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Resumen

El leiomiosarcoma (LMS) de vena cava inferior (VCI) es un tumor maligno poco comun que surge de las células del mus-
culo liso, de la tunica media de los vasos. Los sarcomas representan el 1% de todos los tumores malignos, de los cuales el
16% son retroperitoneales. La incidencia de LMS es aproximadamente del 6% y el sitio mds habitual es la VCI, con un 2%.
Se han reportado unicamente 300 casos de LMS de VCI en la bibliografia internacional, siendo una patologia en la que la
experiencia mundial es limitada debido a su baja incidencia. El objetivo es exponer una alternativa de tratamiento en la cual
el manejo conjunto con cirugia oncoldgica y cirugia vascular podria mejorar el prondstico con la garantia de una reseccion
oncolégicamente adecuada y una reconstruccion vascular dptima realizada por expertos. En este caso la oportunidad de
realizar una cirugia en conjunto con especialistas en ambos ramos garantizo las mejores condiciones para realizar una
reseccion con criterios oncoldégicos que garantizaron un histopatoldgico definitivo con bordes libres, es decir RO, y una re-
construccion vascular que garantizé de manera efectiva la permeabilidad de la VCI sin comprometer el prondstico final.
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Abstract

Inferior vena cava (IVC) leiomyosarcoma (LMS) is a rare malignant tumor that arises from smooth muscle cells in the tunica
media of the vessels. Sarcomas represent 1% of all malignant tumors, of which 16% are retroperitoneal. The incidence of SCI
is approximately 6% and the most common site is the inferior vena cava with 2%. Only 300 cases of IVC LMS have been
reported in the international literature, being a pathology in which world experience is limited due to the low incidence of
IVC leiomyosarcomas. The objective is to present a treatment alternative in which the joint management with oncological
surgery and vascular surgery could improve the prognosis with the guarantee of an oncological adequate resection and an
optimal vascular reconstruction carried out by experts. In this case, the opportunity to perform surgery in conjunction with
specialists in both branches guaranteed the best conditions to perform a resection with oncological criteria that guaranteed
a definitive histopathology with free edges, that is, RO, and a vascular reconstruction that effectively guaranteed the patency
of the inferior vena cava without compromising the final prognosis.
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Introduccion

Los sarcomas representan el 1% de todos los tumo-
res malignos, de los cuales el 20% corresponde a re-
troperitoneo, el 15% a extremidades y el 10% a cabeza
y cuello'. La incidencia de leiomiosarcoma (LMS) de
retroperitoneo es aproximadamente un 6%, siendo el
segundo en frecuencia después del liposarcoma; su
sitio mas habitual es la vena cava inferior (VCI), con un
2%?2. EI LMS de la VCI (IVCL) es un tumor poco comin
que surge de las células del musculo liso, especifica-
mente de la tlnica media de los vasos sanguineos. Se
han reportado menos de 400 casos de IVCL en la bi-
bliografia internacional, reportdndose con mayor fre-
cuencia en mujeres con una media de edad de 50
afos?®.

Se presenta intraluminal, extraluminal o mixta; la pre-
sentacion con mayor frecuencia es la extraluminal®,
apareciendo positiva en inmunohistoquimica para des-
mina y actina®.

Para consideraciones quirdrgicas, la VCI se divide
en cuatro segmentos anatémicos: infrarrenal, suprarre-
nal, retrohepatico y suprahepatico. Las lesiones en la
VClI infrarrenal tienen la mayor probabilidad de super-
vivencia, debido a la relativa facilidad de acceso y to-
lerancia a la ligadura, en caso necesario. La VCI
suprarrenal sigue siendo relativamente accesible, pero
estd mas intimamente asociada con estructuras como
los rifiones, la cabeza del pancreas y las estructuras
portales. La ligadura suprarrenal de la VCI no es bien
tolerada®. La VClI retrohepética tiene una longitud apro-
ximada de 7 cm y esta directamente detras o dentro
del parénquima hepatico. Una lesién en este segmento
invariablemente incluye dafo al parénquima hepatico,
lo que permite el sangrado libre de la vena hacia el
peritoneo por el trayecto lesionado a través del higado’.
Aunque algunas lesiones en la vena cava, especial-
mente en las de la vena cava retrohepatica, es mejor
dejarlas sin explorar, la mayoria de las lesiones por
debajo de este nivel pueden exponerse y repararse
mediante la técnica de sutura lateral. La preservacion
de una luz de al menos el 25% de lo normal es impor-
tante en la vena cava suprarrenal®.

La VCI suprahepatica incluye el curso del vaso des-
de la cupula del higado hasta la auricula derecha, in-
cluidas las venas hepaticas y la transicion a través de
la diafragma. La mortalidad por lesiones en esta region
se aproxima al 100%, debido a la dificultad para lograr
el control proximal y distal en esta region de alto flujo.
Debido al gran diametro de la VCI en esta ubicacion y
la dificultad del acceso quirurgico, las técnicas

endovasculares percutaneas proporcionan un mejor
rescate que los abordajes abiertos®. El IVCL se ubica
con mayor frecuencia en las venas suprahepaticas y
la vena renal®, en un 44%"°,

De los tres tipos histopatoldgicos definitivos que po-
drian predecir el comportamiento tumoral, el grado his-
tolédgico es el que predice el tratamiento adyuvante
junto con los bordes quirtrgicos de reseccion y otros
factores pronésticos como son localizacion y necrosis®.
Sin embargo, estas puntuaciones pueden estar sujetas
a errores, donde un indice mitdtico tan bajo no anticipd
la rapida progresion tumoral del caso presentado. Por
lo que dos factores explicarian el mal prondstico: la
localizacion tumoral y el bajo grado de diferenciacion
tumoral®.

La reseccion quirdrgica macroscépica es el unico
tratamiento curativo primario para pacientes con enfer-
medad localizada®. Sin embargo, la reseccion comple-
ta no confiere supervivencia a largo plazo para todos
los pacientes, por lo que el rol de las resecciones
multiorganicas es controvertido.

Se ha considerado el empleo de estrategias terapéu-
ticas adyuvantes, como la quimioterapia sistémica, la
radioterapia 0 ambas. La reparacién de VCI se realiza
preferentemente mediante la utilizacion de protesis de
politetrafluoroetileno (PTFE)'C. La supervivencia a largo
plazo depende del alcance y la radicalidad de la ciru-
gia*. En caso de reseccion completa con margenes
quirargicos positivos existe la posibilidad de tratamien-
to adyuvante con radioterapia y quimioterapia, ya que
proporciona un buen control local®.

Presentacion del caso

Se presenta el caso de una paciente atendida en el
Hospital Central Militar de la Ciudad de México en fe-
brero del 2021 en manejo multidisciplinario de los ser-
vicios de angiologia, cirugia vascular y cirugia
oncoldgica. Se trata de una mujer de 65 afos de edad
con antecedentes médicos de hipertension arterial sis-
témica y diabetes mellitus, asi como sindrome metabo-
lico. La paciente comienza con sintomas de dolor
abdominal de un afo de evolucién de intensidad 7/10
en escala analdgica del dolor; a la exploracion fisica se
encuentra con obesidad mdrbida, dolor en hipocondrio
derecho y flanco derecho sin datos de irritacién perito-
neal, sin otra sintomatologia. Se realiza tomografia axial
computarizada de abdomen, con hallazgo de lesion
tumoral sélida retroperitoneal derecha con infiltracion a
la VCI y aparente contacto a brazo anterior de la glan-
dula suprarrenal ipsilateral y a vena renal derecha,
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Figura 1. Corte coronal de tomografia computarizada
con lesion tumoral retroperitoneal derecha con diametro
de 59 mm, que contacta con la glandula suprarrenal
ipsilateral e infiltra a la vena cava inferior y a la vena
renal derecha.

como se puede observar en la figura 1, esta lesion mide
59 x 49 mm en sus ejes mayores y con un reforzamien-
to heterogéneo con zona de necrosis central. Se pro-
cede a realizar laparotomia exploradora; el tumor se
identificé a lo largo de la VCI justo debajo del higado
como se observa en la figura 2 (con una flecha en la
parte superior, el LMS de vena cava, asi como la vena
cava referida con una flecha en la parte inferior de la
figura). Se obtuvo control proximal y distal de la vena
cava, se pinzd la vena cava 4 cm por encima de la bi-
furcacion de las venas iliacas y se hizo reseccion en
bloque de la tumoracién conjugando el control vascular
que nos permitié el cierre primario de la VCI en seg-
mento retrohepatico, con permeabilidad del 50% de la
VCI. En la figura 3 se evidencia la pieza patoldgica de
5 cm y sus margenes extraidos. La evolucién postope-
ratoria del paciente fue normal. EI examen anatomopa-
tolégico demostré un LMS tipo convencional de 5 x
3 cm con margenes quirlrgicos negativos. La paciente
fue dada de alta con enoxaparina terapéutica por 30
dias, posteriormente se cambi6 por antiagregante. Se
le pide nueva angiotomografia de seguimiento a los seis
meses, como se observa en la figura 4, evidenciando

Figura 2. Campo quirtrgico donde se observa
leiomiosarcoma de cava y vena cava referida.

Figura 3. Pieza de masa tumoral una vez extraida.

ausencia de masa retroperitoneal derecha previamente
observada y una disminucion del calibre de la VCI del
50%. Hasta este reporte, la paciente se encuentra en
tratamiento citotdxico sistémico con doxorubicina, ifos-
famida y mesna en su segundo ciclo de cinco ciclos.

Discusion

Los IVCL son un tipo de tumor retroperitoneal poco
frecuente, se calcula que afectan aproximadamente a
una de cada 100,000 personas? su comportamiento

puede variar dependiendo del tipo de crecimiento que
presenta, intraluminal, extraluminal o mixtoS. El
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Figura 4. Corte coronal de angiotomografia de
seguimiento a los seis meses con calibre de vena cava
reducido con permeabilidad.

comportamiento tumoral agresivo dependera de su indi-
ce mitdtico y grado de diferenciacion, sin embargo su
prondstico en general es malo y los intentos curativos se
realizan por medio de cirugias complejas’. La tasa de
recurrencia a dos afios es muy alta, de hasta un 52%°,
pero la reseccion radical extensa se considera el pilar
de tratamiento con potencial curativo, toda vez que en
pacientes con manejo conservador la supervivencia glo-
bal es apenas de unos meses posterior al diagndstico®.

Aun en pacientes en quienes se realizé una resec-
cion macroscopica completa, la supervivencia a cinco
anos fue del 31-66.7%°, por lo que el impacto de una
reseccion con margenes libres es poco claro, de acuer-
do a algunos estudios publicados en los que la super-
vivencia global y la supervivencia libre de enfermedad
con resecciones RO o R1 son indiferentes. Sin embar-
go, el prondstico a cinco anos es peor en pacientes
con margenes macroscopicos positivos, con una su-
pervivencia global del 0%'°, por lo cual la primera ci-
rugia es determinante para el prondstico de todo tumor
retroperitoneal, debiendo ser multiorganica.

En cuanto a la reconstruccion caval, no existe con-
senso, pero de manera general dependera de la per-
meabilidad del vaso y del grado de afectacion. La

reseccion segmentaria con anastomosis primaria termi-
no-terminal ha demostrado tener las tasas mas altas de
permeabilidad de todos los métodos de reconstruccion.
La reparacién término-terminal primaria puede ser fac-
tible con una porcién resecada de hasta 3 cm'!, pudien-
do variar las estrategias desde la ligadura hasta la
reconstruccion con injertos vasculares de PTFE, aunque
no se ha encontrado la diferencia en la permeabilidad
posterior usando prétesis de dacrén'®. En nuestro caso
se hizo una reparacion parcial lateral del 50% con con-
trol vascular en el segmento retrohepatico, ya que el
crecimiento del tumor fue extraluminal, como lo es en el
60% de los casos reportados'?, y su tamafio nos permi-
tio realizar una reparacion primaria de vena y lograr
conservar permeabilidad suficiente. De acuerdo con los
datos publicados, los defectos pequefios de la vena
cava pueden cerrarse de forma primaria con suturas o
usar parches de safena para conservar un diametro y
permeabilidad adecuadas, sin embargo cuando esto no
es posible porque los tumores afectan a mas del 75%
de la circunferencia de la VCI y requieren reseccion
completa del segmento de VCI y reconstruccién me-
diante injerto'®, existen distintas estrategias por usar
como los mencionados injertos sintéticos de PTFE o
dacrén o incluso se han reportado la utilizacion de in-
jertos de vena femoral para reconstruccion de cava con
buenos resultados'. Asi mismo, cuando hay trombosis
completa de VCI con un tumor localizado en el segmen-
to infrarrenal no siempre es necesaria la reconstruccién
vascular y la ligadura se vuelve una opcidn viable, ya
que se forman mdltiples colaterales y el edema de
miembros pélvicos postoperatorio es bien tolerado'.
Respecto al régimen de antiagregacion o anticoagu-
lacion, existe consenso respecto al tratamiento posto-
peratorio inmediato, donde se trata con anticoagulacion;
sin embargo, no hay un acuerdo total en el tratamiento
a largo plazo'™. Nosotros hemos decidido tratar con
antiplaquetario a largo plazo. Por otro lado, el empleo
de terapia adyuvante es controvertido, debido a que
existen datos que sugieren que la reseccion completa
seguida de quimioterapia adyuvante es la opcién Opti-
ma de tratamiento', incluso existe un articulo de 2007
que sugiere que la radiacion intraoperatoria mejora las
tasas de control local'®, sin embargo, otras series no
reportan beneficios en cuanto a la supervivencia o
periodos libres de enfermedad posterior a adyuvancia®,
las terapias complementarias como quimioterapia y
radioterapia postoperatorias frecuentemente han pro-
bado tener un control oncoldgico insuficiente, con re-
currencia del tumor observada en la mayoria de los
pacientes. No existen estudios aleatorizados que
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evaltien el uso de terapia adyuvante o neoadyuvante
en LMS retroperitoneales, el uso sistematico de qui-
mioterapia neoadyuvante no esta recomendado’. La
National Comprehensive Cancer Network (NCCN) pro-
pone como opcidn aceptable, aunque con un nivel de
evidencia bajo (2B), el tratamiento neoadyuvante para
tumores no resecables®*.

La supervivencia libre de enfermedad a cinco anos
se ha reportado en valores cercanos al 6%, con altas
tasas de recurrencia local, siendo ademas el pulmén el
sitio de metastasis mas frecuente'®, sin embargo la
supervivencia global a tres afios se ha reportado del
76% en pacientes con reseccion completa, contrastan-
do drasticamente con aquellos en quien no se logra
dicha reseccién®.

Conclusiones

Un enfoque multidisciplinario que incluya oncélogos
quirdrgicos y cirujanos vasculares garantiza una resec-
cion maxima con reconstruccion funcional para lograr
los mejores resultados para el paciente®, ya que la tnica
opcion terapéutica con intento curativo aceptable se
basa en una reseccidon con margenes negativos que en
ocasiones involucra procedimientos multiorganicos. La
reconstruccion vascular depende de varios aspectos
relacionados principalmente con la topografia del tumor,
asi como su crecimiento, que afortunadamente es ex-
travascular en la mayoria de las ocasiones, sin embar-
go, cuando este involucra mas del 75% de la
circunferencia es mandatorio hacer una reseccion del
segmento de vena afectado, lo cual supondra una repa-
racion vascular compleja. A pesar de que no existe un
consenso en la técnica de reparacion en la mayoria de
los casos, el cirujano vascular echara mano de diferen-
tes alternativas: venorrafia lateral, uso de parches, injer-
tos autdélogos o bien el uso de prétesis vasculares.
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