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Surgical treatment of inferior vena cava leiomyosarcoma

Introduction: The low incidence of leiomyosarcoma of the inferior vena cava hinders both the standar-
dization of diagnosis and treatment. Objective: To present the management carried out in our center of a 
patient who developed an inferior vena cava leiomyosarcoma, a low incidence pathology with uncertain 
surgical rescue. Results: 54-year-old patient with a solid tumor in the infrarenal and juxtarenal portions 
of the inferior vena cava of 71 x 76 x 117 mm compatible with leiomyosarcoma of the vena cava, with 
infiltration of the right ureter that causes right obstructive uropathy grade I-II without kidney function 
changes; tumour was resected and continuity reconstructed with a prosthesis without complications. Dis-
cussion: The pathophysiology, diagnosis and management are commented. Conclusion: the low incidence 
of these lesions makes it difficult to standardize both diagnosis and treatment, although surgery remains 
the treatment of choice.
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Resumen

Introducción: La baja incidencia del leiomiosarcoma de la vena cava inferior dificulta tanto la estanda-
rización del diagnóstico como el tratamiento. Objetivo: Presentar el manejo realizado en nuestro centro 
de un paciente que desarrolló un leiomiosarcoma de vena cava inferior, una patología de baja incidencia 
y que las posibilidades de realizar un rescate quirúrgico son muy bajas. Resultados: Se presenta el caso 
de un paciente de 54 años con una tumoración sólida en porción infrarrenal y yuxtarrenal de vena cava 
inferior de 71 x 76 x 117 mm compatible con leiomiosarcoma de vena cava, con infiltración de uréter 
derecho que ocasiona uropatía obstructiva derecha grado I-II sin alteración de la función renal, que fue 
resecada y reconstruida mediante prótesis sin complicaciones. Discusión: Se discute la fisiopatología, el 
diagnóstico y manejo en relación con el caso presentado. Conclusión: la baja incidencia de estos tumores 
dificulta tanto la estandarización del diagnóstico como del tratamiento, aunque la cirugía sigue siendo el 
tratamiento de elección.
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Introducción

Los sarcomas de tejidos blandos representan el 
1% de todas las neoplasias. Los leiomiosarcomas 
representan el 0,5% de ellos. Los sarcomas prima-
rios de la vena cava inferior son raros, y los leio-
miosarcomas representan el 95% de estos tumores. 
A pesar de ello, los leiomiosarcomas de la vena cava 
inferior son el tipo más común de leiomiosarcoma 
retroperitoneal y la neoplasia maligna primaria más 
frecuente de la vena cava inferior1.

Hay tres aspectos de estos tumores que limitan la 
estandarización del tratamiento:
1.	 La baja incidencia del leiomiosarcoma, lo que 

dificulta la realización de estudios prospectivos 
aleatorizados para dictar recomendaciones tera-
péuticas, con evidencia científica.2

2.	La heterogeneidad en la secuencia de trata-
miento, en relación al momento en que se 
debe administrar la radioterapia para mejorar, 
al menos teóricamente, el control local de la 
enfermedad.
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3.	 La necesidad o no de realizar reconstrucción 
anatómica del tramo de vena cava comprometida 
y drenaje venoso renal3.

Caso Clínico

El paciente es un hombre de 54 años sin antece-
dentes médicos de interés, que consulta por dolor 
lumbar de 3 semanas de evolución. La ecografía 
abdominal describe la presencia de un trombo sóli-
do en la cava inferior. Se completa estudio con TC 
abdominal e iliocavografía: tumor sólido en porción 
infrarrenal y yuxtarrenal de vena cava inferior de 
71 x 76 x 117 mm compatible con leiomiosarcoma 
de vena cava, con infiltración del uréter derecho 
que causa uropatía obstructiva derecha grado I-II 
(Figura 1).

Ante dichos hallazgos se indicó la intervención 
quirúrgica sin tratamiento neoadyuvante. Se realizó 
un abordaje abdominal mediante laparotomía media 
y se identificó una tumoración sólida dependiente de 
la vena cava inferior, con infiltración del hilio renal 
derecho y vena renal izquierda, que correspondería 
a una lesión del segmento intermedio o tipo II de 
la clasificación de Kulaylat. Se realizó cavectomía 
en bloque con nefrectomía derecha. Se realizó una 
reconstrucción anatómica de la vena cava inferior, 
con injerto seccional de Dacron de 20 mm, desde la 
bifurcación iliocava hasta la vena cava inferior re-
trohepática, proximal al drenaje de las venas supra-
hepáticas. Se drenó la vena renal izquierda al injerto 
utilizando otra prótesis de sección de 10 mm de Da-
cron (Figura 2). En el primer control, 48 horas des-
pués de la cirugía mediante TC toraco-abdominal, 
se describe una trombosis de la confluencia iliocava, 
por lo que se indica un filtro de vena cava distal a 
la anastomosis de la prótesis. El paciente fue dado 
de alta al duodécimo día postoperatorio, con dosis 
terapéutica de heparina de bajo peso molecular.

El estudio anatomopatológico diagnosticó un 
leiomiosarcoma bien diferenciado de vena cava 
(G1). Se observó necrosis del 30% y ausencia de 
invasión linfovascular o ganglionar (0/4). En el 
estudio inmunohistoquímico se detecta expresión 
de actina, caldesmina y desmina. S100 y MDM2 
fueron negativos. El índice proliferativo con Ki67 
fue del 40%.

Se indicó tratamiento adyuvante con quimiote-
rapia (Adriamicina - Dacarbazina) más radioterapia 
local (50 Gy), pero el paciente solo aceptó trata-
miento con radioterapia. Se realizó una tomografía 
computarizada de control 12 meses después de la 
cirugía, que no mostró signos de recurrencia local o 
a distancia ni de trombosis del injerto.

Figura 2. Imagen intrao-
peratoria: injerto de da-
crón de vena cava inferior.

Figura 1. TC abdomi-
nal coronal que muestra 
tumor sólido en porción 
infrarrenal y yuxtarrenal 
de vena cava inferior de 
71 x 76 x 117mm compa-
tible con leiomiosarcoma 
de vena cava.

Discusión

El leiomiosarcoma de vena cava inferior es una 
neoplasia muy rara (< 0,5% de todas las neoplasias) 
caracterizada por un crecimiento lento4. Su origen 
histológico son las células del músculo liso de las 
paredes vasculares venosas. Se presentan princi-
palmente en mujeres (3:1), generalmente entre la 4ª 
y 6ª décadas de la vida5. Suelen ser asintomáticas, 
comenzando con dolor o distensión abdominal cuan-
do producen síntomas, como en el caso de nuestra 
paciente6. Raramente se presentan como trombosis 
venosa profunda de extremidades inferiores.

Los tumores se pueden clasificar según el seg-
mento vascular afectado, lo que repercute tanto 
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en el esquema terapéutico como en el pronóstico: 
hepáticos (6%-24%), renales y suprarrenales (42%-
50%), infrarrenales (34%-44%). Hasta el 50% de los 
casos se diagnostican con metástasis a distancia en 
el momento de su presentación clínica, siendo las 
localizaciones más frecuentes el hígado, seguido del 
pulmón7. El tumor puede tener su origen intralumi-
nal, extraluminal o ambos6, sin embargo, una lesión 
con características sospechosas de malignidad que 
se localiza en la vena cava inferior y se expande será 
hasta que se demuestre lo contrario un leiomiosarco-
ma de vena cava inferior4.

El tratamiento del leiomiosarcoma de vena cava 
se basa en la resección quirúrgica del segmento 
vascular afectado, más comúnmente con ligadura 
de la vena cava y reparación primaria vs reconstruc-
ción con parche biológico/sintético6. El tratamiento 
quirúrgico logra una supervivencia cercana al 50 % 
a los 5 años con un intervalo libre de enfermedad 
del 10%-30% de los pacientes con resecciones R08, 
por lo que se considera el tratamiento de elección. 
Existen controversias sobre el tratamiento neoad-
yuvante con radioterapia, mostradas en los artículos 
de Nussbaum9.

Como consecuencia de la obstrucción del seg-
mento de vena cava comprometido, se refuerza 
un circuito anatómico alternativo que establece un 
cambio hemodinámico en el retorno de la cava, por 
lo que en muchos casos la reconstrucción anatómica 
de la cava no se realiza, ya que ello conduciría a la 
restauración hemodinámica del circuito cava, que es 

un factor de riesgo para el desarrollo de trombosis 
temprana.

El pronóstico es malo. La recurrencia afecta a 
la mitad de los pacientes y la supervivencia a los 
5 años es del 33%6. Las lesiones de mejor pronós-
tico son las localizadas en el segmento infrarrenal 
y suprarrenal de la vena cava, por el contrario las 
localizadas en la porción hepática de la vena cava 
inferior tienen el peor pronóstico10.

Conclusión

La baja incidencia de estos tumores dificulta 
tanto la estandarización del diagnóstico como del 
tratamiento, aunque la cirugía sigue siendo el trata-
miento de elección.
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