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Resumen : La leiomiomatosis intravascular es una patologia poco comun, se describe como una proliferacion
benigna generalmente compuesta por células de musculo liso provenientes de la pared de las venas uterinas,
esta masa tiene la habilidad de invadir las venas gonadales, iliacas y renales hasta la vena cava inferior, y en
algunos casos excepcionales puede alcanzar las cavidades diestras del corazon, causando patologia embélica
u obstructiva. Por su baja incidencia y los pocos casos reportados, el manejo de la leiomiomatosis
intravascular produce confusion en su diagndstico y tratamiento. Se presenta el caso de una mujer de 36 afios
de edad, quien consulta al servicio de emergencias por presentar dolor abdominal, deposiciones diarreicas y
poca tolerancia a la via oral, asociado a edema en miembros inferiores de cinco meses de evolucion. Presenta
antecedentes de una histerectomia con salpingooforectomia izquierda. Utilizando ecografia abdominal,
angiotomografia computarizada y la ecografia transtoracica, se comprob6 la presencia de una masa tumoral
la cual invade las venas iliacas, renal izquierda, vena cava inferior hasta alcanzar las cavidades cardiacas
derechas. Se decidi6 un manejo quirdrgico en dos tiempos. El analisis patoldgico posquirurgico determing el
diagndstico de una leiomiomatosis intravascular con extension de grandes vasos.
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INTRAVASCULAR LEIOMYOMATOSIS WITH GREAT
VESSELS EXTENSION

Abstract: The intravascular leiomyomatosis is a rare pathology, described as a non malicious proliferation
generally composed for smooth muscle cells originated from the uterus vein walls, this mass has the ability to
invade gonadal, iliac and renal veins until the inferior cava vein, in some exceptional cases it could reach the
right heart cavities, causing an embolic or obstructive pathology. Due to its low incidence and few reported
cases, the management of the intravascular leiomyomatosis produces confusion on its diagnostic and
treatment. A clinical case is presented of a 36 years old female, who consults the emergency services
presenting an abdominal pain, diarrheic depositions and low orally tolerance, associated to edema in lower
members. The patient has background of a six-month prior hysterectomy with left salpingo-
oophorectomy. Using an abdominal echography, computerized angiotomography, and the transthoracic
ultrasound, it was checked the presence of a tumoral mass that invaded the iliac veins, left renal, inferior cava
vein, until it reached the right heart cavities. A two-time surgical management was decided. The post-surgical
pathology assessment determined the diagnostic of the intravascular leiomyomatosis with extension to great
vessels.

Key words: leiomyomatosis, uterius, renal vein, inferior cava vein, right atrium. Source: DeCS.

GLOSARIO vida. Los sintomas de la LIV son poco especificos,
LIV: Leiomiomatosis intravascular va depender del nivel de extension tumoral.

Angio TAC: Angiotomografia computarizada

VCI: Vena cava inferior Por su baja incidencia, los pocos casos reportados
TEP: Tromboembolismo pulmonar y su escasa sintomatologia, el diagndstico y manejo
ETT: Ecografia transtoracica de la LIV puede producir confusion.

METODOS Y MATERIALES

Se revisO retrospectivamente el registro médico
clinico de un caso de LIV, manejado por el
Departamento de Cirugia Toracica, Vascular
Periférico, Ginecologia y Patologia Clinica del
Hospital San Juan de Dios en San José de Costa
Rica. Se recibe el aval del Comité de Bioética Clinica
del Centro de Desarrollo Estratégico e Informacion
en Salud y Seguridad Social, asegurando el
resguardo de la privacidad de los datos, por medio
del oficio DJ-5893-2009. Previo a una amplia
explicaciéon y después de haber comprendido en su
totalidad la informacién, la paciente expresa
voluntariamente, por medio de la firma del
documento llamado consentimiento informado, el
aval para ser publicado su caso clinico.

INTRODUCCION

La leiomiomatosis intravascular es una patologia
poco estudiada por su baja incidencia, existen
limitados reportes publicados a nivel mundial. En
contraste de su enfermedad de origen, Ia
miomatosis uterina, la cual es ampliamente
conocida, por ser la neoplasia ginecolégica mas
frecuente en mujeres mayores de 35 afos. Ambas
comparten su origen histolégico, la caracteristica
distintiva es la habilidad de invadir y ascender por
el sistema venoso, que presenta la LIV. A pesar que
su histologia exhibe caracteristicas de benignidad,
tiene el riesgo de producir patologias embdlicas u
obstructivas, las cuales pueden comprometer la
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INFORME DEL CASO

Paciente femenina 35 anos de edad, conocida
hipertensa, asociada a dislipidemia y con historia
de fibromialgia. Presenta antecedentes quirurgicos
de una histerectomia con salpingooforectomia
izquierda cinco meses atras. Ingresé al servicio de
urgencias por dolor abdominal a nivel de
hipocondrio derecho, deposiciones diarreicas de
alta tasa y una pobre tolerancia por la via oral,
asociado a edemas en miembros inferiores.

A la valoracion fisica se confirma el edema en
miembros inferiores y se documenta un soplo
sistélico plurifocal de mayor grado a nivel
tricuspideo, no irradiado, de grado 4/6.

Se decide realizar un ultrasonido abdominal, en el
cual incidentalmente se encuentra evidencia de
enfermedad tromboembdlica en vena cava inferior
(VCI) con extensién hacia camaras derechas.

Posteriormente, se indica una angiotomografia
computarizada (Angio TAC) abdominal y toracica,
la cual confirma un tromboembolismo oclusivo
desde el inicio de la VCI, asociado microembolismo
en ambas venas iliacas hasta el atrio derecho y
vena renal izquierda, sin datos de
tromboembolismo pulmonar (TEP) (ver figura No.
1). Se recomienda iniciar terapia de
anticoagulacion.

Figura No. 1. Angiotomografia computarizada. Plano
transversal: tumor afecta cavidades derechas, presencia
de defecto irregular de llenado.

Figura No. 2. Ecocardiografia transtoracica proyeccion
apical cuatro cdmaras: masa hiperecogénica en
cavidades derechas.

Por el hecho de afectar las cavidades cardiacas
recomienda realizar una ecografia transtoracica
(ETT), se describe una masa de 6 x 3.4cm la cual
protruye desde la VCI, y ocupa todo el ventriculo
derecho con posibilidad de tromboembolismo (ver
figura No. 2).

Ante la eventualidad de la presencia de una masa
solida, se concluye que el manejo debe ser
quirurgico, el cual se realiza el procedimiento a dos
tiempos.

Por medio de una estereotomia media longitudinal
y el uso de circulaciéon extracorpdrea se extirpa
una masa tumoral de al menos 10cm dentro del
atrio derecho, misma que se extiende hacia el
ventriculo derecho hasta mas de 6¢cm, atravesando
la valvula tricuspide produciendo una dilatacion en
el anillo valvular de 34 x 38mm. Se envia biopsia
por congelacién. Se extirpan multiples ramas del
tumor quedando restos para el segundo
procedimiento. Se ingresa a cuidados intensivos de
manera emergente por presentar hipoxemia por
intubacion selectiva del bronquio derecho (ver
figura No. 3).
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Figura No. 3. Imagen intraoperatoria. Posterior a
atriotomia se observa una masa voluminosa y firme
liberada del atrio derecho, se percibe la afeccion de la
vena cava inferior.

Figura No. 4. Pieza quirtrgica, corresponde a una
estructura irregular lobulada de consistencia
duroelastica la cual se extrajo de cavidades cardiacas y
grandes vasos.

Durante el segundo procedimiento, por medio de
una incisidon xifopubica y el uso de circulacion
extracorpdrea, se realiza una sustitucién de la
valvula tricuspide, reseccion del tumor del VCI
hasta la vena renal izquierda, de esta ultima de
forma parcial; asociado a una ooforectomia
derecha.

La masa tumoral extirpada fue recibida en varias
piezas, tanto en el contenido de las muestras de los
vasos del hilio ovarico, vena cava inferior, renal e
iliacas (ver figura No. 4); histolégicamente se
observa una masa compuesta por células
fusiformes de nucleos ligeramente alargados. Se
ubican cambios degenerativos, no asi necrosis
tumoral (ver figura No. 5). Con estos hallazgos se
realizo el diagndstico de LIV con extension a
grandes vasos.
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Figura No. 5. Fotomlcrograﬁa de la masa tumoral,
donde se muestra multiples células fusiformes de
musculo liso, las cuales no presentan evidencia de
atipia ni malignidad, dispuestas en un vago patrén
fascicular que alternan con numerosos vasos
sanguineos.

Después de una evolucion satisfactoria, al sexto dia
postoperatorio de la segunda intervencién, se le
da de alta del centro hospitalario.

Durante el mes de postoperatorio la paciente sufre
una bronconeumonia basal izquierda la cual
resolvio posterior al tratamiento con cefotaxima
durante siete dias.
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DISCUSION

La leiomiomatosis uterina es una patologia comun
durante la vida de toda mujer, sin embargo, son
excepcionales los casos en los que existe un
crecimiento intravascular [1]. La LIV es una
neoplasia caracterizada por una proliferaciéon
benigna, generalmente compuesta por células de
musculo liso provenientes de la pared de las venas
uterinas [2]. Hasta hoy se han reportado menos de
200 casos en la literatura mundial, el primero
quien lo describié fue el aleman Birch-Hirschfiel en
el afio 1896 [3].

Tabla No. 1. Sintomatologia frecuente en Ia
leiomiomatosis intravascular.

Presentacion Clinica

| Frecuencia (%)

Disnea de esfuerzo RISWAA)
Soplo sistolico 33%
Sincope 26,6%

Edema en miembros 26%
inferiores

Palpitaciones

Fatiga

Ascitis

Ingurgitacién yugular
Dolor toracico

Dolor abdominal
Hepatomegalia

Sindrome de Budd Chiari

La LIV suele afectar a la mujer en la edad
premenopausica, por su conocida dependencia

estrogénica [4]. Alrededor de la cuarta década de
vida es habitual el diagnéstico de LIV [2].

La etiologia no es clara, existen dos teorias sobre el
origen de la enfermedad; Sitzenfry expone Ila
invasion intravascular de un leiomioma uterino
como origen, y Knauer sugiere un crecimiento
tumoral desde el musculo liso de la pared vascular
[5]. Se ha reportado que al menos un 84% de los
diagnosticos de LIV presentan antecedentes de una
histerectomia 0o miomectomia previa, a causa de
una leiomiomatosis uterina [4, 5,6].

La presentacion clinica de la LIV es inespecifica,
usualmente se relaciona con el proceso obstructivo
que produce la masa tumoral sobre el sistema
vascular (ver tabla No.1) [4,7]. Se documenta un
13% de pacientes asintomaticos al momento del
diagnostico [2]. Al tener un crecimiento lento, los
sintomas surgen cuando existe un compromiso
vascular significativo [8].

Por su poca frecuencia, es usual que el diagndstico
de la LIV sea confuso. Como ocurrié durante el caso
clinico expuesto, donde se cuestiond como
diagnostico diferencial un mixoma cardiaco, un
trastorno trombotico o carcinoma de células
renales [9]. Siempre se debe descartar patologias
letales, como: leiomiosarcomas, hepatoma, tumor
adrenal con metastasis a camaras cardiacas
derechas [8-10].

Los estudios de imagen son elementales para
realizar el diagnéstico, planear la cirugia, asf como,
detectar recurrencias. La ecografia abdominal,
ETT, Tomografia computarizada (TAC) vy
resonancia magnética son las herramientas que se
tiene para la deteccion y diagnostico [2,10].

La ETT es util para la deteccién de la LIV con
extension intracardiaca, es un método no invasivo,
sin riesgos conocidos. Es eficaz en la deteccion de
la relaciéon entre la masa tumoral con las cavidades
y valvulas cardiacas en tiempo real [7,10]. Se ha
demostrado clara ventaja de la ecografia
transesofagica por encima de la ETT, en mejores
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resultados en diagnéstico y ha permitido mejores
resultados quirurgicos [7].

Tabla No. 2. Etapas de la clasificacion prequirtrgica

Estadio Descripcion

Etapal Tumor invade las venas
uterinas, se mantiene confinado
en pelvis.

Etapa Il Tumor consigue afectar la
region abdominal, sin afectar las

venas renales.

Etapa IlI Tumor sobrepasa las venas
renales, afecta la vena cava e
invade las cAmaras derechas, sin
comprometer las arterias

pulmonares

Etapa IV

Tumor obstruye el flujo
sanguineo de las arterias

pulmonares

La informacién recopilada de la tomografia
computarizada con contraste, asi como su variante
el Angio TAC se utiliza para diferenciar la
composicion, diagndstico y extension de la masa
tumoral; es la técnica radiolégica mas utilizada
para la evaluacion prequirurgica. Es primordial
para trazar el plan quirdrgico y determinar
posibles recidivas [1,11].

Histol6gicamente, dicha masa tumoral se compone
por células fusiformes dispuestas en un discreto
patron fascicular, acompafiados por abundantes
vasos sanguineos, areas de fibrosis y edemas. Esta
se caracteriza por carecer de atipia celular, mitosis
abundantes ni necrosis tumoral (ver figura No. 5).
Producto de no presentar necrosis tumoral es facil
diferenciarlo de la leiomiosarcoma de bajo grado,
su principal diagnéstico diferencial. Suele ser
positivo para receptores hormonales de

estrégenos y progesterona, esto permite mostrar
su origen miometrial [2].

La reseccion quirurgica total es la opcion
terapéutica que existe en la LIV con extension a
grandes vasos. Para planear la intervencién
quirurgica se clasifica a los pacientes, segun la
progresion tumoral, en cuatro etapas (ver tabla No.
2) [12].

La Cirugia tiene como objetivo remover la masa
obstructiva en las camaras derechas y evitar
recurrencia [9,13]. Para evitar la recurrencia es
imprescindible realizar una ooforectomia bilateral,
y asi evitar la  estimulacién hormonal de este
tumor hormono dependiente [5]. La reseccion
quirurgica se puede realizar utilizando una dnica
intervencién o en dos etapas [14]. La reseccion
quirdrgica en una Unica intervencién puede ser
una manera segura y efectiva, pero va depender de
la estabilidad, la reserva fisiologica del paciente,
disponibilidad del centro de salud y complejidad
del procedimiento [9,13].

En caso de una reseccién tumoral incompleta,
como ocurri6 en el caso clinico expuesto, donde se
extirpo parcialmente el contenido en la vena renal
izquierda, algunos recomiendan el uso de terapia
antiestrogénica, aunque existe controversia
[15,16]. Los inhibidores de aromatasa han
demostrado mejorar la supervivencia libre de
progresion en el caso de reseccién incompleta
[2,18].

Algunos expertos también reconocen el beneficio
de la terapia con agonista de la hormona
liberadora de gonadotropina en dichos casos
[17,19]. Se han reportado hasta un 30% de
recurrencias con resecciones parciales, estas
pueden ocurrir desde 6 meses hasta 15 afios, por lo
cual es fundamental un seguimiento imagenolégico
[5,8,15].

El diagnéstico temprano es fundamental, aunque
sea dificil por los sintomas inespecificos. La LIV se
debe incluir entre los diagndsticos diferenciales de
mujeres premenopausicas con antecedentes de la
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