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Leiomiomatosis intravenosa de origen
pelviano con extension intracardiaca.
Reporte de dos casos
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Pelvic intravenous leiomyomatosis with
intracardiac extension. Report of two cases

Intravenous leiomyomatosis with extension into the heart is an infrequent entity
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described in 1907. Its clinical presentation is non-specific, although cardiac symptoms
predominate. Diagnosis is based on clinical findings and appropriate imaging. We

report two females, aged 35 and 51 years. One of them presented with a pelvic mass
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and dyspnea, the other patient had severe cardiac failure on admission. Computed

axial tomography scan allowed an accurate preoperative diagnosis on both patients.

Successful one stage resection of the tumor was performed under cardiopulmonary

bypass. Both patients are asymptomatic on follow up at 6 months and 25 years.
(Rev Med Chile 2012; 140: 906-909).
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crecimiento intravenoso hasta cavidades

derechas del corazén fue descrita en 1907.
Es infrecuente' y potencialmente mortal, pero
curable. Afecta a mujeres que tienen o han tenido
miomatosis uterina. Su cuadro se confunde con
otras patologias y debe ser conocido por médicos
clinicos y radi6logos para realizar un diagndstico
oportuno.

Histolégicamente el tumor se caracteriza por
predominio de células musculares lisas. Existen
teorias de su origen, como el crecimiento de cé-
lulas originadas en el miometrio hacia los senos
venosos miometriales o la proliferacion de células
musculares lisas de la pared de venas uterinas'?.

Se desconoce por qué el crecimiento del tumor
es a través de los vasos sin infiltrar sus paredes.
Algunos estudios sugieren que se originarian en
leiomiomas uterinos con una translocaciéon entre
un segmento del brazo largo del cromosoma 12
y un segmento del brazo largo del cromosoma
14, t(12;14)(q15;q24). La presencia de una copia
extra del 12q15-qter y o la pérdida del 14q24-qter

l a leiomiomatosis de origen pelviano y
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podrian ser los eventos genéticos criticos que
llevarian a estas lesiones a la invasion vascular y
proliferacién’.

Su presentacion clinica es variable y va desde
hallazgo asintomatico hasta insuficiencia cardiaca,
sincope o muerte por obstruccién del tracto de
salida del ventriculo derecho.

A continuacién se describen dos casos de lei-
miomatosis intravenosa (LI) de origen pelviano y
compromiso cardiaco tratados en nuestra Institu-
ci6én durante los dltimos 25 afios.

Caso clinico 1

Paciente de 35 afios, con historia de disnea
progresiva por un afio y una panhisterectomia 8
meses antes por extensa miomatosis uterina, evo-
lucionando con fistula vésico-vaginal. El estudio
histopatoldégico inform¢ leiomioma con dege-
neracién hialina y localizaciones secundarias en
pelvis y omento. Tres meses previos al traslado, su
situacion clinica empeoré presentando disnea de
reposo, hipoxemia, hepatomegalia, ictericia, ascitis
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y edema de extremidades inferiores. Se
sospechd enfermedad tromboembdlica
con embolia pulmonar. Una cavografia
y angiograffa pulmonar fracasaron por
imposibilidad de avanzar a través de la
vena cava inferior (VCI); el ecocardio-
grama reveld una masa que ocupaba las
cavidades derechas. Fue referida a nuestra
institucion.

Ingres6 grave, caquéctica, en insu-
ficiencia cardiaca derecha y decubito
lateral izquierdo obligado. Estudio flebo-
gréfico demostro obstruccion de las venas
iliacas y VCI, con extensa red colateral
que drenaba al sistema dzigos (Figura 1
A). La tomografia axial computada de
térax, abdomen y pelvis revel una masa
que ocupaba el lumen de la vena cava
inferior sin invadir su pared, obstruia las
venas suprahepdticas como se describe en
el sindrome de Budd Chiari y avanzaba
hacia las cavidades derechas del corazén
y tronco de arteria pulmonar (Figuras
1By Q).

Se procedié con cirugia en un tiempo,
mediante esternotomia y laparotomia
medias, se resecé el tumor bajo circula-
cién extracorpdrea a través de la auricula
derecha y de cavotomia a nivel abdomi-
nal. El tumor se encontraba libre de adhe-
sién a la pared venosa o cardiaca, lo que
permitié su extraccion completa (Figura
2). La VCI fue ligada por debajo de las
venas renales. Evolucion6 con sindrome
de bajo débito, requiriendo de apoyo
inotrdpico, ventilacién mecénica por 20
dias y soporte nutricional. Requiri6é de
resutura de herida abdominal por fistula
ascitica. Alta en buenas condiciones a los
33 dias de evolucién. La biopsia confirmé
un angioleiomioma (Figura 2).

En control a 21 meses, se encontraba
en capacidad funcional I y habia recupe-
rado 28 kg de peso. La tomografia axial
computada mostrd imagen cardiaca y he-
patica normales, sin evidencias de tumor
residual. A 25 afios de la cirugfa original
la paciente se encuentra asintomética,
sin evidencia clinica de recurrencia. Una
tomografia axial computada reveld per-
meabilidad de su vena cava (Figura 1 D).

Rev Med Chile 2012; 140: 906-909

Figura 1. A. llio-cavografia que revela oclusion de vena cava inferior y
flujo colateral retroperitoneal extenso. B. Tomografia axial computada
(TAC) que revela gran masa intracardiaca sefalada con una flecha. C.
TAC preoperatoria a nivel hepatico, con masa que ocupa todo el lumen
de la vena cava inferior y gran congestiéon hepética. D. TAC realizada a
25 afos de seguimiento, revela permeabilidad de la vena cava inferior
e higado normal.

Figura 2. Pieza quirlirgica y corte histoldgico tefiido con hematoxilina-
eosina, que muestra proliferacion de células musculares lisas.

Caso clinico 2

Paciente de 51 afos, portadora de hipertensién arterial
y dislipidemia en tratamiento, sometida a histerectomia 10
aflos antes por miomatosis. Un aflo previo a su ingreso se
encontrd gran masa abdominal en examen fisico rutina-
rio, recientemente se habia agregado disnea de medianos
esfuerzos. La tomografia axial computada de abdomen y
pelvis en otro centro demostré presencia de un gran tumor
pelviano, asociado a trombosis de vena iliaca izquierda y
VCI hasta el extremo superior de la zona estudiada. Ante
imposibilidad de interrumpir su VCI profildcticamente para
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Figura 3. Reconstruccion coronal (A) y sagital (B) de tomografia axial
computada de térax, abdomen y pelvis, que revela el gran tumor pel-
viano (T), la flecha sefala el crecimiento intravenoso desde la vena iliaca
izquierda hasta las cavidades derechas del corazon.

Figura 4. A. Fotografia intraoperatoria a nivel del torax, la flecha senala
la apertura de la auricula derecha dentro de la cual se puede ver el tumor.
B. Pieza operatoria, se observa como el tumor ha tomado la forma del
corazon en su extremo distal, mientras cursa a través de la auricula y
ventriculo derecho.

laparotomia exploradora, fue anticoagulada con cumarini-
cos y enviada a domicilio.

En segunda opinién en nuestra institucion, se realiz6
nueva tomografia computada que incluy? térax, abdomen
y pelvis, estableciendo el diagnéstico al demostrar creci-
miento intravenoso de un tumor pelviano, que llegaba
hasta el tracto de salida del ventriculo derecho (Figura 3).
El ecocardiograma confirmé el tumor y descarté otras
patologias cardiacas.
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Similar al caso previo, se procedié
a reseccion mediante esternotomia y
laparotomia medias, circulacién extra-
corpérea y paro circulatorio de 9 min
en hipotermia moderada. El tumor fue
removido mediante apertura de la au-
ricula derecha (Figura 4), VCI e iliaca
izquierda; no se encontraba adherido a las
paredes de los vasos o corazén. Posterior
alareseccion se ligé la vena iliaca comtin
izquierda. En el mismo acto se reseco el
tumor pelviano.

La paciente se recuper6 sin complica-
ciones con alta al séptimo dia e indicacién
de aspirina 100 mg a permanencia y
rivaroxabdn 10 mg oral por 20 dias. La
biopsia revel6 un leiomioma con dege-
neracion hialina. A 6 meses se encuentra
asintomatica.

Discusiéon

La LI con compromiso cardiaco es
infrecuente y sélo se describen casos ais-
lados, siendo la mayor serie hasta ahora
de 5 casos* lo que confirma lo inhabitual
de esta patologia. En revisién exhaustiva
hasta el afio 2005 se encontraron 113
casos' y mds recientemente menos de
200% Las formas de presentacién son
variadas, desde pacientes asintomdticos
a pesar de la extensa enfermedad, a
sintomas cardiacos como disnea progre-
siva, arritmias, dolor tordcico y sincope.
Infrecuentemente pueden presentar
insuficiencia hepdtica por compromiso
del drenaje venoso o sindrome de Budd-
Chiari’, como en el primer caso de esta
comunicacion.

Como no existe un cuadro caracte-
ristico, puede ser confundida entre otras
entidades con enfermedad tromboem-
bolica®, como ocurridé en los dos casos
reportados, la sospecha debe surgir en
los estudios de imagenes.

La asociacién de miomatosis 0 masa
pelviana en la ecografia Doppler, con
“trombosis” de vena iliaca o cava u oca-
sionalmente ovérica®, con flujo detecta-
ble al interior del trombo tumoral debe
despertar la sospecha'’. La tomografia
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axial computada o resonancia nuclear magnética
de térax, abdomen y pelvis, establecen el diagnos-
tico mediante visualizacién de la lesién primaria,
su extension total y las relaciones anatémicas,
permitiendo de esta forma programar el abordaje
quirtrgico**”8. El ecocardiograma, como examen
primario en un paciente que consulta con insu-
ficiencia cardiaca, permite ver la masa tumoral
intracardiaca, sospechar el diagndstico y descartar
otras causas de falla cardiaca®. La llegada del tumor
através de la vena cava inferior debiera ayudar en
el diagnéstico diferencial con tumores cardiacos
primarios como el mixoma.

El crecimiento endovascular de tumores es
raro, el més frecuente es el observado en tumores
malignos renales. En estos casos,la masa de origen
renal y laindemnidad de laVCl infrarrenal simpli-
fican el diagnostico diferencial. La LI al originarse
en los vasos de la pelvis, plantea como diagndstico
diferencial posible la trombosis venosa profunda
ilio-femoral con extension a la vena cava. Sin em-
bargo, es poco frecuente observar crecimiento de
un trombo mads alld de las venas renales por su alto
flujo, ademas es frecuente en trombosis venosas
extensas la asociaciéon con embolia pulmonar. En la
LI el tumor avanza hasta el corazén y no se asocia
frecuentemente a embolia pulmonar®. Por otro
lado, el crecimiento tumoral es lento y permite la
compensacion colateral del drenaje venoso. Asi
el edema de extremidades inferiores seria menos
intenso que el observado en una trombosis venosa,
habitualmente de curso agudo y asociado a dolor
importante.

El tratamiento de la LI es quirtrgico, al no
existir alternativas de tratamiento médico o menos
invasivo. Un equipo multidisciplinario que incluya
cirujanos vascular, cardiaco y ginecélogo oncdlo-
go, permite resolver este complejo problema. El
abordaje amplio, con exposicién simultinea de
los érganos toracicos y abdominales y el uso de
circulacién extracorpdrea, permite la reseccién
segura y en una sola etapa del tumor® como en
los dos casos descritos en esta comunicacién. La
reseccién en dos etapas ha sido descrita con mads
frecuencia’, pero no parece presentar ventajas y se
ha reportado progresion del tumor nuevamente
hacia el corazén en pocas semanas?.

La recurrencia es posible y ha sido descrita en
plazos muy variables**®. Por esta razdn el segui-
miento con imdgenes debe ser permanente. En caso
de recidiva se puede considerar la reintervenciéon y
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si no es posible, el uso de terapia antiestrogénica
con tamoxifeno se ha asociado a disminucién del
tamano de los tumores residuales*’. Si la ligadura
de la vena afectada puede interferir en que una
recurrencia alcance al corazén es dificil de probar,
pero parece razonable realizarla como lo hicimos
sin secuelas en ambos casos tratados.

Conclusion

El diagnéstico de la LI con compromiso car-
diaco requiere de un alto grado de sospecha e
imdgenes apropiadas. El tratamiento quirtrgico en
una etapa mediante un equipo multidisciplinario
ofrece un excelente resultado.
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