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Resumen Se presenta el caso de un hombre de 63 años de edad con leiomiosarcoma de la vena
cava inferior que falleció por síndrome de vena cava inferior secundario al tumor. Se realizó el
estudio de autopsia donde se demuestra el sitio primario de la neoplasia, así como reacciones de
inmunohistoquímica para confirmar su estirpe histológica. Se hace una revisión de la literatura,
ilustrando las características morfológicas, y se discuten los diagnósticos diferenciales.
© 2010 SEAP y SEC. Publicado por Elsevier España, S.L. Todos los derechos reservados.
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Leiomyosarcoma of the inferior vena cava. A case report and review of the clinical
and pathological features
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 España, S.L. All rights reserved.

c
ntroducción
os sarcomas de los grandes vasos son raros. Se han infor-
ado poco más de cuatrocientos casos, siendo el origen más
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omún en la vena cava inferior (VCI), seguido de la arteria
ulmonar y la aorta torácica, aunque algunas referencias
torgan la mayor frecuencia a los sarcomas originados en
as arterias pulmonares y aorta, seguido de los sarcomas
enosos1,2. Las neoplasias que se presentan en estos sitios

on el angiosarcoma, el sarcoma de la íntima y el leiomio-
arcoma, siendo este último el más frecuente, y desde la
rimera descripción realizada por Pearl en 1871, se han
nformado en la literatura inglesa cerca de trescientos casos
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Figura 1 Fotografías macroscópicas 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 riñón derecho y comprime la arteria y la vena
r
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localizados en la vena cava inferior3. Este tumor muestra
diferenciación de las células de músculo liso que forman la
pared del vaso, el cual tiende a presentar un gran tamaño sin
causar metástasis y a crecer a lo largo de la luz del vaso, y
de esta manera ocasiona varios síntomas, entre ellos el sín-
drome de la vena cava inferior3—5. Sin embargo, por la rareza
de estos tumores, no es frecuente pensar en ellos como pri-
mera posibilidad. Presentamos un caso de síndrome de vena
cava inferior (SVCI) secundario a un leiomiosarcoma de la
vena cava inferior (LVCI).

Descripción del caso

Hombre de 63 años, sin antecedentes de importancia. El
cuadro clínico se inició 8 meses antes de su ingreso con
edema progresivo de miembros inferiores, el cual fue tra-
tado con diuréticos de asa. Al no observar mejoría, acudió
al Hospital General de México para su atención. A la explo-
ración física sólo se observó edema de miembros inferiores,
con disminución de la temperatura y máculas de color vio-
láceo. En la biometría hemática se observó leucocitosis de
16,5 × 103/�l y trombocitopenia de 60 × 103/�l; en la quí-
mica sanguínea se evidenció creatinina de 4,3 mg/dl, urea
de 177,6 mg/dl, bilirrubina directa de 8 mg/dl, bilirrubina
indirecta de 4,8 mg/dl, deshidrogenasa láctica 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 diagnosticó de SVCI, y se le realizó una tomografía
axial abdominopélvica, en la que se identificó una imagen
lobulada, heterogénea, con zonas hipointensas e hiperinten-
sas, de aproximadamente 7 × 6,5 × 6 cm, que se encontraba
adyacente al polo inferior del riñón derecho, el cual era des-
plazado, y que dependía de la porción superior del músculo
psoas. Además se observó aumento en el diámetro de la VCI
de 3,5 cm, con lo cual se llegó al diagnóstico de probable
sarcoma retroperitoneal y trombosis de la VCI, sin poder des-
cartar infiltración. Fue valorado por el servicio de oncología
e ingresado a este servicio, presentando como posibilida-
des diagnósticas sarcoma retroperitoneal, linfoma o tumor
germinal extragonadal, y propuso toma de biopsia guiada
por tomografía, aunque el procedimiento quirúrgico no se
realizó por presentar riesgo elevado de muerte. El paciente
presentó acidosis metabólica, desequilibrio hidroelectrolí-
tico y falleció.

En el estudio de autopsia se observó 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 hidrotórax
bilateral, de color amarillo claro. En la disección de órga-
nos se encontró una lesión neoplásica en la luz de la VCI, de
aspecto carnoso, consistencia blanda con áreas de necrosis,
la cual dilataba la luz de la vena, y afectaba a los segmen-
tos infrarrenal, suprarrenal y retrohepática (fig. 1 A y B). El
tumor infiltraba la pared del vaso a nivel infrarrenal, des-
plazando el polo inferior del riñón derecho y comprimiendo
la arteria renal derecha, sin infiltración de la misma. No se
observó compresión del uréter ipsilateral. Otro hallazgo fue

congestión hepática aguda.

Histológicamente el tumor estaba conformado por célu-
las fusiformes con citoplasma eosinófilo y núcleos grandes,
alargados, con bordes romos, que dependían de la pared
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enales. B) Crecimiento intraluminal a nivel suprarrenal y retro-
epático.

e la vena, con pleomorfismo nuclear marcado y nucléo-
os prominentes (fig. 2 A). En otras áreas del tumor, las
élulas presentaban franca anaplasia, y en otras formaban

élulas gigantes multinucleadas (fig. 2 B). Se encontraron
3 mitosis/10 campos de gran aumento. El tumor infiltraba
destruía la pared del vaso, y no se observó invasión de

a arteria renal derecha y del riñón derecho. Se realizó
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Figura 2 Histología del tumor. A) Células alargadas con escaso
citoplasma y variado pleomorfismo. B) Hay mayor pleomorfismo
celular y nuclear, y células gigantes multinucleadas (×400).
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Figura 3 Positividad para la actina de músculo liso (×400).

studio de inmunohistoquímica, donde las células fueron
ntensamente positivas para desmina y actina de músculo
iso (fig. 3), y negativas para CD31, CD34, FVIII y Ulex

uropaeus. Por las características morfológicas y de inmuno-
istoquímica, se llegó al diagnóstico de leiomiosarcoma de
a vena cava inferior. Otros hallazgos en la autopsia fueron
ecrosis centrolobulillar en el hígado y edema pulmonar.
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iscusión

os sarcomas de los grandes vasos son neoplasias muy raras
ue constituyen el 1% de todos los sarcomas2. La informa-
ión que se puede obtener acerca de estas neoplasias está
imitada a informes de casos aislados, y la mayor serie de
stas neoplasias con estudios morfológicos y de inmunohis-
oquímica la encontramos en el clásico estudio de Burke y
irmani5.

Los sarcomas de los grandes vasos (aorta, arterias y
enas pulmonares, venas cavas) se clasifican en luminales
murales1,5. Los primeros se originan de la íntima, razón

or la cual también son llamados «intimales». Son neopla-
ias indiferenciadas que pueden crecer rápidamente y dar
etástasis a distancia de forma temprana1,5, y son más fre-

uentes en la aorta torácica o de las arterias pulmonares6.
istológicamente pueden ser parecidos a los leiomiosarco-
as, a los angiosarcomas o a los rabdomiosarcomas, o no
resentar un patrón definido1,6, y por inmunohistoquímica
on positivos para la vimentina y la actina, y son negativos
la desmina y a marcadores vasculares como CD31 y FVIII,

o que orienta a un origen miofibroblástico.
Los sarcomas que se originan de las venas son con mayor

recuencia leiomiosarcomas1,5,6. A diferencia de los sar-
omas luminales, son de mejor pronóstico, debido a su
recimiento lento y a través de la luz del vaso afectado, aun-
ue es común que en el momento de realizar el diagnóstico
aya ruptura del vaso afectado y compriman o desplacen
structuras vecinas. Los leiomiosarcomas venosos son más
omunes en la VCI. En su trabajo, Burke y Virmani5 estu-
iaron 16 pacientes con sarcoma de la VCI, de los cuales 15
ueron leiomiosarcomas, y sólo uno se trató de un sarcoma
uminal. Histológicamente son idénticos a los leiomiosar-
omas encontrados en otros sitios, y son positivos para la
imentina, la actina de músculo liso, la actina de músculo
specífico y la desmina.

En nuestro caso, el paciente presentaba SVCI. Este
índrome está conformado por edema de los miembros infe-
iores, distensión de las venas superficiales colaterales del
bdomen y proteinuria en rango nefrótico cuando se afectan
as venas renales. Alrededor de la mitad de los casos tienen
omo causa la progresión trombótica desde el área de la
ena ilíaca. Otras causas que vale la pena citar son la mem-
rana e hipoplasia de la VCI, generalmente retrohepática,
inequias de Cockett, fibrosis retroperitoneal, enferme-
ad de Weber-Christian, algunos traumatismos, procesos
épticos (infecciosos) y aneurisma de la aorta abdominal.
demás, ciertos procedimientos terapéuticos, como por
jemplo la interrupción profiláctica de la vena cava inferior,
ueden ser una causa de este síndrome. Entre las causas neo-
lásicas, lo más común es la invasión de la vena renal o de la
CI por un carcinoma renal, linfomas y sarcomas retroperi-
oneales. Lo menos común es la obstrucción de la vena cava
nferior por un tumor primario del vaso sanguíneo. Los LVCI
resentan síntomas dependiendo de la zona de la vena que
stá afectada. Los que crecen a nivel hepático se presentan
on el síndrome de Budd-Chiari, y son los que tienen peor
ronóstico. Los que crecen en la parte media se presentan

on dolor, y las lesiones distales son las de mejor pronós-
ico y que evolucionan por mayor tiempo, y desarrollan el
VCI1,3—5.
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El caso que presentamos se trató de un LVCI que se pre-
sentó como un SVCI, y que además presentaba datos de
insuficiencia hepática. El crecimiento intravascular hasta la
región retrohepática fue lo que ocasionó la congestión aguda
hepática. Radiológicamente, se observó un tumor que des-
plazaba al riñón derecho, lo que correspondía a la parte
del tumor que infiltró la pared del vaso y estaba en con-
tacto con el riñón, y se pensaba que ese tumor ocasionó
directamente trombosis de la VCI. En este caso, el grado
de insuficiencia hepática fue lo que ocasionó la muerte del
paciente. El tumor ya había destruido la pared del vaso
a nivel infrarrenal y estaba desplazando al riñón, a pesar
de que casi todo el tumor tenía crecimiento intravascular.
En estos casos, el valor de la autopsia es incalculable para
establecer el diagnóstico correcto, además de realizar la
correlación clinicopatológica. Si se establece el diagnóstico
a tiempo, el tratamiento de elección es la resección radi-
cal con márgenes amplios y la reconstrucción de la vena
con autoinjerto, aunque esto último no es necesario2,4,7.
Otros autores recomiendan realizar la resección del tumor
después de administrar quimioterapia neoadyuvante2. Final-
mente, se ha propuesto que estos tumores son sensibles a

terapias inhibitorias de receptor de tirosina kinasa8. Estos
hallazgos son prometedores para implementar tratamientos
en el futuro y lograr una mayor supervivencia en personas
afectadas por estas neoplasias.
o y revisión del cuadro clinicopatológico 135
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