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Objetivos Docentes

OBJETIVOS

Conocer las principales caracteristicas clinicas y en las pruebas de imagen que nos permiten hacer un
diagnostico de los leiomiosarcomas venosos primarios abdominales.

Conseguir un enfoque general del comportamiento radiologico de los tumores abdominales con
crecimiento intravascular venoso.

Familiarizarse con el diagndstico diferencial de los leiomiosarcomas venosos primarios abdominales,
incluyendo otros sarcomas de tejidos blandos retroperitoneales, invasion venosa de las neoplasias
abdominales primarias, y otras entidades benignas como leiomiomatosis intravenosa en mujeres.

Revision del tema

INTRODUCCCION

Los tumores primarios del sistema venoso son extremadamente infrecuentes, el mas comun es el
leiomiosarcoma, un tumor maligno de alto grado derivado de las células musculares lisas de la pared
vascular.

Los leiomiosarcomas pueden originarse en el retroperitoneo, la piel, el tejido celular subcutaneo y a nivel
vascular.

Globalmente los leiomiosarcomas son muy poco frecuente, aunque suponen el segundo sarcoma
retroperitoneal mas frecuente, responsable de alrededor del 30% de sarcomas retroperitoneales.
La mayoria de los leiomiosarcomas se presenta en la 5*-6* décadas de la vida y alrededor de dos terceras

partes de los leiomiosarcomas retroperitoneales se producen en mujeres.

En esta presentacion mostramos las manifestaciones clinicas mas habituales y los hallazgos de imagen
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mas caracteristicos con que se suelen presentar los leiomiosarcomas venosos de origen abdominal,
realizando una revision retrospectiva de una serie de 7 casos de leiomiosarcomas diagnosticados en
nuestros centros hospitalarios.

Se muestra un resumen de la evolucion clinica de cada uno de los casos (Figura 2).

CARACTERISTICAS CLINICAS

Los leiomiosarcoma retroperitoneales tipicos suelen ser bien circunscritos, presentando gran tamafio al
diagnéstico (didmetro medio de entre 10-15 cm) y habitualmente muestran necrosis y hemorragia
intratumoral.

Al principio, con el crecimiento del tumor, los érganos vecinos se desplazan sin claro compromiso

directo, pero con el tiempo las estructuras retroperitoneales adyacentes acaban siendo comprometidas.
Como consecuencia, normalmente son asintomaticos hasta que alcanzan gran tamafio e invaden las
estructuras adyacentes.

Especificamente, los leiomiosarcomasde de origen vascular afectan con muchas mas frecuencia a las
venas (vena cava inferior, safena, iliaca, femoral y renal). Son mas comunes en grandes vasos tales como
la vena cava (mas del 50% de los casos) y la arteria pulmonar, son excepcionales en los vasos arteriales
sistémicos. Los sintomas son determinados por la localizacion y el rango de crecimiento tumoral, y el
grado de flujo sanguineo colateral o drenaje del segmento afectado.

Los sintomas pueden ser insidiosos y preceder al diagndstico

incluso afios. Los tres sintomas mas frecuentes son

el dolor abdominal (50%), la distension (20%) y la trombosis

venosa (12%).

En funcion del lugar en el que asientan en la vena cava inferior, los tumores se distribuyen en tres
categorias segun la clasificacion de Mingoli (figura 3); el segmento I (por debajo de los vasos
renales), el segmento II (desde las venas renales hasta la VCI

retrohepatica) y el segmento I1I (de las venas hepaticas hasta

la auricula derecha), y el leiomiosarcoma los afecta en unos

porcentajes respectivos del 35%, 45% y 20% respectivamente.

Muchos de los leiomiosarcomas de la vena cava se desarrollan en el tercio superior o la region
supra-hepatica. Los tumores de la porcion media involucran a las venas renales y hepaticas. Las
metastasis ocurren cerca de 50% de los casos en pulmones, rifiones, pared toracica, pleura, higado y
huesos.

Histologicamente suelen ser tumores encapsulados donde las células adquieren una disposicion
caracteristica en racimos, con actividad mitdtica y positividad para desmina, HHF35, vimentina y actina.
Entre los sistemas de clasificacion disponibles, el sistema francés, FNCLCC (Federacion Francesa de
Centros de Cancer del Grupo de Sarcomas), es el mas empleado para los sarcomas de partes blandas de
los adultos (Figura 4). Se trata de un sistema de puntuacion en el que la suma de los valores asignados a
D (diferenciacion), M (mitosis: por debajo de 10 mitosis / 10 campos de gran aumento; entre 10 y 19/10
CGA, mas de 19/10 CGA) y N (necrosis: ausente, menos de 50%, més del 50%) da el grado 1, 2 0 3. El
grado de FNCLCC parece ser el factor histologico mas predictivo de metastasis en los leiomiosarcomas.

Dos terceras partes de los leiomiosarcoma retroperitoneales se encuentran en localizacion extraluminal
en relacion con la vena (habitualmente corresponde a la cava inferior), mientras que la otra tercera parte

presenta tanto componente intraluminal como extraluminal.

Pagina 2 de 44 www.seram.es




El leiomiosarcoma es la neoplasia intraluminal mas comun y el tumor primario mas frecuente de la vena
cava inferior.
El hallazgo de una masa retroperitoneal que presenta tanto componente intraluminal como extraluminal

es muy compatible con el diagndstico de leiomiosarcoma.

Unicamente el 5% de los leiomiosarcomas corresponde a tumores intraluminales puros de la VCI,
correspondiendo estos casos muy frecuentemente a mujeres (entre 80-90% de los pacientes)
habitualmente jovenes (< 50 afios). En los estudios de diagnostico por imagen los leiomiosarcomas puros
de la vena cava se manifiestan como masas polipoideas o nodulares unidas con firmeza a la pared del
vaso. Estos tumores son mas pequefios que los completamente extravasculares, tienen menos
probabilidades de presentar hemorragias intratumorales y necrosis y se localizan con mayor frecuencia
entre el diafragma y las venas renales. Los leiomiosarcomas con componente intraluminal tienen mas
probabilidades de producir sintomas centrados en comparacion con los que son completamente
extraluminales.

Los pacientes con compromiso del segmento superior de la vena cava inferior, pueden presentar
sintomas y signos de Budd-Chiari. (Figura 17)

Cuando se compromete el segmento inferior de la vena cava inferior se puede producir edema de MMIL.
Los tumores que no se extienden en la cava inferior intrahepatica o por encima de la misma se pueden
resecar., mientras que los tumores que infiltran la vena cava inferior intrahepatica, las venas
suprahepaticas, la auricula derecha y otros sitios mas alejados suelen ser irresecables.

DIAGNOSTICO POR LA IMAGEN

El papel de la imagen en el manejo del leiomiosarcoma venoso, afectando fundamentalmente a la VCI,
es principalmente diagnostico (incluyendo la biopsia), y también permite la planificacién quirurgica y la
deteccion de recurrencias o metastasis.

En la ecografia el diagndstico habitualmente esta dificultado por su localizacion profunda en
retroperitoneo. Se suelen manifestar como tumoraciones solidas de gran tamaiio de ecogenicidad
predominantemente heterogénea, siendo util la utilizacion del eco-doppler para la valoracion de la
posible trombosis y/o infiltracion venosa asociada.

Los hallazgos en la TC son los de una lesion de gran tamafo

(>10 cm), lobulada, heterogénea (por hemorragia y necrosis)

y con realce periférico. Es raro que presenten calcificaciones

o afectacion linfatica.

En la RM los leiomiosarcomas suelen presentar intensidad de sefial baja-intermedia en T1 e intensidad
de sefial heterogénea intermedia-elevada en T2. Los focos de necrosis de licuefaccion central (que son
mas frecuentes y extensos en comparacion con los que se observan en los otros sarcomas) muestran mas
baja intensidad de sefial en secuencias T1 e hiperintensidad de sefnal en T2. Las areas hemorragicas
tipicas presentan elevada intensidad de sefial en T1. Con menor frecuencia se puede encontrar una masa
solida no necrotica, en general en los tumores més pequefios.

Los leiomiosarcomas presentan un realce variable que depende de su componente muscular y fibroso y
que suele ser mas tardio que el realce de la musculatura esquelética circundante. El trombo intraluminal
se puede diferenciar del trombo tumoral en la imagen ponderada en T1 con contraste; los hallazgos que
orientan hacia la presencia de un trombo tumoral son la dilatacion de la luz del vaso y el realce del

trombo. (Figura 19).

En la Tabla 1 resumimos las caracteristicas mas relevantes de los lesiomiosarcomas mencionadas; tanto
desde el ambito clinico como en ¢l comportamiento en las pruebas de imagen. especialmente focalizadas
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en la RM.(Figura 5).

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL (Figura 27).

En el diagnostico diferencial se deben incluir las tumoraciones de partes blandas de localizacion
retroperitoneal que en su crecimiento lleguen a contactar y/o invadir las estructuras del eje venoso
abdominal (cava inferior, venas iliacas y venas viscerales).

La leiomiomatosis es una entidad benigna que se origina de los leiomiomas uterinos con extension
vermiforme a través de las venas uterinas, venas iliacas y, de ahi, a la VCI, cuyo patrén de crecimiento
puede asemejarse al de la disemiacion intravascular del leiomiosarcoma (Figura 28) (Figura 29)
También existe otra variante de diseminacion de los tumores benignos uterinos a través de retroperitoneo
(leiomiomatosis retroperitoneal) en la que los tumores de gran tamafio de localizacion yuxtavascular
pueden confundirse con leiomiosarcomas. (Figura 30)

Se deben incluir en general en el diagnodstico diferencial otros tumores retroperitoneales como GIST
(Figura 31), histiocitoma fibroso maligno (Figura 32), liposarcoma (Figura 33), asi como todas las
masas adyacentes al segmento medio de la VCI: el carcinoma de células renales (Figura 34) (Figura
35) o carcinoma de suprarrenal con extension a la VCI (Figura 37), el hepatocarcinoma (Figura 36), el
linfoma primario con afectacion retroperitoneal (Flgura 38), las metastasis ganglionares (por ejemplo de
tumores testiculares) (Figura 39), el trombo tumoral o el trombo blando.

Los linfomas aparecen como una masa homogénea que apenas realza, y los liposarcomas del
retroperitoneo son grandes masas heterogéneas con areas de atenuacion grasa y de partes blandas.

En el caso de los leimiosarcomas con extenso componente extravascular, los hallazgos se solapan con los
del leiomiosarcoma primario del musculo liso retroperitoneal, que es el segundo tumor primario
retroperitoneal mas comun, por detras del liposarcoma, y que puede comprometer o invadir a la VCI.

TRATAMIENTO

Al igual que en otros sarcomas retroperitoneales, la extirpacion quirdrgica completa es el tratamiento de
eleccion del leiomiosarcoma abdominopélvico y el factor mas importante que afecta a la supervivencia.
La tnica opcidn curativa es la reseccion completa del tumor, ya que es poco sensible a quimioterapia y
radioterapia.

Sin embargo en el 40-75% de los pacientes se producen recurrencias locales después de la reseccion. Los
leiomiosarcomas retroperitoneales tienen mal pronostico y una tasa de supervivencia a a 5 afios de s6lo
el 15%. Muchos pacientes presentan enfermedad irresecable en el momento del diagndstico debido a
infiltracion de la vena cava inferior intrahepatica, las venas suprahepaticas o la auricula derecha o bien
por presencia de enfermedad metastasica, que se detecta en el 40% de los pacientes.

Las mujeres jovenes con leiomiosarcoma resecable en la vena cava inferior presentan el mejor
pronostico con una tasa de supervivencia a cinco afios de 68%.

Imagenes en esta seccion:
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Fig. 1: Portada
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Paciente 1 meeend Cirugia mummd RT SN S\ pervivencia
LMS vena renal adyuvante (12 meses)...
Paciente 2 s Cirugia BN S| pervivencia

LMS vena iliaca ko st (6meses)...
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Fig. 2: .
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Fig. 3: .
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Clasificacion FNCLCC de gradacion histologica
de los sarcomas de partes blandas

score de 1 cd las células cancerosas son similares a las células normales.

Diferenciacion =
score de 3 cd las células cancerosas son muy anormales

scorede 1 cd se ven escasa células dividiéndose

m . % :
S 2 score de 3 cd se ven multiples céiulas dividiéndose

score de O cd no hay necrosis
score de 1 ¢d < 50% de necrosis
score de 2 cd < 50% de necrosis

Necrosis
tumoral

No se puede efectuar la gradacion
Total scorede20 3
Total score de4 05

Total score de 6 0 mayor

Fig. 4: .

Pagina 8 de 44 www.seram.es




TABLA 1
Caracteristicas del leiomiosarcoma.

Clinicas.

Segundo sarcoma retroperitoneal mas frecuente (30%)

Tumor venoso intravascular mas frecuente

Incidencia maxima: 5% y 6* décadas de la vida

Masculino:Femenino = 1:2-3 cuando el origen es retroperitoneal.
Masculino:Femenino = 1:8-9 cuando el origen en VCI (intravascular)
Tamafio medio = 16 cm

Supervivencia a 5 afios: 15%,

Supervivencia con tumor de VCI resecable >50%

RM
Masa retroperitoneal heterogénea, grande y soélida.
Caracteristicas compatibles
-Necrosis quistica intratumoral: Intensidad elevada de sefial en T2, que
no realza con el contraste.
- 2/3 localizacion extraluminal en VCI. 1/3 componente intraluminal y extraluminal

-Hemorragia intratumoral: Intensidad elevada de la sefialen T1

Fig. 5: .
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CASO 1

Mujer de 72 afios
Desde hace mas de 1 ano dolor en region lumbar izqda. Bultoma en
region abdominal izquierda Pérdida de peso. Sudoracién nocturna.

— ——TC ax civ

A- Ecografia: Tumoracion retroperitoneal solida de ecogenicidad heterogénea de contornos
lobulados (estrelia) que contacta con el margen medial del rifidn izquierdo (RJ)

B- TC abdominal: La masa presenta captacion hetercgénea de contraste y bordes bien
definides. En su crecimiento desplaza a las estructuras viscerales adyacentes, al yeyuno
proximal y llega a contactar con el musculo psoas izquierdo (flecha naranja)

Fig. 6: .
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Fig. 7: .
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C,D: TC abdomen-pelvis con civ, cortes coronal y sagital
El tumor (estrella) condiciona desplazamiento craneal de la
artenia ( ) ¥ [a vena ( ) renales izquierdas.

E.F: Fotografias realizadas en el acto quirargico.

“‘Masa retroperitoneal neovascularizada (estrella), que contacta
en su cara posterior con el psoas izquierdo.

Adhenda a uréter y nion izquierdo, desplaza vasos renales e
infiltra la vena renal izquierda ( ) por le que Urologia
procede a realizar nefrectomia izquierda.

Durante la diseccidn de la vena renal izquierda infikrada por el
tumor se produce apertura de la misma y sangrado importante”




Pieza macroscopica de quiréfano.

NOaCion KoL

-Copsula ksa ¢o

1iada, blanco-gnsa

Informe AP :
LEIOMIOSARCOMA DE VENA RENAL IZQUIERDA DE ALTO

GRADO DE MALIGNIDAD INMUNOFENOTIPO: Actina+/
desmina+/ caldesmon+/ EMA-/ $S100-f CD117-/ CD34-/ Ki 67 40%.

Fig. 8: .
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CASO 2

Varon 65 anos
Sindrome constitucional a estudio Conglomerado adenopatico
inguinal izquierdo. Presenta aumento de edema en MIl.

[EHORT 1904018

Eco

A- Ecografia: Lesion nodular poliliobulada (punto amaniio) en region ikaca izquierda
en probable relacidn con adenopatia.

B- TAC: Masa de partes biandas (punio amanlic) en hemipelvis izquierda que rodea
los vasos [iacos internos homolaterales; arteria ( )y vena ( )
que podria corresponder a conglomerado adenopatico.

Fig. 9: .
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Extirpacion del congiomerado con biopsia laparoscopica.
Resultado AP provisional de lelomiosarcoma

B 4 v -\
M RM Cor T2

RM DW b 8“)) BMASEEAVA + 5d

RM abdominal: Masa de partes blandas polilobulada en Fll (punto amariilo), que condiciona
adelgazamiento de la vena iliaca interna izquierda ( ). Muestra hiperintensidad de
sefial en STIR (D) y restriccion a DW (E), presentando captacion heterogénea de Gd (F)

Fig. 10: .
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CIRUGIA

“Tumoracién pélvica izquierda adhenda a vena hipogastrica sin infikracion de arteria ikaca”
Se realiza: Seccion de vena iliaca en el anillo femoral, de arteria hipogastrica, de nervio
obturador (infiltrado) y de numerosas venas posteriores del plexo sacro.

Reseccion en bloque y radioterapia intraoperatoria

TC Ax e~ . - TC Ax e

G,H- TC abdominal posterior a cirugia. Se observan clips metdlicos (flecha verde)
edema en lecho quirdrgico (flecha nararya) y liquido ascitico (estrafia)

Informe definitivo de Anatomia Patolégica:
Leiomiosarcoma dependiente de vena hipogastrica (G2 de FNCLCC).

Fig. 11: .
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CASO 3

Varén 49 a. Presenta episodios sincopales con hipotension,
taquicardia y dolor precordial asociado.

-

y g )

| &0

A/

A TC Axew B Eco doppler

A-En el TC toracico se objetivan defectos de replecidon en ramas arteriales pulmonares
{ ) compatibles con TEP.

B-En el despistaje de TVP se detecta en el estudio doppler-celor una masa sélida de
aecogenicidad heterogénea (estre/fa) localizada en la region de mesogastro

Fig. 12: .
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C,D: TC abdominal cortes sagital y axial.

Gran tumoracion solida retropernitoneal (estreffa) con captacion heterogénea de
contraste, que condiciona probable infiltracion y trombesis de la cava (VC/) en un
amplio segmento, desplazando a la aorta ( )

E: Se procedio a efectuar biopsia guiada con ecografia (flecha naranja)

A.P. Tumor mesenquimal con caracteristicas histolégicas de malignidad
con perfil inmunohistoquimico compatible con leiomiosarcoma

Fig. 13: .
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Ax LAVA +Gd

Cor LAVA + Gd

RM abdominal.

F: Masa retroperitoneal (estrefia) con intensidad de sefial heterogénea en T2,
G Muestra significativa restriccion en la secuencia de difusion.

H, I La tumoracién engloba/infitraftrombosa la VCI ( ),

Fig. 14: .
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El paciente recibié QT neoadyuvante.
Cirugia: Laparotomia media: Reseccion de leiomiosarcoma de VCI infrarrenal
trombosada, vena gonadal dcha y origen de iliacas comunes también trombosadas

TCAxeiv K | R, TC Ax civ

En TC tras 10 meses después de la cirygia, se
aprecian signos de diseminacion a distancia tumoral

J.K: TC abdominal: Mdltiples clips metalicos en
retroperitoneo ( ). Conglomerado
adencopatico mesentérico-peritoneal (flacha amaniia)

L: TC térax: MaRiples metastasis pulmonares
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CASO 4

Varén 76 afios. Edemas en MMII escroto y distension abdominal

— f':f(,Ax eivs - e — '_‘:_Tf}ﬁx/cw 4
A, B: Ecografia en la que se aprecia tumor sdlido que invade la luz de la VCI (punto verde)
y pequefa lamina de liquido subhepatico (flecha naransa).
C, D: TC abdominal: Tumoracion heterogénea (punto verde) que invade la VCI, con
crecimiento intraluminal (flecha recta) y extraluminal ( ) ¥ moderada

ascitis (flecha naranja).

Fig. 16: .
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TC abdominal cortes coronales:
E.F: Extensa tumoracion sélida heterogénea (punfo verde) con amplic componente de
crecimiento intravascular que condiciona invasiontrombosis de la VCl intrahepatica (

) y extrahepatica (flecha azu! claro), junto con obstruccion de venas suprahepaticas
(flecha amarilia) , ascilis (flecha naranja) y metastasis pulmonares (G, corte axial)

El paciente tras un progresivo deterioro clinico (sindrome de Budd-Chiari),
finalmente fallecic a las 4 semanas por fallo hepatico.

Fig. 17: .
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CASO S

Mujer 71 a Consulta por dolor abdominal de 4 meses de evolucién
Hinchazén abdominal, mala digestion, pérdida de apetito.

TAC abdominal (A: axial, B sagital). Extensa tumoracién sélida heterogénea
(punto verde) con amphko componente de crecimiento intravascular que condiciona
invasiontrombosis de fa VCI ( )

C. Posteriormente se realiza PAAF guiada por TC de la lesion.

Fig. 18: .
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E

D, E: RM T2: Masa solida heterogénea (*) con
extension cefalocaudal dentro de los segmentos
intrahepatico y extrahepatico de la VCI que
condiciona expansion penférica de la vena (

). Trombo tumoral hipenintenso (flecha verde)
y expansion central por trombo benigno
hipointenso ( )

F: RM T1+Gd. Expansion periférica del trombo
dentro de ka VCI. El'trombo tumoral realza (flecha
verde) y el benigno no ( )

Fig. 19: .
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f
H

RM axial. Tumeracion con captacion heterogénea que presenta crecimiento
intravascular (flecha amarilla) y extravascular (flecha naranja)

Tras PAAF de masa. Muestra insuficiente Tumor estirpe sarcomatosa??....

12 Cirugia (2 msses) Se objetiva tumoracién RP en flanco derecho implantando y
rodeando a la VCI en su porcion infrarrenal. Se procede a exéresis del tumor,
iniciando sangrado abundante por lo que se procede a ligadura de la VCI.

A.P: Leiomiosarcoma bien diferenciado grado | de VCI tipo mural

Fig. 20: .
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2 reintervenciones por recidiva en Julio 2010 y Mayo 2011

Control tras -« -
2° cirugia & I\ Qe N TC Abdomen:

' i : Py Cambios secundarios a laparotomia
(flecha amarilla) y edema en lecho
quirurgico (flecha naranja)

(22 meses)

A.P Lelomiosarcoma de VCI,
evoluciona a grado |l

Control tras Sk SR .\
3? cirugia L5 RS s . TC Abdomen:
(32 meses) e N A Extensa masa heterogénea que
g - ) sobrepasa el leche quirdrgico e
invade e infiltra las estructuras
adyacentes (flechas verdes)y
trombosis de la VMS (

La paciente fallece a los 40 meses de |a aparicion de la enfermedad tumoral

Fig. 21: .
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CASO 6

Mujer 24 afos
Cuadro de dolor en flanco y fosa renal derecha de 3 dias de evolucion

A’!Chlucw B IC Coreiv C

A: TC abdomen axial: Tumoracion sélida retroperitoneal (estreifa) con captacién
heterogénea, que contacta con margen anterior de rifion derecho. Area de hipocaptacion
en tercio inferior renal derecho (flecha rosa) que podria corresponder a PNA sin poder
descartar infitracién, B TC coronal; Infiltracion intravascular de la VCI ( )

C. TC Sagital: La lesion llega a contactar con la vena renal derecha ( )

Fig. 22: .
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RM abdominal
D: Lesion pararrenal derecha ( +) con baja intensidad sefial en T2 , con infikracion de

vena cava inferior ), que muestra intensa restriccién a la difusion (F) y
marcado realce heterogéneo con el contraste (G)

Fig. 23: .
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Protocolo quirdrgico

HALLAZGOS: Tumor en cara anterior del rifién derecho que infiltra VCI en
proximidad de la vena renal derecha

Diseccion del tumor y vena cava.

Seccion de VCI incluyendo el origen de |a vena renal derecha y nefrectomia
derecha. Seccidn de |la vena cava distal. Reconstrucciéon de VCI con prétesis

TC postquirdrgico: 6 meses tras cirugia
No signos de recidiva locorregional ni a distancia

Prétesis de vena cava inferior (flecha azul)
Nefrectomia derecha (flecha naranja)

TC Ax civ

*A.Patolégica definitiva:
Pieza de reseccion de tumor adyacente a VCI + nefrectomia derecha: Parénquima renal sin
lesiones histolégicas relevantes ni infiltracion por el tumor.

VCI con tumor maligno, congruente con lelomiosarcoma que depende de la pared
muscular de la VCI sin infiltrar la intima ni la luz vascular

Fig. 24: .
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CASO 7

Mujer 55 a. Dolor fosa renal dcha irradiado hacia flanco derecho

&
a

: —FC /Q\;x W

A Eco-doppler. Se objetiva ocupacion de la luz de la vena cava inferior
intrahepatica por una tumoracién hipoecogénica (punio verde)

B.C.D: TC abdominal. Masa sdlida retroperitoneal que desplaza posteriormenta la
luz de la VCI ( ) que se acompana de extension caudal de trombo a la
VClI infrahepatica ( )

Fig. 25: .
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E. TC coronal. Tumoracion hipocaptante (punite verde) con expansion
intravascular en la VCI y prolongacion en forma de trombo hacia la VCI
infrahepatica ( )

F,G: lliocavografia: Se visualiza defecto de repleccion en relacién con
extension intravascular hacia el segmento infrahepatico de la VCI (flacha azul)

Biopsia de la masa por via transyugular compatible con leiomiosarcoma

En el seguimiento se pierde a la paciente (acude a Centro privado).
En la Historia Clinica se refiere fallecimiento

Fig. 26: .

Pagina 30 de 44




DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

- Leiomiomatosis intravascular

- Leiomiomatosis retroperitoneal

- Tumor GIST

- Histiocitoma fibroso maligno retroperitoneal

- Liposarcoma retroperitoneal

- Adenocarcinoma de células renales

- Hepatocarcinoma

- Carcinoma suprarrenal

- Linfoma retroperitoneal

- Seminoma con afectacion ganglionar retroperitoneal

Fig. 27: .
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Mujer 40 a. Remitida para cirugia de mioma uterino de crecimiento rapido.

Tumoracion heterogenea (punto verde) que ocupa el utero (leiomioma ;degenerado?
con crecimiento hacia plexos venosos periuterinos prominentes (flechas azufes)

Leiomiomatosis intravascular

Fig. 28: .
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Control 12 meses postcirugia (histerectomia total abdominal con
anexectomia derecha y salpinguectomia profilactica izquierda).

Aparicion de tumoracion de partes blandas en el lecho quirdrgico (punto verde)
con extension hacia la vena uterina derecha (flecha azul)

Leiomiomatosis intravascular recidivada

Fig. 29: .
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Mujer 59 afios. Sensacion de masa abdominal.

Tumoracion retroperitoneal izquierda con captacion heterogénea ( ) que
se situa adyacente a los vasos iliacos homolaterales

El patrén de captacion de la lesion era superponible al que mostraban los multiples
leiomiomas uterinos ( )

Leiomiomatosis retroperitoneal.

Fig. 30: .
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Eco-doppler Ax
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RM Ax STIR D RM Ax LAVA + Gd

Mujer 34 afios. Aumento de perimetro de MID
Masa de partes blandas en hemipelvis derecha (flecha verde).
Permeabilidad de vasos iliacos

Tumor del estroma gastrointestinal (GIST) de riesgo intermedio, c-kit+.

Fig. 31: .
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TC A+ civ

Varon 78 anos. Anemia + trombocitosis + sospecha de esplenomegalia

Gran masa soélida heterogénea de origen retroperitoneal (punto verde)
que desplaza en sentido posterosuperior al rifidn izquierdo

Tumor fibrohistiocitario maligno pleomorfo

Fig. 32: .
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TC Ax +civ

Varon 68 anos. Dolor colico ocasional

Masa sélida retroperitoneal (punto verde) heterogénea, que muestra areas
con valores de densidad en el rango de la grasa (flecha azul) y que

llega a contactar con la cara posterior de la VCI y la vena renal derecha

Liposarcoma retroperitoneal.

Fig. 33: .
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RM Ax LAVA + Gd

Varén 63a.
Dolor en flanco y hematuria

Lesion renal derecha (flecha verde)
acompafiada de trombosis de vena renal D
( ) y de la VCI ( )

Adenocarcinoma de células
RMAxT1 renales

Fig. 34: .
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Lesion renal derecha (flecha verde) acompafada de trombosis de vena
renal D ( )y de la VCI ( ),

Adenocarcinoma de células renales

Fig. 35: .
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Varén 51 a. Hepatdpata. Sensaciéon de masa en epigastrio.

Masa heterogénea en LHI (punto verde) que en su crecimiento comprime y
desplaza al eje venoso esplenoportal (flecha azul)

Hepatocarcinoma

Fig. 36: .
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Eco-coppler sag B

Paciente de 36a con dolor abdominal
Masa solida heterogénea en region suprarrenal D (punto verde) con Ca**
en su interior (flecha blanca) que asocia trombosis de la VCI (flecha azul)

y metastasis hepatica (flecha naranja)
Carcinoma corticosuprarrenal.

Fig. 37: .
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Varén 67a. Pérdida de peso y astenia..
Conglomerado adenopatico retroperitoneal (flecha verde)

Linfoma B de célula grande.

Fig. 38: .
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Varén 57a. Masa en teste izquierdo

A- Tumoracion de ecogenicidad heterogénea intratesticular (punto verde)
B- Conglomerado adenopatico retroperitoneal (flechas amarikias), carcinomatosis peritoneal
(flechas naranjas), hidronefrosis izquierda y trombosis vena renal izquierda (flecha azul)

Seminoma con afectacién ganglionar retroperitoneal

Fig. 39: .

Conclusiones

Los leiomiosarcomas primarios venosos abdominales son tumores malignos raros, de crecimiento lento,
que presentan sintomas inespecificos. Debido a la poca expresion clinica, en el momento del diagnéstico
suelen ser masas de gran tamafio que afectan a las estructuras adyacentes.

En cuanto a las técnicas radioldgicas para su diagndstico, ademas del eco-doppler y el TC, la RM es una
técnica de imagen fundamental debido a su mayor resolucion de contraste para los tejidos blandos.

En el diagnéstico diferencial se deben incluir otro tipo de tumores de partes blandas retroperitoneales
(sarcomas de otro origen, tumores con invasion venosa y/o trombosis asociada, masas adenopaticas
retroperitoneales), la trombosis venosa benigna y la leilomiomatosis intravascular; una entidad especifica
con crecimiento endovenoso.

Los leiomiosarcomas venosos abdominales presentan un mal pronodstico en general, siendo el tratamientc
de eleccion la reseccion quirurgica completa cuando es posible, aunque la mayoria de tumores suele ser
irresecables al diagnosico y la probabilidad de recidiva local es elevada.
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