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unicéntrica (95,3%) vs. multicéntrica (61,1%) y mayor intervalo
libre de enfermedad a los 3 y 5 afios en unicéntrica’. En
lesiones irresecables, tumor residual o paciente inoperable se
han descrito terapias neo- o adyuvantes®~ como la radiote-
rapia adyuvante con resultados satisfactorios a largo plazo y
excelente control local (dosis 25-50 Gy) en térax>®'°, En la EC
multicéntrica no se contempla la cirugia como primera opcién,
quedando reservada con finalidad diagnéstica. El tratamiento
serd habitualmente sistémico basado en gluococorticoides,
quimioterapia o anticuerpos anti-IL-6 (rituximab, tocilizumab
o siltuximab) dada la expresiéon elevada de IL-6, con peor
pronéstico que la enfermedad unicéntrica®.

Con nuestro caso queremos resaltar la similitud de la EC
unicéntrica con el cancer de pulmén, destacando la impor-
tancia de establecer un diagnéstico diferencial de esta
enfermedad con otras entidades. El diagnéstico preoperatorio
suele ser complejo por las manifestaciones clinico-radiolé-
gicas inespecificas, requiriendo la reseccidén quirtrgica de la
lesién y el estudio histopatoldgico postoperatorio para llegar a
un diagnéstico de certeza.
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Leiomiosarcoma de vena acigos b

Leiomyosarcoma of the azygos vein

Check for
updates

Los sarcomas de tejidos blandos (STB) son un grupo
heterogéneo y poco frecuente de tumores malignos de origen
mesenquimal. Se trata del 1% de todas las neoplasias
malignas® y de todos ellos el mas frecuente es el leiomio-
sarcoma®. Esta lesién est4 formada por células de diferencia-
cién muscular lisa' y corresponde al 20% de todos los
sarcomas®.

Presentamos el caso de una mujer de 63 afios que, en el
seguimiento por dorsalgia, se realizé una resonancia magné-
tica de columna dorsal que mostr6 una tumoracién solida de

44 x 4,0 x 2,4 cm. Circunscrita en mediastino posterior
paravertebral derecho a nivel de T7-T8 sin relacién con el
agujero de conjuncién (fig. 1A). Para completar el estudio se
efectud una endoscopia digestiva, que excluy? la alteracion
mucosa del eséfago a dicho nivel y una biopsia con aguja
gruesa (BAG) guiada por tomografia computarizada (CT) que
diagnosticé la tumoracién de leiomiosarcoma de bajo grado;
se originé en la vena acigos y se valor6 su localizacién en el CT
(fig. 1B); que posteriormente se confirmé en la reseccién
tumoral.
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Figura 1 - Hallazgos radiolégicos de tumoracion:

A) Resonancia magnética con contraste de columna dorsal, corte axial y sagital: tumoracién sélida (flecha blanca) bien
delimitada en mediastino posterior paravertebral derecha a nivel T7-T8 sin relacién con agujero de conjuncién, que

produce ligera remodelacion del margen vertebral anterior, sin invasion 6sea.
B) Imagen axial de tomografia computarizada, ventana mediastino: tumoracion sélida ovalada en mediastino posterior

(flecha blanca).
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Figura 2 - Visién macroscépica y estudio anatomopatolégico.
A) Visién intraoperatoria: tumoracién dura (flecha negra), encapsulada, muy vascularizada con nutricion de vena acigos

(flecha blanca).

B) Tumoracién sélida de 4 x 3 cm, de consistencia elastica.
C) En el estudio microscépico se observa una proliferacion mesenquimal maligna de células fusiformes, de citoplasmas
fibrilares, bordes romos, nucleos longilineos, y otros de aspecto bizarro (Hematoxilina-Eosina, 20x).
D) Se observa un inmunofenotipo tumoral de origen muscular, con expresion difusa para el marcador inmunohistoquimico

Desmina (20x).
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Laintervencién quirdrgica se realizé mediante toracotomia
derecha por 5° espacio intercostal con preservacién de
musculo serrato anterior.

La visién intraoperatoria demostré tumoracién dura,
encapsulada, muy vascularizada con nutricién de vena acigos
y arterias intercostales, que se extendia desde el borde
inferior del cayado de vena &cigos, continuando longitudi-
nalmente adyacente al eséfago y cuerpos vertebrales, asi
como la unién de apéfisis transversas de arcos costales 5,6 y 7
(fig. 2A).

Para la exéresis del tumor se realizé diseccién de la pleura
parietal y mediastinica que lo limitaba, individualizando el
borde longitudinal con respecto al eséfago que lo respetaba,
asi como a nivel de cuerpos vertebrales y apdfisis transversas
intimamente adherido, pero sin infiltracién tumoral macro-
scopica. Se completé la diseccion de la vena 4cigos en contacto
con el tumor, que requirié seccién y sutura mecanica vascular,
consiguiendo finalmente la escisién tumoral en bloque con la
vena afecta (fig. 2B). Para terminar, se dejé marcado con clips
los bordes del lecho quirtrgico. No se visualizaron adenopa-
tias patolégicas.

El estudio anatomopatolégico confirmé el origen de vena
acigos, tratdndose de un leiomiosarcoma grado 2 (segun la
Fédération nationale des centres de lutte contre le cancer
[FNCLCC]) que afectaba focalmente al margen de reseccién de
partes blandas.

Para completar el tratamiento se coment? el caso clinico en
la Comisién Multidisciplinar de Tumores Toracicos y se derivo
a la paciente a Oncologia Radioterapica, recibiendo un total de
33 sesiones sobre lecho quirtrgico, con buena tolerancia. Tras
ello, la paciente contintia seguimiento clinico radiolégico, sin
evidenciarse datos de recidiva tumoral hasta la actualidad.

Los leiomiosarcomas pueden originarse en cualquier vaso,
lo cual representa un origen extremadamente raro, corres-
ponde a<2% de todos los leiomiosarcomas, con afectacién de
hasta cinco veces mas las arterias que las venas®.

El origen venoso mas habitual es la vena cava inferior que
corresponde al 50% de todos los leiomiosarcomas venosos, con
un total de 450 descritos en toda la literatura®.

Nuestro caso es francamente inusual debido a la muy baja
frecuencia de origen en vena 4cigos, ya que, hasta la
actualidad, solo hay identificados dos casos en toda la
literatura®®. El primer caso fue descrito en 1995 por Levett’,
se trataba de un leiomiosarcoma con origen en vena cava
superior y vena acigos, que requirié remplazo con injerto en
vena cava superior tras la reseccién. El segundo caso fue
descrito por Dasika en 1998°, el cual informaba acerca de un
leiomiosarcoma de vena acigos que fue extirpado, ligando
previamente la vena 4cigos tanto proximal como distalmente,
sin necesidad de reconstruccién.

Dada la escasa frecuencia de dicho tumor, los mejores
resultados se obtienen con un abordaje multidisciplinar con
equipos experimentados en el manejo de estos tumores.
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