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Leiomiosarcoma retroperitoneal con reseccion de vena cava
Retroperitoneal leiomyosarcoma with resection of the vena cava
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RESUMEN

El leiomiosarcoma vascular es un tumor maligno de baja incidencia cuya localizaciéon mas frecuente es
la vena vava inferior (VCI). Se presenta habitualmente en la 6a década de la vida.

Segun su localizacion se describen 3 tipos de acuerdo con su relacién con las venas suprahepaticas y
renales.

Los cuadros clinicos de presentacidn son inespecificos, ya que suelen debutar como hallazgos o con
sindromes de congestion venosa pélvica/miembros inferiores.

Su tratamiento quirdrgico radical requiere un equipo multidisciplinario entrenado en cirugia retrope-
ritoneal y vascular.

B Palabras clave: leiomiosarcoma, retroperitoneo, reseccion de vena cava inferior, sarcomas..

ABSTRACT

Vascular leiomyosarcomas are rare tumors and are usually localized in the inferior vena cava (IVC).
They usually occur in the 6th decade of life.

They are classified into 3 groups according to the relation with the hepatic and renal veins.

The clinical presentation is unspecific, ranging from an incidental finding to symptoms of venous pelvis
congestion of lower extremity edema.

Radical resection is the treatment of choice and requires multidisciplinary team trained in
retroperitoneal and vascular surgery.

B Keywords: leiomyosarcoma, retroperitoneum, inferior vena cava resection, sarcomas.
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El leiomiosarcoma vascular es un tumor infre-
cuente, de origen mesenquimatico, que nace a partir
del musculo liso de los vasos sanguineos, es de lento
crecimiento, genera gran expansion local y poca enfer-
medad a distancia, por lo que suele dar sintomas tardios

Fue descripto por primera vez en 1871 por Perl
y, a partir de ese afio hasta la actualidad, hay menos
de 300 casos informados en la bibliografia indexada, lo
que lo convierte en un desafio a la hora del diagndstico
y del tratamiento.

En su forma vascular, el leiomiosarcoma se da
principalmente en mujeres entre la 52 y 6° década de la
vida: la VCI es su localizacién mas frecuente. Hay des-
criptas 3 ubicaciones teniendo en cuenta el sector de
la VCI que involucra: por encima de las venas suprahe-
paticas, entre las venas suprahepdticas y la confluencia
de las venas renales y por debajo de la confluencia de
estas ultimas?.

La presentacidon de este tipo de tumores va-
ria desde hallazgos en estudios por imagenes hasta

grandes sindromes de congestién venosa pélvica y de
miembros interiores, debidos a la compresion de los
vasos iliacos.

El tratamiento de eleccién de estos tumores
desde su primera descripcion es la reseccidn quirurgica
completa con margenes libres con reconstruccién de la
VCl, en caso de no presentar drenaje colateral suficien-
te. Para la reconstruccién se pueden utilizar proétesis
vasculares, autoinjertos o injertos vasculares de donan-
tes cadavéricos. Algunos grupos no consideran nece-
saria la reconstruccién y plantean las opciones de no
realizar tratamiento de reemplazo ni parches nativos.

Debido a la baja tasa de replicacion celular que
presentan estos tumores, no se han obtenido buenos
resultados con tratamientos neoadyuvantes, por lo que
se recurre a resecciones vasculares amplias de VCl e in-
cluso de drganos vecinos infiltrados por el tumor, deci-
sién que debe ser individualizada para cada paciente®.

Nuestro objetivo es presentar el caso de una
paciente de sexo femenino de 66 afos, remitida a la
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consulta con el Servicio de Cirugia General por presen-
tar un tumor sélido retroperitoneal. En la tomografia
computarizada (TC) preoperatoria se evidencia un tu-
mor sélido retroperitoneal que involucra la VCI infra-
rrenal desplazando la desembocadura de ambas venas
renales. Se extiende por la fosa lumbar hasta entrar en
contacto con la 2@ porcién del duodeno sobrepasando
el polo superior renal derecho (Fig. 1 A, B).

Debido al compromiso de la VCI se realizo es-
tudio dindmico en el cual se evidencia estenosis de VCI
infrarrenal con gran cantidad de flujo colateral por va-
sos lumbares (Fig. 1 C).

Luego de la estadificacion sin hallazgos de en-
fermedad a distancia, se decidio la reseccion quirdrgica
del tumor retroperitoneal con reemplazo de VCI con
protesis de PTFE.

Se realizé intervencidn por incision mediana
supra-infraumbilical, maniobra Cattell y Braasch_y de
Kocher extensa para lograr liberacién del complejo duo-
deno-pancreas por gran impronta del tumor sobre él y
asi poder tener control proximal y distal de la VCl y de
ambas venas renales. Se realiza la reseccion del tumor,
abarcando vena cava inferior infrarrenal. El peso de la

m FIGURA 1

pieza fue 3 kg y sus dimensiones aproximadamente 10
x 9 cm (Fig. 2 A, B). Se reconstruye la circulacion con
prétesis de PTFE, previa heparinizacién y pinzamiento
(“clampeo”) de VCI. No se presento la necesidad de re-
seccion de visceras adyacentes, logrando una resecciéon
RO con un tiempo operatorio de 6 horas sin requerir
transfusiones durante el procedimiento.

El posoperatorio transcurrid sin complicacio-
nes mayores, y se le otorgd el alta a los 6 dias posqui-
rdrgicos. Se mantuvo anticoagulaciéon por 6 meses, y
actualmente se encuentra con AAS.

La anatomia patoldgica fue “leiomiosarcoma
retroperitoneal” Ki-67 del 25% (Fig. 3 A). No fue ne-
cesario otro tratamiento. Los controles al mes, a los 6
meses y al afio no muestran recidiva tumoral retroperi-
toneal y VCI con protesis permeable (Fig. 3 B).

El leiomiosarcoma vascular es un tumor infre-
cuente. Se localiza principalmente en VCI. Este tipo de
lesiones constituyen un desafio para el cirujano debido
a su gran expansion local y necesidad de resecciones
vasculares complejas. Es por ello que el Consenso pu-
blicado por Annals of Surgical Oncology en el afio 2016
realizado por un grupo de trabajo de cirujanos de di-

TC de abdomen y pelvis cortes coronales (A) (flecha) y axiales (B) (flecha) con contraste intravenoso (IV), en la cual se evidencia gran masa que
predomina en hemiabdomen derecho en intimo contacto con vena renal derecha (sin invasién), duodeno-pancreas y vasos retroperitoneales
C: Cavografia evidenciando el flujo sanguineo tumoral (flecha blanca), compresién de VCI (flecha negra) y flujo colateral por vasos lumbares
(cabeza de flecha)

m FIGURA 2

Campo quirdrgico luego de
resecada la pieza y realizada
la reconstrucciéon (A) se puede
apreciar parte de la vena cava
inferior adherida a la masa
tumoral de gran tamafio (B)
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versos hospitales remarca la necesidad de un manejo
multidisciplinario®.

Una de las primeras publicaciones sobre este
tema aparecié en Annals of Surgery en el afio 2001, por
Hardwigsen y col. En la serie de 14 pacientes operados,
a 6 no se les realizé interposicion de graft; en la mitad
de ellos se presentaron complicaciones relacionadas
con la congestién venosa, llegando a la conclusion de
que —en grandes resecciones— el reemplazo de la VCI
las previene y ayuda a su manejo*.

Posteriormente, se contintia planteando la ne-
cesidad de interposicion de prétesis para reconstruc-
ciones vasculares de la VCI, como se lee en el trabajo
de Dylami y col. publicado en el afio 2010 en American
College of Surgeons, donde presentan una serie de 6
pacientes en los cuales no se realizd reconstruccion
vascular y se generaron complicaciones como edema
de miembros inferiores y fallo renal al igual que en las
publicaciones previas.

La ultima serie importante haciendo hincapié
en el reemplazo de VCl fue publicada por Kassiani Theo-
dorakiy col. en 2018 en el Journal of Surgical Oncology,

A. Células fusiformes en tin-
cién HE (x63). Marcado pleo-
morfismo nuclear, nucleos hi-
percromaticos (flecha)

B. Prétesis de PTFE perrmea-
ble in situ, utilizada para reem-
plazo de seccién de la vena
cava inferior (flecha)

donde describen una serie de 5 pacientes en los cuales
realizaron reseccion de VCl y vena renal sin reconstruc-
cién, dejando que el drenaje venoso fuera por via cola-
teral; como resultado, al igual que en la serie de Dylami
y col., registraron edema en miembros inferiores y alte-
racion en la funcién renal.

Dichas series sugieren que, cuando las resec-
ciones de VCl son demasiado extensas, las complica-
ciones como congestidn pélvica y edema de miembros
inferiores pueden llegar a resultar dificiles de manejary
agregan morbilidad al paciente.

El papel de la radioterapia como terapia
neoadyuvante, al haber pocos casos publicados en la
bibliografia, no esta del todo claro.

En nuestro caso se realizd una escisiéon total
del tumor con reseccién de VCI infrarrenal y recons-
truccién con prétesis de PTFE anillada y se obtuvieron
buenos resultados en el posoperatorio. Consideramos
que, ante resecciones de VCl extensas como en nuestra
paciente, la interposicion de graft en manos entrenadas
es una opcion valida avalada por la bibliografia con ex-
celentes resultados.

m ENGLISH VERSION

Vascular leiomyosarcomas are rare
mesenchymal tumors originating in the vascular smooth
muscle. They most commonly present as slow-growing
masses with significant local infiltration; few distant
metastases are late symptoms.

The disease was first described by Perl in 1871,
and since then less than 300 cases have been reported
in the indexed literature, thus posing a challenge for its
diagnosis and treatment?.

Vascular leiomyosarcomas occur in women int
the 5th and 6th decade of life. The inferior vena cava
(IVC) represents the most common site of vascular
sarcomas. These tumors are classified into 3 groups
according to the level of the IVC involved: above the

hepatic veins, between the hepatic veins and the
confluence of the renal veins or below the confluence
of the renal veins?.

The clinical presentation varies from an
incidental finding in imaging tests to pelvic congestion
syndrome and lower extremity edema due to
compression of the iliac vessels.

Radical en bloc resection with negative
margins is the treatment of choice, with reconstruction
of the IVC in case collateral drainage is not sufficient.
Reconstruction can be performed using vascular
prostheses, autografts or vascular grafts from cadaveric
donors. Some groups do not recommend reconstruction
with prosthesis or native patches.
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Neoadjuvant treatments have not achieved
good results due to the low replication rate of these
tumors; therefore, wide vascular resections of the IVC
and even of adjacent organs infiltrated by the tumor
are necessary, but this decision must be tailored to
each patient?.

The aim of this study was to report the case of a
66-year-old female patient referred to the department
of general surgery with a solid retroperitoneal tumor.
A computed tomography (CT) scan performed before
surgery showed a solid retroperitoneal tumor involving
the infrarenal IVC which displaced the entry of both
renal veins. The tumor expanded in the lumbar fossa
until reaching the second part of the duodenum,
exceeding the upper right renal pole (Fig. 1 A, B).

A cavography was performed due to the
involvement of the IVC, which showed stenosis of the
infrarenal IVC with significant collateral flow through
the lumbar vessels (Fig. 1 C).

No distant metastases were found, and the
patient was scheduled for surgery with resection of the
retroperitoneal tumor and replacement of the IVC with
polytetrafluoroethylene (PTFE) graft.

m FIGURA 1

The abdomen was approached via a midline
supraumbilical and infraumbilical incision. The Cattell-
Braasch and Kocher maneuvers were used to release
the duodenal-pancreatic complex and give proximal
and distal control of the IVC and both renal veins.
The tumor was resected, encompassing the infrarenal
IVC. The specimen weighted 3 kg and had a size of
approximately 10 x 9 cm (Fig. 2. A, B). Heparin was
then administered, the IVC was clamped and flow was
restored with a PTFE graft. There was no need to resect
adjacent organs, achieving an RO resection with an
operative time of 6 hours without requiring transfusions.

The patient evolved without complications and
was discharged six days after surgery. Anticoagulation
was maintained for six months and the patient is
currently treated with aspirin.

The pathologyreportrevealed aretroperitoneal
leiomyosarcoma with Ki-67 of 25% (Fig. 3 A). There was
no need for further treatment. The patient was followed
up at one, six and 12 months after surgery with no signs
of recurrence and with patent IVC graft (Fig. 3 B).

Vascular leiomyosarcomas are rare tumors
and are usually localized in the IVC. They constitute

Contrast-enhanced CT scan of the abdomen and pelvis in coronal (A) and axial (B) sections. A large mass is observed in the right hemiabdomen,
in close contact with the right renal venal (without infiltration), duodenum, pancreas and retroperitoneal vessels.
C: Cavography showing blood flow in the tumor (white arrow), compression of the IVC (black arrow) and collateral flow through the lumbar

vessels (arrowhead).

m FIGURE 2

Surgical  field after the
specimen was removed and the
reconstruction was completed
(A). Part of the inferior vena
cava is attached to the large
tumor mass (B).
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a challenge for surgeons due to their local expansion
and need for complex vascular resections. For this
reason, the consensus statement performed by a
work group of surgeons from many hospitals and
published in the Annals of Surgical Oncology in
2016 emphasized the need for multidisciplinary
management?.

One of the first papers in the matter was
conducted by Hardwigsen et al. and published in
the same journal in 2001. In a series of 14 patients
undergoing surgery, prosthetic replacement was not
necessary in 6 patients, and half of them developed
symptoms of venous obstruction, concluding that in
wide resections, these symptoms are prevented by and
better managed with replacement of the IVC*.

In 2010, Dylami et al. reported their experience
with six cases without reconstruction of the IVC who
developed lower extremity edema and renal failure, as
it had been reported by other authors.

Finally, in 2018 Theodoraki et al. highlighted
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In our case, we could perform total excision
of the tumor with resection of infrarenal IVC and
reconstruction with ringed PTFE graft, with good
postoperative outcomes. We consider that, in case of
wide IVC resections, as in our patient, reconstruction of
the IVC with graft placement is a valid option supported
by the literature, with excellent results when performed
by trained surgeons.

3. Management of Recurrent Retroperitoneal Sarcoma (RPS) in the
Adult: A Consensus Approach from the Trans-Atlantic RPS Working
Group. Ann Surg Oncol 2016; 23(11):1-10. http://doi:10.1245/
$10434-016-5336-7

4. Hardwigsen J, et al. Resection of the inferior vena cava for neo-
plasms with or without prosthetic replacement: a 14-patient se-
ries. Ann Surg. 2001;233(2):242-9. http://doi:10.1097/00000658-
200102000-00014



