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Resumen
El leiomiosarcoma de la vena cava inferior (VCI) es un tumor mesenquimal maligno, poco frecuente, 
de bajo crecimiento, que surge en las células de músculo liso de la túnica media de la pared 
vascular y que tiene en general un mal pronóstico. Las imágenes juegan un papel crucial en el 
abordaje diagnóstico y en el planeamiento quirúrgico, por lo que reconocer los hallazgos más 
frecuentes es necesario en la práctica radiológica. A continuación, se describe un caso que ilustra 
los aspectos más representativos de esta enfermedad en diferentes modalidades diagnósticas, 
incluyendo tomografía, resonancia magnética y PET-CT, con el objetivo de hacer un reconocimiento 
de las características que puedan llevar a un diagnóstico temprano y, por lo tanto, a favorecer la 
sobrevida de los pacientes.

Summary
Inferior vena cava leiomyosarcoma (IVC) is a low-growing, malignant mesenchymal tumor that 
arises in the smooth muscle cells of the tunica media of the vascular wall and has a generally poor 
prognosis. Images play a crucial role in the diagnostic approach and in surgical planning, therefore, 
recognizing the most frequent findings is necessary in radiological practice. We describe a case 
that outlines the most typical findings in different diagnostic modalities including tomography, 
magnetic resonance imaging and PET-CT, with the aim of recognizing the characteristics that can 
lead to an earlier diagnosis and therefore to favor patient survival.

Presentación del caso
Paciente femenina de 38 años de edad, sin antecedentes 

patológicos de importancia. Presentó cuadro clínico de un 
mes de evolución consistente en edema del miembro 
inferior derecho, disnea en reposo, emesis y aumento 
del perímetro abdominal. Se le realizó una ecografía 
Doppler venosa de miembros inferiores que reveló una 
trombosis de la vena femoral común y la vena safena 
mayor derechas. Mediante angiotomografía se descartó 
tromboembolia pulmonar asociada y se iniciaron estudios 
de extensión para buscar las posibles causas del evento 
trombótico.

En la tomografía (TC) toracoabdominal con me-
dio de contraste intravenoso se evidenció ocupación 
y dilatación de la vena cava inferior (VCI) por lesión 
expansiva, de densidad heterogénea y sin calcificaciones 
(figura 1a). En las imágenes con medio de contraste en 
fase portal se observó realce periférico con algunos focos 
de realce central (figura 1b), que se extendía desde la 
confluencia de las venas renales hasta la porción intra-
torácica (figura 1c), con un diámetro máximo de 6 cm 
y longitud de 15 cm.

Para mejor caracterización de la lesión se realizó 
resonancia magnética (RM), la cual confirmó la presen-
cia y extensión de la masa en la VCI. En las secuencias 
ponderadas en T2 la masa tenía una señal intermedia con 
algunos focos de alta señal (figura 2). En las imágenes T1 
supresión grasa precontraste la señal fue baja homogénea 
y con medio de contraste se observó realce heterogéneo, 
sin infiltración extraluminal (figura 3). En la difusión 
mostró algunos focos de alta señal con la correspondiente 
caída de intensidad de señal en el mapa de coeficiente 
de difusión aparente (ADC), consistentes con áreas de 
restricción a la difusión (figura 4). No se evidenció en-
fermedad metastásica, invasión de estructuras adyacentes 
ni circulación colateral venosa prominente.

El PET-CT demostró una lesión sólida intravascular 
en la VCI intrahepática con metabolismo aumentado 
de forma heterogénea, con un SUVmax de 5,17; no 
sobrepasaba los contornos del vaso y se asociaba 
también con aumento del metabolismo en las paredes 
vasculares. No se identificaron metástasis (figura 5).

Dada la ubicación de la masa y sus características 
por imagen, se llegó a un diagnóstico de leiomiosarcoma 
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Figura 1. a) TC simple, axial: lesión en la VCI en su porción intrahepática, sin calcificaciones, ligeramente heterogénea (flecha). También se observa ascitis 
(asterisco). b) TC axial con medio de contraste en fase portal: dilatación de la VCI en la porción intrahepática. Hay pérdida completa de la luz, la cual está 
ocupada por una masa que muestra un leve realce de predominio periférico (flecha). Ascitis (asterisco). c) TC con medio de contraste reconstrucción 
coronal: VCI dilatada por tumor intraluminal que se extiende desde la confluencia de las venas renales hasta la porción intratorácica, previo a su llegada 
a la aurícula derecha (flecha). Derrame pleural derecho y ascitis (asterisco).

de VCI. A la paciente se le realizó biopsia endovascular de la lesión, 
que reveló un tumor de músculo liso y mediante análisis histológicos 
e inmunohistoquímicos se hizo el diagnóstico definitivo de leiomio-
sarcoma de VCI de bajo grado (figura 6).

Con este resultado se decidió en el equipo multidisciplinario la 
resección completa quirúrgica y reconstrucción de la VCI con injerto 
de aorta de donante cadavérico (figura 7). Sin embargo, debido a 
complicaciones posquirúrgicas, la paciente falleció el tercer día después 
de la intervención.

Discusión
Los leiomiosarcomas vasculares representan el 1-2 % de todos 

los leiomiosarcomas (1). Son tumores mesenquimales malignos, poco 
frecuentes, de bajo crecimiento, que surgen en las células de músculo 
liso de la túnica media de la pared vascular (2).

Comprometen cinco veces más las venas que las arterias y en total 
conforman uno de cada 100.000 tumores malignos (3). Más del 50 % 
ocurren en la vena cava inferior (VCI), lo cual los configura como el tumor 
primario más común de dicha estructura (4). Las otras localizaciones que 
le siguen en orden son la aorta torácica y la arteria pulmonar (5). Las 
venas afectadas con mayor frecuencia después de la VCI son la renal, la 
safena mayor, la pulmonar, la femoral y la poplítea (6).

Desde la primera descripción realizada por Pearl en 1871 y el primer 
informe de resección quirúrgica de Melchior en 1928, se han documentado 
alrededor de 600 casos en la literatura. Esta enfermedad se presenta común-
mente entre la quinta y la séptima décadas de la vida, con predominancia 
por el sexo femenino y una relación mujer:hombre de 3:1 (3,7,8).

Hay tres patrones de crecimiento tumoral: extraluminal (por fuera 
del vaso), intraluminal (dentro del vaso) y mixto, y de estos, el de 
crecimiento extraluminal es la forma más común (9). En el caso aquí 
reseñado se trataba de un crecimiento intraluminal. Los leiomiosarco-
mas también se clasifican según su localización dividiendo la VCI en 
tres segmentos o niveles: segmento 1 o inferior (desde las venas ilíacas 
hasta las venas renales, 34 % de los casos), segmento 2 o medio (desde 

las venas renales hasta las venas hepáticas, 42 % de los casos y mejor 
pronóstico) y segmento 3 o superior (desde las venas hepáticas hasta 
la aurícula derecha, 24 % de los casos) (2,3). En un 10-17 % de los 
pacientes se afecta toda la longitud de la vena cava (4).

Los síntomas están relacionados con el segmento de la VCI afectado 
y varían de acuerdo con las dimensiones y el patrón de crecimiento. El 
dolor abdominal en el cuadrante inferior derecho, en la espalda o en 
el flanco, se asocia con el segmento 1. El edema de las extremidades 
inferiores, el dolor en el cuadrante superior derecho del abdomen, la 
hipertensión renovascular o la trombosis de la vena renal se asocian 
con el segmento 2, y múltiples manifestaciones clínicas del síndrome 
de Budd-Chiari se relacionan con el segmento 3 (10). La extensión 
del tumor a lo largo de la VCI hacia la aurícula derecha puede causar 
síntomas cardiacos (2,11).

Las imágenes juegan un papel fundamental en la caracterización del 
tumor y su diagnóstico, sirven de guía para la toma de biopsia, ayudan 
en el planeamiento quirúrgico, facilitan la detección de metástasis y el 
seguimiento para evaluar recaída tumoral. El leiomiosarcoma de VCI 
es un tumor que se puede presentar sin síntomas y su identificación en 
las imágenes puede ser un hallazgo incidental, por lo que es primordial 
estar familiarizados con sus características, dado que la supervivencia 
a largo plazo depende del diagnóstico temprano y la realización de una 
cirugía extensa (12).

Varios estudios han mostrado que la TC puede proporcionar 
información suficiente para hacer un análisis preciso y determinar la 
extensión del tumor (13). Es una herramienta sensible para el diagnós-
tico y seguimiento. Los leiomiosarcomas de la VCI suelen ser tumores 
grandes, de más de 10 cm, lobulados, heterogéneos por la hemorragia 
y la necrosis, tienden a ser hipovasculares y pueden presentar realce 
periférico (14), como en el caso de esta paciente. La atenuación del 
tumor depende del grado de necrosis tumoral. Las áreas de alta ate-
nuación son poco comunes, pero se pueden ver en áreas de hemorragia 
reciente (12). La apariencia típica incluye la dilatación de la vena y una 
masa endoluminal isodensa al hígado con realce irregular y obstrucción 
venosa total o casi completa (4). 
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Figura 2. Secuencia ponderada en T2 coronal. VCI con una luz imperceptible, 
la cual está ocupada por una masa con extensión desde la confluencia de las 
venas renales hasta la porción intratorácica. Señal intermedia con algunas 
áreas de alta intensidad de señal (flechas). Ascitis (asterisco).

Figura 3. a) Axial T1 supresión grasa. Lesión expansiva en la VCI en la porción intrahepática, predominantemente hipointensa (flecha). b) Axial T1 supresión 
grasa poscontraste en fase portal: se identifica realce heterogéneo de la masa, especialmente en su porción periférica (flecha). La luz de la VCI es 
imperceptible. Hay trastorno de la perfusión hepática secundario a disminución del flujo venoso (asterisco).

Figura 4. Secuencia de difusión y mapa de ADC. Se identifica nuevamente lesión expansiva en la VCI en la porción intrahepática (flecha) con algunos 
focos de alta señal en la difusión que presentan caída de la intensidad de señal en el mapa de ADC en relación con zonas de restricción.
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Figura 5. Lesión sólida intravascular en la VCI intrahepática con metabolismo 
aumentado mayor que el del hígado, no sobrepasaba los contornos del vaso 
(flechas). No hay metástasis.

Figura 6. Tinción de hematoxilina-eosina: proliferación de células fusiformes con atipia nuclear y mitosis (flechas), compatibles con 
leiomiosarcoma bien diferenciado.

Figura 7. Pieza tumoral e injerto implantado. 
a) Leiomiosarcoma de la VCI completamente 
resecado. b) Injerto de aorta de donante 
cadavérico que se le implantó a la paciente 
para realizar la reconstrucción de la VCI.
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Usualmente, no tienen calcificaciones y no se asocian con ade-
nopatías regionales ni a distancia. En el momento de la presentación, 
casi la mitad de todos los pacientes tienen metástasis en el hígado y 
los pulmones (12).

Por su parte, la resonancia magnética (RM) muestra con precisión 
la extensión del tumor y logra una detección más temprana del origen 
de este y de su relación con las estructuras adyacentes. Esto se debe 
a que tiene una mejor resolución de contraste para la evaluación de 
tejidos blandos en comparación con la TC (15). Las características 
de la intensidad de señal varían dependiendo del grado de necrosis 
y degeneración quística dentro del tumor (2). Por lo general, en las 
imágenes ponderadas en T1 tiene una señal intermedia homogénea y en 
las secuencias ponderadas en T2 una señal intermedia heterogénea. El 
crecimiento tumoral intraluminal puede causar obstrucción y dilatación 
de la VCI con formación de colaterales venosas (2,4,12).

Si bien algunas características en TC pueden ayudar a diferenciar el 
tumor intraluminal de un trombo blando —como un defecto de llenado 
que ocupa todo el diámetro del vaso, la expansión de la estructura 
vascular comprometida o la extensión extraluminal en el caso del 
tumor—, la RM también es muy útil para dicho fin. Comúnmente, el 
trombo blando es isointenso al músculo en las secuencias de T2 y no 
realza con el medio de contraste, mientras que el leiomiosarcoma es iso 
o hiperintenso al músculo en la secuencia T2 y puede presentar realce 
periférico con el medio de contraste. Adicionalmente, por el aumento 
de la densidad celular y la relación núcleo-citoplasma alterada, los 
tumores pueden tener restricción a la difusión con ADC disminuido, 
mientras que el trombo no. En algunos estudios se ha demostrado que 
los trombos blandos presentan valores de ADC más altos, lo que puede 
también ayudar en la diferenciación (2,13,16). En la paciente de este 
caso había áreas de restricción a la difusión en el tumor intraluminal.

El PET-CT es otra herramienta que permite diferenciar con precisión 
el tumor de un trombo blando, puesto que el tumor presentará mayor 
captación del FDG dado su metabolismo aumentado (10), hallazgo 
que se evidenció en las imágenes de PET-CT del caso presentado. 
También juega un papel importante para definir la extensión del tumor 
y la presencia de metástasis, factores que a su vez ayudarán en la 
estadificación y planificación del tratamiento adecuado.

En ocasiones, el leiomiosarcoma de la VCI con desarrollo 
extravascular puede ser difícil de diferenciar de los tumores 
retroperitoneales que comprimen o invaden la VCI. Un signo útil 
documentado por Well et al. es que los leiomiosarcomas tienen una 
luz de la cava imperceptible en aproximadamente el 75 % de los casos 
y que ese signo usualmente no se identifica en otros diagnósticos; 
dicho hallazgo se ilustra en las figuras 1b, 2 y 3 del caso aquí descrito. 
Si la VCI se comprime hacia la periferia de la masa adoptando una 
configuración en media luna, este hallazgo puede sugerir que la masa 
no se origina en la VCI (11).

El diagnóstico diferencial del leiomiosarcoma de la VCI consiste en 
que el tumor es estrecho cuando la presentación es intraluminal, dado 
que la dilatación y pérdida de la luz de la VCI es casi patognomónica 
(11). Es importante diferenciarlo de un trombo blando, como se expuso 
en los apartados anteriores. Hay otros tumores cardiacos primarios 
con extensión a la VCI que se pueden parecer, como el angiosarcoma 
o el linfoma cardiaco. El angiosarcoma es el tumor cardiaco maligno 
primario más común, la mayoría ocurren en la aurícula derecha y 

afectan al pericardio, comprometen en menor medida el retroperitoneo 
y específicamente la VCI, usualmente se manifiestan con adenopatías 
locales, lo que no se observa en el leiomiosarcoma y esto, además 
de la afectación cardiaca, puede ser útil en su diferenciación. Por su 
parte, el linfoma cardiaco con extensión a la VCI tiende a ser una masa 
homogénea, lo que no es común en el leiomiosarcoma y también en 
todos los casos se verá el compromiso cardiaco (2).

Otro diagnóstico diferencial es la leiomiomatosis, una condición 
benigna causada por la proliferación del músculo liso de los leiomiomas 
en el útero, con extensiones vermiformes que se diseminan a las venas 
ilíacas y luego a la VCI; en las imágenes se pueden observar leiomiomas 
en el útero y el compromiso que asciende desde las venas ilíacas, a 
diferencia de lo que aparece en el leiomiosarcoma de VCI (2).

En el tipo extraluminal es un poco más difícil la distinción y, a 
menudo, se confunde con un tumor de órgano adyacente que invade 
directamente la VCI. En estos casos se deben evaluar el órgano 
comprometido y las características del tumor; por ejemplo, en el caso 
de un liposarcoma retroperitoneal se pueden evidenciar las áreas de 
atenuación de tejidos blandos y grasa (11,15,17).

El tratamiento ideal del leiomiosarcoma de la VCI consiste en la 
resección radial en bloque con o sin quimioterapia adyuvante, con el 
objetivo de lograr márgenes negativos. El tipo de cirugía se realiza 
según la localización por segmentos. Cuando se ubican en la porción 
infrarrenal y hay abundantes colaterales, se puede realizar resección y 
ligadura de la vena cava; sin embargo, cuando hay pocas colaterales los 
pacientes pueden desarrollar edema de miembros inferiores debilitante, 
por lo que la presencia o no de colaterales puede cambiar este tipo 
de abordaje. En estos casos y cuando el tumor es de localización 
suprarrenal, la resección completa se logra mediante la colocación de 
un injerto o la reconstrucción de la VCI (11,18), como se observó en 
el caso presentado.

El abordaje quirúrgico con intención curativa no siempre es posible. 
En estos casos, el objetivo del tratamiento es prolongar la supervivencia, 
controlar los síntomas y prevenir la progresión. Para ello, se realiza una 
combinación de radioterapia y quimioterapia. La terapia tradicional de 
primera línea incluye gemcitabina y docetaxel (15,19).

En la mayoría de los pacientes hay un mal pronóstico, con tasas 
de supervivencia a 5 y 10 años después de la resección quirúrgica de 
31,4 % y 7,4 %, respectivamente; con una tasa de supervivencia a 5 años 
cercana al 0 % cuando hay resección incompleta, y casos inoperables 
que solamente recibieron quimioterapia con o sin radioterapia asociada. 
Incluso cuando se considera que se ha logrado una resección completa, 
la recidiva local es común y se observa en el 40-77 % de los casos 
(4,19,20). En el caso aquí documentado, el fallecimiento de la paciente 
se debió a complicaciones relacionadas con el procedimiento quirúrgico. 
Entre las complicaciones posquirúrgicas se encuentran la falla renal, 
especialmente cuando hay extensión a la vena renal, el edema de 
miembros inferiores, la trombosis del injerto y el hemoperitoneo, que 
puede ser secundario a dehiscencia en las anastomosis (21,22).

Conclusión
Se describe un caso de leiomiosarcoma de VCI intraluminal que fue 

llevado a resección completa y reconstrucción de la VCI con injerto de 
aorta de donante cadavérico. Este caso es muy representativo e ilustra 
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los principales hallazgos en las diferentes modalidades diagnósticas. 
Tanto en la TC como en la RM se constató que el aumento en el diá-
metro de la VCI y la pérdida de su luz son clave en el diagnóstico. Así 
mismo, el realce escaso y periférico, la restricción a la difusión y la 
captación de FDG en el PET-CT fueron otras herramientas que facili-
taron la realización del diagnóstico mediante imágenes, las cuales, a 
su vez, fueron muy útiles para el planeamiento quirúrgico. Lo anterior 
demuestra que el papel del radiólogo es fundamental en el abordaje de 
este tipo de pacientes, por lo que es esencial estar familiarizados con 
los aspectos más relevantes por imagen.
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