no se observa

flujo venoso significativo, y como existen colaterales

retroperitoneales y subcutáneas, se sutura el muñón de la

VCI. Se seccionan VCI suprarrenal y VR izquierda, realizando

exéresis en bloque de tumoración, VCI y riñón derecho.

Reanastomosis de VR izquierda a VCI suprarrenal con

cavoplastia «en cono».

La histologı́a revela una tumoración blanquecina de 11 x 4,5

cm a nivel del hilio renal, de aspecto benigno y mesenqui-

matoso. Presenta proliferación fibroblástica hipocelular y

estroma hialinizado, inflamación crónica variable y ocasio-

nales calcificaciones distróficas, compatible con TFC. La

inmunohistoquı́mica 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

congestión venosa pélvica y retroperitoneal. En flebografı́a, no

se evidencia trombosis, pero se confirma flujo inadecuado, por

lo que se coloca endoprótesis expansible recubierta en VCI y

metálica no recubierta en VRI, normalizándose retorno venoso

(Clavien IIIA). Tras buena evolución, es alta al noveno dı́a.

Actualmente, tras seis años, presenta sı́ndrome postrombó-

tico de miembros inferiores y circulación colateral venosa

subcutánea, con buena función renal.

El 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»7.

Finalmente, la OMS estableció el término «tumor fibroso

calcificante» en 2002.

Se ha relacionado con el sı́ndrome linfoproliferativo

multiorgánico IgG4, al observar en algunos casos aumento

de IgG4 en plasma e infiltración de diferentes tejidos1,2,8. No se

sabe exactamente la frecuencia, se calcula un caso/año en

todo el mundo. Tiene cierto predominio en mujeres (1:1,27) y

distribución trimodal (0-4, 25-29 y 30-34 años)1.

Las localizaciones más comunes son estómago (18%),

intestino delgado (8,7%), pleura (9,9%), cuello, mesenterio,

mediastino y peritoneo; es menos frecuente en epiplón

miembro inferior, glándula suprarrenal, espalda, pulmón y

pericardio1. Pueden aparecer mú ltiples lesiones (5,7%)1. La

excepcionalidad de nuestro caso reside en que solo se han

publicado tres artı́culos con seis casos en total de TFC

retroperitoneal, solo un caso de afectación de VCI y ningú n

caso intravascular3–5.

La mayorı́a son asintomáticos, con diagnóstico inciden-

tal1,2. En la TC se observan calcificaciones irregulares y
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dispersas que delimitan el tumor1. La resonancia magnética

muestra una señal hipointensa en T1 y T2 e isointensa en T1

con gadolinio1. Ante la sospecha de sarcoma vascular, la

biopsia percutánea no está indicada por el riesgo de hemo-

rragia masiva (0,1-8,3%), por lo que es difı́cil descartar

malignidad en el preoperatorio9.

Macroscópicamente es una masa blanquecina, bien cir-

cunscrita y no encapsulada1,2. Microscópicamente es una

lesión fibrosa benigna con abundante colágeno hipocelular

densamente hialinizado, con calcificaciones psamomatosas o

distróficas e infiltrado inflamatorio mononuclear, células

fusiformes y agregados linfoides1–3. Se observa siempre

positividad focal para CD342. El principal diagnóstico dife-

rencial es el tumor miofibroblástico inflamatorio1,2.

La escisión quirú rgica es el principal tratamiento1,2. El

patrón de oro ante un sarcoma de VCI (sospecha primaria en

nuestro caso) es la escisión completa con márgenes libres,

incluyendo órganos afectos. El desafı́o quirú rgico es la

afectación de otros órganos, el drenaje venoso del hı́gado,

riñones y extremidades inferiores (EEII) y la reconstrucción de

la VCI9. En nuestro caso, la localización de la lesión implicó

una cirugı́a técnicamente muy demandante.

Para el manejo de la VCI, se recomienda controlarla por

encima y por debajo del tumor, a nivel de la bifurcación ilı́aca y

vena cava suprarrenal. Cuando más del 75% de la VCI está

ocluida por el tumor, como es nuestro caso, durante al menos

un año esta se puede ligar debido al extenso desarrollo venoso

colateral. Si la bifurcación ilı́aca no está involucrada, el retorno

venoso de las EEII está asegurado por la vena ilı́aca interna y

las anastomosis venosas pélvicas9.

No existe tratamiento médico. El pronóstico es excelente, la

supervivencia a largo plazo es del 100%, con una recurrencia

del 9-10%1. En conclusión, el TFC es una tumoración benigna

muy infrecuente. Solo hemos encontrado en la literatura un

caso de TFC de localización retroperitoneal con afectación

severa de VCI. Esta localización implica una técnica quirú rgica

muy compleja.
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Figura 1 – Tomografı́a computarizada preoperatoria: cortes coronales. Se observa tumoración afectando VCI y VR derecha y

trombosis completa de venas ilı́acas comunes y VCI, hasta nivel infrarrenal.

Figura 2 – Tomografı́a computarizada a los cuatro años de

cirugı́a. Corte coronal. No signos de recidiva. Se observa

prótesis vascular permeable.
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1. Chorti A, Papavramidis TS, Michalopoulos A. Calcifying
Fibrous Tumor: Review of 157 Patients Reported in
International Literature. Medicine (Baltimore). 2016;95:e3690.
http://dx.doi.org/10.1097/MD. 0000000000003690. PMID:
27196478; PMCID: PMC4902420.

2. Zhou J, Zhou L, Wu S, Li R, Yang X, Xu H, et al.
Clinicopathologic Study of Calcifying Fibrous Tumor
Emphasizing Different Anatomical Distribution and
Favorable Prognosis. Biomed Res Int. 2019;2019:5026860.
http://dx.doi.org/10.1155/2019/5026860. PMID: 31355265;
PMCID: PMC6634124.

3. Jaiswal SS, Agrawal A, Sahai K, Nair SK. Large
retroperitoneal calcifying fibrous tumor. Med J Armed Forces
India. 2013;69:184–6. http://dx.doi.org/10.1016/
j.mjafi.2012.02.008. Epub 2012 Sep 12 PMID: 24600097; PMCID:
PMC3862714.

4. Kimura M, Kato H, Sekino S, Ishida N, Murase K,
Shimabukuro K, et al. Radical resection of a giant
retroperitoneal calcifying fibrous tumor combined with right
hepatectomy and reconstruction of the inferior vena cava
and bilateral renal veins. Surg Case Rep. 2018;4:7. http://
dx.doi.org/10.1186/s40792-018-0417-4. PMID: 29349591;
PMCID: PMC5773466.

5. Zhang L, Wei JG, Fang SG, Luo RK, Xu ZG, Li DJ, et al.
[Calcifying fibrous tumor: a clinicopathological analysis of 32
cases]. Zhonghua Bing Li Xue Za Zhi. 2020;49:129–33. http://
dx.doi.org/10.3760/cma.j.issn.0529-5807.2020.02.005. PMID:
32074724.

6. Rosenthal NS, Abdul-Karim FW. Childhood fibrous tumor
with psammoma bodies Clinicopathologic features in two
cases. Arch Pathol Lab Med. 1988;112:798–800. PMID: 3395217.

7. Fetsch JF, Montgomery EA, Meis JM. Calcifying fibrous
pseudotumor. Am J Surg Pathol. 1993;17:502–8. http://
dx.doi.org/10.1097/00000478-199305000-00010. PMID:
8470765.

8. Hu YH, Yu CT, Chen CJ, Wen MC. Calcifying fibrous tumour:
An IgG4-related disease or not? Int J Exp Pathol. 2020;101(1–
2):38–44. http://dx.doi.org/10.1111/iep.12339. Epub 2020 Feb 23
PMID: 32090409; PMCID: PMC7306902.

9. Gaignard E, Bergeat D, Robin F, Corbière L, Rayar M, Meunier
B. Inferior Vena Cava Leiomyosarcoma: What Method of
Reconstruction for Which Type of Resection? World J Surg.
2020;44:3537–44. http://dx.doi.org/10.1007/s00268-020-05602-
2. PMID: 32445073.

Clara Llopis-Torremochaa*, Gonzalo Rodrı́guez-Laizab,
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Cirugı́a transanal mı́nimamente invasiva para

extracción 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 quirú rgico de elección de la

estenosis uretral. El liquen escleroso es una de las causas más

habituales de estenosis de uretra anterior y puede provocar

afectación extensa, en ocasiones desde la fosa navicular hasta

el veru montanum. A este tipo de estenosis se las denomina

panestenosis uretral y su tratamiento supone un reto

quirú rgico1. En estos casos la uretroplastia con injerto libre

de mucosa oral segú n técnica de Kulkarni consigue buenos

resultados y evita cirugı́as en varios tiempos con compromiso

cosmético y funcional del pene2,3. Se basa en la ampliación

uretral mediante colocación dorsolateral de los injertos,

preservando la vascularización uretral contralateral.

Obtener injertos de gran longitud generalmente requiere el

empleo de la mucosa de ambas mejillas como zona donante e
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