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RESUMEN

Fundamento: el leiomiosarcoma de la vena cava superior es una enfermedad rara y mas

cuando se extiende a las cavidades cardiacas.

Objetivo: presentar una paciente con leiomiosarcoma de la vena cava superior que se extendié de
forma intraluminal a las cavidades derechas del corazén lo que provoco obstruccién de las mismas y
choque cardiogénico.

Caso clinico: paciente de 45 anos de edad, blanca, femenina sin antecedentes moérbidos de salud, la
cual presentd enrojecimiento del rostro y agotamiento de las extremidades al peinarse. Se le realiza
tomografia axial computarizada donde se identificé una lesién sugestiva de trombosis, se decide su
traslado hacia un centro especializado, se llega a la conclusién de que la paciente era portadora de una
lesidon tumoral no trombotica, la cual resultdé ser benigna en una biopsia realizada por lo cual se decide
seguimiento. La paciente reingresa en estado de shock cardiogénico por progresién de la enfermedad y
se decide su tratamiento quirdrgico de emergencia, durante la cirugia fallece.

Conclusiones: el leiomiosarcoma de la vena cava superior es una enfermedad rara, existen pocos
reportes en la literatura sobre este padecimiento. Se presentd un caso en el cual el tumor se extendia

de forma intraluminal a las cavidades cardiacas derechas (auricula y ventriculo).

DeCS: LEIOMIOSARCOMA; SINDROME DE LA VENA CAVA SUPERIOR; VENTRICULOS CARDIACOS;
ATRIOS CARDIACOS; INFORMES DE CASOS.
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ABTRACT

Background: the leiomyosarcoma of the superior cava vein is a rare illness and more

when it extends to the cardiac cavities.

Objective: to present to the medical community a female patient with leiomyosarcoma of the
superior cava vein that extended intraluminal form to the right cavities of the heart causing
obstruction and cardiogenic shock.

Clinical case: a 45-year-old white female patient with no morbid health history, who presented
redness of the face and exhaustion of the extremities when combing. A computerized axial
tomography was performed where a lesion suggestive of thrombosis was identified. It was decided
to transfer her to a specialized center, in which it is concluded that the patient was a carrier of a
nonthrombotic tumor lesion, which turned out to be benign in a biopsy done for which follow-up is
decided. The patient reenters in a state of cardiogenic shock due to progression of the disease, which
is why her emergency surgical treatment is decided and die during surgery.

Conclusions: the leiomyosarcoma of the superior vena cava is a rare illness, with few reports in the

literature. A case in which the tumor extended intraluminally to the right cardiac cavities (atrium and

ventricle) is presented.

DeCS: LEIOMYOSARCOMA; SUPERIOR VENA CAVA SYNDROME; HEART ATRIA; HEART VENTRICLES;

CASE REPORTS.

INTRODUCCION

Los tumores venosos son infrecuentes, de dificil
diagnéstico y malignos en la mayoria de los
casos, 13 se caracterizan en muchas ocasiones
por ser metastasis a distancia de un tumor de
musculo liso primario casi siempre ginecoldgico
y secundario a la permeaciéon como paso inicial.
4 Por su parte el leiomiosarcoma primario de la
vena cava superior (VCS) es un tumor raro con
muy pocos casos reportados en la li-

teratura. 58

El debut, la mayoria de las veces es por un
sindrome de la vena cava superior (SVCS), el
cual se produce por la oclusion parcial o total del
flujo sanguineo y se caracteriza en lo especial
por edema bilateral de las extremidades

superiores y cuello asi como por la presencia de

una dilatacion de la red venosa de la pared an-
terior y lateral del torax. 3 El presente reporte
tiene como objetivo describir un nuevo caso con
esta rara neoplasia la cual se extendié de forma
endovascular a la auricula derecha y a través de
la valvula tricuspide al ventriculo derecho, que
provocd obstruccidn y choque cardiogénico, se
realizd la reseccion y extraccion de la porcion
intracardiaca a corazén latiendo, pero una vez
terminada la cardiorrafia, la paciente presento
una fibrilacién ventricular la cual no revirtié a
pesar de las maniobras

realizadas.
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CASO CLINICO

Paciente de 45 anos de edad, blanca, femenina,
que desde agosto del 2016 presentd enro-
jecimiento del rostro y agotamiento de las
extremidades al peinarse. Acudi6 a consulta con
el médico internista, el cual dentro de los
estudios indicados solicité una tomografia axial
computarizada (TAC) donde se identificd una
lesién de la VCS con datos sugestivo de
trombosis por lo cual se decide su referencia
hacia un centro de atencién especializada. En el
mismo se llega a la conclusidon que la paciente
era portadora de una lesién tumoral no

trombdtica, la cual resulté ser benigna después

de haberle realizado una Dbiopsia por
toracoscopia (tumor mesenquimal benigno
posible leiomioma de la VCS). Al mejorar su
estado se decide seguimiento a los tres meses
dada de alta en el mes de noviembre. A finales
del mes de marzo del siguiente afio reingresa en
el hospital con franco choque cardiogénico
(signos de taponamiento cardiaco, asi como
derrame pericardico y pleural bilateral), se le
realiz6é TAC se observd un crecimiento
exagerado de la tumoracion inicial, la cual se
extendia de manera intraluminal hasta las

cavidades derechas del corazon (figura 1).

Figura 1. Cortes tomograficos.

A. Gran tumoraciéon que se extiende desde el origen de la vena cava superior y la
confluencia de las venas innominadas hasta la silueta cardiaca. B. Reconstruccion
lateral donde se observa la tumoracion penetrando en la auricula derecha y su
desplazamiento hacia el ventriculo derecho. C. Corte axial donde se puede observar
el tumor penetrando a través de la auricula derecha en el ventriculo, derrame

pleural bilateral y pericardico.
Se le realizd ecocardiografia en la cual se

encontré auricula derecha dilatada y ocupada
con imagen con protrusién al ventriculo
derecho. El hospital no tiene servicio de cirugia
cardiovascular, pero frente a la gravedad de la
paciente con signos de muerte inminente se
decide la intervencién, la cual es realizada en
conjunto, por cirujanos generales dedicados a la
cirugia toracica y cirujanos vasculares previo

consentimiento personal y familiar, para tratar

de realizar la descompresién inmediata de las
cavidades cardiacas.

Intervencion quirargica Paciente en decubito
supino y torax en hiperextension, anestesia
general endotraqueal, previa asepsia vy
antisepsia de la regién anterior del torax. Se
realizd esternotomia media, se le coloco
separador de Finochietto, al encontrarse con
una gran masa tumoral hacia la porcion lateral

derecha del mediastino anterior que se extendia
258 http://revistaamc.sld.cu/




hasta el mediastino medio, se retir6 toda la
grasa mediastinica, se abrieron las dos
cavidades pleurales de donde emand gran
cantidad de liquido claro de ambas cavidades
pleurales, se comprobd que el tumor se extendia
a través de la luz de la VCS hacia la auricula
derecha. Se realizd abertura del pericardio,

encontrandose gran derrame, la diseccién se

lo cual era factible, pero el tamafio del tumor y
su protrusion a través de la valvula tricuspide
comprometia el gasto cardiaco el cual mejoraba
de manera espectacular al hacer traccion hacia
fuera, por lo que se decidio realizar la extraccién
del tumor remanente, se realizd una incision
comenzando de forma lateral en la vena cava y

se extendid unos centimetros a la auricula

Figura 2. Piezas quirurgicas.

D. Tumor inicial resecado. E. Tumoracion que se origina en la vena cava superior y
se desplaza a través de su luz hasta las cavidades derechas, faltando parte del
origen de ella por ser enviada a biopsia por congelacién. Se observa en la porcion
inferior de la tumoracion una depresion o surco (sefalizada con la flecha) que
corresponde a su prolongacién a través de la valvula tricdspide.

continué entre la vena cava superior y la arteria
aorta, se realizd diseccion del tumor inicial y se
envio a Anatomia Patoldgica para biopsia por
congelacion con informe de tumor mesenquimal
benigno. Se secciona la VCS en su origen
(confluencia de las dos innominadas), se diseca
la vena acigos y se liga a su entrada a la cava.
La vena cava superior se secciona a la entrada
de la auricula derecha por encima de la orejuela,
se pudo observar la porcion tumoral penetrando
en forma de tapdn por dentro del remanente
venoso, y a la palpacion se pudo comprobar la
extension de este a través de la valvula
tricuspide hacia el ventriculo derecho.

Se realizd la colocacion de una protesis de
politetrafluoretileno (PTFE) en el origen de la
VCS con el objetivo de anastomosarla

distalmente a la orejuela de la auricula derecha,

derecha y se extrajo en su totalidad (figura 2).
Se realiz6é la auriculorrafia por encima de un
clamp vascular de Satinsky y una vez terminada
la paciente entra en fibrilacion ventricular, la
cual a pesar de las maniobras de reanimacion
no revierte y fallece. El diagndstico final
histopatoldgico fue: leiomiosarcoma de bajo

grado de malignidad de la VCS (figura 3).
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Figura 3. Cortes histolégicos.

F. Campo altamente celular, con células dispuestas en haces formando 3angulos
rectos, que permite la identificacion tanto de 3reas longitudinales como
transversales dentro de un campo. Células tumorales de tamano irregular, con
atipia nuclear evidente. G. El citoplasma abundante rosa o rojo intenso en tincién
H&E. Los nlcleos suelen estar localizados en el centro, en forma de puro,
hipercromaticos. Figuras mitéticas (5 mitosis x 10 campos de gran aumento).

DISCUSION

Los leiomiomas son tumores del mesénquima
que por lo general se encuentran en el Utero.
Birch-Hirschf citado por Lescas Méndez OA et al.
° en 1896 refirié tres casos en su libro de
Anatomia Patologica en los cuales varios
nodulos miomatosos plexiformes crecian en
canales dilatados del U(tero estos espacios
fueron considerados vasos linfaticos sin ofrecer
otros detalles anatomicos. Knauer citado por
Guzman NL et al. 1% por su parte en el afio 1903
reportaron cuatro casos con una descripcion
excelente de sus especimenes quirdrgicos, sus
pacientes oscilaron entre 39 y 52 afios de edad,
el sintoma fundamental fue el tumor abdominal
en tres pacientes y en uno los trastornos
menstruales (menorragia) los tumores
estuvieron en el Utero en uno de los casos y en
tres en el ligamento ancho.

En cuanto al leiomiosarcoma primario de los

vasos sanguineos, es un tumor maligno raro y

acontece en el 2 % de todos los

leiomiosarcomas. ! Los mismos se originan en
las grandes venas, cerca de cinco veces mas
que las arterias. 2 El tumor se origina como
una proliferacion en la capa media de células
musculares lisas que crecié de forma
intravascular, extravascular o ambas. Es mas
frecuente en mujeres y el sitio mas comun es
la vena cava inferior, 3 donde existe el dilema
si son 0 no prolongaciones de neoplasias
uterinas. En el caso no se pudo demostrar el
antecedente de enfermedad uterina. Existe en
la literatura el término leiomioma benigno
metastasico, si bien ha sido consagrado por el
uso, no esta exento de polémica, pues son
muchos los detractores de una denominacion
que no termina de escla-

recer la verdadera naturaleza de la lesion. 11-13

La controversia estd servida por un gran nua-
mero de autores que niegan su existencia, al
argumentar que un minucioso muestreo de cada
una de las supuestas lesiones metastasicas, asi

como de la lesion uterina primitiva, permitiria

260 http://revistaamc.sld.cu/




demostrar que en realidad se trata de un
leiomiosarcoma de bajo grado; de hecho, en
una cuidadosa revision de los casos publicados
en la literatura médica se ha logrado desechar
muchos de ellos, si bien un numero significativo
de los mismos no ha podido ser rebatido. 8

En cualquier caso, hace falta una definicion
concreta de los criterios necesarios para
distinguir una lesién de musculo liso maligna
de otra benigna (leiomiosarcoma frente a
leiomioma) y asi determinar la verdadera
naturaleza de esta lesion; para ello se han
utilizado los siguientes parametros: necrosis
tumoral,

atipia citolégica e indice mitotico. &1% No
obstante, hay otra serie de parametros
secundarios que ayudan a determinar la
verdadera naturaleza de la lesiéon, como son la
edad de la paciente, el tamafio tumoral, la
apariencia macroscopica de la lesion vy, por
supuesto, la invasién vascular y de estructuras
adyacentes, estos Ultimos indicativos de
malignidad. El diagndstico diferencial se
plantea con metastasis de leiomiosarcoma,
leiomiomatosis pulmonar primaria (no hay
antecedentes ginecoldgicos),
linfangioleiomiomatosis y el denominado
hamartoma fibroleiomiomatoso, si bien las
caracteristicas clinicas quirdrgicas y
patoldgicas descritas parecen propias y difieren
de las del resto de entidades. 7-1° El prondstico
es malo y esta supeditado a la precocidad del
diagndstico, ya que, si bien muchos de los
casos son indolentes, en ocasiones se ha
observado SVCS, ' como en el caso que
presentd con la consiguiente morbilidad y

mortalidad. El tratamiento convencional es en

ocasiones la quimioradioterapia de induccion
seguida por la reseccién quirdrgica e injertos
VENosos autodlogos o protesis de
politetrafluoretileno o en los casos extremos
como lo fue este caso, tratar de solventar la
obstruccién a corazén parado con circulacion
extracorporea y la im-

plantacion de protesis. 1516

CONCLUSIONES

Se realiza el reporte de una paciente portadora
de un leiomiosarcoma de la VCS con extension
intraluminal a las cavidades cardiacas derechas
como una entidad a tener en cuenta en
presencia de un SVCS, donde una vez hecho el
diagnéstico la terapéutica debid ser de
inmediato para evitar resultados fatales como el

gue caracterizo a la enferma.
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