Caso clinico
Rev Méd Urug 2023; 39(2): e702

doi: 10.29193/RMU.39.2.11

Leiomiosarcoma de vena cava inferiotr,
reconstruccion mediante interposicion de protesis y
anticoagulacion

Leiomyosarcoma of the inferior vena cava, reconstruction with interposition of
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RESUMEN

El leiomiosarcoma primario de vena cava es una neoplasia poco frecuente originada a nivel de las células musculares
lisas de la tanica media. Representa el 2% de todos los leiomiosarcomas y el 60% de los tumores de vena cava. Pre-
sentamos el caso clinico de una paciente de 64 arios que consulta por dolor lumbar derecho. La tomografia computada
evidencia una gran masa retroperitoneal que engloba la vena cava inferior y contacta con el rindn derecho; el estudio
histopatologico de la biopsia certifica un leiomiosarcoma.

Se realiza tratamiento quirtrgico mediante reseccion tumoral con vena cava inferior e interposicion de prétesis sintética
y nefrectomia derecha.

El estudio anatomopatoldgico de la pieza certifica un leiomiosarcoma de alto grado sin compromiso de la cépsula renal
con bordes de reseccion libres.

La reseccion radical con margenes negativos actualmente ofrece la mejor tasa de supervivencia. Aln se encuentra en
discusion la indicacion de la anticoagulacion en pacientes con colocacion de protesis.
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Leiomiosarcoma de vena cava inferior, reconstruccion mediante interposicion de prétesis y anticoagulacion

INTRODUCCION

El leiomiosarcoma de vena cava inferior es una neopla-
sia rara, poco frecuente, descrito por primera vez por
Perl y Virchow en el ailo 1871, siendo mas frecuente
en el sexo femenino, entre los 50-60 aflos de edad.®”’ El
leiomiosarcoma de vena cava inferior es el mas comun
dentro de los tumores de grandes vasos, siendo un tu-
mor maligno de origen mesenquimal originado a partir
de la musculatura lisa de la tinica media.La cirugia
constituye la principal opcion terapéutica en estos pa-
cientes, y debido a que son tumores de alto grado his-
tologico a menudo se requiere del uso de radioterapia
y quimioterapia sistémica. con beneficios limitados.®

Hasta le fecha se han reportado menos de 300-400
casos en la literatura internacional, v clasicamente se
asocia a un crecimiento lento y progresivo, y con muy
mal prondstico, siendo el principal indicador pronosti-
co la cirugia radical con margenes negativos.?®

Debido a la baja incidencia, la agresividad de la
enfermedad y la dificultad en su abordaje terapéuti-
co, comentamos el caso de una paciente portadora de
leiomiosarcoma de vena cava inferior, en la cual se le
realizo tratamiento resectivo e interposicion de protesis
en vena cava.

CASO CLINICO

Presentamos el caso clinico de una paciente sexo feme-
nino de 64 afios, con antecedentes personales de hiper-
tension arterial, fibrilacion auricular e hipotiroidismo
que consulta por dolor a nivel lumbar derecho de meses
de evolucion. Presenta buen estado general, a nivel de
fosa lumbar derecha se palpa una tumoracion de apro-
ximadamente 10 cm. poco movil, dolorosa.

La tomografia computada (TC) evidencia una masa
retroperitoneal de 86mm x 70mm x 102 mm, la cual
envuelve la vena cava inferior (VCI), invade la grasa
perirrenal y contacta con la pelvis renal (Figura 1), se
complementa con Angiotomografia que confirma infil-
tracion de la vena cava inferior.

Se realiza ecografia Doppler abdominal donde no
evidencia trombosis en VCI, asi como tampoco a nivel
de vena porta.

Luego de realizados los estudios imagenologicos,
se decide realizar puncion guiada bajo TC, donde la ci-
tologia informa leiomiosarcoma (LMS) de alto grado.

Discutido en comité de tumores, se decide reali-
zar tratamiento quirirgico, mediante la reseccion de la
masa tumoral retroperitoneal.

Dicha masa en la exploracion se originaba a nivel
de la vena cava inferior e infiltraba macroscopicamente
el rindn derecho, por lo que fue necesario realizar la re-
seccion de la vena cava inferior, por debajo de las venas
renales y por encima de las venas iliacas, logrando mar-

gen macroscopico sano, con interposicion de protesis y
nefrectomia derecha asociada. (Figura 2)

Presenta buena evolucion en el posoperatorio, ini-
ciandose anticoagulacion a las 12 hs del postoperato-
rio, inicialmente con heparina de bajo peso molecular,
v luego con anticoagulantes orales, la cual se mantiene
durante el primer afio debido a que presenta area de
trombosis con flujo conservado en la protesis. (Figura
3)

La anatomia patologica de la pieza evidencia un
leiomiosarcoma de alto grado: con borde de reseccion
libre de tumor. Su inmunomarcacion evidencio CkPan
negativo, Vimentina positiva, S100 negativo, AM liso
positivo, desmina positivo, Ki67 40%, CD34 negativo.

Se realiza el seguimiento en conjunto con equipo de
oncologia, el cual propuso tratamiento adyuvante me-
diante radioterapia. no presentando al aiio de la cirugia
evidencia de recidiva loco regional ni diseminacion a
distancia.

DISCUSION

Los leiomiosarcomas vasculares son neoplasias malig-
nas raras que se originan en las fibras musculares lisas
de la tinica media, constituyendo el 2% de los leiomio-
sarcomas, a su vez es sabido que es el tumor mas fre-
cuente que afecta la vena cava, y dentro de los tumores
vasculares, el 60% abarca la vena cava.”

La clasificacion mas empleada descrita por Kulayat
es por su localizacion, en la que se divide la vena cava
en 3 sectores o segmentos. El segmento I (inferior) co-
rresponde a VCI por debajo de las venas renales y se
encuentra afectado en un 36% de los casos. El segmen-
to IT (medio) el cual se delimita desde las venas supra-
hepaticas hasta las venas renales, esta involucrado en el
44% de los casos, de mejor pronostico. El segmento III
el cual se delimita desde la auricula derecha hasta las
venas suprahepaticas en 20% de los casos.”’

Esta clasificacion anatomica es también importante
porque la variada forma de presentacion clinica depen-
dera de la topografia donde asiente el tumor.”

La forma de presentacion clinica muchas veces es
asintomatica, debido a su topografia retroperitoneal. en
otras situaciones, la sintomatologia suele ser muy ines-
pecifica, existiendo dolor abdominal en flanco, palpa-
cion de tumor abdominal, edema de miembros inferio-
res, ascitis, ictericia, dependiendo fundamentalmente
de la topografia.®

El diagnostico requiere de la realizacion de estudios
de imagen que aportan sobre la localizacion exacta del
tumor y su relacion con estructuras vecinas, muy im-
portante a la hora de planificar la cirugia.®

La tomografia computada puede ayudar acerca del
origen del tumor v su extension, objetivandose como
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Figura 1. TC de abdomen en fase portal. A) Imagen axial donde se observa masa retroperitoneal bien delimitada, con realce
heterogéneo con el medio de contraste, presenta calcificaciones centrales. Engloba completamente la VCI. B) imagen en sagital
donde se observa contacto con el riién derecho, en C) imagen coronal donde se observa la extension longitudinal del tumor y el
compromiso de la VCI.

Figura 2. A) Fotografia quirargica que muestra el cargado de la VCI proximal y distal al tumor. B) Fotografia quirdrgica muestra el
reemplazo de la VCI con pratesis de Dacron C) Fotografia de la pieza de reseccion, incluye tumor, VCI, rifion derecho. D) Fotografia
de la pieza de reseccion, incluye tumor abierto, VCI, rifién derecho.

Figura 3. TC de abdomen en fase portal, post operatorio. A) Imagen axial donde se observa remanente de VCI permeable
de calibre conservado B) y C) reconstrucciones axiales y coronales que muestran protesis interpuesta de VCI parcialmente
trombosada con canal de flujo permeable.

una masa solida, heterogénea, con areas de necrosis, a La reseccion quirtirgica inicial agresiva sigue sien-
su vez, la resonancia magnética puede aportar mas infor-  do la clave para la supervivencia a largo plazo en los
macion acerca de la extension del tumor v la presencia  leiomiosarcomas de vena cava inferior, la quimiotera-

de trombos. @ pia, asi como la radioterapia, no han demostrado pre-
La puncion biopsica guiada bajo imagen es necesaria ~ sentar mejores resultados que la cirugia en cuanto a
para establecer y planificar un adecuado tratamiento.””  sobrevida.®
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Lareseccion quirtrgica de la vena cava es un proce-
dimiento poco frecuente, cuya indicacion principal es
la afectacion tumoral de la misma, aunque se considera
en estos casos que la enfermedad esta avanzada, la re-
seccion puede mejorar la calidad de vida y sobrevida.®

Luego de la reseccion. las opciones terapéuticas
pueden ser la ligadura completa de la vena cava inferior
o la colocacién de protesis bioldgicas o sintéticas. ¥ Se
han descrito también las resecciones parciales para tu-
mores que afectan menos del 75% de la circunferencia
de la vena cava vy reconstrucciéon mediante cavoplastia
con tejidos biolégicos. “%. En la reconstruccion de la
vena cava inferior puede utilizarse vena autologa o mas
comunmente el uso de protesis sintética, cuyo material
puede ser de politetrafluoroetileno, Teflén o Dacron. @

La ligadura exclusiva de la vena cava inferior au-
menta el riesgo de trombosis venosa profunda, aunque
sin posibilidad de tromboembolismo pulmonar, mien-
tras que la reconstruccion con protesis tiene elevado
riesgo de trombosis e infeccion. ¥, en tal sentido, se
recomienda el uso de una protesis de menor calibre que
la vena, para de esta manera aumentar el flujo sangui-
neo y disminuir el riesgo de trombosis.

No hay consenso en cuanto a la necesidad de tra-
tamiento anticoagulante o antiagregante tras la inter-
posicion de la protesis. Algunos autores prefieren anti-
coagulacion durante 6 meses seguida de antiagregacion
profilactica, otros, la anticoagulacion a largo plazo,
como realizamos en nuestra paciente, mientras que
otros refieren buenos resultados sin anticoagulacion.?
Algunos autores incluso recomiendan realizar una fis-
tula arteriovenosa inguinal para aumentar la velocidad
del flujo v mejorar asi la permeabilidad del injerto. Sin
embargo, por el momento, no hay evidencia de que las
fistulas arteriovenosas mejoren esta permeabilidad.®?

El papel del tratamiento neoadyuvante y adyuvante
es controvertido. Kieffer et al consideran optima la re-
seccion completa seguida de quimioterapia adyuvante
para el tratamiento de tumores sin metastasis en el mo-
mento del diagnostico.*” Sin embargo, los informes de
casos clinicos v pequeias series retrospectivas de pa-
cientes tratados con quimioterapia adyuvante después
de la cirugia no han demostrado beneficios en térmi-
nos de supervivencia o periodos libres de enfermedad.
19 Las guias clinicas de la National Comprehensive
Céancer Network (NCCN) 2022 para sarcoma retrope-
ritoneal/intraabdominal, establecen que la radioterapia
neoadyuvante reduce el riesgo de siembra tumoral v
hace que el tumor sea mas susceptible a la reseccion.
Sugiere en la cirugia dejar marcacion con clips, a fin de
guiar el tratamiento radioterapico adyuvante en caso de
ser necesario. La adyuvancia con RT es discutida su in-
dicacion, se recomienda en pacientes con margenes de

reseccion positivos, enfermedad de alto grado. tumores
grandes, margenes estrechos y algunos caos seleccio-
nados. 49

CONCLUSION

Los LMS de la VCI atin representan un desafio para los
cirujanos. La reseccion radical con méargenes negativos
actualmente ofrece la mejor tasa de supervivencia. Aun
se encuentra en discusion la indicacion de la anticoagu-
lacion en pacientes con colocacion de protesis. Los tra-
tamientos neoadyuvantes presentan indicaciones preci-
sas v los mejores resultados se logran con un enfoque
multidisciplinario.

ABSTRACT

Primary leiomyosarcoma of the vena cava is a very
rare neoplasm that originates from the smooth muscle
cells of the tunica media. It represents 2% of all the
leiomyosarcomas and 60% of the vena cava tumors.
We report a case of 64-year-old patient consulting for
a lower right back pain. The computed tomography
shows a large retroperitoneal mass which encompasses
the inferior vena cava and involves of right kidney.
The surgical treatment of tumor resection is performed
with right nephrectomy and interposition of Dacron
prosthesis. The anatomopathological study shows a
high-grade leiomyosarcoma, not compromising the
renal capsule, with resection free. Radical resection
with negative margins currently offers the best survival
rate. Anticoagulation treatment for patients with
prosthesis placement is still under discussion.

RESUMO

O leiomiossarcoma primario da veia cava € uma neo-
plasia rara originada das células musculares lisas da
tunica média. Representa 2% de todos os leiomiossar-
comas e 60% dos tumores de veia cava. Apresentamos
o0 caso clinico de um doente de 64 anos que consultou
por lombalgia direita. A tomografia computadorizada
revelou grande massa retroperitoneal que envolvia a
veia cava inferior e contatava o rim direito; o estudo
citologico da bidpsia revelou um leiomiossarcoma.

O tratamento cirurgico foi realizado por excisdo
tumoral e de veia cava inferior com interposicdo de
protese sintética e nefrectomia direita. O diagnostico
anatomopatologico foi leiomiossarcoma de alto grau
sem envolvimento da capsula renal com bordas de res-
seccdo livres de patologia.

A resseccdo radical com margens negativas atual-
mente oferece a melhor taxa de sobrevida. A indicacdo-
de anticoagulacdo em pacientes com colocacdo de pro-
tese ainda esta em discussdo.
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