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CASOS CLINICOS

Leiomiosarcoma primario de mediastino
gue compromete el sistema de la vena cava
superior. Reseccion quirdrgica asociada

a reconstruccion venosa*

Drs. ROBERTO GONZALEZ L."?, RAFAEL PRATS M.'2, CLAUDIO CIFUENTES V.!,
DAVID LAZO P.'2, RAIMUNDO SANTOLAYA C."2, PATRICIO RODRIGUEZ D.'?

' Seccion de Cirugia de Torax, Servicio Médico Quirurgico Respiratorio, Instituto Nacional del Torax.
2 Departamento de Cirugia, Campus Oriente, Universidad de Chile.
Santiago, Chile.

Abstract

Primary leiomyosarcoma of the mediastinum involving the superior vena
cava system. Surgical resection and venous reconstruction

Mediastinal tumors have multiple presentation forms and various pathological origins. Sometimes they
reach a large size and can involve the system of superior vena cava by compression or infiltration. We present
a 48 year old man admited for dyspnea, headache and palpitations in decubitus, for the last two months. The
X-ray and chest computed tomography showed an anterior mediastinal tumor and the tru-cut pathological
study concluded leiomyosarcoma. He underwent surgical treatment; the tumor compromised the system of
the superior vena cava and was resected with ligation and resection the left brachiocephalic trunk. Part of the
superior vena cava was reconstructed with autologous pericardium. The right phrenic nerve was surrounded
by the tumor mass and was resected in block. The patient recovered satisfactorily and was discharged on the
eleventh day post surgery. The histopathologic study of the surgical specimen confirmed a leiomyosarcoma G2
(3,100 gr). Full adjuvant radiotherapy was done. At 15 months after surgery the patient is in good condition
without evidence of recurrence or superior vena cava syndrome.

Key words: Leiomyosarcoma, mediastinum, vena cava superior, thoracic surgery, cardiovascular sur-
gical procedures.

Resumen

Los tumores del mediastino pueden tener multiples formas de presentacion y diversos origenes anato-
mopatoldgicos. A veces alcanzan gran tamafo y pueden comprometer por compresion o infiltracion el sistema
de la vena cava superior. Presentamos el caso de un hombre de 48 afios que consultd por disnea, cefalea y
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palpitaciones en dectbito de dos meses de evolucion. En la radiografia y en la tomografia computada de
torax se demostro un tumor de mediastino anterior, el estudio anatomopatoldgico mediante biopsia tru-cut
concluy6 leiomiosarcoma. Se realiz6 tratamiento quirrgico, se reseco la masa tumoral que comprometia el
sistema de la vena cava superior, se ligd y reseco el tronco venoso braquiocefalico izquierdo o innominado
y se reconstruy6 parte de la vena cava superior con parche de pericardio autdlogo. El nervio frénico derecho
se encontraba rodeado por la masa tumoral y se resec6 junto con el tumor. El paciente evolucion6 satisfacto-
riamente y fue dado de alta al décimo primer dia post operado. El estudio de anatomia patologica de la pieza
operatoria confirmé un leiomiosarcoma G2 de 3.100 gramos. Se completo6 tratamiento con radioterapia post
operatoria. A 15 meses post operado el paciente se encuentra en buenas condiciones generales, sin evidencias

de recidiva y sin sindrome de vena cava superior.

Palabras clave: Leiomiosarcoma, mediastino, vena cava superior, cirugia toracica, cirugia cardio-

vascular.

Introduccion

Los tumores del mediastino pueden tener mul-
tiples formas de presentacion y diversos origenes
anatomopatolégicos, a veces alcanzan gran tamafo
y pueden comprometer por compresion o infiltracion
la vena cava superior (VCS) y/o sus principales
vasos tributarios' .

Los sarcomas corresponden a un minimo por-
centaje de los tumores de mediastino”®. Los sarco-
mas de células de musculo liso (leiomiosarcomas)
mediastinicos generalmente derivan de estructuras
como eso6fago, traquea o grandes vasos; siendo una
excepcion los de origen no precisado o mejor lla-
mados leiomiosarcomas (LMS) de tejidos blandos
mediastinicos® .

Los tumores de mediastino que infiltran la VCS
se consideran en muchas oportunidades irresecables.
En casos seleccionados se han descrito multiples
alternativas para reconstruir o reparar la VCS y/o sus
principales vasos tributarios luego de la reseccion
de tumores'*.

Presentamos el caso de un paciente con un leio-
miosarcoma de mediastino que comprometia el

sistema de la vena cava superior y que se reseco;
ademas se reseco el tronco venoso braquiocefalico
izquierdo o innominado (TVBCI) y parte de la VCS
que fue reconstruida.

Caso clinico

Hombre de 48 anos, con antecedentes de tubercu-
losis pulmonar tratada a los 8 afios de edad y habito
tabaquico suspendido hace 5 afios (5 paquetes/aio).
Consulté por disnea progresiva (al momento de la
consulta a moderados esfuerzos), cefalea y palpita-
ciones en decubito de dos meses de evolucion.

En la radiografia de térax postero-anterior y late-
ral se demostré una lesion tumoral en el mediastino
anterior (Figura 1). El estudio se complement6 con
tomografia computada de térax en la que se observo
un tumor de mediastino anterior que comprime y
desplaza el corazon y los grandes vasos (Figuras
2y3).

Con estos antecedentes e imagenes fue derivado a
nuestro centro, evaluado por el equipo quirtrgico se
decidi6 estudio anatomopatologico mediante biopsia

Figura 1. Radiografia de
térax postero-anterior (A) y
lateral (B).
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Figura 2. Tomografia computada de torax, se observa en diversos
cortes axiales la lesién tumoral y su relacion con el corazon y los
grandes vasos.

Figura 3. Tomografia computada de torax, se observa en diversos
cortes coronales y sagitales la lesion tumoral y su relaciéon con el
corazon y los grandes vasos.

Tru-cut. Con anestesia local se realiz6 la
puncién en el tercer espacio intercostal
izquierdo a nivel de la linea medio cla-
vicular. El estudio anatomopatologico
contemporaneo informé que la lesion
era concordante con una neoplasia de
células fusadas y que la muestra de tejido
era adecuada y suficiente para estudio
diferido.

El estudio diferido de anatomia pato-
légica informd que la lesion correspon-
dia a una neoplasia de células fusadas
concordantes con sarcoma de grado
intermedio. Se complement6 el estudio
con inmunohistoquimica: el S-100 fue
negativo en las células neoplésicas; el
K167 fue positivo con patrén nuclear en
aproximadamente 5 a 10% de las células
neoplasicas y la Actina de musculo liso
fue positiva en las células neoplasicas
con patron citoplasmatico fibrilar. La
conclusion fue sarcoma de células fu-
sadas con caracteres morfologicos e
inmunohistoquimicos de leiomiosarcoma.

El paciente no asistio a controles e
inicié terapias alternativas (medidas
dietéticas naturales y biomagnetismo).
Luego de 5 meses consulté nuevamente
en nuestro centro, reingres6 con disnea a
minimos esfuerzos, baja de peso (13 kg
en 6 meses), Performance Status de 2 y
un indice de masa corporal de 22.4. La
tomografia computada de tdérax no mos-
tr6 cambios importantes en relacion al
tamafio del tumor. Se actualizo el estudio
preoperatorio y se propuso cirugia.

Procedimiento quirargico

Se abordd con incision tipo Clamshell
(toracotomia anterior bilateral transester-
nal), debido al tamafio tumoral se com-
plementé con una esternotomia media
vertical inferior.

Se encontré un tumor de aspecto en-
capsulado, de aproximadamente 30 x 20
x 20 cm, que rodeaba el TVBClI y el an-
gulo que éste forma con la VCS. El tumor
se encontraba en contacto directo con: los
vasos supra adrticos, la arteria pulmonar,
el pericardio y el nervio frénico derecho
que se encontraba rodeado por el tumor.

Durante la cirugia y a medida que se
avanzaba en la diseccion, por el peso y
tamafio tumoral se produjo compresion
dinamica de las cavidades cardiacas, con
el consiguiente deterioro de la hemodina-
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mia que se manifestd con hipotension, taquicardia y
arritmias. Uno de los integrantes del equipo quirar-
gico debid sostener el tumor durante gran parte de
la diseccion para evitar la compresion del corazon.
Otro hecho ocurrido durante la diseccidn, fue el
hallazgo de un arco aértico tipo bovino (donde el
tronco arterial braquiocefalico y la arteria carotida
primitiva izquierda nacen en un tronco comun desde
el arco adrtico).

Se resecd la masa tumoral en bloque con un frag-
mento de pericardio que se encontraba firmemente
adherido a ésta y aparentemente infiltrado. Ademas,
se ligo y resecd el TVBCI que se encontraba en el
espesor del tumor. En la zona de la confluencia del
TVBCI con la VCS, la pared de esta tltima se en-
contraba estrechamente adherida al tumor sin poder
descartar infiltracion. Por esto, con heparinizacion
(0,7 mg / kg iv) y clampaje de la VCS, se reseco un
fragmento de ésta y se reconstruyd con un parche
de pericardio autdlogo que se suturé con punto
continuo de polipropileno 6-0 (Figura 4). El tiempo
de clampaje de la VCS proximal y distal fue de 5
minutos.

El nervio frénico derecho se encontraba comple-
tamente rodeado y adherido a la masa tumoral y se
reseco junto con el tumor.

Figura 4. Esquema que muestra aspecto final de la re-
construccion venosa (el tronco venoso braquiocefalico
izquierdo se resecd y la vena cava superior se reconstru-
y6 con parche de pericardio aut6logo). Se esquematiza
también como hallazgo intra operatorio un arco aortico
tipo bovino.

Evolucion postoperatoria

El paciente evolucioné con necesidad de venti-
lacién mecanica no invasiva (VMNI) que se fue re-
tirando paulatinamente hasta utilizarla s6lo durante
la noche. Fue dado de alta al décimo primer dia post
operado con VMNI nocturna domiciliaria (Figura 5).

El estudio de anatomia patologica de la pieza
operatoria confirmo un leiomiosarcoma G2 de 3.100
gramos y de 30 x 21 x 19 cm (Figura 6). Los mar-
genes quirurgicos se encontraban libres de tumor.
La VCS, el TVBCl y el pericardio se encontraban
firmemente adheridos pero no existia infiltracion tu-

& -« 4
Figura 5. Radiografia de torax postero-anterior post ope-
ratoria al momento del alta hospitalaria.

Figura 6. Anatomia patologica: Neoplasia maligna con
caracteres de sarcoma de células fusadas con elementos
morfologicos concordantes con leiomiosarcoma G2.
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moral. Segun la clasificacion GTNM para sarcomas
de partes blandas, se clasifico como G2 T2bNOMO
(Etapa I1A).

Se completd tratamiento con radioterapia post
operatoria, recibiendo un total de 60 Gy. Se realizé
entrenamiento kinésico respiratorio y se logro el
retiro definitivo de la VMNI nocturna a los 5 meses
post operado. A 18 meses post operado el paciente se
encuentra en buenas condiciones generales, sin sin-
drome de vena cava superior, con un Performance
Status de 0 y sin evidencias clinicas ni radioldgicas
de recidiva.

Discusién

Los sarcomas de partes blandas representan
menos del 1% de los tumores malignos del adulto y
aproximadamente el 2% de los tumores del medias-
tino”%!°, Los LMS corresponden entre el 5 a 10% de
todos los sarcomas de partes blandas y al 9% de los
sarcomas primarios del mediastino”®!>16,

Los LMS de tejidos blandos mediastinicos son
extremadamente infrecuentes y s6lo se comunican
casos aislados o series pequefas’'®. En total los
casos comunicados no superan la veintena, la ma-
yor serie corresponde a Moran y cols, que en 1994
comunicaron 10 casos’. Resulta dificil entonces
sacar conclusiones, pero en términos generales los
LMS de tejidos blandos mediastinicos se presentan
mayoritariamente en hombres con una presentacion
clinica inespecifica, con sintomas como dolor y tos,
aunque pueden también ser asintomaticos. Algu-
nos y dependiendo del tamafio, pueden presentar
sintomas y signos derivados de la compresion de
estructuras mediastinicas como disfagia, estridor o
sindrome de vena cava superior’ ',

El origen de este tipo de tumor no es del todo
claro. Las principales teorias sugieren que pueden
originarse en la pared de pequefos vasos del me-
diastino o que sean tumores derivados de esofago,
traquea o grandes vasos que se liberan en algun mo-
mento del crecimiento’'?. En el caso presentado, si
bien es cierto el tumor se encontraba muy adherido
ala VCS, al pericardio y al TVBCI (que ademas ro-
deaba), no se demostr6 infiltracion tumoral de estas
estructuras, por lo que corresponde por definicion a
un LMS de tejidos blandos mediastinicos o también
llamado LMS primario de mediastino.

La reseccion quirurgica es el tratamiento de
eleccion en las series y casos comunicados®!. El
abordaje depende de la localizacion y el tamafio
del tumor, en nuestro caso debido a la ubicacién y
al gran tamafio tumoral se abordd por una incision
tipo Clamshell, la que result6 insuficiente y se debio
complementar con una esternotomia media vertical
a distal. A pesar de este abordaje combinado, la di-

seccion y manipulacion del tumor resulté compleja,
especialmente por la compresion cardiaca que se
produjo a medida que el tumor era disecado.

La reseccién completa en este tipo de tumores
es un importante factor prondstico. Segun algunos
autores el abordaje quirurgico agresivo, que incluye
hasta el uso de circulacion extracorpdrea en caso
de ser necesario, seria la Unica alternativa real de
curacion®!31¢18 La recidiva constituye uno de los
principales problemas en estos tumores, en los casos
que presentan recurrencias, estas ocurren frecuente-
mente entre los 2 a 3 afios post operado®'>.

No existe consenso en relacion al uso de radio o
quimioterapia. Se recomienda radioterapia con el
objeto de mejorar las tasas de control local en casos
de reseccion incompleta, en margenes quirirgicos
dudosos, minimos o no evaluables y especialmente
en tumores de alto grado de diferenciacion™*!¢. En
el caso presentado se decidi6 complementar el tra-
tamiento con radioterapia.

El pronostico en estos pacientes se estima segun
la estadificacion GTNM vy otros factores asociados
descritos (edad, invasion vascular, necrosis, grado
de reseccion, etc.) 131617, Para este caso, estimamos
una supervivencia de 60%-65% a 5 afios.

La VCS y sus principales vasos tributarios pue-
den estar comprometidos por compresion o infil-
tracion en tumores de mediastino o en neoplasias
pulmonares!'-.

Los beneficios a largo plazo de la reseccion
quirtrgica extendida en cancer pulmonar (T4) y en
tumores de mediastino son motivo de controversia.
En este tipo de resecciones se comunica una super-
vivencia a 5 afos para cancer pulmonar de 21% a
31%*" y para tumores de mediastino anterior de
45% a 53%°¢.

La factibilidad asociada a baja morbimortalidad
en la reseccion de tumores que infiltran la VCS ha
sido comunicada, pero la seleccion de los candida-
tos ideales no esta del todo definida. Factores como
posibilidad de reseccion completa, extension del
compromiso de la VCS y presencia de metéstasis
ganglionares deben ser considerados'-!%2!,

En pacientes con tumores que producen sin-
drome de vena cava superior, la reseccion tumoral
y la posterior reconstruccion de la VCS, produce
desaparicion de los sintomas y signos en la inmensa
mayoria de los casos. Esta mejoria sintomatica se
extiende ademas en un alto porcentaje en el segui-
miento alejado!®12!,

Existen multiples alternativas quirdrgicas para
reconstruir o reparar el sistema de la VCS cuando
éste se encuentra comprometido por lesiones tumo-
ralesl»6,18-25'

Si la reseccion es circunferencial, es decir, in-
volucra un segmento venoso completo, se debe
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interponer un conducto o realizar un puente extra
anatomico entre la VCS o uno de sus tributarios y
la VCS proximal al corazoén o a la auricula derecha.

Si la reseccién no es circunferencial, se debe
reconstruir la parte de la pared venosa resecada con
algun parche protésico. En nuestro caso se realizd
una reseccion parcial de un segmento de la VCS en
el lugar de confluencia del TVBCI.

Los materiales que se pueden utilizar para rem-
plazar un segmento de pared venosa se pueden
dividir en:

Biologicos: como pericardio autdlogo, vena
safena autologa, homoinjertos crio preservados,
parches de pericardio bovino.

Sintéticos: como el politetrafluoroetileno o PTFE
(Gore-tex ®), tereftalato de polietileno o poliéster
(Dacron ®). Estos incluso pueden ser anillados para
dar un soporte externo a la pared protésica.

No existe evidencia a favor de algin tipo de ma-
terial. La eleccion dependera de cada caso en parti-
cular, de la disponibilidad y experiencia del equipo.
Segun algunos autores en caso de resecciones cir-
cunferenciales son recomendables materiales proté-
sicos (por ejemplo PTFE anillado) y para reconstruir
resecciones no circunferenciales los materiales
biologicos? . Consideramos que la utilizacion de
materiales bioldgicos y especificamente el pericardio
autélogo, constituye una buena alternativa y con
mejor costo beneficio en la mayoria de los casos.

Las reconstrucciones de VCS se pueden realizar
en un alto porcentaje sin circulacion extracorpo-
rea"®!2_ El clampaje de la VCS puede ser parcial
o total, en caso de necesitar un clampaje total, éste
se puede extender hasta 45 a 60 minutos'?, Se
debe asegurar un adecuado retorno venoso por la
vena cava inferior. Complementariamente se pue-
den utilizar expansores de volumen plasmatico y
farmacos vasoconstrictores y si el caso lo permite se
debe preservar el flujo por la vena 4cigos. Con las
medidas sefialadas el deterioro de la hemodindmica
es infrecuente durante el clampaje de la VCS!'-¢192,
Una estrategia que reduce el tiempo de clamp, es
realizar en un primer tiempo la anastomosis proxi-
mal al corazon directamente en la orejuela derecha,
mientras ésta se mantiene pinzada con un clamp tipo
Satinsky.

Otros puntos a considerar son que este tipo de
reconstruccion se debe realizar siempre con hepari-
nizacion y que se deben tener presentes estructuras
anatodmicas como la vena acigos, el noédulo sinusal
y el nervio frénico. En el post operatorio, seglin el
tipo de material utilizado y factores individuales de
cada paciente, se recomienda en términos generales
utilizar anticoagulacion via oral cuando se utilizan
materiales sintéticos y antiagregacion plaquetaria en
caso de materiales biologicos!¢:19-25,

Como conclusiones de este caso podemos decir
que, los leiomiosarconas primarios del mediastino
son tumores muy infrecuentes, pueden alcanzar un
gran tamano, comprometer estructuras como la VCS
y que su tratamiento es la reseccion quirargica. En
algunos casos la reseccion extendida de tumores
mediastinicos que comprometen la VCS es recomen-
dada. Existen varias alternativas y consideraciones
para reconstruir la VCS y/o sus principales vasos
tributarios.
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