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Resumen Los leiomiomas son las neoplasias uterinas más frecuentes en las mujeres, están

presentes en el 20 - 30% de las pacientes mayores de 30 años y se encuentran en el 75% de las

histerectomı́as. Estos tumores poseen receptores de estrógenos y progesterona y su crecimiento

está influenciado por niveles hormonales. En raras ocasiones, estos tumores pueden tener una

extensión intravascular a partir de las venas uterinas.

A pesar de que histológicamente se trata de un tumor benigno, se puede considerar agresivo,

ya que tiene altos ı́ndices de recurrencia y puede tener consecuencias fatales, ya sea por su

capacidad de metastatizar o por la invasión vascular, que aunque es muy poco frecuente, puede

extenderse a través de las venas gonadales e ilı́acas hasta la vena cava inferior y llegar hasta las

cavidades cardiacas, donde produce obstrucción al flujo sanguı́neo, altera la dinámica valvular de

manera severa y favorece el desarrollo de embolismo pulmonar.

Cuando esto ocurre la presentación clı́nica puede ser muy variable e inconstante;

desde muerte súbita, extrası́stoles, taquicardia, sı́ncope, disnea e insuficiencia cardiaca

derecha En otras ocasiones puede ser asintomático y diagnosticarse únicamente mediante

la necropsia.
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Intravascular leiomyomatosis

Abstract Uterine leiomyomas are the most common tumors in women and are found in 20-30%

of patients older than 30 years and in 75% of hysterectomies. These tumors have estrogen and

progesterone receptors and their growth is influenced by hormone levels. Although histologically

benign, uterine leiomyomas can be considered aggressive due to their high recurrence index and

life-threatening consequences, whether due to metastases or vascular invasion. Although

vascular invasion is extremely rare, these tumors can spread through the gonadal veins to

the iliac and inferior vena cava and reach the heart cavities. At this site, the infiltration causes

blood flow obstruction and severe alterations in vascular dynamics and favors the development of

pulmonary embolism.
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When this occurs, the clinical presentation can be highly variable and inconsistent, ranging

from sudden death, extrasystoles, tachycardia, syncope, dyspnea and right heart failure. On

other occasions, these tumors can be asymptomatic and diagnosed only by autopsy.

� 2009 SEGO. Published by Elsevier España, S.L. All rights reserved.

Introducción

La leiomiomatosis intravascular es una rara entidad que
consiste en la proliferación de células de músculo liso en
el interior de los vasos, que se extienden desde las venas
gonadales a la vena cava inferior y en ocasiones alcanza las
cavidades cardiacas e incluso tiene capacidad de metastati-
zar a pulmón u otras localizaciones.

No está clara su etiologı́a; para algunos autores la neo-
plasia es primariamente endovascular y para otros surge de la
migración de las células del músculo liso a partir de un mioma
uterino.

Su importancia radica en que a pesar de ser histológica-
mente benigna, tiene un comportamiento agresivo que en
ocasiones pone en peligro la vida del paciente debido a su
capacidad demetastatizar y a los efectos hemodinámicos que
produce cuando la extensión es intracardiaca.

Caso clı́nico

Presentamos el caso de una mujer de 40 años que acude a
nuestro hospital con disnea, taquicardia y ligera elevación
del D-dı́mero. Único antecedente de interés: miomectomı́a
hace 1 año.

Dada la clı́nica con la que comenzó la paciente se realizó
tomografı́a computarizada (TC) toracoabdominal con con-
traste, (fig. 1) para descartar posible tromboembolismo
pulmonar. La TC descartó la posibilidad de tromboembolismo
pulmonar, sin embargo, puso de manifiesto la existencia de
una masa hipodensa (flechas) en vena cava inferior (VCI) y la
presencia de un útero aumentado de tamaño, polimiomatoso
(fig. 2).

Ante estos hallazgos se completó el estudio con resonancia
magnética abdominal (fig. 3), visualizando una tumoración
sólida (*) que ocupa la luz de VCI, sin afectación de la pared
vascular ni presencia de componente extravascular. La tumo-
ración se extiende desde las venas iliacas hasta la aurı́cula
derecha (flechas), y presenta realce difuso tras la adminis-
tración de gadolinio intravenoso.

El diagnóstico histopatológico fue de leiomiomatosis
intravascular. Es una patologı́a tumoral muy poco frecuente,
histológicamente benigna, aunque se han descrito casos de
muerte súbita.

Discusión

La leiomiomatosis intravascular es una rara neoplasia ute-
rina, descrita por primera vez en 1896 por Birch- Hirschfeld1 y
Knauer2, y definida en 1903 por Norris y Parmley en 19753.

Se caracteriza por un crecimiento de células maduras
benignas de músculo liso en la luz de venas y vasos linfáticos,
y aunque se trata de una entidad benigna, por su comporta-
miento podrı́a considerarse maligna, ya que se han descrito
casos de extensión intracava e intracardiaca4,5, e incluso
metástasis en pulmón6,7.

Sólo se ha encontrado en mujeres y en la mayorı́a con
tumores originarios de útero. En casos excepcionales se ha
hallado en los vasos de la piel, pelvis o las venas retroperi-
toneales.

El diagnóstico diferencial incluye los tumores de estirpe
estromal, siendo el más frecuente el leiomiosarcoma; el
leiomioma con invasión vascular o un trombo recanalizado.

En su etiologı́a se consideran dos hipótesis: Knauer2

considera la proliferación de células musculares lisas en
las paredes vasculares, y Sitzenfry8sugiere la migración de[()TD$FIG]

Figura 1 TC axial con administración de contraste oral: se

aprecia ocupación de la vena cava inferior por material hipo-

denso (flechas).

[()TD$FIG]

Figura 2 TC axial tras la administración de contraste a nivel

pélvico. Útero aumentado de tamaño polimiomatoso.
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células de músculo liso de un mioma uterino. Existen evi-
dencias clı́nicas para ambos estudios9,10 pero es la segunda
posibilidad la más aceptada por la mayorı́a de los autores.

La presentación clı́nica es variable, desde muerte súbita a
disnea, palpitaciones, sı́ncope, arritmias o embolismo pul-
monar. En ocasiones son asintomáticos, y el diagnóstico es
casual. Las manifestaciones clı́nicas dependen principal-
mente de su localización y de la repercusión al flujo sanguı́-
neo que producen.

El tratamiento consiste en la extirpación tumoral y la
escisión quirúrgica de todas las venas afectadas con histe-
rectomı́a y doble anexectomı́a, ya que como hemos señalado
estos tumores son hormono dependientes, y debemos evitar
la estimulación hormonal que favorece la recidiva de estos
tumores.
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Figura 3 RM reconstrucción coronal. T1 con gadolinio. Se visualiza un defecto de repleción que ocupa la luz de la vena cava inferior y

que se extiende desde las venas gonadales hasta la aurı́cula derecha, con cierto realce tras la administración de contraste iv. RM axial

potenciada en T1: ocupación completa de la VCI por material hipointenso, a su llegada a la aurı́cula derecha.
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