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Leiomiosarcoma de vena cava inferior, un
sarcoma retroperitoneal poco comun

Inferior vena cava leiomyosarcoma, a rare retroperitoneal sarcoma

Jorge Andrés Myers Esmenjaud,™* Antonio Alfeiran Ruiz, "3
René Montes de Oca Orellana,”1Roberto Hernandez Pefa, ™'
Armando Lépez Ortiz,"! Alan Adolfo Torres Ojeda,™

Mizael Orlando Sevilla Santoyo,* Maria José Raphael Garza™*

RESUMEN

Los sarcomas son tumores malignos que derivan del tejido
conectivo, pueden localizarse en diferentes sitios como
retroperitoneo y las extremidades. Los leiomiosarcomas
retroperitoneales son tumores raros, representan s6lo 0.5%
de los tumores de tejidos blandos en el adulto; pueden
originarse de la tunica media de la vena cava inferior, se
pueden presentar como masas unilaterales y ser dolorosas
pudiendo comprimir o invadir estructuras adyacentes. El
método de diagnostico ideal es la tomografia computari-
zada con contraste intravenoso. Presentamos el caso de
una paciente de 35 afios con dolor en espalda baja, cadera
y extremidades inferiores y en la que posteriormente se
identificé un tumor paravertebral, fue sometida a reseccion
quirtrgica.

INTRODUCCION

Los sarcomas son tumores de origen malig-
no que derivan de los tejidos conectivos,
representan hasta el 1% de todos los tumo-
res malignos y éstos pueden localizarse en
diferentes sitios anatémicos como lo son el
retroperitoneo, las extremidades y en cabeza
y cuello. Los leiomiosarcomas retroperito-
neales por lo general surgen de la vena cava
inferior o cualquiera de sus afluentes y tiene
una incidencia de aproximadamente 6%.'
Clinicamente se pueden presentar como
masas unilaterales o bilaterales que pueden

ABSTRACT

Sarcomas are malignant tumors that derive from connective
tissue, they can be located in different sites such as the
retroperitoneum and the extremities. Retroperitoneal
leiomyosarcomas are rare tumors, representing only 0.5%
of soft tissue tumors in adults; They can originate from the
tunica media of the inferior vena cava, they can present as
unilateral masses and be painful, being able to compress
orinvade adjacent structures. The ideal diagnostic method
is computed tomography with intravenous contrast. We
present the case of a 35-year-old patient with pain in
the lower back, hip and lower extremities and who was
later identified as a paravertebral tumor, she underwent
surgical resection.

ser dolorosas o no y que pueden comprimir o
invadir estructuras adyacentes y causar signos
y sintomas derivado de ello. Es por esto que el
seguimiento después de la reseccién completa
de un leiomiosarcoma de abdomen o retro-
peritoneo debe incluir imagenes del torax,
asi como del abdomen vy la pelvis, ya que las
recurrencias y las metastasis son frecuentes.
Las tasas de supervivencia especificas de la
enfermedad a cinco afos oscilan entre el 20y
69%. El factor predictivo mas importante para
la supervivencia es la resecabilidad del tumor.
Existen mdltiples alternativas de tratamiento
descritas y éstas deben estar determinadas a
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una evaluacién multidisciplinaria de reseca-
bilidad, histologia y patrén de recurrencia.’

PRESENTACION DEL CASO

Se trata de paciente femenina de 35 afos sin
antecedentes personales patolégicos de impor-
tancia; refiere iniciar su padecimiento actual en
junio del 2020 con dolor importante en espal-
da baja, tolerable sin atenuantes ni agravantes,
tratado con manejo conservador presentando
mejorfa parcial de la sintomatologia. Meses
después se incrementé la sintomatologia,
siendo el dolor mas intenso y frecuente en el
mismo sitio, ademas de irradiarse hacia ambas
caderasy piernas. Acude a consulta para proto-
colo de estudio. Se solicitaron tomografia axial
computarizada de abdomen en fase simple y
con contraste endovenoso. Se identificé una
lesién ocupante de espacio que se localiza en
el retroperitoneo, infrarrenal, por delante y ~ Figura 2: Reconstruccion 3D de la fase arterial que
paramedial derecha de los cuerpos vertebrales ~ muestra el desplazamiento de la aorta y de la arteria ilia-
L4 a S1; es de contornos lobulados, delimitada ¢ derecha.
posterior y hacia la derecha por el musculo
psoas y por los cuerpos vertebrales, los cuales
se observan integros; ocasiona desplazamiento vy hacia posterior de la vena iliaca derecha,
hacia ventral de la vena cava inferior y medial ~ desplaza hacia la izquierda las arterias iliacas
primitivas. Su densidad promedio es de 45
UH en la fase simple y con el contraste endo-
venoso presenta reforzamiento heterogéneo
con incremento del indice de hasta 79 UH
en la fase arterial y de hasta 98 UH en la fase
venosa y persiste con similares indices en la
fase tardia de eliminacién. Compromete el
transito de contraste de la vena iliaca derecha
y de la porcién proximal de la vena cava infe-
rior, las cuales no se logran distinguir, mientras
que la vena iliaca izquierda muestra franco
incremento en su didmetros y retorno lento del
contraste. La lesién mide 62 mm en transverso,
hasta 57 mm en didmetro anteroposterior y
49.9 mm en cefalocaudal (Figuras 1y 2).
Posteriormente y con base en los resulta-
dos de imagen, se concluye el diagnéstico de
tumor paravertebral derecho. Se decide su in-
tervencion quirdrgica, abordando el abdomen
mediante una incision en linea media hasta

Figura 1: A y B) Tomografia computada del abdomen en cortes simples a laaltura ~ llegar al retroperitoneo, previa movilizacién
de L3, lesion solida retroperitoneal entre el musculo psoas y los grandes vasos del ~ del colon ascendente, hasta llegar a la parte
retroperitoneo. C y D) Cortes con contraste endovenoso en fases arterial y venosa,  proximal de la vena iliaca y la vena cava infe-
reforzamiento heterogéneo, desplaza las venas iliacas internas. rior derecha, donde se realiz6 reseccién con
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control hemostdtico mds diseccién de vena
cava inferior e iliaca derecha e izquierda. Se
dejé un drenaje tipo Jackson-Pratt a lecho
quirdrgico con gasto minimo seroso. No hubo
ninguna complicacién en el perioperatorio, por
lo que se da de alta y se retira drenaje dos dfas
después sin eventualidades. En el seguimiento
postquirdrgico en consulta externa con tomo-
graffa computarizada sin evidencia de recidiva
o depdsitos metastdsicos.

Histolégicamente se reporta tejido que pesa
136 g, y en su totalidad mide 8.5 X 8 X 6 cm.
Superficie lisa, multinodular, color café claro,
con areas hemorragicas y congestivas. Al corte,
de consistencia renitente, color blanquecino,
de aspecto fibroso, y dreas hemorragicas (Figura
3). Microscépicamente se observa una lesion de
mdsculo liso difusa, con patrén de crecimiento
fascicular de aspecto sarcomatoide. Las célu-
las neoplasicas son fusiformes con citoplasma
fibrilar y eosinofilico. Atipia nuclear marcada,
con algunos nicleos de forma alargada. La
actividad mitética es prominente y atipica. Se
identifica necrosis focal y difusa. En el estudio
inmunohistoquimica es positivo para actina
de musculo liso, calponina y H-caldesmon en
100% del citoplasma de las células neoplasicas,
con un KI-67 nuclear positivo en 40% de las
células neoplasicas (Figura 4).

DISCUSION

El leiomiosarcoma de vena cava inferior es
un tumor retroperitoneal raro, de origen me-

Figura 3: Producto de reseccion de tumor paravertebral lumbar derecho.
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senquimal desarrollado a partir de las fibras
musculares lisas de la tdnica media.

Representa 0.5% de todos los sarcomas de
tejidos blandos del adulto y 15% de los tumores
retroperitoneales. El primer caso fue reportado
por Perl en 1871, desde entonces existen en la
literatura internacional reportes de menos de
400 casos. Su presentacion es mas frecuente
en mujeres, la tasa mujer/hombre es aproxima-
damente 4:1, y principalmente ocurre entre la
quinta y sexta décadas de la vida.?

Son tumores localmente agresivos, pero de
crecimiento lento, inicialmente confinado a la
pared del vaso o crecimiento mural, seguido
de invasion a estructuras vecinas o crecimiento
extra luminal, y en forma de trombo tumoral o
crecimiento intraluminal. Existen mdltiples cla-
sificaciones para los leiomiosarcomas de vena
cava inferior; sin embargo, la clasificacién mas
utilizada es la propuesta por Kulaylat, la cual
estd basada en su localizacién dividida en seg-
mentos anatémicos. El segmento | o inferior, se
localiza entre la bifurcacion de las venas iliacas
y por debajo de las venas renales, corresponde
al 36% de los casos. El segmento Il o medio,
entre las venas hepéticas y las venas renales,
involucra al 44% de los casos y es la localiza-
cién con el mejor prondstico. Finalmente, el
segmento Ill 0 segmento superior, abarca desde
las venas hepadticas hasta la auricula derecha,
corresponde al 20% de los casos. Segmento |
(bajo): esta por debajo de las venas renales, se
presenta en el 36% y representa un gran reto
al momento de la reseccién y reconstruccion
quirdrgica.*>

La tomografia computarizada con contraste
intravenoso es el estandar de oro de diagnéstico
radioldgico por su capacidad en la identifica-
cién de la localizacién, origen y afectacion de
estructuras vecinas. Ademas de que es utilizada
para la obtencién de biopsias guiadas para el
diagnéstico histopatolégico de la lesion previo
a su manejo quirdrgico. Sin embargo, la reso-
nancia magnética tiene mayor precision por
su resolucién superior en relacién a tejidos
blandos. En general, los hallazgos radiolégicos
identificados son: dilatacién de la vena cana
inferior, tumor intra o extra luminal heterogé-
neo asociado a areas de necrosis y abundante
circulacién colateral alrededor de la lesion por
su lento crecimiento.®
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Figura 4: Leiomiosarcoma. A) Células neoplasicas fusiformes con pleomorfismo nuclear y actividad mitotica atipica,
H&E 40X. B) Patron arquitectonico de tipo fascicular sarcomatoide, H&E 2X. C) Areas sarcomatoides con necrosis
difusa, H&E 5X. D) Inmunotincion positiva para actina de miisculo liso en 100% de las células neoplasicas, H&E 2X.

La reseccion completa con bordes macros-
copicos libres de enfermedad es el Gnico tra-
tamiento que ha demostrado beneficios reales
al aumentar la supervivencia. En el manejo
quirdrgico de los sarcomas de tejidos blandos,
es necesario un margen libre de tumorde 1 cm,
por lo que se considera este limite igualmente
para los leiomiosarcomas. La proximidad del
tumor con mudiltiples 6rganos puede deman-
dar una resecciéon en bloque multiorgénica
incluyendo estructuras anatémicas como la
aorta, rinones, glandulas suprarrenales, higado
y colon. Es por ello que el tipo de reseccion y
especialmente el tipo de reconstruccién vascu-
lar, difiere dependiendo del segmento donde se
localiza el tumor, de la extension de éste y del
involucro de estructuras adyacentes.”

En el manejo de los tumores localizados en
el segmento inferior o segmento |, como el de
nuestro paciente, se prefiere la ligadura simple
de la vena cava inferior (VCl) cuando ésta sea
factible, por encima de la reconstruccién. Esta
puede ser realizada cuando la VCI ha sido
ocluida por el tumor en mds de 75% y de forma
crénica por el desarrollo de extensa circulacién
colateral. Si no involucra las iliacas externas e
internas el retorno venoso de las extremidades
inferiores es asegurado por la iliaca interna y

anastomosis pélvicas. Jiang y colaboradores
propusieron guias sobre la ligadura de la VCI
y enlistaron los siguientes requerimientos para
llevarlo a cabo: la duracién de la enfermedad
es mayor a un afio (suficiente tiempo para que
desarrolle la circulacion colateral adecuada),
obstruccion de minimo el 75% de la VCl por el
tumor, el uso de 20 mg de furosemida de forma
preoperatoria provoca un gasto de mas de 100
ml de orina durante los 30 minutos posteriores
al control vascular de la VCI (transoperatorio).
En el caso de que exista involucro del origen
de las iliacas interna y externa, se debe resecar
la bifurcacién y en este caso si se requiere re-
construccién vascular con el fin de asegurar el
retorno venoso de las extremidades inferiores.
Se recomienda anastomosis término lateral
entre las venas iliaca externa e interna o puede
llevarse a cabo la reparacién con un injerto. El
uso de proétesis de PTFE (politetrafluoroetileno)
anilladas es la técnica quirdrgica mas empleada
en la actualidad.”®

Las tasas de supervivencia de los pacientes
con leiomiosarcoma de vena cava inferior
tratados mediante reseccion completa con
margenes libres a cinco afos es de 65%, mien-
tras que en aquellos que no se sometieron a
reseccién completa es de 0%. De acuerdo con
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Hollenbeck y asociados, en una revision de 25
casos, la tasa de supervivencia a tres afos fue
de 67% en pacientes con reseccion completa
y de 0% en enfermos con mdrgenes positivos.
En un estudio de 14 casos, reportaron una
supervivencia a cinco afios de 68% en pacien-
tes con margenes de reseccién negativos y
supervivencia de 0% en aquellos con margenes
positivos.” El factor mas significativo en la su-
pervivencia son los margenes quirdrgicos libres
de enfermedad. Por otro lado, los factores de
riesgo con mayor impacto en la mortalidad son:
el compromiso de niveles superiores, el alto
grado histoldgico del tumor, el crecimiento in-
traluminal del mismo, la presencia de edema de
miembros inferiores, la presencia de trombosis
de vena cavayy el caracter indiferenciado del tu-
mor. En el caso de presentarse recurrencia de la
enfermedad o metdstasis a distancia, el manejo
a considerar es la reseccion quirdrgica seguida
de quimioterapia o radioterapia adyuvante
en aquellos pacientes que cuenten con largos
periodos libres de enfermedad, enfermedad
limitada y cuenten con buenas condiciones
generales.'0/ "1

CONCLUSIONES

Los leiomiosarcomas de vena cava inferior
representan un reto diagnéstico para el ciru-
jano. En la actualidad, la reseccién del tumor
es la Gnica opcion terapéutica y el pronéstico
depende del éxito para obtener margenes libres
de enfermedad. Debido a la rareza de estos
tumores, el mejor abordaje debe incluir un
equipo experimentado en cirugias complejas.
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