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Introduzione

Il leiomiosarcoma (LMS) della vena cava inferiore (VCI)
¢ un tumore maligno raro che origina dalle fibrocellule
muscolari della tunica media venosa. Rappresenta il 2%
di tutti i leiomiosarcomi ma, relativamente alla localiz-
zazione ed all’istotipo, costituisce il pill frequente tumo-
re maligno che origina dalla parete venosa (5).

Il primo caso fu descritto da Perl nel 1871 nel corso di
un’autopsia (16). Da allora sono stati descritti circa 200
casi (12, 14).

I leiomiosarcomi della vena cava inferiore sono per lun-
go tempo asintomatici: per tale motivo la loro diagnosi
¢ per lo piu tardiva e la loro prognosi a distanza mol-
to sfavorevole (10).

Le problematiche poste da tale tipo di neoplasia riguar-
dano, in primo luogo, il suo accertamento diagnostico,
soprattutto per cid che concerne la diagnosi di natura;
secondariamente, le varie metodiche impiegate nella rico-
struzione, dopo exeresi chirurgica, e tuttora scelte in fun-
zione della sede ed estensione del tumore.

Gli Autori eseguono una disamina di tali problematiche
alla luce di una revisione della letteratura e della descri-
zione di un caso giunto all’osservazione presso I'Istituto

di Clinica Chirurgica dell’Universita di Trieste.

Caso clinico

C.E, paziente di sesso maschile di 58 anni.

Da circa due mesi riferiva ricorrenti episodi di dolore
gravativo in corrispondenza del fianco destro in assenza
di altri segni e sintomi degni di nota.
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Abstract

LEIOMYOSARCOMA OF THE INFERIOR VENA
CAVA: REPORT OF A CASE

Leiomyosarcoma (LMS) of the inferior vena cava (IVC) is a
rare vascular tumour, with about 200 cases reported since
1871. The Authors report a case of leiomyosarcoma of the
suprarenal inferior vena cava preoperatively diagnosed by
ultrasonography and computed romography. A surgical
resection and venous wall reconstruction was performed.
Complete surgical resection with a tumour-free margin (1
cm) is the treatment of choise. Neoadjuvant therapy may be
given to downsize the tumour and increase resecability rate.
When complete resection is not possible, debulking combined
with radiation therapy provides good palliation.
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Su consiglio del medico curante e nel sospetto di una
patologia litiasica renale, veniva eseguita un’ecografia
renale: essa evidenziava una tumefazione rotondeggiante
del diametro di circa 5,5 cm, francamente ipoecogena,
situata anteriormente alla vena cava inferiore, che risul-
tava leggermente compressa, ed inferiormente alla vena
porta, in stretta contiguitd con la regione della testa pan-
creatica.

Per tale motivo il paziente veniva ricoverato. Le condi-
zioni generali erano discrete e 'esame obiettivo dell’'addo-
me risultava del tutto negativo. Gli esami ematochimici
ed i markers tumorali (CEA, Alfa FP, GICA, TPA), risul-
tavano anch’essi nella norma.

La TC dell’addome (Fig. 1) confermava la presenza di
una formazione rotondeggiante, con caratteristiche den-
sitometriche di tipo solido, che si collocava anteriormente
alla vena cava inferiore ed alla vena renale destra a sua
volta dislocata posteriormente.

La cavografia (Fig. 2) evidenziava, come unico reperto,
un’incisura a “colpo d’unghia” sul margine destro della
vena cava inferiore.

Il paziente veniva avviato all’intervento chirurgico con la
diagnosi di “tumore retroperitoneale” di n.d.d. (05.11.93,
operatore: Prof. Aldo Leggeri).

Eseguita una laparotomia sottocostale destra prolungata
a sinistra, I'esplorazione degli organi endoperitoneali
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Fig. 2

risultava negativa. Dopo manovra di Kocher, si eviden-
ziava, a livello dell’angolo superiore fra vena cava infe-
riore e vena renale destra, una tumefazione delle dimen-
sioni di un mandarino, indissociabile dalla V.C.I. dalla
quale sembrava prendere origine. Previa preparazione del-
la vena cava al di sopra ed al di sotto della neoforma-
zione per ottenere un controllo vascolare ottimale, la neo-
plasia veniva asportata in toto entro margini di tessuto
macroscopicamente sano. Non esistevano segni di ripeti-
zione a distanza (RO).

Si procedeva alla sutura diretta della breccia vascolare a
punti staccati con ricostruzione dell’angolo superiore tra
V.C.I. e vena renale destra.

Il preparato chirurgico era rappresentato dal tumore ad
origine dalla parete della V.C.I., del peso di 60 grammi
e delle dimensioni di cm 7 x 4 x 4 cm; la superficie
era bernoccoluta ed al taglio estesamente fascicolata.
Lesame istologico rivelava trattarsi di un leiomiosarcoma
vascolare.

Si dimostrava la positivitd per desmina e actina e la nega-
tivitd per la proteina S 100.
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Dopo un decorso p.o. del tutto regolare, il paziente veni-
va dimesso in XII giornata post-operatoria in buone con-
dizioni generali.

Lexitus sopraggiunse ad un anno di distanza per infar-
to del miocardio, in assenza di segni di ripresa della
malattia.

Discussione

I leiomiosarcomi di origine vascolare sono neoplasie di
raro riscontro. Peraltro, essi sono cinque volte piu fre-
quenti a carico delle vene ed in pitt del 50% dei casi
interessano la vena cava inferiore (2, 6).

Per]l per primo descrisse un leiomiosarcoma della vena
cava inferiore nel 1871 e, da allora, in letteratura sono
stati riportati circa 200 casi.

Il sesso femminile & colpito pit frequentemente (75-
80%) e I'etd media ¢ di 58 anni con un range com-
preso tra i 24 e gli 83 anni (9).

Il LMS della VCI ¢ un tumore di natura mesenchima-
le che origina dalla tunica media di questa vena. Nelle
fasi precoci della sua crescita rimane confinato alla pare-
te della vena mentre, durante il suo accrescimento, pud
estendersi in sede intra o extraluminale o in entrambe
le direzioni. Laccrescimento extraluminale rappresenta la
modalita piti frequente (29,3%) come verificatosi anche
nel nostro caso (9).

In relazione al tratto interessato, il LMS coinvolge il seg-
mento superiore (dalle vene sovraepatiche all’atrio destro)
nel 24% dei casi; il segmento medio (dalle vene renali
alle vene sovraepatiche) nel 42% e quello inferiore (dal-
la confluenza delle vene iliache alle vene renali) nel rima-
nente 34% (1). Il tumore pud interessare uno o pilt seg-
menti della VCI. Nel nostro caso il LMS risultava loca-
lizzato nel segmento medio che, come gia detto, risulta
interessato pil frequentemente.

La diagnosi di LMS della VCI ¢ spesso tardiva perché
il tumore ¢ del tutto asintomatico nelle fasi precoci del
suo sviluppo ed i sintomi con cui esso si manifesta sono
vaghi ed aspecifici.

Kulaylat (9), in una revisione di 130 casi, ha riscontra-
to la presenza di dolore nel 50% dei casi, indipenden-
temente dal segmento venoso interessato, seguito, in ordi-
ne di frequenza, da calo ponderale, nausea, vomito, feb-
bre. Il tumore risultava palpabile solo in un terzo dei
casi. Nel 10.5% la neoplasia era del tutto asintomatica;
meno frequentemente i pazienti presentavano sintomi cli-
nici riferibili ad una patologia cardiaca, epatica, renale ¢
polmonare. Episodica ¢ la segnalazione di una trombosi
“idiopatica” della VCI o di una trombosi venosa profon-
da degli arti inferiori. Ben nel 25% dei casi, pero, era
segnalata la presenza di una sindrome di Budd-Chiari
caratterizzata da epatomegalia, ascite, anasarca ed insuf-
ficienza epatica. La sua origine ¢ da ascrivere alla insor-
genza di una trombosi in grado di occludere lo sbocco
delle vene sovraepatiche.
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Nel nostro caso, era presente unicamente un dolore gra-
vativo in corrispondenza del fianco destro ¢ non irra-
diato in assenza di significativi reperti obiettivi.

Alla luce di un quadro clinico poco dirimente, non ¢
pertanto infrequente, al momento della diagnosi, il
riscontro di una diffusione metastatica: essa ¢ presente
nel 35 - 50% dei casi (3). Gli organi piu frequente-
mente interessati sono il fegato ed il polmone; piu rara-
mente il sistema nervoso centrale, la cute e le ossa (8).
Dal punto di vista diagnostico, I'ultrasuonografia ¢ 'inda-
gine preliminare che ci consente, nella maggior parte dei
casi, di evidenziare la presenza del tumore.
Successivamente, la TC ne conferma la presenza ma
soprattutto ne precisa i rapporti con le strutture conti-
gue e 'eventuale interessamento endoluminale.

La RMN ¢ in grado di fornire le medesime informa-
zioni della TC anche se le sezioni sagittali sarebbero in
grado di definire in maniera pilt dettagliata 'estensione
del tumore e quella dell'eventuale trombo endoluminale
(5, 14, 17).

La flebografia pud evidenziare distorsioni, dislocamenti,
stiramenti e compressione dei vasi principali, particolar-
mente della VCI, ma non ¢ in grado di porre una dia-
gnosi differenziale di certezza con i tumori retroperito-
neali (7), come avvenuto nel nostro caso.

Esistono peraltro delle sporadiche segnalazione di dia-
gnosi di natura preoperatoria accertata con biopsia per-
cutanea con ago (4, 15) o per via transluminale median-
te cateterismo venoso transgiugulare (10, 18).

La terapia del LMS ¢ essenzialmente chirurgica: essa deve
tener conto, da un lato, del rispetto dei noti criteri di radi-
calita oncologica e dall'altro delle problematiche poste dalla
ricostruzione del segmento venoso che, come gia ricordato,
deve tener conto anche dei segmenti vascolari interessati.
Relativamente al primo punto ¢ essenziale I'asportazione
completa del tumore e degli organi coinvolti con un
margine di sezione libero di almeno 1 ¢m (11, 12). Una
resezione pitt estesa della parete venosa non ¢ in grado
infatti di garantire un maggior controllo della malattia
ed aumenta, invece, il rischio di complicanze post-ope-
ratorie (13). Bisogna perd sottolineare come spesso, per
le dimensioni notevoli e linfiltrazione degli organi vici-
ni, ¢ impossibile eseguire una adeguata resezione in tes-
suto sano (19).

Per quello che riguarda le modalita di ricostruzione del-
la parete venosa, i piccoli difetti possono essere riparati
con una sutura diretta. Nel caso di difetti pitt impor-
tanti si puo ricorrere all’'uso di patch o protesi. Nel nostro
caso, per la relativa esiguita della breccia vascolare ¢ sta-
ta sufficiente una riparazione diretta.

Considerando i risultati a distanza, bisogna sottolineare
come, in genere, i sarcomi retroperitoneali hanno una
prognosi severa ed una spiccata tendenza alla recidiva
locale (5) che si attesta intorno al 36% (20). La soprav-
vivenza a 5 anni, anche dopo trattamento chirurgico radi-
cale, non supera il 28% (12).

Il ruolo della terapia neoadiuvante con finalita di ridur-

re la massa tumorale preoperatoriamente ¢ di aumentar-
ne la resecabilitd, non ¢ ancora perd ben definito (9).
Relativamente alle terapie adiuvanti, la chemioterapia e
la radioterapia non sembrano influenzare la sopravviven-
za globale e quella libera da malattia anche se possono
trovare indicazione nelle neoplasie ad alto rischio in
quanto poco differenziate e nei casi di asportazione
incompleta del tumore (8). Esse si sono dimostrate del
tutto inefficaci nel trattamento delle recidive locali (13).
Queste ultime nonché le metastasi solitarie si giovereb-
bero, invece, di un approccio multidisciplinare (chirur-
gico, chemio e radioterapico) (4, 5, 20).

Conclusioni

Il LMS rappresenta una neoplasia di riscontro per lo pil
occasionale che pone soprattutto problematiche di dia-
gnosi differenziale e di approccio terapeutico. Lavvento
della pitt moderna diagnostica strumentale ¢ in grado di
definire in maniera ottimale la diagnosi di sede e di
estensione della neoplasia laddove la diagnosi di natura
¢ per lo pit affidata al riscontro intraoperatorio.
Considerata la sua cattiva prognosi a distanza, il con-
trollo ottimale della malattia ¢ ancora una volta affida-
to ad un’exeresi radicale di tipo chirurgico, 'unica in
grado di assicurare il controllo locale della malattia e
dell’eventuale disseminazione metastatica. E ancora in
fase di discussione un approccio di tipo multidisciplina-
re (chirurgico, chemio ¢ radioterapico) soprattutto nelle
neoplasie di dimensioni cospicue.

Riassunto

Il leiomiosarcoma della vena cava inferiore ¢ un tumo-
re vascolare molto raro; dal 1871 sono stati riportati in
letteratura circa 200 casi. Gli Autori riportano un caso
di leiomiosarcoma della vena cava inferiore soprarenale,
diagnosticato preoperatoriamente mediante Ecotomogra-
fia e TC, e trattato chirurgicamente con resezione e sutu-
ra della breccia venosa. Il trattamento di scelta ¢ rap-
presentato dalla resezione chirurgica del tumore, con
margine di sezione libero da neoplasia di un centimetro.
Quando la neoplasia presenta dimensioni cospicue si pud
far ricorso alla terapia neoadiuvante, anche se la sua effi-
cacia ¢ discussa, nell’intento di ridurre la massa ed
aumentarne la resecabilitd. Se non ¢ possibile effettuare
una adeguata resezione, il debulking puo essere associa-
to alla RT post-operatoria.
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