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PALABRAS CLAVE Resumen Los sarcomas originados en las paredes de los grandes vasos son tumores de escasa
Neoplasias presentacion. El leiomiosarcoma de la vena cava es una enfermedad compleja que requiere ser
retroperitoneales; manejado por un grupo multidisciplinario. Su tratamiento es quirirgico. Poco se conoce de sus
Vena cava; resultados oncoldgicos. Se presenta el caso de una paciente de 56 afios, con diagnéstico de
Sarcoma leiomiosarcoma de la vena cava inferior, su evaluacion, manejo quirdrgico y seguimiento a corto

plazo. Se hace una revision de la literatura existente hasta la fecha, evaluando ademas la
fisiopatologia y la necesidad de reconstruir la vena cava inferior.
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Neoplasms; Abstract Sarcomas Sarcomas originating in the walls of the large vessels are tumors of unusual
Venae Cavae; presentation. Leiomyosarcoma of the vena cava is a complex disease that needs to be managed
Sarcoma by a multidisciplinary team. Its management is surgical. Little is known of their oncologic

results. We report the case of a 56 year-old patient, diagnosed with leiomyosarcoma of the
inferior vena cava, including her evaluation, surgical management, and short-term follow-up.
An updated review of the literature is presented, along with an evaluation of the pathophysiology
and the need for reconstruction of the inferior vena cava.
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Introduccion

Los sarcomas de tejidos blandos del retroperitoneo son tu-
mores poco frecuentes. El leiomiosarcoma de la cava es aln
mas raro, siendo descrito por primera vez por Perl'. La ciru-
gia es el principal manejo de estos pacientes, sin que haya
un consenso sobre la necesidad de reconstruir la vena cava
inferior (VCI) luego de su reseccion?. Por ser tumores de alto
grado, a menudo se requiere el uso de radioterapia y terapia
sistémica con quimioterapia, con beneficios limitados?.

Hasta la fecha, se han reportado menos de 300 casos en la
literatura mundial®. Dada la baja incidencia, la agresividad
de la enfermedad y la dificultad en su abordaje terapéuti-
co, comentamos el caso de una paciente manejada en el
Instituto Nacional de Cancerologia en 2013 y revisamos la
literatura referente a esto.

Descripcion del caso clinico

Se trata de una paciente femenina de 56 afos con diag-
ndstico de leiomiosarcoma retroperitoneal realizado en
noviembre de 2012 (fig. 1). Presentaba dolor abdominal ge-
neralizado de predominio en hemiabdomen derecho de in-
tensidad 9/10, asociado a nauseas y emesis ocasional.

Fue valorada por una junta multidisplinaria extrainstitu-
cional quien considerd que el tumor era irresecable, por lo
que se inicié quimioterapia con ifosfamida + doxorrubicina
en febrero de 2013, por 2 ciclos. Remiten al Instituto Nacio-
nal de Cancerologia para realizar radioterapia con intencion
paliativa.

Fue valorada por el Servicio de Seno y Tejidos Blandos de
la Institucion, en marzo de 2013, cuando se considero que la
paciente se beneficiaba de manejo quirurgico en conjunto
con cirugia vascular.

Fue llevada a cirugia en mayo de 2013, donde se encon-
tré un tumor retroperitoneal que comprometia el hilio renal
derecho y la vena cava, de 15 x 7 cm aproximadamente.
Se realizd reseccion del tumor retroperitoneal, nefrectomia
derecha, ureterectomia derecha y ligadura de vena cava por
encima de las renales (fig. 2). Durante el procedimiento, la
paciente present6 inestabilidad hemodinamica, por lo cual
se dejo con empaquetamiento abdominal y no se realizé nin-
glin procedimiento vascular adicional.

La paciente presenté una adecuada evolucion postope-
ratoria, inicialmente en la unidad de cuidados intensivos,
con estancia hospitalaria total de 7 dias. No se realizo re-
construccion de la vena cava ni ningln otro procedimiento
vascular en el postoperatorio, dado que la paciente evolu-
ciono con estabilidad hemodinamica, edema leve de las ex-
tremidades, y no presentd una alteracion significativa de la
funcion renal (el mayor valor postoperatorio de creatinina
sérica fue de 1,23 mg/dl al segundo dia, con normalizacion
al tercer dia, cuando presentd un valor de 1,16 mg/dl).

En el estudio patoldgico, en la macroscopia (fig. 3), se re-
cibié un tumor sélido gris homogéneo de 10 x 7 cm; dicho
tumor se encontraba adherido a la vena cava provocando
protrusion endoluminal. En el estudio microscopico se ob-
servo un sarcoma fusocelular con areas hipercelulares con
atipia, mitosis y necrosis (fig. 4). El estudio de inmunohis-
toquimica (fig. 5) fue positivo para desmina, H-caldesmon,
AML y CD99 con Ki67 de 60% y negatividad para miogeni-

Figura 1 Tomografia axial computarizada de una paciente
femenina de 56 afos con diagnostico de leiomiosarcoma
retroperitoneal.
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Figura 2 Lecho posquirdrgico, luego de la reseccion de un
tumor retroperitoneal, en una paciente de 56 anos. El tumor
comprometia el hilio renal derecho y la vena cava, requiriendo
para la reseccion del tumor: nefrectomia derecha, ureterec-
tomia derecha y ligadura de la vena cava por encima de las
venas renales.

Figura 3 Estudio macroscépico que muestra un tumor solido
blanco grisaceo que rodea la cava (flecha).
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Figura 4 Estudio de microscopia en el que se observa una
proliferacion fusocelular de alto grado en continuidad con
pared vascular (10x).

Figura 5 Estudio de inmunohistoquimica en el que se observa
positividad para desmina y H-caldesmon, marcadores de estirpe
muscular lisa (40x).

na, DOG1, CD57, CD31, mioglobina, CD34, CD117 y EMA. La
creatitina (AE1/AE3) y el S100 fueron positivos focales*. El
diagnostico definitivo fue leiomiosarcoma grado I, con mar-
genes libres de tumor.

Hasta la fecha, la paciente acude a controles sin comor-
bilidad importante, con minimo edema de miembros infe-
riores.

Para la realizacion de este manuscrito, se obtuvo consen-
timiento informado de la paciente y se tomaron todas las
precauciones necesarias para conservar su confidencialidad.

Discusion

Los sarcomas de tejidos blandos representan el 1% de todas
las neoplasias®. Los leiomiosarcomas representan el 0,5% de
los sarcomas de tejidos blandos. Los sarcomas primarios
de la VCI son infrecuentes, siendo los leiomiosarcomas el
95% de estos tumores®’.

Los leiomiosarcomas son tumores de origen mesenquimal
que se desarrollan a partir de las fibras musculares lisas de
la tnica media. La primera intervencion quirdrgica fue en
1928 por Mechior8,

Tienen un crecimiento lento y pueden permanecer asinto-
maticos por mucho tiempo, lo que retrasa el diagnostico y
determina un peor pronostico’.

La clasificacion mas usada es de acuerdo con su localiza-
cion, en la que se divide la VCI en 3 segmentos®":

e Segmento | (bajo): esta por debajo de las venas renales,
se presenta en el 36% de los casos.

e Segmento Il (medio): entre las venas hepaticas y las venas
renales son el 44% de los casos. Son de mejor pronostico.

e Segmento Il (superior): desde la auricula derecha a las
venas hepaticas son el 20% de los casos.

El caso de nuestra paciente se clasifica como un leiomio-
sarcoma ubicado en el segmento medio de la vena cava.
Esta localizacion nos enfrenta a una mayor posibilidad de
injuria renal, la cual en esta paciente no se dio, probable-
mente por la extensa circulacién retroperitoneal, tal como
se comentara mas adelante.

El Unico tratamiento con intencion curativa de estos pa-
cientes es la reseccion quirdrgica con margenes negativos,
de hecho es el Unico tratamiento que mejora la supervi-
vencia. Esta esta relacionada con la posibilidad de alcanzar
margenes negativos, siendo a 5 afos del 0% con margenes
positivos, y del 68% con margenes negativos”'®', El tipo de
cirugia que se ha de realizar depende de la localizacion:

e Segmento I: reseccion total del tumor y de la porcion de
la VCI comprometida, con reconstruccion vascular™. Si la
VCl esta cronicamente ocluida, con gran circulacion cola-
teral y sin comprometer la vena renal, puede ser ligada
sin grandes repercusiones’.

e Segmento II: la restauracion del flujo renal debe ser con-
siderada. La vena renal izquierda puede ser ligada debido
al flujo colateral desde las venas gonadales, adrenales y
lumbares. El flujo desde la vena renal derecha puede ser
preservado, realizando reimplantacion, interposicion, re-
construccion usando la vena gonadal o autotrasplante de
rifdn a la fosa iliaca derecha'™*.
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e Segmento lll: se han utilizado varias técnicas como: exclu-
sion vascular total del higado, shunt veno-venosos, bypass
cardiopulmonar, detencion circulatoria con hipotermia
profunda, utilizacion de politetrafluoroetileno y creacion
de fistulas arteriovenosas. Requieren procedimientos to-
racoabdominales o por 2 vias con esternotomia y laparo-
tomia, con alta morbimortalidad”.

Hasta el momento, en la literatura no es constante la
necesidad de reconstruir la VCI, dado que cuando esta se
ocluye crénicamente puede derivarse el flujo de este vaso
a través de circulacion colateral. Esta se da segln el seg-
mento de vena cava que haya sido ligado. Asi, cuando se
realiza una ligadura por encima de las venas renales, la ruta
de circulacion colateral se lleva a cabo por las venas cap-
sular renal, lumbares, adrenales, vertebrales, ileolumbar,
frénica inferior, diafragmatica, hemiacigos, acigos y vena
cava superior'®", Cuando la ligadura se realiza por debajo
de las venas renales, generalmente se produce edema de los
miembros inferiores>%, y su circulacion colateral depende
de las venas: lumbar ascendente y segmentaria; vertebral,
intervertebral y espinales; acigos y hemiacigos; epigastricas
y mamaria interna y capsulares renales, tal como probable-
mente sucedi6 en nuestra paciente.

Histopatolégicamente, los sarcomas intimales por de-
finicion de la Organizacidon Mundial de la Salud (OMS,
2012), corresponden a neoplasias malignas originadas en
los grandes vasos sanguineos tanto sistémicos como de la
circulacién pulmonar?"??; como criterio diagnostico de di-
cha entidad, se define el “predominante crecimiento in-
traluminal”; estos tumores clasicamente corresponden a
sarcomas de alto grado, pobremente diferenciados, positi-
vos para desmina y actina, y la mayoria descritos en vasos
pulmonares. El pronostico es pobre, con una sobrevida de
hasta 13 meses.

Genéticamente, se han demostrado alteraciones en la
region 12q12-15 (genes CDK4, TSPAN32, MDM2, GLMI Y4Q2)
con analisis de FISH que han revelado amplificaciones de
PDGFRA'Y Kit (CD117); se han encontrado amplificaciones
de PDGFRA hasta el 81% de dichos tumores en analisis he-
chos por FISHZ, En el Servicio de Patologia del Instituto Na-
cional de Cancerologia, se realizaron en este tumor estudios
de FISH para FIPL1L-PDGFRA en la region cromosomica 4q12,
donde analizamos 200 nlcleos sin encontrar alteracion; en
un 30% de los nlcleos evaluados se observé tendencia a la
triploidia.

Si bien nuestro caso cumple algunos criterios de los des-
critos para sarcoma intimal, como crecimiento endoluminal,
origen en pared muscular, morfologia fusocelular y alto grado
de malignidad, la localizacion en la vena cava y la clara posi-
tividad por inmunohistoquimica para desmina y H-caldesmon
aclaran el origen en musculo liso, y favorecen el diagndstico
de leiomiosarcoma. Dicha entidad esta soportada en varias
publicaciones ya descritas?2.

Hay poca informacion en la literatura con respecto al pro-
nostico preciso de los pacientes con leiomiosarcoma de la
VIC. En general, es pobre.

En una serie publicada por Jason et al., en 2005, en un
centro con experiencia y manejo multidisciplinario, repor-
tan una mediana de supervivencia de 60 meses, con una
supervivencia global y libre de enfermedad a 5 afos del 31%
para cada unod.

En otro trabajo publicado por Mingoli et al., luego de la
reseccion curativa del tumor, se reporta una tasa de recu-
rrencia tan alta como del 57%, y una supervivencia a 5 anos
del 50%2?%%”. Hasta un cuarto de las recurrencias son loca-
les?. La enfermedad metastasica es mas comln a higado y
pulmon?8,

El tratamiento adyuvante con radioterapia y quimiotera-
pia no ha demostrado impacto en la mejoria de la supervi-
vencia de estos pacientes?%,

Conflicto de intereses

Los autores declaran que no existe ninglin conflicto de in-
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