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PALABRAS CLAVE Resumen Se presenta el caso de un hombre de 63 afos de edad con leiomiosarcoma de la vena
Leiomiosarcoma; cava inferior que fallecié por sindrome de vena cava inferior secundario al tumor. Se realiz6 el
Vena cava inferior; estudio de autopsia donde se demuestra el sitio primario de la neoplasia, asi como reacciones de
Autopsia inmunohistoquimica para confirmar su estirpe histologica. Se hace una revision de la literatura,

ilustrando las caracteristicas morfologicas, y se discuten los diagnosticos diferenciales.
© 2010 SEAP y SEC. Publicado por Elsevier Espana, S.L. Todos los derechos reservados.
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Autopsy Summary We present a case of leiomyosarcoma of the inferior vena cava in a 63 year old man

who subsequently died due to vena cava syndrome secondary to the tumour. Autopsy revea-
led the primary neoplasm, and immunohistochemistry confirmed the histological diagnosis.
Morphology and differential diagnosis are discussed together with a review of the literature.
© 2010 SEAP y SEC. Published by Elsevier Espana, S.L. All rights reserved.

Introduccion comun en la vena cava inferior (VCI), seguido de la arteria
pulmonar y la aorta toracica, aunque algunas referencias
Los sarcomas de los grandes vasos son raros. Se han infor- ~ otorgan la mayor frecuencia a los sarcomas originados en

mado poco mas de cuatrocientos casos, siendo el origen mas ~ las arterias pulmonares y aorta, seguido de los sarcomas
venosos'-2. Las neoplasias que se presentan en estos sitios

son el angiosarcoma, el sarcoma de la intima y el leiomio-
sarcoma, siendo este Ultimo el mas frecuente, y desde la
primera descripcion realizada por Pearl en 1871, se han
informado en la literatura inglesa cerca de trescientos casos
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localizados en la vena cava inferior®. Este tumor muestra
diferenciacion de las células de musculo liso que forman la
pared del vaso, el cual tiende a presentar un gran tamafo sin
causar metastasis y a crecer a lo largo de la luz del vaso, y
de esta manera ocasiona varios sintomas, entre ellos el sin-
drome de la vena cava inferior>~>. Sin embargo, por la rareza
de estos tumores, no es frecuente pensar en ellos como pri-
mera posibilidad. Presentamos un caso de sindrome de vena
cava inferior (SVCIl) secundario a un leiomiosarcoma de la
vena cava inferior (LVCI).

Descripcion del caso

Hombre de 63 anos, sin antecedentes de importancia. El
cuadro clinico se inici6 8 meses antes de su ingreso con
edema progresivo de miembros inferiores, el cual fue tra-
tado con diuréticos de asa. Al no observar mejoria, acudio
al Hospital General de México para su atencion. A la explo-
racion fisica solo se observo edema de miembros inferiores,
con disminucion de la temperatura y maculas de color vio-
laceo. En la biometria hematica se observo leucocitosis de
16,5 x 10°/pl y trombocitopenia de 60 x 10%/ul; en la qui-
mica sanguinea se evidencio creatinina de 4,3mg/dl, urea
de 177,6 mg/dl, bilirrubina directa de 8 mg/dl, bilirrubina
indirecta de 4,8mg/dl, deshidrogenasa lactica de 1.396
U/l, gammaglutamil transferasa de 399 U/l, TGO de 706
U/l 'y TGP de 853 U/l, y los tiempos de protrombina,
tromboplastina parcial e INR se encontraron prolongados.
Se diagnostico de SVCI, y se le realizd una tomografia
axial abdominopélvica, en la que se identificd una imagen
lobulada, heterogénea, con zonas hipointensas e hiperinten-
sas, de aproximadamente 7 x 6,5 x 6 cm, que se encontraba
adyacente al polo inferior del rifon derecho, el cual era des-
plazado, y que dependia de la porcion superior del musculo
psoas. Ademas se observé aumento en el diametro de la VCI
de 3,5cm, con lo cual se llegd al diagnostico de probable
sarcoma retroperitoneal y trombosis de la VCI, sin poder des-
cartar infiltracion. Fue valorado por el servicio de oncologia
e ingresado a este servicio, presentando como posibilida-
des diagnosticas sarcoma retroperitoneal, linfoma o tumor
germinal extragonadal, y propuso toma de biopsia guiada
por tomografia, aunque el procedimiento quirirgico no se
realizo por presentar riesgo elevado de muerte. El paciente
presentd acidosis metabodlica, desequilibrio hidroelectroli-
tico y fallecio.

En el estudio de autopsia se observd edema de miem-
bros. A la apertura de cavidades, se encontraron 2.000 ml
de ascitis de color amarillo claro, y 4.000 ml de hidrotérax
bilateral, de color amarillo claro. En la diseccion de orga-
nos se encontro una lesion neoplasica en la luz de la VCI, de
aspecto carnoso, consistencia blanda con areas de necrosis,
la cual dilataba la luz de la vena, y afectaba a los segmen-
tos infrarrenal, suprarrenal y retrohepatica (fig. 1 Ay B). El
tumor infiltraba la pared del vaso a nivel infrarrenal, des-
plazando el polo inferior del rifidn derecho y comprimiendo
la arteria renal derecha, sin infiltracion de la misma. No se
observo compresion del uréter ipsilateral. Otro hallazgo fue
congestion hepatica aguda.

Histoldgicamente el tumor estaba conformado por célu-
las fusiformes con citoplasma eosinéfilo y nlcleos grandes,
alargados, con bordes romos, que dependian de la pared

A

Figura 1  Fotografias macroscopicas de las piezas de autop-
sia. A) El tumor se localiza a nivel infrarrenal, con crecimiento
intravascular y rotura de la pared de la vena cava inferior,
que desplaza el rindn derecho y comprime la arteria y la vena
renales. B) Crecimiento intraluminal a nivel suprarrenal y retro-
hepatico.

de la vena, con pleomorfismo nuclear marcado y nucléo-
los prominentes (fig. 2 A). En otras areas del tumor, las
células presentaban franca anaplasia, y en otras formaban
células gigantes multinucleadas (fig. 2 B). Se encontraron
23 mitosis/10 campos de gran aumento. El tumor infiltraba
y destruia la pared del vaso, y no se observo invasion de
la arteria renal derecha y del rindn derecho. Se realizd
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Figura2 Histologia del tumor. A) Células alargadas con escaso
citoplasma y variado pleomorfismo. B) Hay mayor pleomorfismo
celular y nuclear, y células gigantes multinucleadas (x400).
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Figura 3  Positividad para la actina de musculo liso (x400).

estudio de inmunohistoquimica, donde las células fueron
intensamente positivas para desmina y actina de musculo
liso (fig. 3), y negativas para CD31, CD34, FVIIl y Ulex
europaeus. Por las caracteristicas morfoldgicas y de inmuno-
histoquimica, se llegd al diagnoéstico de leiomiosarcoma de
la vena cava inferior. Otros hallazgos en la autopsia fueron
necrosis centrolobulillar en el higado y edema pulmonar.

Discusion

Los sarcomas de los grandes vasos son neoplasias muy raras
que constituyen el 1% de todos los sarcomas?. La informa-
cion que se puede obtener acerca de estas neoplasias esta
limitada a informes de casos aislados, y la mayor serie de
estas neoplasias con estudios morfoldgicos y de inmunohis-
toquimica la encontramos en el clasico estudio de Burke y
Virmani®.

Los sarcomas de los grandes vasos (aorta, arterias y
venas pulmonares, venas cavas) se clasifican en luminales
y murales'>. Los primeros se originan de la intima, razén
por la cual también son llamados «intimales». Son neopla-
sias indiferenciadas que pueden crecer rapidamente y dar
metastasis a distancia de forma temprana'?, y son mas fre-
cuentes en la aorta toracica o de las arterias pulmonares®.
Histologicamente pueden ser parecidos a los leiomiosarco-
mas, a los angiosarcomas o a los rabdomiosarcomas, o no
presentar un patrén definido'®, y por inmunohistoquimica
son positivos para la vimentina y la actina, y son negativos
a la desmina y a marcadores vasculares como CD31 y FVIII,
lo que orienta a un origen miofibroblastico.

Los sarcomas que se originan de las venas son con mayor
frecuencia leiomiosarcomas">®. A diferencia de los sar-
comas luminales, son de mejor pronostico, debido a su
crecimiento lentoy a través de la luz del vaso afectado, aun-
que es comun que en el momento de realizar el diagndstico
haya ruptura del vaso afectado y compriman o desplacen
estructuras vecinas. Los leiomiosarcomas venosos son mas
comunes en la VCI. En su trabajo, Burke y Virmani®> estu-
diaron 16 pacientes con sarcoma de la VCI, de los cuales 15
fueron leiomiosarcomas, y solo uno se trato de un sarcoma
luminal. Histoldgicamente son idénticos a los leiomiosar-
comas encontrados en otros sitios, y son positivos para la
vimentina, la actina de musculo liso, la actina de musculo
especifico y la desmina.

En nuestro caso, el paciente presentaba SVCI. Este
sindrome esta conformado por edema de los miembros infe-
riores, distension de las venas superficiales colaterales del
abdomen y proteinuria en rango nefrético cuando se afectan
las venas renales. Alrededor de la mitad de los casos tienen
como causa la progresion tromboética desde el area de la
vena iliaca. Otras causas que vale la pena citar son la mem-
brana e hipoplasia de la VCI, generalmente retrohepatica,
sinequias de Cockett, fibrosis retroperitoneal, enferme-
dad de Weber-Christian, algunos traumatismos, procesos
sépticos (infecciosos) y aneurisma de la aorta abdominal.
Ademas, ciertos procedimientos terapéuticos, como por
ejemplo la interrupcion profilactica de la vena cava inferior,
pueden ser una causa de este sindrome. Entre las causas neo-
plasicas, lo mas comun es la invasion de la vena renal o de la
VCI por un carcinoma renal, linfomas y sarcomas retroperi-
toneales. Lo menos comun es la obstruccion de la vena cava
inferior por un tumor primario del vaso sanguineo. Los LVCI
presentan sintomas dependiendo de la zona de la vena que
esta afectada. Los que crecen a nivel hepatico se presentan
con el sindrome de Budd-Chiari, y son los que tienen peor
prondstico. Los que crecen en la parte media se presentan
con dolor, y las lesiones distales son las de mejor pronds-
tico y que evolucionan por mayor tiempo, y desarrollan el
SVCI'375,
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El caso que presentamos se trato de un LVCI que se pre-
sentd como un SVCIl, y que ademas presentaba datos de
insuficiencia hepatica. El crecimiento intravascular hasta la
region retrohepatica fue lo que ocasiond la congestion aguda
hepatica. Radiolégicamente, se observo un tumor que des-
plazaba al rindn derecho, lo que correspondia a la parte
del tumor que infiltré la pared del vaso y estaba en con-
tacto con el rifdn, y se pensaba que ese tumor ocasiond
directamente trombosis de la VCI. En este caso, el grado
de insuficiencia hepatica fue lo que ocasion6 la muerte del
paciente. El tumor ya habia destruido la pared del vaso
a nivel infrarrenal y estaba desplazando al rifdn, a pesar
de que casi todo el tumor tenia crecimiento intravascular.
En estos casos, el valor de la autopsia es incalculable para
establecer el diagnostico correcto, ademas de realizar la
correlacion clinicopatologica. Si se establece el diagnostico
a tiempo, el tratamiento de eleccion es la reseccion radi-
cal con margenes amplios y la reconstruccion de la vena
con autoinjerto, aunque esto ultimo no es necesario®*’.
Otros autores recomiendan realizar la reseccion del tumor
después de administrar quimioterapia neoadyuvante?. Final-
mente, se ha propuesto que estos tumores son sensibles a
terapias inhibitorias de receptor de tirosina kinasa®. Estos
hallazgos son prometedores para implementar tratamientos
en el futuro y lograr una mayor supervivencia en personas
afectadas por estas neoplasias.

Bibliografia

1. Székely E, Kulka J, Milkos |, Kaliszky P. Leiomyosarcomas of great
vessels. Pathol Oncol Res. 2000;6:233—6.

2. Mayer F, Aebert H, Rudert M, Konigsrainer A, Horger M, Kanz
L, et al. Primary malignant sarcomas of the heart and great
vessels in adult patients: a single-center experience. Oncologist.
2007;12:1134—42.

3. Suffat LP, Mazza L, Farina EC, Cassine D, Merlo M, Limerutt
G, et al. Leiomyosarcoma of the inferior vena cava. Report of
two cases and review of the literature. Ann Ital Chir. 2007;78:
303—6.

4. Lygidakis NJ, Bhagat AD, Sharma SK, Kefalourous H, Porfiris T,
Grigorakos L, et al. Leiomyosarcoma of the inferior vena cava
— an unusual case. Hepatogastroenterology. 2007; 54:710-715;
discussion 716-717.

5. Burke AP, Virmani R. Sarcomas of the great vessels. Cancer.
1993;71:1761-73.

6. Fletcher CDM, Unni KK, Mertens F. Pathology and genetics of
tumors of soft tissue and bone. World Health Organization Clas-
sification of Tumors. Lyon: IARC Press; 2002. p. 223-224.

7. Babatasi G, Massetti M, Agostini D, Galateau F, Le Page O, Saloux
E, et al. Leiomyosarcoma of the heart and great vessels. Ann
Cardiol Angeiol (Paris). 1998;47:451—8.

8. Tamborini E, Casieri P, Miselli F, Orsenigo M, Negri T, Pia-
cenza C, et al. Analysis of potential receptor tyrosine kinase
targets in intimal and mural sarcomas. J Pathol. 2007;212:
227-35.



	Leiomiosarcoma de la vena cava inferior. Presentacin de un caso y revisin del cuadro clinicopatolgico
	Introduccin
	Descripcin del caso
	Discusin
	Bibliografía


