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INTRODUCCIÓN

Los leiomiomas uterinos son  frecuentes, afectando entre el 20-30% de las mujeres 
mayores de 35 años. Raramente pueden adoptar la modalidad de leiomiomatosis 
intravenosa (LIV). Este proceso tumoral es histológicamente benigno y deriva del 
músculo liso de la pared uterina o de sus estructuras vasculares1. Se define como un 
tumor mesenquimal, de células musculares lisas, que invade las venas miométricas 
pudiéndose extender distancias variables a través de las venas de órganos contiguos 
y de los plexos venosos de la pelvis mayor, infiltrar la vena cava inferior y llegar 
incluso a las cavidades cardíacas.4 

A continuación presentaremos un caso de infiltración cardíaca por LIV.

CASO CLÍNICO

Mujer de 41 años de edad con antecedentes de anexohisterectomía en el año 2009 
por miomatosis uterina, que consultó en otro centro por disnea súbita.  Con la 
sospecha clínica de tromboembolismo pulmonar (TEP), se le realizó una tomografía 
computarizada (TAC) de tórax y abdomen que evidenció una masa en vena cava 
inferior y una tumoración abdomino-pelviana de 10x16 cm. En los cortes de tórax 
se observó la aparente ausencia de contraste en ramas segmentarias de la arteria 
pulmonar derecha y alteración del parénquima compatible con infarto de pulmón. 
El cuadro fue interpretado como TEP asociado a patología tumoral y al evolucionar 
con inestabilidad hemodinámica, se la conectó a asistencia ventilatoria mecánica y 
se le realizó tratamiento trombolítico con alteplase (rTPA). Debido a la ausencia de 
mejoría clínica fue derivada a nuestra institución. 

Al ingreso se le repitió la TAC confirmando la tumoración abdominal con ocupación 
de vena cava inferior y aurícula derecha. Se reinterpretó la imagen pulmonar 
compatible con infarto llegando a la conclusión de que se trataba del corte tangencial 
de la cisura menor (Fig. 1). En el ecocardiograma Doppler se evidenció que la masa 
infiltraba la vena cava inferior, progresaba hasta la aurícula derecha y generaba 
una obstrucción al flujo trans-tricuspídeo que restringía el llenado del ventrículo 
derecho en forma significativa (Fig. 2). El resto de los parámetros ecocardiográficos 
se encontraban dentro de límites normales. Presentó además una discreta elevación 
de marcadores tumorales: Ca125 147.3 UI/ml (VN <35 UI/ml), CEA 0.62 ng/ml (VN < 
0.5 ng/ml). 

Debido a la inestabilidad hemodinámica se decidió intervenir quirúrgicamente en 
dos tiempos, comenzando por la masa a nivel torácico y en caso de evolucionar 
favorablemente, posterior resolución de la tumoración abdominal. En el 
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procedimiento se realizó canulación aórtica y de vena cava superior solamente; a 
través de auriculotomía derecha se accedió a la porción proximal del tumor y se 
liberaron las adherencias a la pared de la aurícula derecha y la vena cava inferior; 
se ejerció tracción suave y sostenida extrayéndose un tumor duroelástico de 20 cm 
de longitud aproximadamente que moldeaba el interior de la vena cava inferior y la 
aurícula derecha (Fig. 3). 

En el postoperatorio inmediato la paciente evolucionó con shock vasopléjico 
refractario falleciendo a las 36 hs. La anatomía patológica informó que el análisis 
histológico y el perfil de inmunohistoquímica (Actina musculo liso: positivo, Desmina: 
positivo, Receptor de estrógeno: alta receptividad, KI-67: 1%) eran compatibles con 
LIV.

DISCUSIÓN

La LIV fue identificada por primera vez en 1896 por Birch-Hirschfeld. En 1907, Durck y 
Hormann informaron los primeros casos de extensión intracardíaca de la enfermedad 
en reportes de autopsias. 2,3 En una revisión de la literatura inglesa, desde 1959 
hasta  2010, se encontraron 298 casos reportados de LIV. En el 45% de éstos el tumor 
había penetrado hasta la vena cava inferior o incluso hasta la aurícula derecha. En 
otro registro se hallaron 113 casos reportados hasta el año 2003 y 18 casos entre 2003 
y 2005.4,5

El tumor se manifiesta con mayor frecuencia en la quinta década de la vida, 
sobre todo en mujeres con antecedentes de embarazos previos. Una revisión 
demuestra que el 64% de ellas había tenido antecedente de histerectomía, con un 
intervalo temporal de 6 meses a 20 años previos a la presentación del tumor.6,7 
Histológicamente la LIV se caracteriza por predominio de células musculares lisas. Su 
etiología no es bien conocida y existen teorías que postulan el origen de la neoplasia 
en la proliferación de células derivadas del miometrio que luego infiltrarían los senos 
venosos miometriales, o incluso que estas células puedan originarse en el músculo 
liso de las venas uterinas.5,8 El tumor ingresa al lumen de la vena ilíaca y prolifera 
en la vena cava inferior alcanzando muchas veces las cavidades cardíacas derechas y 
pudiendo extenderse hasta la arteria pulmonar. En ocasiones la vena ovárica puede 
proporcionar una ruta alternativa hacia la vena cava inferior.6

La presentación clínica se caracteriza por signos y síntomas de insuficiencia cardíaca 
derecha pudiéndose asociar a signos de bajo gasto cardíaco cuando la disminución 
de la precarga es crítica6. Algunos pacientes pueden presentarse con un cuadro de 
síncope, embolia pulmonar e incluso de muerte súbita. Los casos reportados de esta 
patología correspondieron a mujeres con edades comprendidas entre los 26 y los 72 
años (edad media de 47 años) observándose el antecedente de leiomioma uterino en 
la mayoría de ellas. Los estudios de imágenes como la ecocardiografía transtorácica o 
transesofágica, la tomografía computarizada y la resonancia magnética demostraron 
ser útiles en la identificación y delimitación de la LIV.

Los principales diagnósticos diferenciales deben incluir al carcinoma de células renales, 
tumores pélvicos, tumor primitivo endovascular o trombo recanalizado. El diagnóstico 
de certeza se realiza mediante el análisis histológico e inmunohiestoquímico luego 
de la biopsia quirúrgica de la masa.
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El tratamiento de elección es la resección del tumor mediante procedimiento 
quirúrgico que implica no sólo la eliminación de las extensiones venulares, auricular, 
cava y otros sino también la histerectomía total con salpingooforectomía bilateral. 
La extirpación completa del tumor es obligatoria ya que evita las recidivas, el daño al 
aparato valvular del corazón derecho y las principales complicaciones como la embolia 
pulmonar y la muerte súbita. En la literatura se ha descripto la resolución quirúrgica 
en uno o dos tiempos; en nuestra paciente se optó por la segunda opción debido al 
crítico estado hemodinámico que presentaba. Sin embargo, este procedimiento no 
alcanzó para modificarlo y la evolutividad avanzada del cuadro tuvo finalmente un 
desenlace fatal.  

A modo de resumen podemos concluir que la LIV es un tumor histológicamente 
benigno derivado de células del músculo liso de los órganos pelvianos y sus plexos 
venosos, que cursa con gran invasión vascular pudiendo comprometer a las cavidades 
cardíacas derechas como en el caso de nuestra paciente. Si bien se trata de una 
patología infrecuente, debiera considerarse en todo paciente de sexo femenino 
que presente una masa cardíaca en cavidades derechas que se extienda desde la 
vena cava inferior, sobre todo si coexiste con un tumor pélvico. La delimitación 
preoperatoria precisa de la extensión tumoral es esencial para lograr la resección 
completa del tumor. La cura de esta enfermedad compleja enfatiza la necesidad de 
un enfoque sistémico planificado por un equipo médico-quirúrgico multidisciplinario.
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FIGURA 1 
Tomografía computarizada 
de tórax y abdomen. A. Se 
observa aparente ausencia 
de contraste en las ramas 
segmentarias de la arteria 
pulmonar derecha. B. Ventana 
pulmonar que muestra el área 
interpretada inicialmente 
como infarto del pulmón 
derecho, que correspondía a la 
cisura menor. C. Masa tumoral 
ocupando la aurícula derecha. 
D. Tumoración de gran tamaño 
a nivel de la cavidad pelviana.

FIGURA 2 
Ecocardiograma bidimensional 
en  vista apical de cuatro 
cámaras. A. Masa de bordes 
netos y ecogenicidad de partes 
blandas ocupando la aurícula 
derecha. B. Doppler pulsado a 
nivel de la válvula tricúspide 
que evidencia moderada 
obstrucción al flujo de entrada 
del ventrículo derecho 
(gradiente pico 13.7 mmHg, 
gradiente medio 6 mmHg).

FIGURA 3 
A. Ecocardiograma Doppler 
en  vista  subxifoidea que 
muestra la masa tumoral 
ocupando la totalidad de la 
luz de la vena cava inferior 
(línea punteada) con pasaje 
de flujo marginal (flecha). B. 
Tumoración extraída desde la 
aurícula derecha que infiltraba 
la vena cava inferior de 20 
cm de longitud x 4 cm de 
diámetro mayor. Se observa en 
uno de sus extremos la forma 
redondeada de la aurícula 
derecha.


