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CAS CLINIQUE

d?, 40 ans, se présente avec douleur abdominale aigué

* ATCD personnel:
* Dépression
e Pas d’ATCD familiaux pertinents

* HDV :
e Tabagisme actif
* ROH occasionnel

e Rx : Effexor
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CAS CLINIQUE - HMA

* X2 semaines:
* Douleur abdominale basse avec inappétence
* Lourdeur MI avec chute non-syncopale
* Dyspnée de bas grade, @ toux/expecto/hémoptysie/DRS
e & Sx urinaires ou digestifs
g diaphorese, @ frisson, @ perte pondérale

E UNIVERSITE DE
SHERBROOKE
Faculté de médecine
et des sciences de la santé



CAS CLINIQUE - EXAMEN PHYSIQUE

« SV TA 128/83, FC 86, T °38.4, Sat 100%
 TVC N, 2 Adx

« U: RCR, B1B2 N, 2 souffle

o A/A:clairs x2

 Abdo : Souple, Inconfort épigastrique et dir FID > FIG, PR —,
@ signe d’ascite

* Ml : 2 OMI, mollets souples
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CAS CLINIQUE - PARACLINIQUE

Bilans :

* GB 16.9
*N134

* Hb 124

* Plt 220

* CRP 116

* INR/PTT N

* Hépatique N

* Na-K-Ca N, Créatinine 116 (86)
 A/U: pr >5g/L, Hématies 3-5,

Leuco 6-10
* Controle a 24 hrs:pr 1.0g/L

« Ratio P/C 0.31 (0.0 — 0.2)
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CAS CLINIQUE

e Echographie abdominale :

e Structure en boudin, solide,
difficilement discernable de la
veine cave inférieure (VCI), a
la hauteur des reins et de la
téte du pancréas

e Diametre 9 cm X 3,5 cm
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CT SCAN ABDOMINAL
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CT SCAN ABDOMINAL :

 Thrombose VCI de l'orifice OD jusqu’aux veines rénales avec
extension intra-hépatique

* 10,4 cm de longueur
e Contours VCI flous, mal limités
* Multiples adénopathies
* Infiltration cordon inguinal D

* Foie, veines sus-hépatiques, veine porte N
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PRESENTATION DU CAS

* Doppler veineux Ml :
* Absence de thrombose veineuse profonde

* Angioscan pulmonaire :
* Embolies pulmonaires segmentaires bibasales

e Début héparine IV
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CONSULTATION MEDECINE INTERNE
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HYPOTHESES DIAGNOSTIQUES

THROMBOSE DE LA VEINE
CAVE INFERIEURE




THROMBOSE VCI

* 2.6 —4.0 % des patients avec TVP MI !
* Mortalité 2x TVP MI !
* Morbidité importante 2 :
* Syndrome post-phlébitique (90 %)
e Claudication veineuse (45 %)
* Embolie pulmonaire (30 %)
e Ulcération veineuse (15 %)
* Phlegmasia cerulea dolens, thrombose veine rénale
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Hospital Discharges
n= 928,324,000

DVT andior Vena Cava
Thrombosis
n= 7,902,000 (0.85%)

I

C

Vena Cava Thrombosis
n= 99,000 (1.25%)

—

Vena Cava & Other DVT
n= 22,000 (22%)

Vena Cava Only
n= 77,000 (78%)

—

& Pulmonary Embolism

Vena Cava Only

n= 9400 (12%) A

THROMBOSE VCI - INCIDENCE / ANNEES
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Figure 2. Incidence of vena cava thrombosis (number of patients/100,000
population) shown in 5-year intervals from 1981 through 2005. After 1986
to 1990, the trend showed no significant change in the incidence.

Stein B The American Journal Of Cardiology, 2008
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Thrombose VCI

Primaire /
Congénitale

Secondaire
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Thrombose VCI

“

Primaire /
Congénitale

Secondaire

e
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FIGURE 1 Graphic Illustration of the Most Common IVC Congenital 4 | nfra _re’ na |e

k

Duplicated IVC
R>L

Normal
Infra-rénale

Left-sided IVC

Rénale

Circumaortic
Left Renal Vein

Retroaortic
Left Renal Vein

Accessory

reaortic IVC/Iliac Vein|
Left Renal Vein

Confluence

IVC = inferior vena cava; L = left; R = right. Adapted with permission from Truty et al. Congenital Anomalies of the Inferior Vena Cava and Left
Renal Vein: Implications During Open Abdominal Aortic Aneurysm Reconstruction. Ann Vasc Surg 2007;21(2):186-97.

* 0,5-1,0 % population

e COLLATERALES =
SUBCLINIQUE

Alkhouli M, JACC : CARDIOVASCULAR INTERVENTIONS, 2016

E UNIVERSITE DE
SHERBROOKE
Faculté de médecine
et des sciences de la santé



THROMBOSE

VCI
SECONDAIRE

- Non-
Obstructive obstructive

Progression Compression

pre Lésion VCI Corps etranger
thrombose extrinseque

(Filtre VCI) Thrombophilie
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THROMBOSE

VCI
SECONDAIRE

Obstructive

Compression

extrinseque

Non-
obstructive

Thrombophilie

Alkhouli M, JACC : CARDIOVASCULAR INTERVENTIONS, 2016
McAree BJ et al, Vascular Medicine, 2013
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THROMBOSE

VCI
SECONDAIRE

Obstructive

Compression
extrinseque

Lésion VCI
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THROMBOSES VCI ET NEOPLASIES

37.4 % VCI

11.4 % TVP isolée

(p = 0.0001)
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CAS CLINIQUE

* Cytologie urinaire:
* Atypies de cellules urothéliales

* Consultation urologie : Suggere IRM :
* Aucune lésion rénale néoplasique

* Thrombose intrarénale au tiers supérieur et
moyen du rein droit

* REHAUSSEMENT nodulaire VCI par endroits
e Surrénales et foie N
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Tomo axialeldbdomen [

SRl  * Thrombose segmentaire
Site inhabituel
Expansion de |la VCI

Infiltration péri-VCI

Multiples adénopathies

Rehaussement

* Contiguité avec masse
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THROMBOSE TUMORALE **

: Carcinome
Carcinome , .
cénal hépatocellulai
re (CHC)
EXTENSION
DIRECTE
D’UN SITE
Carcinome Tumeur de ADJACENT
surrénalien Wilms
Zhang L, Abdominal Imaging, 2007 E ?ﬁgﬁgﬁaOOKE
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THROMBOSE TUMORALE **

Carcinome
hép~" ~llulai

Carcin ~e

rer.

EXTENSION
DIRECTE
D’UN SITE
Carc.. e ADJACENT
surrénalien
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CAS CLINIQUE

PET scan :

* Hypermétabolisme VCI et veines rénales au segment thrombotique
* Néoplasie vasculaire difficile a exclure
* Aucune adénopathie hypermétabolique
* Néoplasie testiculaire moins probable
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CAS CLINIQUE - ARTERIOGRAPHIE
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CAS CLINIQUE

* Biopsie endovasculaire x 5

* Drainage via collatérales
lombaires

* Discuté avec radiologiste :
* Pas bénéfice a la
thrombolyse vu allure
néoplasique et
collatérales

Faculté de médecine
et des sciences de la santé



CAS CLINIQUE

* Biopsie endovasculaire x 5

* Drainage via collatérales
lombaires

* Discuté avec radiologiste :
* Pas bénéfice a la
thrombolyse vu allure
néoplasique et
collatérales
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CAS CLINIQUE

* Biopsie endovasculaire x 5

* Drainage via collatérales
lombaires

* Discuté avec radiologiste :
* Pas bénéfice a la
thrombolyse vu allure
néoplasique et
collatérales
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CAS CLINIQUE

* Biopsie endovasculaire x 5

* Drainage via collatérales
lombaires

* Discuté avec radiologiste :
* Pas bénéfice a la
thrombolyse vu allure
néoplasique et
collatérales
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CAS CLINIQUE

* Biopsie# 1 :
* Nécrose tumorale d’origine imprécise

 Hématologue :
 Tumeur primaire VCI plus probable (Léiomyosarcome ?)
e 2¢ biopsie : Non-diagnostic
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CAS CLINIQUE

» Appel a 'équipe Sarcome de Montréal pour prise en charge
chirurgicale urgente :

e Compte tenu de I'évolution favorable - Congé avec HBPM
 RDV prévu 48-72 hrs avec I'équipe Sarcome a Mtl
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CAS CLINIQUE

e A Montréal :

e Cavectomie partielle

* Néphrectomie D +
surrénalectomie D

 Hépatectomie partielle
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CAS CLINIQUE — PATHO CHIRURGICALE

e Tumeur de cellules fusiformes indifférenciées de
haut grade, 11 x5 x 3 cm

e Envahissement totalité VCI avec extension intra-
luminale ad veine rénale D et G et VCI intra-
hépatique sur 5 cm

e Stade : pT3 NO

Sarcome intimal indifférencié
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Sarcomes des
grands vaisseaux

Aorte et ses
branches

Artere

pulmonaire

|

+++ Sarcome intimal +++ Léiomyosarcome

e Prédominance féminine

e 5¢ décennie
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Table 4. Clinical and Pathologic Characteristics of Inferior Vena Cava Sarcomas

Patiest  Age Mode of Relation to
no. n  Race Sex  presentation Site in IVC vessel, size Proced + logic type Ilollow--' Treatment Metastases
Luminal sarcomas
1 bl White F Polmonary embolus — Renal vein to Luminal Thrombectomy Intimal Alive and well st Nome None
iliacs §3 mo
2 L] Whae F DVT, atmal fib IVC into nght Lumanal Resecuion of mass Letomyosarcoma  BDved None None
atnum postoperatively
3wk
Mural sarcomas
3 n White M Leg swelling Lower IVC Ad ) Saph wraft I y Alive and well st~ None None
maral, repais renal vein|
Tuminal
4 45 Whate IVC syndrome Lower IVC Mural Excmaon of mass Leiomyosarcoma Lot 1o follow up
s 22 Whae F Abd, Logsn Antersor wall IVC  Musal R, olmac B ) atds RY it bung, right
7 adrey
® 2 Black F Incidenty 0 [heura, chest
0 wall
7 2 Whaite M IVC synd None
& 61 Whate F Back pamn Lower IVC Mural Resection of mass Lesomyosarcoma [ Ave and well 2t Chemotherapy None
S0 mo
9 S5 White F IVC syndrome Antenor wall IVC  Mural Resection of mass Lewomyosarcoma  BLost to follow-up = -
below RV
10 White ¥ Pamn Right wall IVC st Mural Resection of mass. il Levomyosarcoma B Dved at 46 mo None Liver, lungs
duodenum saphenous graft
n Whate F Leg swelling. KT 24 Renal vein to Mural luminal  Resection of mass | Leiomyosarcoma  Blost to follow-up  RT -
y1 before ihacs
12 3 White M Low back pain Suprarenal nght Mural, luminal  Resection of mass Lesomyosarcoma  JfDved at 29 mo Dovorubscin, vincnstine,  Lungs, hiver
sde mural DTIC, and
cyclophosphamede
3 o4 White F Back pain Posterion IVC at Mural Resection of mass Lesomyosarcoma [ Dved a1t 74 mo Methotrexate and Lungs, liver
pancreas made
" L3 ] White F Budd-Chian Hepate vesn night  Musal luminal Resection of mass Lesomyosarcoma  JDved at 2 mo None None
syndrome atrum
15 59  Whiwe F Abdominal pain for  Posterior IVC Mural luminal  Resection of mass il Lesomyosarcoma  BDvwed at 30 mo Doxorubscin, DTIC. and  Liver
4y sosfamide
16 76 White M Bane pain Low IVC Musal Bone biopsy Lesomyosarcoma B Dled at 2 mo None Adrenal,
lungs.
lymph
nodes. hiver,
bane

IVC: infersor vena cava: fibe fbnllation; DVT. deep venous thrombosis, RV: renal vewn; RT. radiation therapy, DTIC: dacarbazine

Burke, AP, Cancer, 1993
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Sarcome des grands vaisseaux - VCI

 Origine des cellules musculaires lisses (média)

* Origine intimale extrémement rare
* Indifférencié :
 Différencié :
* Angiosarcome

Tunica adventiti

* Myxofibrosarcome " D Tunica intima 3

* Léiomyosarcome i Al Tunica media R ';ﬁ“‘:’

o - ‘i‘ ., ‘. .: . ¥ !‘ ‘;-
{ M
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Sarcome des grands vaisseaux - VCI

 Origine des cellules musculaires lisses (média)

* Origine intimale extrémement rare
*Indifférencié :
e Différencié :
* Angiosarcome

. Tunica intima R\ 2.
* Myxofibrosarcome . ' | (3{‘5.1
* Léiomyosarcome RN T, L e

Tunica adventiti

o !
) F A g
2 - n :
y - 1 P ) ’
: A ll:{ o i ’
» '~ I.

:
-
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SARCOME INTIMAL INDIFFERENCIE VC]
—mm

CHUS J, 40 ans

Zhang et al 1 (2019) 2, 66 ans
Afzal et al 2 (2015) 2,52 ans
Burke et Al 3 (1993) 2,23 ans

Rénale D,
surrénale D

OD, rénale,
iliaque

OD, rénale,
surrénales

Rénale, OD

Cavectomie, néphrectomie
et hépatectomie partielle,
Chimiothérapie

Cavectomie et résection OD

Cavectomie, néphrectomie
bilatérale, surrénalectomie
D, hépatectomie,

Chimiothérapie

Thrombectomie

Déces post-
opératoire

Survie sans
récidive a 19
mois

Vivante au suivi

1:Zhang, G, Journal of Cardiac Surgery, 2019

2 : Afzal, A. M, Case Reports in Cardiology. 2015
3 : Burke, AP, Cancer, 1993
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PRISE EN CHARGE 7
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PRISE EN CHARGE D’UN SARCOME INTIMAL

7 . . . .
° Pro Ced ure Ch iru rg|ca |e Treatment Local Distant Overall Survival
, recurrence recurrence recurrence
p recoce
RR 95% CI RR 95% CI RR 95% CI RR 95% CI
) . V4 )
. ( )
C h Imi Oth era p 1€ COTX Doxorubicin 0.75 056-1.01 069 056086 069  0.56-086 0.84  0.68-
adjuvante 1.03
Doxorubicin with 0.66 039112 061 041092 061 041092 056 036
ifosfamide 0.85
Combined 073 056094 067 056082 067 056082 077  0.64-
0.93

J récidive locale, récidive distante, récidive totale, mortalité
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CAS CLINIQUE = 2 mois

* Hospitalisé Montréal :
* Faiblesse MIG et hypoesthésie cuisse antérieure G
* |IRM:

e Congestion d’un plexus veineux épidural post-résection VCI
* Progression dyspnée intra-hospitaliere
* Angioscan #1 :
* Progression extensive EP bilatérales tumorale (Fragmin = Fondaparinux)
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CAS CLINIQUE = 2 mois

* Progression de dyspnée
* Angioscan # 2 :
 Augmentation fardeau thrombotique avec défaillance du VD

* Transfert oncologie pour chimiothérapie urgente
* CoTx :
e Doxorubicine et Olaratumab

* Multiples complications intra-hospitaliere :
* NF, SIADH, insuffisance surrénalienne ...
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CAS CLINIQUE = 3 mois

e Ré-hospitalisé au CHUS : |, état général, dyspnée progressive, perte
pondérale 20 kg
* Angioscan :

* EP massives 2 arteres principales sur la quasi-totalité des arteres
pulmonaires inférieures

 Métastase nécrotique 10 x 6,6 x 6,8 cm (LSD et LM) surinfectée
* Progression tumorale foie, aorte, rénale, thorax

* Soins palliatifs > Déces
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MESSAGES CLES

* La présentation cliniqgue d’'une thrombose de la VCI est insidieuse et
nécessite un haut index de suspicion.

* || fautinclure la thrombose tumorale dans le diagnostic différentiel
d’'une thrombose de la VCl isolée.

* || existe certains indices radiologiques permettant de distinguer un
thrombus standard d’un thrombus tumoral.

* La prise en charge multidisciplinaire (Radiologiste, H&ématooncologue,
Chirurgien vasculaire, Interniste) est essentielle devant cette entité

rare.
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QUESTIONS / COMMENTAIRES ?
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EXTRA
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CENTRAL ILLUSTRATION Diagnosis and Management of Inferior Vena Cava Thrombosis

INFERIOR VENA CAVA THROMBOSIS

Predisposing Factors for IVC Thrombosis
oyl

« Bilateral Lower Extremities DVT
+ Scrotal swelling or pelvic pain
+ Unexplained back pain or renal failure

Congenital IVC

Unretrieved

Anomaly IVC Filter
A
4 A
Duplex Ult CT Venography Catheter
W nd MR Venography Venography
Confirmed IVC Thrombosis
Anticoagulation plus Compression Therapy
+ Adjunctive Therapies *
Catheter Directed - Aspiration
Thrombolysis / \ Thrombectomy
Pharmacomechanical Adjunctive PTA

* Consider IVC filter retrieval if feasible and safe.

Alkhouli, M. et al. J Am Coll Cardiol Intv. 2016; 9(7):629-43.
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FIGURE 4 Treatment Algorithm for Patients With IVC Thrombosis

Confirmed IVC Thrombosis

| Is the Patient at High risk for bleeding? |

Yes/ \ Mo

Renal Vein Thrombosis or Conventional Anticoagulation
Phlegmasia Cerulea Dolens + Consider Endovascular Tx
Yi |
No / \ aad ( |
Conventional Aspiration Thrombectomy Acute IVC Subacute IVC || Chronic IVC
Anticoagulation (Angiovac) Thrombosis Thrombosis Thrombosis
(<14 days) (14-28 days) (>28 days)
Local Expertise
Available

CDT(Infusion Catheter, EKOS) || IVUS-Guided
PMCT (AngioJet) PTA/Stenting

I Post- Lysis Angiogram I
|
[ 1
Adequate Lysis Adequate Lysis Large Residual
No Residual Stenosis Residual Stenosis >50% Thrombus Burden

! ! !

Consider Life-long IVUS-Guided | Residual | poneat AngioJet
Anticoagulation PTA/Stenting s“ ; Consider Angiovac

CDT == catheter-directed thrombolysis; PMCT == pharmacomechanical catheter-directed thrombectomy; PTA = percutaneous transluminal
angioplasty; Tx = treatment; other abbreviations as in Figure 2.
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FIGURE 5 Temporal Trends of CDT Utilization in The Treatment of IVC Thrombosis in
the United States, 2005-2011

45
40

- CDT' Group

CDT Utilization (%)
N
(3,
\

2005 2006 2007 2008 2009 2010 2011

1 indicates catheter-directed thrombolysis (CDT). IVC - inferior vena cava thrombosis.
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BCS et May-Thurner

* CTSCAN:

* Delayed or absent filling of the three major hepatic veins (which are
usually visible within 40 to 60 seconds after rapid intravenous
contrast).

* A patchy, flea-bitten appearance of the liver due to increased central
contrast enhancement relative to the periphery.

* Rapid clearance of contrast from the caudate lobe.
* Narrowing and/or lack of opacification of the inferior vena cava.

|Left common
liliac vein

Rigt
e May-Thurner : i

iliac artery | Z°¢ 4

* Compression artere iliaque droite sur la veine iliaque e
gauche. /A
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Thrombophilies et thrombose VCI

* Thrombophilie présente chez patients avec anomalies congénitales

* Un dépistage thrombophilique pourrait s'avérer étre prudent en
présence d’'une thrombose VCI.

* Aucune recommandation formelle

* Birgit Linnemann et al :
» 28/53 thrombose VCI (52.8%) avec thrombophilie

* En comparant avec TVP Ml isolé, anticoagulant lupique persistant d’avantage
présent (10.9 vs 2.3%, OR5.3)
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Néoplasies e 0,07 % thrombose VCI

Néoplasie
rénale * 0,5 % thrombose VCI/TVP

Trachée/Broncho [ 0,09 % thrombose
VCI/TVP

pulmonaire
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DISTINCTION RADIOLOGIQUE
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Léiomyosarcome VCI

* Tumeur vasculaire VCI plus fréquente
(95%)
* Femme d’age moyen (40-60 ans)

* Croissance extra-luminale (Simule masse
RP envahissante)

* Prise en charge chirurgicale
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PRISE EN CHARGE CHEZ LE CANDIDAT NON-
CHIRURGICAL ?

Primary Intervention PO | ntS C | éS

19 patients with acute IVC syndrome

» Efficace et sécuritaire

Bénéfice rapide

7 patients with only little or
no improvement
(stent compression or migration)

12 patients with
immediate symptom
remission

Aucune néoplasie vasculaire

ents
Early Secondary Intervention ] o0 4
* 15/19 métastases
< h 7 .
15 patients with EPathueS
early symptom *
remission . .
» Anticoagulation 1V/SC 14
Late Secondary Intervention .
3 patients with late symptom 1 J O u rs
reoccurence (tumor progression) Patien, * \
14 patients with 4 patients with only little or no improvement
symptom remission 1 patient with re-reoccurence of symptoms (tumor progression)
until death or loss to follow up
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