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Leiomiosarcoma de vena cava inferior

Leiomyosarcoma of the inferior vena cava

A. Pareja-Lépez, N. Espinola-Cortés, J.M. Vargas-Fernandez, M.M. Rico-Morales, M.A. Lorenzo-Lifian, R.E. Yoldi-Bocanegra,

J. Torres-Melero, O. Fuentes-Porcel

Complejo Hospitalario Torrecdrdenas. Almeria.

RESUMEN

El leiomiosarcoma primario de vena cava inferior es un tumor poco
frecuente que se origina en las células del musculo liso de la pared
vascular. Su sintomatologia suele ser inespecifica, el diagndstico
casual y la supervivencia a cinco afios es del 65%.

Presentamos el caso clinico de una mujer de 70 afios en seguimiento
tras sigmoidectomia por neoplasia coldnica. En una TC de control,
se diagnostica una masa localizada entre la vena cava inferior
(VCl) y el borde medial hepatico, de 6,5x4x5,2 cm, compatible con
paraganglioma.

Realizamos wuna intervencion conjunta con Cirugia Vascular,
mediante laparotomia programada, reseccién completa del tumor,
trombectomia venosa con sonda de Fogarty y cierre simple de vena
cava.

Elinforme anatomopatolégico fue diagndstico para leiomiosarcoma de
vena cava estadio IIB con bordes resectivos libres. Los leiomiosarcomas
son tumores raros con mal prondstico. Constituyen un reto técnico
para los cirujanos. La cirugia resectiva RO es el Unico tratamiento
que ha demostrado aumentar la supervivencia. La quimioterapia y
radioterapia adyuvantes no han demostrado su beneficio en estos
pacientes. Estudios moleculares recientes, muestran una relacion
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entre la expresion de beta catenina citoplasmatica e IGF-1R, con el
riesgo de desarrollar metastasis a distancia.
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ABSTRACT

Primary leiomyosarcoma of the inferior vena cava is a rare tumor
that originates in smooth muscle cells of the vascular wall. Its
symptomatology is usually nonspecific, the casual diagnosis and
5-year survival is 65%.

We present the case of a 70-year-old woman in follow-up after
sigmoidectomy due to colonic neoplasia. In a control CT, a localized
mass between the inferior vena cava (IVC) and the hepatic medial
border, of 6.5x4x5.2 cm, is diagnosed compatible with paraganglioma.

We performed a joint intervention with Vascular Surgery, through
programmed laparotomy, complete tumor resection, venous
thrombectomy with Fogarty Probe and simple vena cava closure.

The anatomopathological report was diagnostic for stage IIB vena
cava leiomyosarcoma with free resective borders. Leiomyosarcomas
are rare tumors with poor prognosis. They are a technical challenge
for surgeons. RO resection surgery is the only treatment that has been
shown to increase survival. Chemotherapy and adjuvant radiotherapy
have not shown their benefit in these patients. Recent molecular
studies show a relationship between cytoplasmic beta-catenin
expression and IGF-1R, with the risk of developing distant metastases.
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INTRODUCCION

Los sarcomas representan el 1% de todos los tumores malignos. El 6%
de ellos son leiomiosarcomas.

El leiomiosarcoma primario de vena cava inferior es un tumor poco
frecuente que se origina en las células del musculo liso de la pared
vascular'. Pearl lo describi6 por primera vez en el afio 18712 Desde
entonces, se han publicado menos de 500 casos en la literatura
cientifica®. Afecta predominantemente a mujeres entre 50-70 afios
(80%). El 44% se localizan en el segmento medio, comprendido entre
las venas renales y suprahepaticas. Cuando produce sintomatologia,
suele expresarse en forma de dolor abdominal inespecifico, masa
palpable y/o edemas en miembros inferiores?.

El diagndstico es frecuentemente casual y tardio, generando una gran
comorbilidad a pesar de tener un crecimiento lento. La tomografia
de abdomen y pelvis con contraste endovenoso en fase portal, es
la mejor prueba de imagen para determinar el tamafio tumoral,
afectacién locorregional y a distancia (cTNM).

Eltumor se disemina por via hematdgena, hepatica y pulmonar, siendo
menos frecuentes y mas tardias las metastasis ganglionares. Segun un
estudio reciente*, la supervivencia a cinco afios es del 65% (25-50%)
y el tiempo medio para la recurrencia local es de 43 meses. El tiempo
medio para la recurrencia a distancia es de 25 meses mientras que el
intervalo libre de enfermedad local y a distancia, en conjunto, es de
tan solo 15 meses (p=0,04).

Los clasicos factores de mal prondstico son el crecimiento
intraluminal, la presencia de edemas en miembros inferiores (sintoma
de compresidn venosa), la trombosis de la vena cava y el caracter
indiferenciado del leiomiosarcoma.

Roland et al. describen un estudio molecular* donde se demuestra
una menor supervivencia a cinco afios en los casos donde el tumor
expresa beta catenina citoplasmatica (p=0,06) e IGF-1R (p=0,04).

CASO CLiNICO

Presentamos el caso clinico de una mujer de 70 afios con antecedentes
personales de hipertension arterial, hipotiroidismo, obesidad y
diabetes Mellitus tipo Il. Fue intervenida por neoplasia de sigma en
2012. Durante el seguimiento por oncologia, en una TC control en
2015, se diagnostica una masa retrocava (Figura 1), localizada entre la
vena cava inferior (VCI) y el borde medial hepatico, de 6,5x4x5,2 cm de
diametro radioldgico, compatible con un paraganglioma con invasién
de la vena cava inferior. Se realizdé una biopsia con aguja gruesa que
apoyaba el diagndstico anterior. El estudio de extensién se completd
con una PET-TC que objetiva una lesién neopldsica retrocava como
unico hallazgo (Figura 2).

Planificamos una intervencidn quirdrgica conjunta con el Servicio de
Cirugia Vascular. Accedimos mediante laparotomia mediay exploramos
la cavidad. Se descarté afectacién renal durante la intervencion
quirurgica. Controlamos la vena cava inferior en su extremo proximal
y distal a la lesidon (Figura 3). Realizamos clampaje total de vena
cava inferior y resecamos la pared afectada conjuntamente con la
tumoracion. Realizamos trombectomia venosa con sonda de Fogarty
y una sutura simple de la pared de la vena cava (Figura 3).
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Figura 1

Imagen TC axial donde se aprecia la lesion tumoral descrita que rodea
a la vena cava inferior.

Figura 2

Imagen SPECT funcional donde se aprecia una hipercaptacion alrededor
de la vena cava inferior, que coincide con la tumoracidn descrita.

Figura 3

Fotografia intraoperatoria donde se muestra la vena cava referenciada
con Vessel Loop azul y la tumoracion delimitada.
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Durante el postoperatorio, nuestra paciente sufrié un episodio de
fibrilacién auricular paroxistica aislado, siendo dada de alta a los 18
dias de la intervencion con heparinizacion mediante HBPM 40 mg/24
horas subcutdneo. En el comité multidisciplinar sobre tumores, se
decidio realizar seguimiento sin terapias adyuvantes. El informe
anatomopatoldgico fue diagndstico para leiomiosarcoma de vena
cava estadio 1IB con bordes resectivos libres. Se desestimé aplicar
radioterapia postoperatoria por las comorbilidades de la paciente.

El seguimiento se realizé conjuntamente entre Oncologia y Cirugia
General, en contacto continuo con Cirugia Vascular. En el cuarto
mes postoperatorio se diagnosticd en una tomografia de control
un tromboembolismo pulmonar subclinico. En el décimo mes
postoperatorio se descubrié una recidiva local asintomatica hasta la
fecha.

DISCUSION

Los leiomiosarcomas son tumores raros con mal prondstico.
Constituyen un reto técnico para los cirujanos. Los clasicos factores de
mal prondstico son el crecimiento intraluminal, la presencia de edemas
en miembros inferiores (sintoma de compresién venosa), la trombosis
de la vena cava y el caracter indiferenciado del leiomiosarcoma.

Seguin la American Joint Comittee On Cancer (AJCC) / International
Union Against Cancer (UICC), la clasificacién en estadios tiene una
relevancia relativa y debe mejorarse. Hace especial énfasis en el grado
de malignidad tumoral (G), pero no tiene en cuenta la localizacién
anatémica, que habra de tenerse en cuenta a la hora de planificar el
tratamiento® (Tabla 1).

Tabla 1. Clasificacién resumida AJCC/UICC.

ESTADIOIA = T1(T<5cm)
G1
ESTADIOIB  T2(T>5cm)
NO MO
ESTADIO IIA T1 G2, G3
ESTADIO 11B T2 G2
T2 NO G3
ESTADIO Ill MO LALQUIER
CUALQUIERT N1 .
CUALQUIER
ESTADIO IV =~ CUALQUIERT  CUALQUIER N M1 .

Roland et al. describen un estudio molecular* donde se demuestra
una menor supervivencia a cinco afios en los casos donde el
tumor expresa beta catenina citoplasmatica (p=0,06) y el factor de
crecimiento insulinico tipo 1 (p=0,04).

Precisan de un minucioso estudio preoperatorio y es aconsejable
realizar un abordaje conjunto entre cirujanos vasculares y cirujanos
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oncolégicos®. Los autores consultados publican una supervivencia
entre el 25% y el 50% a los cinco afios. La cirugia resectiva RO es el
Unico tratamiento que ha demostrado aumentar la supervivencia®. El
tratamiento conjunto mediante una combinacién neoadyuvante de
quimioterapia, radioterapia e hipertermia, podria ser Util en lesiones
técnicamente irresecables que podrian ser candidatas a cirugia tras
una disminucion del tamafio tumoral’. La quimioterapia y radioterapia
adyuvantes no han demostrado su beneficio en estos pacientes®.

CONCLUSIONES

Los leiomiosarcomas de vena cava inferior continian siendo un
reto para el cirujano. Su clasificacién depende fundamentalmente
del grado tumoral y de la afectacidn metastasica. Los estudios
moleculares han demostrado una menor supervivencia en los tumores
que expresan beta catenina citoplasmatica y factor de crecimiento
insulinico. La reseccidn en bloque sigue siendo el tratamiento mas
eficaz para disminuir la tasa de recidiva y aumentar la supervivencia.
En tumores de dudosa resecabilidad, podria valorarse el tratamiento
neoadyuvante combinado entre quimioterapia, radioterapia e
hipertermia, para disminuir el tamafio tumoral y plantear una
intervencidn quirurgica posterior. Se recomienda realizar un abordaje
multidisciplinar que permita adecuar el tratamiento a cada caso de
forma individualizada.
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