CARTA CIENTIFICA

RESECCION QUIRURGICA DEL
LEIOMIOSARCOMA DE LA VENA CAVA

INFERIOR: ABORDAIJE MULTIDISCIPLINARIO

Y ASPECTOS TERAPEUTICOS

Surgical resection of inferior vena cava leiomyosarcoma: a
multidisciplinary approach and therapeutic insights

RESUMEN

Los leiomiosarcomas (LMS) son tumores raros originados en las células del musculo
liso, y constituyen el 5-7% de los sarcomas de tejido blando. Afectan principalmente a
la vena cava inferior (VCI) y tienen un prondstico sombrio. El tratamiento estandar es
la reseccion quirdrgica completa (RO), que varia segun la ubicacion del tumor.
Presentamos el caso de una paciente de sexo femenino con LMS en la VCl en la zona
I, a quien se le realizd una reseccion completa en bloque del tumor sin ninguna
reconstruccion posterior. No se notificaron complicaciones.

La RO, que incluye la masa tumoral y la extirpacion en bloque del rifién derecho,
con ligadura de la vena renal izquierda sin reconstruccidn, es segura en casos con
drenaje venoso colateral suficiente, y evita las complicaciones de la reconstruccion
con injertos.

Palabras clave: leiomiosarcoma, vena cava inferior, reseccion, cirugia
cardiovascular.

ABSTRACT

Leiomyosarcomas (LMS) are rare tumors originating in smooth muscle cells,
constituting 5-7% of soft tissue sarcomas. They primarily affect the inferior vena cava
(IVC) and have a grim prognosis. Standard treatment is complete surgical resection
(RO), which varies by tumor location.

We present a female patient with IVC LMS in zone Il who underwent complete en
bloc tumor resection without any posterior reconstruction. No complications were
notified.

Complete RO surgical resection, involving tumor mass and right kidney en bloc
removal, with left renal vein ligation without reconstruction, is safe in cases with
sufficient collateral venous drainage, avoiding graft reconstruction complications.

Keywords: leiomyosarcoma, inferior vena cava, resection, cardiovascular surgery.
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INTRODUCCION

Los leiomiosarcomas (LMS) son tumores
mesenquimaticos que se originan a partir de células
musculares lisas, y representan el 5-7% de todos
los sarcomas de tejidos blandos. Solo el 2% de los
casos involucra vasos de gran calibre, con tumores
que emergen de la capa intima de la pared vascular.
La vena cava inferior (VCI) es el vaso afectado con
mayor frecuencia (60%), seguido por las venas
renales, la vena safena mayor, las venas pulmonares
y las venas femorales' ™.

La primera descripcion de este tipo de tumor fue
realizada por Perl en 1871 Hasta la fecha, se han
documentado menos de 450 casos en la literatura®.
Dada su rareza representa menos de 1/100.000 de las
neoplasias malignas en adultos y aproximadamente el
0,5% de los sarcomas de tejidos blandos en adultos*
-esta neoplasia es una condicién extremadamente
rara asociada a un pronostico desfavorable. La tasa
de supervivencia general a 5 afos, después de una
reseccion quirdrgica completa, va del 51,9% al 55%,
segun la serie®’.

Es mads frecuente en mujeres (con una relacion
3:1) en la quinta y sexta décadas de la vida. La
forma presentacion mas comun es asintomatica o
con sintomas inespecificos (dolor abdominal, masa
palpable, pérdida de peso, nduseas y vomitos). Sin
embargo, las presentaciones pueden incluir sintomas
vinculados a la obstruccién de la VCI (sindrome de
Budd-Chiari, sindrome nefrético, insuficiencia renal o
edema de miembros inferiores), segtin el segmento de
la VCI afectado y el patrén de crecimiento del tumor?.

Kieffer et al.® realizaron una clasificaciéon anatémica
basada en la ubicacion del tumor en relacion con las
venas suprahepaticas, las venas renales y labifurcacion
de la VCI. Segun su frecuencia de aparicion, el 36%
se encuentra por debajo de las venas renales (zona I),
el 44% entre las venas renales y suprahepaticas
(zona II) y el 20% entre las venas suprahepaticas y la
auricula derecha (zona III)*' (Figura I).

El método de referencia para tratar el LMS de VCI,
asociado con mejores tasas de supervivencia, es la
reseccién quirurgica completa (R0) con margenes
claros. Esto presenta un desafio notable ya que, dada
la inespecificidad de los sintomas, muchos pacientes
debutan con la enfermedad en un estado avanzado en
quienes esta indicada la reseccion en bloque extensa
para el control de la enfermedad. La diseminacién
hematdgena, en particular al higado, los pulmones,
la aorta y los huesos, es la propagacion distante mas
frecuente”'.

Este estudio tiene como objetivo detallar el manejo
multidisciplinario de un caso mientras se revisan las
estrategias terapéuticas actuales.
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FIGURA 1. Clasificacién anatomica y frecuencia de aparicién de los
leiomiosarcomas de vena cava inferior.

PRESENTACION DEL CASO

Caso clinico

Presentamos el caso de una mujer de 42 afios
sin antecedentes médicos relevantes quien, en el
contexto de un chequeo ginecoldgico anual, expresd
incomodidad abdominal inespecifica. Se solicit6é una
ecografia abdominal, con el hallazgo incidental de
una trombosis o tumor en la vena cava inferior.

Se realizaron varios estudios para clasificar la
lesién. Las evaluaciones iniciales incluyeron una
angiotomografia abdominopelviana y una resonancia
magnética nuclear, que revel6 una lesion heterogénea
de 46,7 mm en el segmento retrohepatico de la VCI.
Esta lesion afectaba el drenaje de ambas venas renales
y estaba acompafiada por una extensa circulacion
colateral y un shunt esplenorrenal. Ademas,
desplazaba la vena porta hacia adelante y estaba
asociada con trombosis en el segmento distal de la
VCI (Figuras 2 A-D).

El caso fue analizado por los equipos de cirugia
cardiovascular, urologia y cirugia hepatobiliar.
Se tomo6 la decision conjunta de realizar una
intervencidn quirtrgica sin terapia neoadyuvante.
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FIGURA 2. Ay B. Tomografia computada con contraste intravenoso. A. Corte axial. B. Corte coronal. Cy D.
Colangiopancreato-resonancia magnética con contraste intravenoso. C. Corte axial. D. Corte coronal.

Abordaje quirurgico
Se abordd la cavidad abdominal mediante una
laparotomia mediana supra e infraumbilical con
extensidn transversa paramediana derecha. La
exploracion concéntrica abdominal no revel6 signos
de carcinomatosis. Se llevaron a cabo maniobras de
movilizacion visceral para exponer el retroperitoneo
y la vena cava inferior. La maniobra de Cattell-
Braasch facilité el desprendimiento lateral y la
movilizacion medial del colon derecho, seguida
de la liberacién cuidadosa del complejo duodeno-
pancreas. Esta tltima revel6 la presencia de una masa
tumoral de la vena cava infrahepatica (zona II) con
adhesiones firmes a la segunda porcién del duodeno.
La movilizacién hepadtica se ejecutd utilizando la
técnica de piggy-back. Se logré el control vascular
del drenaje venoso del 16bulo de Spiegel. El higado
se preparé para una posible exclusion vascular
hepdtica total mediante la reparacion de las venas
suprahepaticas y el pediculo hepatico para una
posible maniobra de Pringle.

Tras la movilizacion visceral completa, se expuso
el retroperitoneo. Se observo que el tumor de la
VCI afectaba las zonas I y II. La VCI se seccioné en

tejido sano, confirmado por ecografia transesofagica
intraoperatoria, inmediatamente por debajo de la
unién de las venas suprahepaticas; se utilizd una
sutura mecanica lineal.

El desprendimiento subsiguiente del tumor hacia
abajo llevo al hilio renal derecho, donde se observé
una relacion estrecha entre la masa tumoral y el
rifién lateralmente, y con la aorta medialmente. Se
decidié la reseccion en bloque, acompaniada por
el control vascular del hilio y el uréter mediante
ligadura. Se identificé un plano de clivaje entre el
tumor y la aorta, y se evité una reseccién vascular
mayor (Figura 3). A nivel de la bifurcacién iliaca, se
realizd una cavotomia previo control vascular, lo que
permitié extraer el trombo. La secciéon distal de la
pieza quirurgica se ejecutd a nivel de la bifurcacion
iliaca, y facilitd la extraccion completa. Por tltimo, el
cierre de la VCI se realizé con dos suturas continuas.

La cirugia fue realizada por un equipo compuesto
por cirujanos cardiovasculares, uroldgicos y
hepatobiliares, y termind sin complicaciones mayores.
La cirugia dur6é 378 minutos, no se observé pérdida
significativa de sangre y no fue necesario transfundir
sangre ni derivados.
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FIGURA 3. A. Reseccién tumoral. B. Lecho quirurgico. C. Pieza tumoral en bloque. (LMS: leiomiosarcoma, L: higado, RK: rifion derecho; LK: rifion
izquierdo, Ao: arteria aorta, Rra: arteria renal derecha, IMA: arteria mesentérica inferior, ICV: vena cava inferior, Lrv: vena renal izquierda, Lgv: vena
gonadal izquierda [todas por sus siglas en inglés]). Se observa un drenaje venoso colateral adecuado a través de la vena gonadal izquierda, que hace

posible la reseccidn del tumor sin necesidad de reconstruccion vascular.

Manejo posoperatorio y observaciones

de seguimiento

La paciente permaneci6 en la unidad de cuidados
intensivos cardiacos durante 8 dias, mostré una
evolucion favorable y respondié de manera adecuada
a la descomplejizacion terapéutica. Se observaron
complicaciones de grado II (segun la clasificacién
de Dindo-Clavien'!); entre ellas, dolor durante
los primeros 3 dias del periodo posoperatorio,
controlado con analgésicos opioides, y edema menor
en los miembros inferiores, resuelto mediante
diuréticos y movilizacion activa de las extremidades.
No aparecieron complicaciones de grado IIT o IV.

El analisis patoldgico subsiguiente de la muestra
quirdrgica indicé un leiomiosarcoma G3 de la
FNCLCC (Fédération Nationale des Centres de Lutte
Contre le Cancer), con margenes quirurgicos libres
(pT2 pNO segun la pTNM del AJCC 82 Edicion).

Después del alta hospitalaria, se evalu6 a la
paciente al décimo dia y un mes después de la
cirugia. Las recomendaciones posoperatorias para
prevenir el edema y la trombosis venosa profunda
en las extremidades inferiores fueron la movilizacién
activa, el uso de medias de compresiéon y 50 mg/
dia de espironolactona (que se suspendié después
del primer chequeo posoperatorio); no se observd
ninguna de estas complicaciones, asi como tampoco
insuficiencia renal. No se realiz6 terapia adyuvante; en
su lugar, se decidié un monitoreo oncolégico estricto
cada 3 meses, para evaluar posibles recurrencias.

DISCUSION
El manejo del leiomiosarcoma de la vena cava inferior
ha presentado histéricamente desafios significativos

para los equipos médicos. Hoy en dia, es ain una
enfermedad compleja, ya que no existe la informacién
estadistica adecuada necesaria para formular pautas
estandarizadas para su tratamiento. Los avances
en las técnicas quirdrgicas y las tecnologias de
monitoreo posoperatorio llevaron a la primera
reseccion documentada en el Hospital Memorial
de Lexington en Chicago en 1951'%. Hasta ahora, la
reseccion quirurgica completa RO con margenes claros
sigue siendo el método de referencia para tratar esta
condicion. Las tasas de supervivencia comunicadas se
sitian en el 55% a los 5 afios, con una supervivencia
libre de enfermedad a 1 aflo y 5 afios que varia del 57%
al 6%-31%, respectivamente, segun de la serie®”.

No obstante, debido a que es una enfermedad
poco frecuente, aun no se han establecido pautas
estandarizadas para la intervencién quirurgica.
La mayoria de los datos disponibles provienen de
informes de casos y series de casos en lugar
de estudios prospectivos aleatorizados. El desafio en
el tratamiento de estos pacientes radica en combinarla
reseccion oncoldgica con la preservacion del retorno
venoso. El enfoque quirurgico depende de tres
factores principales: la ubicaciéon del tumor (zonas
I, IT o III), la extension de la afectacion de la VCI
y la presencia de circulacion colateral establecida,
lo que determina la necesidad de reconstruccién o
reseccion simple y ligadura®’. En consecuencia, el
tratamiento quirurgico debe personalizarse para
cada caso (Figura 4).

Para los tumores en la zona I, se prefieren la
reseccion y ligadura de ambos extremos, con lo
que se evita la necesidad de reconstruccién. En los
casos en que el tumor no compromete la bifurcacién
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Ligadura de la vena
cava inferior sin
reconstruccion; es
posible la mayoria
de las veces.

Reseccion y ligadura de la
vena cava inferior y de la vena
renal izquierda si el drenaje
venoso colateral esta bien
establecido; de lo contrario,
reseccion y reconstruccion.

Reparacion de la vena
cava inferior y de la vena
hepatica mediante un
injerto protésico; en la
mayoria de los casos,
bypass cardiopulmonar.

FIGURA 4. Zonas afectadas y tratamiento quirdrgico propuesto. La zona | suele tener un drenaje venoso adecuado, por lo que la reseccién y la
ligadura de la vena cava inferior (VCI) es el tratamiento mds frecuente. La reconstruccion vascular es mandatoria en casos donde la bifurcacion iliaca
se encuentra comprometida. Los tumores localizados en la zona Il se pueden resecar sin necesidad de reconstruccion vascular, siempre que la vena
gonadal izquierda y las venas lumbares se encuentren libres de enfermedad. Los tumores en la zona Ill demandan una cirugia mas compleja, con
reconstruccion de la vena cava y las venas suprahepaticas; en la mayoria de los casos, es necesario realizar un bypass cardiopulmonar.

de la VCI en las venas iliacas, el retorno venoso de
las extremidades inferiores se mantiene a través
de anastomosis preexistentes entre la vena iliaca
interna y los plexos venosos pélvicos. Kalchev et al.®
detallaron cuatro posibles vias para el retorno venoso
de las extremidades inferiores, que involucran el
sistema profundo (venas lumbares - sistema venoso
acigos), el sistema intermedio (venas ilfacas interna/
externa - plexos venosos prostaticos/uterinos - plexos
ovaricos/pampiniformes - vena gonadal izquierda -
vena renal), el sistema superficial (vena iliaca externa
- vena epigastrica superficial - vena mamaria interna)
y el sistema portal (vena iliaca interna - venas rectales
- circulacién esplacnica). Jiang et al.'* propusieron
tres criterios paralaligadura simple dela VCI después
de la reseccion: 1) duracion de la enfermedad >1
aflo, que permite el desarrollo de colaterales; 2) mas
del 75% de la circunferencia de la VCI afectada; y
3) inyeccién preoperatoria de 20 mg de furosemida
seguida de una diuresis de 100 ml dentro de los 30
minutos posteriores al bloqueo temporal de la VCIL.

En casos de afectacion de la bifurcacién iliaca, la
reseccion por si sola no garantiza el retorno venoso,
lo que requiere una reconstruccion mediante
anastomosis término-terminal o interposicion de
injertos, segun lo dicte la situacion.

Para lesiones en la zona II, el punto critico reside
en la confluencia de las venas renales. En los casos
en que la vena renal derecha esta afectada, la
reseccion en bloque del rifén derecho junto con
la ligadura de la vena renal izquierda es segura y
evita las complicaciones de la reconstruccion del
injerto. Este enfoque se basa en el argumento de
que la mera ligadura de la vena renal derecha no
garantiza buenos resultados en el tratamiento de la

enfermedad oncoldgica y puede llevar a congestion
venosa e insuficiencia renal homolateral debido a su
trayecto estrecho. En contraste, el trayecto mas largo
de la vena renal izquierda incorpora varias venas
colaterales que permiten el drenaje venoso renal
homolateral. Esto permite la ligadura, siempre que la
afectacion tumoral no abarque la vena gonadal o las
venas lumbares, tributarias venosas primarias (Figura
5)>1%, Cuando la reseccion se extiende mas alla de la
vena gonadal, la reconstruccion vascular es esencial,
ya sea mediante interposicion de una protesis en la
VCl y posterior reimplante venoso término-lateral o
mediante un autotrasplante renal.

No obstante, la resecciébn quirdrgica sin
reconstruccion  posterior estd asociada con
complicacionesrelacionadasconlaobstrucciénvenosa
y la estasis sanguinea, como linfedema o trombosis
venosa profunda (TVP). Mahesh Goel et al., en una
serie de 25 pacientes tratados con reseccion de la VCI,
comunicaron que solo uno experiment6 edema de las
extremidades inferiores y 2 tuvieron TVP (ninguno
de estos pacientes mostré deterioro funcional durante
el seguimiento de 3 meses). En otro estudio sobre la
ligadura de la vena cava inferior (VCI) y carcinoma
de células renales, Lilian Xie et al. encontraron que el
19% de sus pacientes desarrollaron linfedema, todos
los cuales se resolvieron antes de los 6 meses, y el
7% experimentaron trombosis de las extremidades
inferiores sin embolia pulmonar registrada. Por lo
tanto, el linfedema es una complicaciéon esperada,
pero transitoria (en general, se resuelve dentro de
los 6 meses posoperatorios), es bien tolerada por los
pacientes y se resuelve con medidas compresivas. Se
espera la reconstitucion de trombos blandos en todos
los pacientes después de la ligadura debido al flujo
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FIGURA 5. Reseccion en bloque. Las diferentes opciones de tratamiento
de los tumores ubicados en la zona Il van desde la reseccion y la ligadura
de la vena cava inferior hasta la reseccion y posterior reconstruccion con
protesis, siempre segun el retorno venoso y el tamafio del tumor.

disminuido y al estado hemodinamico alterado de la
VCI. Por lo tanto, solo se debe diagnosticar y tratar
a los pacientes con sintomas como enrojecimiento
unilateral de las extremidades inferiores, hinchazén
y dolor.

Por ultimo, la afectacion de la zona III es la
mas exigente desde el punto de vista técnico, y
requiere un equipo multidisciplinario de cirujanos
cardiovasculares, hepaticos y del tracto biliar. A
menudo se requiere un bypass cardiopulmonar, y
la reseccion de la vena cava retrohepatica puede
ir acompanada de hepatectomia si el higado
adyacente esta infiltrado. Técnicas complejas como
el autotrasplante hepatico ex vivo y ex situ rara vez
son necesarias'®. En esta cirugia, el drenaje venoso
hepatico es crucial, por lo que se necesita el uso de
protesis seguido de la reimplantacion de las venas
suprahepaticas.

Cuando la reconstrucciéon es obligatoria,
cualquiera sea la zona afectada, se emplean varios
tipos de injertos, incluidos los injertos sintéticos
(politetrafluoroetileno [PTFE] o Dacron), injertos
autologos (vena safena o peritoneo) y xenoinjertos
(pericardio bovino). Wachtel et al.” publicaron el
metaandlisis mas grande con resecciéon de la VCI
por LMS, con una lista de 377 pacientes de diversas
series de estudios, en el que describieron a 155
pacientes (49,2%) con reconstrucciéon con protesis de
PTFE. En otro analisis multicéntrico que involucrd
a un total de 92 pacientes, Noorowid et al.”’, en su

intento de determinar el método mas efectivo para
la reconstruccion de la vena cava inferior después de
una reseccion mayor debido a LMS, concluyeron que
el uso de proétesis de PTFE proporciona una mayor
permeabilidad a largo plazo en comparacion con las
protesis no PTFE, con una tasa de permeabilidad a
1, 3 y 5 afos del 97%, 92% y 92%, respectivamente.
Esto concluye que las protesis de PTFE son las
mas utilizadas y recomendadas debido a su mayor
resistencia a la compresion intraabdominal, un
determinante clave de la trombosis del injerto. Sin
embargo, los pacientes a quienes se les realizo la
reconstrucciéon con prétesis no estan exentos de
complicaciones como infecciones, trombosis y
aquellas relacionadas con la anticoagulacion crénica.

Enlos casos en los que el tumor es predominantemente
extraluminal y comprende menos de un tercio de
la circunferencia del vaso, una alternativa factible,
pero menos segura en términos oncologicos, es la
reseccion parcial del vaso seguida del cierre primario
o angioplastia con parche (segin el tamafo del
defecto) con injerto sintético, injerto autélogo o
xenoinjerto. En comparaciéon con esta técnica, la
reseccion circunferencial de la VCI proporciona
mejores margenes vasculares y, por lo tanto, menor
riesgo de recurrencia local>'*".

Como mencionamos antes, la baja frecuencia de
esta patologia hace que aun no esté claro el papel
de la terapia neoadyuvante y adyuvante y que no
haya regimenes de tratamiento establecidos. La
quimiorradioterapia neoadyuvante se indica para
tumores limitrofes (que tocan una circunferencia de
180° alrededor de la aorta) para disminuir el tamafo
del tumor, facilitar la diseccion y la reseccion, y evitar
cirugias extensas. La terapia adyuvante se limita a
pacientes con resecciones R1 o aquellos con factores
prondsticos desfavorables (tumores en la zona III,
crecimiento tumoral intraluminal y enfermedad a
distancia)>57.

CONCLUSION
El leiomiosarcoma de la vena cava inferior es entidad
rara, muy agresiva y con un pronéstico sombrio.
Su manejo requiere un equipo multidisciplinario
que opere dentro de una institucion de salud
terciaria equipada para el diagndstico, tratamiento y
recuperacion. La reseccién quirurgica de la lesion es
el tratamiento de eleccién, que muestra una mejora
en la supervivencia. Este debe personalizarse segiin
la presentacién clinica, y favorecer la reseccién
y ligadura en las zonas I y II, y la reconstruccion
protésica en los casos de la zona III.

La reseccion quirurgica completa RO, que involucra
la reseccion en bloque de la masa tumoral y el rin6n
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derecho, junto con la ligadura de la vena renal
izquierda sin reconstruccion, es posible y segura en
los casos donde existe un drenaje venoso colateral
adecuado; esto permite evitar las complicaciones
relacionadas con la reconstruccion del injerto.
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