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Leiomiosarcoma de la vena renal. Discusion de su manejo

terapéutico

Management of leiomyosarcoma of the renal vein

Presentamos el caso clinico de una mujer de 59 afios con
molestias abdominales difusas de 5 meses de evolucién
asociadas a anorexia y pérdida de peso de 12kg sin ante-
cedentes médico-quirdrgicos de interés. En la exploracién
fisica se palpa una masa ocupante de espacio en el
hemiabdomen izquierdo. Los estudios analiticos, que inclu-
yen hemograma, bioquimica y pruebas de funcién hepdtica,
son normales. La tomografia computarizada (TC) demuestra
una masa retroperitoneal izquierda de contornos polilobula-
dos y didmetros maximos de 13,8 x 10 x 14cm que infiltra el
rifién y la glandula suprarrenal homolaterales, probablemen-
te el fundus gastrico, el cuerpo pancreatico y el pilar
diafragmatico izquierdo, y respeta la aorta abdominal (fig. 1).
Se realiza una laparotomia subcostal bilateral, en la que se
objetiva una tumoracién que afecta a la vena renal izquierda
que infiltra rifién izquierdo, suprarrenal izquierda, cola del
péncreas y angulo esplénico colénico. Nuestra estrategia
quirtrgica en los sarcomas retroperitoneales implica en
primer lugar valorar la resecabilidad del tumor, lo que quiere
decir que para obtener unos margenes libres de enfermedad
pueden ser necesarias resecciones amplias de organos
vecinos, y con un margen de seguridad intraoperatorio
importante, es decir, tener en todo momento un control de
las estructuras vasculares implicadas en dicha reseccién. De
esta forma nuestra paciente fue sometida a una nefrectomia
izquierda, suprarrenalectomia, pancreatectomia caudal, es-
plenectomia y hemicolectomia izquierda con anastomosis
primaria, dejando clips metalicos sobre el lecho quirtrgico
para facilitar una mejor localizacién en un posterior trata-
miento radioterapico. El estudio anatomopatolégico demostrd
un leiomiosarcoma de 13x10cm de didmetro maximo
originado en la vena renal, con bordes bien definidos, de
crecimiento expansivo y con extensas areas de necrosis
tumoral y hialinizacién. El tumor estd formado por haces
entrecruzados de células fusiformes, que demuestran un
nucleo hipercromatico, con marcado pleomorfismo y abun-
dantes figuras de mitosis atipicas. El estudio inmunohisto-
quimico demuestra inmunopositividad de las células
tumorales para vimentina, desmina, actina de musculo liso
y actina especifica de musculo e inmunonegatividad para

citoqueratina, S-100 y C-Kit, con un indice de proliferacién
medido con el MiB1 muy alto. La paciente recibe tratamiento
adyuvante con radioterapia (dosis de 45 Gy) y tras un periodo
de seguimiento de 17 meses se encuentra libre de enferme-
dad.

El leiomiosarcoma de la vena renal es un tumor poco
frecuente originado en las células de la capa muscular,
representan un 5-15% de todos los tumores retroperitonea-
les®?. Se han descrito menos de 300 pacientes con un
leiomiosarcoma de la vena cava. La clinica varia en funcién
del tamario, la localizacién y el patrén de crecimiento
tumoral; incluso pueden llegar a ser practicamente asinto-
maticos, como en el caso que presentamos, con crecimiento
durante afios®*. Seglin la clasificacién de Mingoli: tipo 1:
infrarrenal; tipo 2: interrenal y suprarrenal sin incluir las
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Figura 1 - Clasificacién de los tumores que afectan al
territorio de la vena cava superior.
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Figura 2 - Tomografia computarizada abdominal. Gran masa retroperitoneal izquierda que infiltra el rifién y la glandula
suprarrenal homolaterales, cuerpo pancreatico y el pilar diafragmatico izquierdo respetando la aorta abdominal.

venas suprahepdticas; tipo 3: suprahepdtico con posible
extension intracardiaca; el tumor que describimos pertenece
al tipo II o central® (fig. 2). Este tipo de tumor tiene
tres patrones de crecimiento: extraluminal, intraluminal o
mixto. Suelen ser tumores encapsulados donde las células
adquieren una disposicién caracteristica en racimos, con
actividad mitética y positividad para desmina, HHF35,
vimentina y actina®’. Debido a la poca frecuencia de
este tipo de tumor y la ausencia de signos y sintomas
definitorios, la identificacién de un leiomiosarcoma de la
vena renal suele ser un hallazgo casual en una prueba de
imagen®. Nuestra paciente fue sometida a una biopsia del
tumor primario que confirma el diagnéstico, pero en la
mayoria de los pacientes ello no es posible debido a su
localizacién anatémica.

En la actualidad el dnico tratamiento que ha demostrado
eficacia es la reseccién quirtrgica radical en bloque con
margenes libres de enfermedad. Si el tumor afecta Unica-
mente a la vena renal, se han propuesto varias soluciones
como el autotrasplante renal en la fosa iliaca o el reimplante
directo de la vena renal®.

Los resultados a largo plazo del tratamiento quirdrgico de
los leiomiosarcomas vasculares no son buenos. A los 5 y 10
afios tras la reseccién quirtrgica radical, se han descrito unas
supervivencias del 49,4 y el 29,5% respectivamente. Se
desconoce todavia el verdadero papel de la quimioterapia y
la radioterapia como tratamiento adyuvante en este tipo de
tumores debido al reducido nimero de pacientes en las series
publicadas. Si el tumor es resecable, se debe realizar una
intervencién quirtrgica con margenes libres de enfermedad,
pero si el tumor se encuentra en el limite de la resecabilidad,
la radioterapia puede ser efectiva reduciendo el tamafio
tumoral y permitiendo su reseccién quirtrgica®®.

En conclusién, creemos que la supervivencia a largo plazo a
los leiomiosarcomas de la vena renal es posible y ello depende
de obtener un diagnéstico precoz y realizar una cirugia radical
en bloque aun en los casos con crecimiento localmente
avanzado.
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Neumoperitoneo espontaneo secundario a neumatosis

quistica intestinal

Spontaneous pneumoperitoneum secondary to intestinal cystic

pneumatosis

La neumatosis quistica intestinal (NQI) es una enfermedad
rara, benigna y de etiologia desconocida que se caracteriza
por la acumulacién de gas en cavidades quisticas de
subserosas o submucosas de la pared del aparato digestivo,
preferentemente en intestino delgado y colon, que contiene
una mezcla en cantidades variables de nitrégeno, hidrégeno,
oxigeno, diéxido de carbono, butano, propano, metano, etano
y argén'~. Las localizaciones mas frecuentes son en intestino
delgado (42%) (en yeyuno, el 60%; en duodeno, el 30%, y en
fleon, el 10%), colon (36%) y mixtos (22%)*, aunque puede
aparecer en cualquier parte del aparato digestivo.

Es més frecuente en el vardn, con un maximo de aparicién
entre los 25 y los 60 afios, pero se ha informado desde los 12
dias hasta los 81 afios®. La mayoria de los casos son
asintomaticos, aunque hasta en un 30% de las ocasiones es
causante de un cuadro de neumoperitoneo esponténeo®.

Presentamos el caso de un varén de 68 afios que acude a
urgencias por un vémito de gran volumen con restos
hematicos, distensién abdominal, taquicardia e hipotensién.
Entre sus antecedentes personales destacan esquizofrenia
residual, trastorno paranoide de la personalidad, trastorno
obsesivo-compulsivo, dispepsia gastrica y hemorragia diges-
tiva alta por ulcera péptica. En la exploracién, el abdomen se
encontraba distendido, blando y depresible, no doloroso a la
palpacién, sin masas ni megalias y sin signos de irritacién
peritoneal. Los ruidos hidroaéreos estaban disminuidos. El
tacto rectal fue normal. El paciente se encontraba afebril, con
una presiéon arterial de 100/52mmHg y una frecuencia
cardiaca de 96lat/min. En la analitica de sangre se muestran
los siguientes resultados: leucocitos, 11.710/ul; neutrdfilos,
92,1%; hemoglobina, 10,5g/dl; hematocrito, 32,3%; urea,
50mg/dl; creatinina, 0,82mg/dl; sodio, 139mEq/l; potasio,
3,2mEq/l. En urgencias presenta tres episodios de vémitos
en posos de café, y el paciente sufre un descenso de las cifras
de hemoglobina y hematocrito a 8,4g/dl y 26,1%, respectiva-
mente. La serie abdominal muestra lesiones residuales
pulmonares en el 1ébulo superior derecho inespecificas y de
aspecto cicatricial y gran cantidad de gas intestinal, con
distensién de asas y visualizacién del borde externo de éstas,

indicativos de un importante neumoperitoneo (fig. 1). Dada la
situaciéon hemodindmica del paciente y que presentaba
neumoperitoneo, el paciente es intervenido de urgencia
mediante una laparotomia media supraumbilical, en la que
se objetiva una gran neumatosis quistica en varias porciones
del intestino delgado (fig. 2) y el colon derecho y gran
dilatacién géstrica. No hay perforaciéon de viscera hueca ni
liquido libre intraperitoneal. Se toman biopsias de quistes
aéreos, que se informan como tejido conectivo con edema,
hemorragia, focos de infiltrado inflamatorio crénico y espa-
cios quisticos sin revestimiento epitelial y vacios de conteni-
do. En el postoperatorio se instaura tratamiento conservador,

Figura 1 - Radiografia simple de abdomen en decubito
supino. Gran distensién de asas intestinales con
neumoperitoneo.
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