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Objetivos Docentes

OBJETIVOS

Conocer las principales características clínicas y en las pruebas de imagen que nos permiten hacer un
diagnóstico de los leiomiosarcomas venosos primarios abdominales.

Conseguir un enfoque general del comportamiento radiológico de los tumores abdominales con
crecimiento intravascular venoso.
 
Familiarizarse con el diagnóstico diferencial de los leiomiosarcomas venosos primarios abdominales,
incluyendo otros sarcomas de tejidos blandos retroperitoneales, invasión venosa de las neoplasias
abdominales primarias, y otras entidades benignas como leiomiomatosis intravenosa en mujeres.
 
 

Revisión del tema

INTRODUCCCIÓN

Los tumores primarios del sistema venoso son extremadamente infrecuentes, el más común 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 subcutáneo y a nivel
vascular. 

Globalmente los leiomiosarcomas son muy poco frecuente, aunque suponen el segundo sarcoma

retroperitoneal más frecuente, responsable de alrededor del 30% de sarcomas retroperitoneales.

La mayoría de los leiomiosarcomas se presenta en la 5ª-6ª décadas de la vida y alrededor de dos terceras

partes de los leiomiosarcomas retroperitoneales se producen en mujeres.

En esta presentación mostramos las manifestaciones clínicas más habituales y los hallazgos de imagen
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más característicos con que se suelen presentar los leiomiosarcomas venosos de origen abdominal,
realizando una revisión retrospectiva de una serie de 7 casos de leiomiosarcomas diagnosticados en
nuestros centros hospitalarios.
Se muestra un resumen de la evolución clínica de cada uno de los casos (Figura 2).

CARACTERÍSTICAS CLÍNICAS

Los leiomiosarcoma retroperitoneales típicos suelen ser bien circunscritos, presentando gran tamaño al

diagnóstico (diámetro medio de entre 10-15 cm) y habitualmente muestran necrosis y hemorragia

intratumoral.

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

directo, pero con el tiempo las estructuras retroperitoneales adyacentes acaban siendo comprometidas. 
Como consecuencia, normalmente son asintomáticos hasta que alcanzan gran tamaño e invaden las
estructuras adyacentes.
Específicamente, los leiomiosarcomasde de origen vascular afectan con muchas más frecuencia a las
venas (vena cava inferior, safena, íliaca, femoral y renal). Son más comunes en grandes vasos tales como
la vena cava (más del 50% de los casos) y la arteria pulmonar, son excepcionales en los vasos arteriales
sistémicos. Los síntomas son determinados por la localización y el rango de crecimiento tumoral, y el
grado de flujo sanguíneo colateral o drenaje del segmento afectado.
Los síntomas pueden ser insidiosos y preceder al diagnóstico
incluso años. Los tres síntomas más frecuentes son
el dolor abdominal (50%), la distensión (20%) y la trombosis
venosa (12%).

En función del lugar en el que asientan en la vena cava inferior, los tumores se distribuyen en tres
categorías según la clasificación de Mingoli (figura 3); el segmento I (por debajo de los vasos
renales), el segmento II (desde las venas renales hasta la VCI
retrohepática) y el segmento III (de las venas hepáticas hasta
la aurícula 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 región
supra-hepática. Los tumores de la porción media involucran a las venas renales y hepáticas. Las
metástasis ocurren cerca de 50% de los casos en pulmones, riñones, pared torácica, pleura, hígado  y
huesos.

Histológicamente suelen ser tumores encapsulados donde las células adquieren una disposición
característica en racimos, con actividad mitótica y positividad para desmina, HHF35, vimentina y actina.
Entre los sistemas de clasificación disponibles, el sistema francés, FNCLCC (Federación Francesa de
Centros de Cáncer del Grupo de Sarcomas), es el más empleado para los sarcomas de partes blandas de
los adultos (Figura 4). Se trata de un sistema de puntuación en el que la suma de los valores asignados a
D (diferenciación), M (mitosis: por debajo de 10 mitosis / 10 campos de gran aumento; entre 10 y 19/10
CGA, más de 19/10 CGA) y N (necrosis: ausente, menos de 50%, más del 50%) da el grado 1, 2 o 3. El
grado de FNCLCC parece ser el factor histológico más predictivo de metástasis en los leiomiosarcomas.

Dos terceras partes de los leiomiosarcoma retroperitoneales se encuentran en localización extraluminal

en relación con la vena (habitualmente corresponde a  la cava inferior), mientras que la otra tercera parte

presenta tanto componente intraluminal como extraluminal.
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El leiomiosarcoma es la neoplasia intraluminal más común y el tumor primario más frecuente de la vena

cava inferior.

El hallazgo de una masa retroperitoneal que presenta tanto componente intraluminal como extraluminal

es muy compatible con el diagnóstico de leiomiosarcoma.

Únicamente 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 jóvenes (< 50 años). En los estudios de diagnóstico 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 más pequeños 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 más
probabilidades de producir síntomas centrados en comparación con los que son completamente
extraluminales.

Los pacientes con compromiso del segmento superior de la vena cava inferior, pueden presentar
síntomas y signos de Budd-Chiari. (Figura 17) 
Cuando se compromete el segmento inferior de la vena cava inferior se puede producir edema de MMII.
Los tumores que no se extienden en la cava inferior intrahepática o por encima de la misma se pueden
resecar., mientras que los tumores que infiltran la vena cava inferior intrahepática, las venas
suprahepáticas, la aurícula derecha y otros sitios más alejados suelen ser irresecables.

DIAGNÓSTICO POR LA IMAGEN

El papel de la imagen en el manejo del leiomiosarcoma venoso, afectando fundamentalmente a la VCI,
es principalmente diagnóstico (incluyendo la biopsia), y también permite la planificación quirúrgica y la
detección de recurrencias o metástasis.
En la ecografía el diagnóstico habitualmente está dificultado por su localización profunda en
retroperitoneo. Se suelen manifestar como tumoraciones sólidas de gran tamaño de ecogenicidad
predominantemente heterogénea, siendo util la utilización del eco-doppler para la valoración de la
posible trombosis y/o infiltración venosa asociada. 
Los hallazgos en la TC son los de una lesión de gran tamaño
(>10 cm), lobulada, heterogénea (por hemorragia y necrosis)
y con realce periférico. Es raro que presenten calcificaciones
o afectación linfática.
En la RM los leiomiosarcomas suelen presentar intensidad de señal baja-intermedia en T1 e intensidad
de señal heterogénea intermedia-elevada en T2. Los focos de necrosis de licuefacción central (que son
más frecuentes y extensos en comparación con los que se observan en los otros sarcomas) muestran más
baja intensidad de señal en secuencias T1 e hiperintensidad de señal en T2. Las áreas hemorrágicas
típicas presentan elevada intensidad de señal en T1. Con menor frecuencia se puede encontrar una masa
sólida no necrótica, en general en los tumores más pequeños.
Los leiomiosarcomas presentan un realce variable que depende de su componente muscular y fibroso y
que suele ser más tardío 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 dilatación de la luz del vaso y el realce del
trombo. (Figura 19).

En la Tabla 1 resumimos las características más relevantes de los lesiomiosarcomas mencionadas; tanto
desde el ámbito clínico como en el comportamiento en las pruebas de imagen, especialmente focalizadas

Página 3 de 44



en la RM.(Figura 5).

DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL (Figura 27).

En el diagnóstico diferencial se deben incluir las  tumoraciones de partes blandas de localización
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 extensión
vermiforme a través de las venas uterinas, venas ilíacas y, de ahí, a la VCI, cuyo patrón de crecimiento
puede asemejarse al de la disemiación intravascular del leiomiosarcoma (Figura 28) (Figura 29)
También existe otra variante de diseminación de los tumores benignos uterinos a través de retroperitoneo
(leiomiomatosis retroperitoneal) en la que los tumores de gran tamaño de localización yuxtavascular
pueden confundirse con leiomiosarcomas.  (Figura 30)
 
Se deben incluir en general en el diagnóstico diferencial otros tumores retroperitoneales como GIST
(Figura 31),  histiocitoma fibroso maligno (Figura 32), liposarcoma (Figura 33), así 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 extensión a la VCI (Figura 37), el hepatocarcinoma (Figura 36), el
linfoma primario con afectación retroperitoneal (FIgura 38), las metástasis 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 áreas de atenuación 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 músculo liso retroperitoneal, que es el segundo tumor primario
retroperitoneal más común, por detrás del liposarcoma, y que puede comprometer o invadir a la VCI.

TRATAMIENTO
Al igual que en otros sarcomas retroperitoneales, la extirpación quirúrgica completa es el tratamiento de
elección del leiomiosarcoma abdominopélvico y el factor más importante que afecta a la supervivencia.
La única opción curativa es la resección 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 resección. Los
leiomiosarcomas retroperitoneales tienen mal pronóstico y una tasa de supervivencia a a 5 años de sólo
el 15%. Muchos pacientes presentan enfermedad irresecable en el momento del diagnóstico debido a
infiltración de  la vena cava inferior intrahepática, las venas suprahepáticas o la aurícula derecha o bien
por presencia de enfermedad metastásica, que se detecta en el 40% de los pacientes.
Las mujeres jóvenes con leiomiosarcoma resecable en la vena cava inferior presentan el mejor
pronóstico con una tasa de supervivencia a cinco años de 68%.

 
 
Imágenes en esta sección:
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Fig. 1: Portada
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Fig. 2: .
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Fig. 3: .

Página 7 de 44



Fig. 4: .
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Fig. 5: .
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Fig. 6: .
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Fig. 7: .
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Fig. 8: .
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Fig. 9: .
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Fig. 10: .
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Fig. 11: .
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Fig. 12: .
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Fig. 13: .
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Fig. 14: .
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Fig. 15: .

Página 19 de 44



Fig. 16: .
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Fig. 17: .
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Fig. 18: .
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Fig. 19: .
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Fig. 20: .
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Fig. 21: .
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Fig. 22: .
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Fig. 23: .
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Fig. 24: .
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Fig. 25: .
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Fig. 26: .
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Fig. 27: .
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Fig. 28: .
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Fig. 29: .
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Fig. 30: .
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Fig. 31: .
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Fig. 32: .
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Fig. 33: .
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Fig. 34: .
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Fig. 35: .
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Fig. 36: .
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Fig. 37: .
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Fig. 38: .
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Fig. 39: .

Conclusiones

Los leiomiosarcomas primarios venosos abdominales son tumores malignos raros, de crecimiento lento,
que presentan síntomas inespecíficos. Debido a la poca expresión clínica, en el momento del diagnóstico
suelen ser masas de gran tamaño que afectan a las estructuras adyacentes.

En cuanto a las técnicas radiológicas para su diagnóstico, además del eco-doppler y el TC, la RM es una
técnica de imagen fundamental debido a su mayor resolución de contraste para los tejidos blandos.

En el diagnóstico diferencial se deben incluir otro tipo de tumores de partes blandas retroperitoneales
(sarcomas de otro origen, tumores con invasión venosa y/o trombosis asociada, masas adenopáticas
retroperitoneales), la trombosis venosa benigna y la leiomiomatosis intravascular; una entidad específica
con crecimiento endovenoso.

Los leiomiosarcomas venosos abdominales presentan un mal pronóstico en general, siendo el tratamiento
de elección la resección quirúrgica completa cuando es posible, aunque la mayoría de tumores suele ser
irresecables al diagnósico y la probabilidad de recidiva local es elevada.
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