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RESUMEN

Introducción. La leiomiomatosis intravenosa es una enfermedad neoplásica uterina poco frecuente, cerca 

de 300 casos han sido reportados en la literatura hasta el momento. Esta entidad se caracteriza por la 

invasión de la vasculatura venosa uterina y extrauterina por tejido muscular liso. El diagnóstico oportuno y 

la determinación del grado de extensión aumentan la probabilidad de un tratamiento exitoso. En los casos 

en que existe compromiso vascular y cardiaco avanzado el pronóstico es incierto.  Presentación del caso. 

Presentamos el caso de una mujer de 35 años, quien consultó por edema de miembros inferiores, disnea y 

dolor pélvico, con antecedentes de miomatosis uterina y resección de un mixoma intracardiaco. Al examen 

físico se identificaron signos de insuficiencia cardiaca y una masa abdominal que comprometía el fondo 

de saco anterior. Mediante estudios radiológicos y biopsia de la lesión se diagnosticó leiomiomatosis intra-

venosa con invasión de vena cava inferior y de cavidades cardiacas derechas. Se propuso iniciar el trata-

miento neoadyuvante con análogos de la GNRH para reducir el tamaño tumoral y, posteriormente, realizar 

resección quirúrgica. Desafortunadamente al tercer día del diagnóstico la paciente falleció. Conclusiones. 

La leiomiomatosis intravenosa con extensión a vena cava inferior y cavidades cardiacas derechas es poco 

frecuente. Si bien es histológicamente benigna, es potencialmente mortal por el daño estructural y funcional 

cardiovascular. Esta entidad debe ser considerada en el diagnóstico diferencial de neoplasias intracardia-

cas que involucran la vena cava, en mujeres con antecedentes de miomatosis uterina. El tratamiento de 

elección es la resección completa del tumor extrauterino e histerectomía total más salpingooforectomia. 
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La presentación clínica depende del grado de compromiso 

uterino y extrauterino. El diagnóstico y la determinación 

de la extensión de la neoplasia pueden ser un desafío; sin 

embargo, la tomografía axial computarizada (TAC) y la 

resonancia nuclear magnética (RNM), entre otros exámenes, 

facilitan la identificación y delimitación de la lesión (3). 

El éxito del tratamiento depende de la resección quirúr-

gica total y de acuerdo con las condiciones de la paciente 

se definen terapias adyuvantes hormonales (8).

PRESENTACIÓN DE CASO
Presentamos el caso clínico de una mujer de 35 años quien 

consultó en 2013 al Instituto Nacional de Cancerología, 

por presentar de un mes de evolución edema de miem-

bros inferiores, disnea de esfuerzo y dolor tipo peso en la 

región pélvica.

Como antecedentes la paciente refirió miomatosis ute-

rina diagnosticada en 2007. Durante ese mismo año se le 

INTRODUCCIÓN
Los leiomiomas son las neoplasias uterinas más frecuentes, 

ocurren en el 20 a 30% de las mujeres mayores de 30 años 

de edad y se encuentran en el 75% de las histerectomías 

(1). Una variedad poco frecuente es la leimiomatosis intra-

venosa, la cual fue descrita por vez primera en 1897 por 

Birsch-Hirchfeld y posteriormente Durk reportó el primer 

caso de extensión a cavidades cardiacas en 1907 (2,3). Al 

2011, en una revisión de la literatura científica, Du et al. 

identificaron 316 casos reportados (4). 

La leiomiomatosis intravascular afecta a mujeres que 

tienen o han tenido miomatosis uterina, sin distinción de 

edades (1). A nivel histológico se caracteriza por la presen-

cia de células musculares lisas de apariencia benigna en el 

interior de las venas miometriales y venas extrauterinas. 

Hasta en el 45% de los casos se encuentra extensión a 

venas iliacas y vena cava inferior, y es menos frecuente el 

compromiso de corazón (6 al 30%) (5-7).

INTRAVENOUS LEIOMYOMATOSIS

ABSTRACT

Introduction. Intravenous leiomyomatosis is a rare uterine neoplasm, about 300 cases have been reported 

in the literature so far. This condition is characterized by the invasion of the venous uterine vasculature and 

extrauterine vasculature by smooth muscle tissue. Early diagnosis and determining the degree of extension, 

increase the probability of successful treatment. In cases with advanced vascular and cardiac compromise, 

the outcome is uncertain. Case presentation. We report the case of a 35 year old woman who presented 

at our institution with lower limb edema, dyspnea and pelvic pain. She had a history of uterine miomatosis 

and intracardiac myxoma resection. Physical examination identified signs of heart failure and an abdominal 

mass. Radiographic studies and biopsy of the lesion confirm diagnosis of intravenous leiomyomatosis with 

inferior vena cava and right heart chambers extension. It was proposed to initiate neoadjuvant therapy with 

GnRH analogues to reduce tumor size and then perform surgical resection. Unfortunately on the third day 

of diagnosis the patient died from heart failure. Conclusions. Intravenous leiomyomatosis with invasion of 

inferior vena cava and right heart chambers is uncommon, although this entity is histologically benign, it 

can be potentially fatal because the cardiovascular structural and functional damage. This disease should 

be considered in the differential diagnosis of intracardiac tumors involving the vena cava, in women with a 

history of uterine myomatosis. The treatment of choice is complete extrauterine tumor resection and total 

hysterectomy with salpingo-oophorectomy. 

Keywords: leiomyomatosis, uterus, inferior vena cava, right atrium.
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miso de fondo de saco anterior, parametrio derecho nodular 

e izquierdo no palpable.

Se practicó TAC toraco abdominal con contraste, se iden-

tificó útero aumentado de tamaño con focos hipodensos 
y áreas de realce heterogéneo, trombo tumoral con exten-

sión a vena cava inferior y aurícula derecha. (Imágenes 1-4) 

practicó miomectomía selectiva de 3 lesiones intramurales 

localizadas en la región fundo corporal posterior. En 2008 

se le realizó histerectomía subtotal y en 2009 resección de 

mixoma intracardiaco.

Al examen físico se evidenció ingurgitación yugular, 

soplo holosistólico, circulación colateral abdominal, masa 

pélvica lobulada de aproximadamente 20 cm con compro-

FIg. 1. Tomografía abdominal con medio de contraste: corte axial

Útero aumentado de tamaño con focos hipodensos (necrosis quística) y áreas de realce heterogéneo.

FIg. 2. Tomografía abdominal con medio de contraste: corte axial

Hígado aumentado de tamaño con patrón “moteado” de realce (Síndrome Budd-Chiari). Extensión del trombo tumoral a la vena cava 
inferior.
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FIg. 3. Tomografía abdominal con medio de contraste: reconstrucción sagital

Útero aumentado de tamaño con focos hipodensos (necrosis quística) y áreas de realce heterogéneo.

Extensión del trombo tumoral a la cava inferior y a la aurícula derecha.

FIg. 4. Tomografía de tórax con medio de contraste: corte axial

Masa que ocupa aproximadamente 80% de la aurícula derecha, desde el septo interauricular y se extiende a través de la válvula 
tricúspide hacia el ventrículo derecho. 
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Se complementó el estudio con resonancia nuclear magnética de tórax, abdomen y pelvis. (Imágenes 5-7)

FIg. 5. Resonancia de abdomen con medio de contraste: corte axial potenciado en T2

Trombo que compromete la vena cava inferior hasta la aurícula derecha.

FIg. 6. Resonancia de pelvis con medio de contraste: corte sagital potenciado en T2

Masa con componente sólido y quístico que compromete la región anexial izquierda con extensión al hipogastrio de 152 x 90 mm.
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FIg. 7. Resonancia de pelvis con medio de contraste: corte sagital potenciado en T2

Trombo que compromete la vena iliaca derecha con extensión a la vena cava inferior.

Se realizó biopsia de la masa pélvica y del trombo tumo-

ral de la vena cava inferior. El estudio patológico demostró 

la presencia de leiomioma uterino con invasión venosa y 

tumor de musculo liso de probable origen ginecológico, 

con potencial maligno incierto. 

Dadas las condiciones de la paciente, se propuso manejo 

neoadyuvante con agonistas de la hormona liberadora de 

gonadotrofinas (GnRH), con el fin de reducir el tamaño 

tumoral para posteriormente realizar resección quirúrgi-

ca. Desafortunadamente al tercer día del diagnóstico la 

paciente falleció.

DISCUSIÓN 
La leiomiomatosis intravascular (LIV) se caracteriza por la 

invasión de la luz de los vasos uterinos y extrauterinos por 

músculo liso de aspecto benigno. Inicialmente la invasión 

es microscópica y compromete las venas uterinas dentro 

del ligamento ancho, posteriormente los vasos pélvicos son 

invadidos y la enfermedad progresa hasta comprometer 

la vena cava, las cavidades cardiacas derechas e, incluso, 

los vasos pulmonares (3,6). Es una entidad cuya inciden-

cia se desconoce; afecta a mujeres entre los 27 y 80 años 

con una media de 44 años, sin relación con la fertilidad 

o paridad (6). 

El orígen de la leiomiomatosis intravenosa tiene dos 

teorías. La primera considera que es causada por la pro-

liferacion de células musculares lisas endovasculares, y 

la segunda por la proliferación de un leiomioma uterino 

(1,6). A nivel microscópico el tumor se caracteriza por la 

presencia de tejido muscular liso organizado en fascículos, 

sin actividad mitótica significativa, atipia o necrosis (9). 

Posee receptores de estradiol y progesterona, lo que sugiere 

influencia hormonal en su desarrollo (3,9,10). 

A nivel molecular poco se conoce acerca de la génesis 

de esta entidad. Quade et al. han reportado los hallazgos 

de los estudios citogenéticos practicados a dos pacientes. 

Estos investigadores identificaron que citogenéticamente la 

LIV es similar a los leiomiomas, comparten la translocación 

entre un segmento del brazo largo del cromosoma 12 y 

un segmento del brazo largo del cromosoma 14, t(12;14)

(q15;q24) (6) (11,12) (9,10). Al parecer la presencia de 

una copia extra del 12q15-qter o la pérdida del 14q24-

qter podrían ser los eventos críticos previos a la invasión 

vascular (9,10). 
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La presentación clínica depende del tamaño y de la 

extensión de la lesión, por lo tanto es variable. Es común 

que las pacientes en estadios tempranos sean asintomáticas. 

En una serie de 18 casos de LIV, publicada por Du et al., 

la mayoría de pacientes consultaron por menorragia, masa 

pélvica y dismenorrea (4). Cuando existe compromiso vas-

cular avanzado y cardiaco se puede presentar insuficiencia 

cardiaca, tromboembolismo pulmonar, arritmias cardiacas, 

síncope y muerte súbita (7,8). 

De acuerdo con  Liu et al. en su revisión de la literatu-

ra a propósito de la presentación de seis casos de LIV, la 

neoplasia debe ser sospechada en pacientes con múltiples 

miomas que comprometen tejidos parauterinos y anexos, con 

invasión microscópica de vasos uterinos; del mismo modo 

en los casos con historia de miomatosis e histerectomía, 

y alguno de los siguientes hallazgos: tumor en cavidades 

cardiacas derechas, síndrome obstructivo de vena cava, 

sindrome de Budd-Chiari o trombosis venosa profunda 

(7,11). El presente caso tenía antecedentes de resección de 

miomas uterinos, mixoma auricular, clínica de insuficiencia 

cardiaca y en los estudios radiológicos se evidenciaron sig-

nos de obstrucción de las venas suprahepáticas (síndrome 

de Budd-Chiari). (Figura 2). 

El tiempo de evolución de esta neoplasia no se ha esta-

blecido con claridad y el rango es amplio. Se han descrito 

casos con corta evolución, 2 años o menos, hasta casos 

de más de 40 años desde la realización de una histerecto-

mia por miomatosis uterina y el diagnóstico de LIV (12). 

En el caso que reportamos, el tiempo transcurrido entre 

el diagnóstico de miomatosis uterina y el de LIV fue de 

aproximadamente 6 años.

El diagnóstico se apoya en el uso de diversas imágenes 

diagnósticas, como ecografía, TAC, RNM y ecocardiografía 

(7,8,13). La ecografía es útil en la evaluación del útero y 

del trombo intravascular, el uso de doppler permite anali-

zar el flujo sanguíneo de los vasos comprometidos (8,13). 

La TAC facilita la identificación de la extensión de la LIV, 

las características de los organos torácicos y abdominales, 

y la presencia de lesiones extravasculares (8,13). La RNM 

con medio de contraste permite diferenciar entre tumor y 

trombo (8,13). La ecocardiografía evalúa la porción intra-

torácica del tumor y la función cardiaca (8). 

Las biopsias preoperatorias, como las realizadas en el 

presente caso, son útiles cuando se desea hacer diagnós-

tico diferencial con neoplasias malignas, principalmente 

leiomiosarcoma (13,14) (Tabla 1). Definir adecuadamente 

la zona de la biopsia es de suma importancia, los miomas 

y la adenomiosis coexisten hasta en un 39% de los espe-

címenes, lo cual puede generar confusión al momento del 

análisis patológico (13,14). 

El tratamiento de elección es la resección completa del 

tumor extra uterino e histerectomia con salpingo ooforec-

tomia bilateral (8,16). En casos de resección incompleta 

o en paciente no candidata para cirugía, dado el carácter 

estrógeno dependiente de la neoplasia, se realiza terapia 

antihormonal adyuvante con tamoxifeno, agonistas de la 

hormona liberadora de gonadotrifinas (GnRH), inhibidores 

de la aromatasa o progestágenos (8,16). 

Cuando el tumor es resecado completamente, el pronós-

tico usualmente es bueno; sin embargo, cuando las venas 

tributarias de la iliaca interna están comprometidas cons-

tituyen un foco de recurrencia, dado que son dificilmente 

identificables y resecables. Las recidivas han sido reportadas 

entre un 16.6 hasta un 30% de los casos, al parecer son 

más frecuentes en pacientes jóvenes y en casos de tumores 

extensos (4,13,14,17). 

Tabla 1. DIAGNÓSTICOS DIFERENCIALES

Leiomioma metastizante
Sarcoma del estroma endometrial de bajo grado
Tumor primario del corazón o invasión de neoplasia extracardiaca
Linfoma
Fibrosis retroperitoneal
Trombo recanalizado
Metástasis
Leiomioma primario o leiomiosarcoma de la vena cava inferior
Carcinoma de tiroides con extensión por vena cava superior

Fuente: Careaga et al. 2008 (5), Atienza-Cuevas et al. 2005 (15). 
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Los estudios radiológicos juegan un papel importante 

en el seguimiento de estas pacientes. El estudio de elección 

es la RNM (14,17), aunque algunos autores proponen la 

ecografía endocavitaria como un método alternativo (4). 

Se deben programar controles con intervalos comprendidos 

entre los 3 a los 6 meses (13). 

CONCLUSIONES 
La LIV es una enfermedad poco frecuente y subdiagnosti-

cada en etapas tempranas. En las primeras fases la lesión 

es indetectable y suele ser un hallazgo de estudios histo-

patológicos. Sin embargo, de acuerdo con la literatura, el 

diagnóstico de la LIV se ha incrementado en los últimos 

años posiblemente por un mayor conocimiento de la enfer-

medad y la disponibilidad de nuevas técnicas en imágenes 

diagnósticas. 

Esta entidad es histológicamente benigna, pero poten-

cialmente mortal por el daño cardiovascular estructural y 

funcional. La LIV debe ser considerada en el diagnóstico 

diferencial de las neoplasias intracardiacas que involucran 

la vena cava, en mujeres con antecedentes de miomatosis 

uterina. 

El tratamiento de elección es la resección completa del 

tumor extrauterino e histerectomía total más salpingoofo-

rectomia. La terapia hormonal adyuvante se debe reservar 

para casos de resección tumoral incompleta o en pacientes 

no candidatas para cirugía. 

El uso de imágenes diagnósticas como la TAC y la RNM 

es imprescindible en el diagnóstico, determinación de la 

extensión y en el seguimiento de las pacientes. 
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