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Observacion clinica
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INFORMACION DEL ARTiCcULO RESUMEN
Historia del articulo: Presentamos el caso de una mujer joven con un Utero con multiples tumoraciones hiper-
Recibido el 4 de agosto de 2010 vascularizadas que invaden los vasos sanguineos pélvicos, extendiéndose como Unica
Aceptado el 29 de noviembre de formacién tumoral muy alargada, a través de la vena cava inferior, las cavidades cardia-
2010 cas derechas y arterias pulmonares. Se realizé exéresis del tumor mediante incisién a nivel
de la bifurcacién iliaca de la vena cava inferior y traccionando. El postoperatorio inmediato
Palabras clave: cursé con inestabilidad hemodindmica grave. Entonces una ecocardiografia transesofagica
Leiomiomatosis (ETE) diagnosticé una insuficiencia tricuspidea importante, con restos tumorales anclados
Tumores cardiacos a las estructuras valvulares, que motivé una segunda intervencién urgente que resulté con
Aneurismas venosos éxito. El diagndstico anatomopatolégico fue de leiomiomatosis intravenosa. Un afio después
Ecocardiografia se diagnosticaron dos aneurismas venosos gigantes en la pelvis, en relacién con una proba-

ble recidiva tumoral y fistulas arteriovenosas asociadas, hallazgo que no hemos encontrado
en los casos revisados en la bibliografia.

La leiomiomatosis intravascular es una tumoracién tipo mesenquimal benigna e inva-
siva muy infrecuente. Los pacientes suelen cursar asintomaticos durante afios, pudiendo
desarrollar insuficiencia cardiaca, sincopes o muerte subita. El tratamiento de eleccién es
la exéresis quirdrgica. La ETE debe emplearse como monitorizacién intraoperatoria y el
seguimiento precisa de estudios de imagen mediante TC o RM.
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Intravenous leiomyomatosis with invasion into pulmonary arteries and
venous pelvic aneurysms

ABSTRACT

Keywords: We present the case of a young woman who was admitted with a growth in her
Leiomyomatosis hypogastrium. A magnetic resonance imaging (MRI) found that her uterus had mul-
Cardiac tumours tiple highly vascularised tumours, which extended into the venous pelvic structures,
Venous aneurysms inferior vena cava, right cardiac chambers and pulmonary arteries. The tumour was
Echocardiography excised by traction from the iliac bifurcation in the inferior vena cava. The diagnosis
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was intravenous leiomyomatosis. Surgical intervention led to an unstable haemodynamic
situation. Significant tricuspid regurgitation was found in a transoesophageal echocardio-
gram (TE). Some tumour remains were found in the tricuspid valve. A second surgical
intervention was needed. A year later a number of venous pelvic aneurysms were discove-
red, possibly due to tumour recurrence, as well as some associated arteriovenous fistulae,
a finding not described in the literature so far.
Intravenous leiomyomatosis is an uncommon benign, but invasive, mesenchymal tumour.
Patients are normally asymptomatic for a long time, but they can suffer from heart failure,
syncope or sudden death. The preferred treatment method is surgical excision. A transoe-
sophageal echocardiogram is mandatory for surgical monitoring. Tumour follow up is based
on imaging techniques such as CT scanning or MRI.

© 2010 SAC. Published by Elsevier Espana, S.L. All rights reserved.

Caso clinico

Mujer de 38 aflos que consulté por una masa palpable y no
sintomatica en hipogastrio. Como antecedentes personales
destacaban: tabaquismo activo y dos cesdreas. En la primera
de ellas se detectaron miomas uterinos, precisando una mio-
mectomia parcial para la extraccién fetal.

La ecografia abdominal y una posterior resonancia mag-
nética (RM) informaron de multiples masas intrapélvicas,
compatibles con un tutero polimiomatoso de localizacién y
estructura atipicas. A nivel parametrial izquierdo presentaban
un importante conglomerado interno de vasos, con dilatacién
de las venas iliacas interna y comun por invasién intravas-
cular, extendiéndose como Unica formacién tumoral muy
alargada y obstruyendo parcialmente la vena cava inferior
(VCI), hasta alcanzar cavidades cardiacas derechas y arte-
rias pulmonares. Ademads, se visualizaban multiples nédulos
parahiliares en ambos parénquimas pulmonares (fig. 1A),
sin descripcién de anclajes intravasculares ni adenopatias
locorregionales.

La paciente fue valorada por Cardiologia, sin presentar
entonces semiologia cardiorrespiratoria. El electrocardio-
grama era normal y en la ecocardiografia transtorécica (ETT)
destacaba una gran masa multilobulada, de movimiento anar-
quico y que desde la VCI penetraba en la auricula derecha, el
ventriculo derecho y la arteria pulmonar. Las cavidades dere-
chas aparecian dilatadas con funcién sistélica preservada. Se
aprecié una significativa regurgitacién tricuspidea muy arte-
factuada.

Se inicié anticoagulacién empirica con heparina de bajo
peso molecular ante el riesgo de tromboembolismo, hasta
realizar la exéresis del tumor. Esta cirugia se llevé a cabo
con parada cardiocirculatoria y circulacién extracorpérea,
mediante apertura de VCI sobre la bifurcacién iliaca, extra-
yéndose la tumoracién por traccién. Ademaés se implanté un
filtro de cava y se hizo una histerectomia total con doble ane-
xectomia. No se realizé6 monitorizacién con ecocardiografia
transesofégica (ETE) durante la intervencién. La evolucién pos-
quirtrgica cursé con grave inestabilidad hemodindmica en
relacién a una hemorragia en cavidad abdominal. Entonces
una ETE diagnosticé restos tumorales anclados al musculo
papilar y cuerdas tendinosas del velo anterior tricuspideo, que
condicionaba una insuficiencia tricuspidea severa. Todo ello
motiv6 una segunda intervencién urgente, se realizaron pun-
tos de sutura sobre el lecho quirtirgico previo, que presentaba

Figura 1 - A. Resonancia magnética, corte axial en T1. Se
muestra una masa Unica tumoral de origen pélvico que
alcanza a invadir cavidades cardiacas derechas. Las
formaciones nodulares en el parénquima pulmonar
derecho de localizaciones parahiliares y posteriores son
sugestivas de implantes metastdsicos. B. Arteriografia de
arteria aorta y vasos femorales. Se visualizan formaciones
aneurismaticas venosas gigantes localizadas en territorio
pélvico izquierdo, en relacién a fistulas arteriovenosas que
presentan relleno de contraste precozmente.




ed4 CARDIOCORE.2011;46(3):e42-e44

puntos sangrantes, solventando la hemorragia, y se extirpa-
ron los restos tumorales junto a la reparacién de la valvula
tricaspide mediante plicatura con técnica de Alfieri.

El diagnédstico anatomopatolégico confirmé una leiomio-
matosis uterina, con receptores de estrégenos y progesterona
positivos. Al alta, la paciente realizd tratamiento con ace-
nocumarol durante 6 meses e inhibidores de la aromatasa
conversora de estrégenos de forma indefinida, al objeto de pre-
venir recidivas tumorales y como terapia inhibitoria sobre las
lesiones pulmonares descritas.

Una RM un ano después mostraba dos dilataciones venosas
de gran tamano en hemipelvis izquierda, la mayor de 70 mm
de didmetro (fig. 1B), dependientes de la arteria y la venailiacas
internas, en relacién a una probable recidiva tumoral hiper-
vascularizada con desarrollo de fistulas arteriovenosas que
presentaban relleno de contraste muy precoz en la arterio-
grafia selectiva.

La paciente ha permanecido asintomatica desde el punto
de vista cardiorrespiratorio, con discreta evolucién de los
nédulos parenquimatosos pulmonares hacia la regresién,
empleando controles radioldégicos de imagen. Queda pen-
diente del manejo quirdrgico definitivo de los aneurismas
venosos pélvicos y probable recidiva tumoral.

Discusién

La leiomiomatosis intravascular fue mencionada por Birch-
Hirschfeld en 1896'. Es una variante del leiomioma uterino
muy infrecuente. Presenta un caracter mesenquimal benigno
de células musculares lisas, con capacidad para implantarse
en otros tejidos, sobre todo los pulmones, y por ello también
denominado leiomiosarcoma de bajo grado™?3. Es posible su
proliferacién hacia venas uterinas u ovaricas, incluso vasos
linfaticos, pudiendo progresar intravascularmente, ocasio-
nando procesos obstructivos inclusive intracardiacos?*. Se
atribuye su origen histolégico desde la propia pared muscular
lisa de las venas miométricas o debido a una invasién vascular
por un leiomioma que crece sobremanera, si bien su etiologia
aun no estd aclarada®?. La aparicién de nédulos pulmona-
res, como ocurre en nuestro caso, podria explicarse como
implantes sobre el endotelio vascular de la circulacién menor
e invasién posteriormente del tumor hacia tejidos parenqui-
matosos, lo que justificaria la mayor frecuencia de aparicién
de implantes en este 6rgano, aunque sin poder descartar la
circulacién sistémica como via de implantacién. Aparecen a
mediana edad, sin relacién con la paridad. Suelen cursar asin-
tomaticos hasta fases avanzadas, pudiendo desarrollar disnea
y semiologia congestiva por insuficiencia cardiaca, sincopes o
muerte stbita. Su pronéstico a priori es favorable?4.

Menos del 30% de los casos presenta invasién cardiaca?,
solamente existen 68 casos publicados en una serie hasta

2003, donde un 66,1% presentaron insuficiencia cardiaca, s6lo
hubo un caso de muerte subita y el 8,8% alcanzaba las arterias
pulmonares®. En ninguno de los casos revisados se describen
aneurismas venosos pélvicos asociados al tumor.

Debe plantearse su diagnéstico ante datos de insuficiencia
cardiaca no atribuible a otras causas y/o masas intracardiacas
junto a antecedentes ginecolégicos compatibles?. El diagnés-
tico diferencial debe realizarse con el leiomioma benigno
metastasico, el leiomiosarcoma, la diseminacién peritoneal
leiomiomatosa, la linfangioleiomiomatosis, el hipernefroma,
el carcinoma adrenal, el hepatocarcinoma, el carcinoma de
tiroides, el mixoma y el trombo recanalizado®346.

El tratamiento de eleccién es la escisiéon quirdrgica com-
pleta en uno o dos tiemposz, con ETE como método de
monitorizacién mandatoria durante la intervencién?#4, técnica
que no fue empleada en el presente caso, considerando la
posibilidad de extraer el tumor traccionando y asumiendo la
inexistencia de anclajes. Debe realizarse extirpacién de todas
las venas locorregionales afectadas con histerectomia y doble
salpingoovarectomia, para prevenir la estimulacién hormonal
a largo plazo®. Como tratamiento farmacolégico se proponen
los moduladores selectivos de los receptores de estrégenos o
los inhibidores de la aromatasa, dada la influencia hormonal
estrogénica en el desarrollo de estos tumores®. Se reco-
mienda el seguimiento con métodos de imagen crosseccional?,
como la TC o la RM, que pueden emplearse como técnicas
complementarias segin los casos, cada 3-6 meses, para la
deteccién de recidivas del tumor?. Para el seguimiento cardio-
légico nos basaremos en la ETT segun la evolucién clinica del
paciente.
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