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RESUMEN

Los sarcomas de vena cava son neoformaciones poco
frecuentes de origen mesenquimal, que pueden proceder
de cualquier tejido que contenga fibras de musculo liso.
Suelen ser asintomadticos hasta alcanzar un gran tamano,
o0 bien presentar clinica insidiosa e inespecifica, siendo
diagnosticados como hallazgo incidental en pruebas de
imagen realizadas por diversas indicaciones.
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trombosis venosa.

SUMMARY
Vena cava sarcomas are unusual mesenchymal
neoplasms, which originate from any tissue

containing smooth muscle fibers. Patients are usually
asymptomatic for a long time, or present insidious
and nonspecific symptoms, being diagnosed as an
incidental finding in radiological imaging techniques
performed for several indications.
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INTRODUCCION
Los leiomiosarcomas son tumores de muy escasa prevalencia,
actualmente hay publicados unos 300 casos aproximada-
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mente (1). Es el tumor primario mas comun de la vena cava
inferior y el segundo tumor retroperitoneal mas frecuente
en adultos (1,3,5). Epidemiolégicamente, tienen predilec-
cion por el sexo femenino en una relacion 2:1 y son mas
prevalentes entre la quinta y la sexta década de la vida. Estos
tumores presentan un crecimiento lento y progresivo, son
neoplasias de diagndstico tardio y de pronéstico ominoso.

El tratamiento sigue siendo controvertido, siendo la resec-
cién en bloque el Unico tratamiento capaz de incrementar la
supervivencia libre de enfermedad (2).

PRESENTACION DEL CASO

Mujer de 57 anos de edad con antecedentes de lupus cutaneo
subagudo, aneurisma de aorta abdominal, hipertension arte-
rial, dislipemia y sindrome toéxico por aceite de Colza. Por sus
patologias de base es controlada periédicamente en reuma-
tologfa y cirugia vascular. En su ultima consulta reumatolé-
gica presenta astenia y pérdida de peso de 11 kilos, mialgias
y parestesias en miembro inferior izquierdo. En el examen
fisico se palpa latido en la linea media abdominal y presenta
Babinski izquierdo. Se realizaron exdmemes de laboratorio de
control donde se detecta anemia microcitica e hipocrémica
y aumento de reactantes de fase aguda. Es ingresada para
estudio y se solicita ecografia abdominal.

Como primer estudio de imagen se realiza ecografia abdo-
minal en la que se detecta un aneurisma de aorta abdominal
con trombo mural y un aumento de calibre de la vena cava
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inferior (VCI) por debajo del eje espleno-portal hasta la bifur-
cacion iliaca, no compresible y con material ecogénico en su
interior compatible con trombosis extensa (Figura 1). En el
estudio doppler se observa permeabilidad de la VCI.

No se identificé liquido libre intraperitoneal ni lesiones
ocupantes de espacio en otros érganos.

Ante el diagnéstico de trombosis de VCl se continula el estudio
con TC téraco-abdominal con contraste oral e intravenoso, en
el que se demuestra una masa parietal e intraluminal hete-
rogénea en la vena cava inferior, que se extiende desde la
desembocadura de las venas renales, hasta la bifurcacion iliaca
(Figura 2); y un conglomerado adenopatico interaortocava de
1.4cm (Figura 3).

En este estudio también se visualizé trombosis de la arteria
renal izquierda y una pequena masa sélida en la parte ante-
rior del musculo gluteo mediano izquierdo. Se realiz6 RM de
pelvis, identificandose dos nédulos intramusculares, uno de
ellos de 3x2cm en el gldteo menor derecho y otro de 6x3cm
en el gldteo medio izquierdo. Ambos fueron isointensos en las
secuencias potenciadas en T1 e hiperintensos en las secuen-
cias potenciadas en T2 con intensa captacién de contraste
tanto intra como perilesional. Estos hallazgos fueron suges-
tivos de metastasis (Figura 4). Finalmente, se realizaron biop-
sias con aguja gruesa (14G) del tumor en VCl y de ambas masas
intramusculares confirmandose las sospechas diagndsticas.

La paciente fue inicialmente programada para intervencion
quirdrgica, no obstante, presenté un empeoramiento clinico
subito con signos de insuficiencia cardiorrespiratoria en los
dias posteriores al diagnostico, falleciendo en la unidad de
cuidados intensivos.

FIGURA 1. IMAGEN LONGITUDINAL DE LA VCI

Tras realizar autopsia, la anatomia patolégica de la pieza
tumoral confirmé un leiomiosarcoma de vena cava inferior.

FIGURA 2. CORTE CORONAL DETC

Se muestra una masa heterogénea (flechas) dentro de la VCI, con
margenes mal definidos

FIGURA 3. CORTE AXIAL DETC

Se observa la vena cava inferior distendida, con contorno irregular y con
material ecogénico en su interior.

Se observa un conglomerado de adenopatias retroperitoneales entre la
VCI (flechas) y la aorta abdominal (asterisco).
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FIGURA 4. CORTE AXIAL DE SECUENCIA DE RM
POTENCIADA EN T2 CON SUPRESION GRASA.

Se identifican los dos nédulos hiperintensos de 3x2cm en el gluteo menor
derecho (cabeza de flecha) y otro de 6x3cm en el gluteo medio izquierdo
sugestivos de metastasis.

DISCUSION DE LA iNTIMA

El sarcoma de vena cava inferior (VCI) es un tumor muy poco
frecuente que se suele diagnosticar tardiamente. La impor-
tancia de tener presente este tumor en el diagndstico dife-
rencial de los tumores retroperitoneales permitird realizar
un diagnéstico mas precoz que mejore la supervivencia del
paciente.

Destacamos tres patrones fundamentales de crecimiento:
extraluminal, intraluminal, o una forma combinada; siendo el
primero el mas frecuente (60%).

Se clasifican en tres segmentos en funcién de su localizacion
anatémica (1,4,7).

Segmento Il (superior): Entre las venas suprahepaticas vy la
auricula derecha; en el 36% de los casos.

Segmento Il (medio, el mas frecuente): entre la desembo-
cadura de ambas venas renales y las venas suprahepaticas.
Constituyen el 44% de los casos. Esta localizacién condiciona
un pronéstico mas favorable.

Segmento | (inferior): caudalmente a las venas renales. Repre-
senta el 20% de los casos.

Las manifestaciones clinicas dependen del segmento afectado,
del tamano tumoral y del patrén de crecimiento. La afectacion
del segmento superior suele manifestarse como Sindrome de
Budd-Chiari, la del segmento medio como sindrome nefrético
y la del segmento infrarrenal condiciona un edema de extre-
midades inferiores. Si estos tumores tienen un patrén de creci-
miento intraluminal, hay mayor probabilidad de que presenten
alguna manifestacion clinica, en cualquier caso inespecifica. La

ecograffa suele ser la prueba de imagen inicial, siendo la TC
y RM los métodos fundamentales para realizar el diagnéstico,
determinar el grado de infiltracién, la presencia de metastasis
y la existencia de trombosis asociada.

La imagen mas tipica en la TC es la de una masa heterogénea
e hipovascular con signos de necrosis y hemorragia en su
interior.

Puede presentar realce periférico y dilatacion u obstruccion
venosa (3,6).

El diagnéstico de certeza es histopatoldgico, mediante
biopsia intraoperatoria o necropsia. La biopsia guiada ecogra-
ficamente, puede contribuir a establecer el tipo histoldgico,
estadio y el grado tumoral. El Unico tratamiento con inten-
cion curativa es la reseccion quirdrgica, salvo si hay afecta-
cion de las venas suprahepaticas o del segmento Ill, en cuyo
caso se considera irresecable. En caso de infiltracién renal,
debe realizarse una nefrectomia radical.

La supervivencia a los 5 anos es del 0% en pacientes con
margenes quirdrgicos positivos, y del 68% en aquellos con
margenes negativos. En la cirugfa, la vena cava inferior puede
ser reconstruida mediante una cavoplastia, con proétesis de
politetrafluoroetileno (PTFE) o de dacron, siendo una alterna-
tiva la ligadura (1,4,5,8).

Postcirugia, el paciente debe ser anticoagulado durante
seis meses y posteriormente antiagregado de forma profi-
l[actica (4,5,7). En caso de reseccién completa sin recidiva,
la mediana de supervivencia aumenta un promedio de 30
meses aproximadamente (3-5).

La adriamicina ha sido empleada de forma coadyuvante en el
control de las micrometastasis, sin evidencias significativas
en el periodo libre de enfermedad (2,4,5).

En cuanto a factores de mal prondstico destacamos: el desa-
rrollo del sindrome de Budd-Chiari, afectacién de la VCI en
mas de un segmento y el edema en extremidades inferiores.
Las tasas de recurrencia son muy elevadas, entre un 10 y un
30%, siendo el factor prondstico mas importante la presencia
de margenes quirdrgicos libres de enfermedad.

CONCLUSION

El leiomiosarcoma de vena cava inferior continda siendo un
reto diagnéstico por su escasa prevalencia e inespecifidad
clinica de presentacién. La Unica opcidon curativa actual es
quirdrgica y los margenes libres de enfermedad conforman
el principal factor prondstico.
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