CASOS CLINICOS
Leiomiosarcoma superficial recurrente y metastasico:
reporte de caso y revision de literatura

Recurrent superficial and metastatic leiomyosarcoma:
case report and review of literature
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RESUMEN

El leiomiosarcoma es un tumor derivado de musculo liso de presentacién inusual cuando compromete piel. Generalmente es una
forma secundaria a un tumor primario localizado en tejidos blandos profundos de la cavidad abdominal o del tracto genitourinario,
siendo muy rara su presentacion como tumor primario de piel. Describimos el caso de una paciente que presenté una lesion nodular
en mano izquierda, que fue extirpada inicialmente y diagnosticada como histiocitoma fibroso benigno por estudio patolégico. Luego
de dos afios recurrié con un tumor de crecimiento rapido y ulceracion central con diagnoéstico de leiomiosarcoma. No se hallé com-
promiso visceral, pero si metastasis ganglionar y pulmonar que determinan un pobre pronostico.
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SUMMARY

Leiomyosarcoma is a tumor derived from smooth muscle of unusual presentation when it compromises skin. Generally it is a secondary
form from a primary tumor located in deep smooth tissues at the abdominal cavity or at the genitourinary tract, being very rare its
presentation as primary tumor of skin. We describe the case of a patient who presented a nodular injury in left hand, which was
extirpated initially and diagnosed as benign fibrotic histiocytoma with a pathological study. After two years the injury reappear as
a tumor of rapid growth and central ulceration with diagnosis of leiomyosarcoma. Visceral damage was not found, but lymph node
and pulmonary metastasis was present, which determine a poor prediction.
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INTRODUCCION dar a conocer las caracteristicas clinico-patologicas del

presente caso.
El leiomiosarcoma cutaneo es un tumor raro derivado

de musculo liso, constituye el 10% de los sarcomas de par-
tes blandas. Los primeros casos fueron descritos por Stout
y Hill en 1958'. Su clasificacion y prondstico dependen del
lugar de origen y de su localizacion anatomica, el 85%
de las lesiones se presentan en extremidades. El manejo
terapéutico es siempre quirurgico, existiendo posibilidad
de recurrencia y metastasis, aunque es poco frecuente.
Debido a su baja incidencia, creemos que es importante

REPORTE DE CASO

Paciente mujer de 59 afios quien presento un tiempo
de enfermedad aproximado de tres afios, caracterizado por
la aparicién de un noédulo superficial en regidn hipotenar
izquierda sin cambios en la coloracion de piel subyacente,
con leve dolor espontaneo y a la palpacién. Fue extirpado
en su totalidad segun referencia de la paciente, la pieza
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operatoria fue informada como histiocitoma fibroso benig-
no, no se realizd ninguna prueba de inmunohistoquimica.
Dos afios después aparece un nédulo de crecimiento rapido
y progresivo en la misma zona, que luego de seis meses
presenta ulceracion central con dolor localizado de mo-
derada a gran intensidad, ademas la paciente nota nédulo
axilar izquierdo poco movil y de consistencia dura.

Como antecedente personal de importancia la paciente
presento siete afos antes tuberculosis pulmonar recibien-
do tratamiento especifico completo, siendo dada de alta
con baciloscopia negativa.

Al examen fisico hallamos a paciente en regular es-
tado general y de nutricidn. Presenta un tumor ulcerado
en region hipotenar izquierda con bordes eritematosos
indurados e infiltrados, de superficie nodular e irregular
con consistencia pétrea, adherida a planos profundos y
ulceracion central con escasa secrecion, de 3cm de dia-
metro aproximadamente y dolor intenso a la palpacion
(Fotografias 1 y 2). También se encuentra adenopatia
axilarizquierda de 8cm de diametro aproximadamente de
consistencia pétrea, fija a planos superficiales y profundos.
Aparato respiratorio: espiracion prolongada. Resto de
examen sin particularidades.

Fotografia 1. Lesién en palma izquierda.

Fotografia 2. Tumor con superficie irreqular, eritema e infiltracion en su periferia y ulceracion
central en region hipotenar izquierda.

Examenes auxiliares: Bioquimica y hematoldgicos en
rangos normales. En la radiografia de térax se hallo ima-
genes compatibles con metastasis pulmonar; en la radio-
grafia de columna se encontré aplastamiento vertebral en
L3-L4. Ecografias abdominal y pélvica normales. Se realizd
biopsia incisional hallandose un gran infiltrado fusocelular
difuso con disposicion en bandas y gran pleomorfismo con
actividad mitotica, atipia e hipercromasia nuclear con
nucleolos prominentes (Fotografias 3-5).

Fotografia 5. Atipia celular, hipercromasia nuclear. 40X. H-E.
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Se realizaron las pruebas de inmunohistoquimica co-
rrespondientes resultando S-100 negativo (Fotografia 6)
y actina positiva (Fotografia 7a y b), concluyendo que se
trataba de leiomiosarcoma. No se pudo determinar si se
trataba de la forma cutanea o subcutanea.

L = - o L

Fotografia 6. Inmunohistoguimica S-100 negativo. 4X.

Fotografia 7a y b. Inmunohistoquimica Actina positiva. 4X y 10X.

DISCUSION

El leiomiosarcoma es un tumor mesenquimatoso ma-
ligno que por lo general se localizan en tejidos blandos
profundos del retroperitoneo, cavidad abdominal, tracto
gastrointestinal (estomago, intestino, mesenterio) o tracto
genitourinario (Utero u ovario)®®. Siendo aln mas raro
su presentacion como tumor primario en piel. Este es un
tumor que deriva de musculo liso, constituye menos del
10% de los sarcomas de tejidos blandos®. Mientras que
otros autores reportan una incidencia menor del 2-3%3
hasta 5-1000*

Para poder determinar su origen debemos recordar
que en la piel encontramos musculo liso en tres locali-
zaciones:
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Musculo erector del pelo.

Paredes de los vasos sanguineos.

e Fibras musculares de la tunica dartos del escroto, vulva,
pezon y areola mamaria.

Estas células musculares lisas, neoplasicas o no,
se reconocen histolégicamente por ser fusiformes con
citoplasma fibrilar eosinofilico y nucleo central oval o
romo “en forma de cigarro”, y no exhiben estriaciones
citoplasmaticas®®. Ultraestructuralmente muestran mio-
filamentos de 5nm que forman cuerpos densos periféricos
y citoplasmaticos**S.

El leiomiosarcoma superficial tiene mayor incidencia
entre la quinta y séptima década de la vida®®, aunque
puede presentarse a cualquier edad?, es muy raro encon-
trarlo en nifos®. Auroy y cols. en su serie de 32 casos los
pacientes mas jovenes tenian 13y 14 aflos’. En cuanto a la
prevalencia de acuerdo a sexo hay reportes que informan
una mayor frecuencia en varones, pero Holst y cols. en su
revision hallaron que el 64% eran mujeres®.

No se han registrado evidencias acerca de la presencia
de leiomiomas preexistentes, por lo que no se ha demos-
trado riesgo definitivo de transformacion maligna, pero si
existe mayor posibilidad de error diagnostico primario de
leiomioma?®. Se han hallado reportes en los que lesiones
primarias han sido diagnosticadas erroneamente como
leiomioma o histiocitoma fibroso benigno’, siendo las
lesiones recurrentes reconocidas como leiomiosarcoma?’,
como ocurrié en este caso. Se ha descrito que pacientes
con algun tipo de inmunosupresion como transplantados
o infeccidn por VIH tienen mayor riesgo de presentar este
tumor®.

Se ha establecido una clasificacion por su localizacion,
caracteristicas clinicas e implicancias terapéuticas®>7#:
1. Leiomiosarcoma cutaneo (LMSC). Deriva del musculo

erector del pelo o del musculo dartos, se localiza

inicialmente en dermis y se presenta como un nodulo
solitario de menos de 2cm de diametro, con color
variable, umbilicado o ulcerado y asociado a dolor?2.
2. Leiomiosarcoma subcutaneo (LMSS). Deriva del mus-
culo liso de paredes vasculares, puede llegar a medir
hasta 6cm de diametro o mas', es firme, movil, sin
cambios epidermales y esta asociado a dolor®™.

Aunque se desconoce su causa, ambas formas anecdo-
ticamente han sido asociadas a historia de traumatismos,
quemaduras, picaduras de insectos, radiacion localizada,
puntos de venopuncién, estasis venosa y lupus vulgaris®”.
En nuestro caso no se pudo precisar este antecedente,
quizas podemos asumir que por la localizacion existe pro-
babilidad de traumatismos a repeticion, sospechar en una
forma de tuberculosis cutanea por su antecedente es sélo
una presuncion. Fields y cols. reportaron a 15 pacientes
(18.75%) de 80 casos que presentaron antecedentes de
traumatismos®.
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La mayoria de casos se localizan en superficies pilosas
de extremidades inferiores (hasta un 85%)?2, pero también
se pueden presentar en cabeza, cuello, genitales, areola,
gluteos, tronco y paredes de grandes vasos®®. Como ya se
menciond la lesidn es generalmente Unica y en ocasiones
se presentan como nodulos agrupados. Si este fuera el
caso, debera pensarse en la posibilidad de leiomiosarcoma
superficial multiple metastasico siendo el tumor primario
de localizacion retroperitoneal o en utero®*°.

El tamafio de la lesion es variable desde 0.4 a 6.0 cm®;
Auroy y cols. en su serie hallaron 2.8cm de diametro prome-
dio en las lesiones reportadas’. Sin embargo, hay un caso de
leiomiosarcoma subcutaneo gigante en la regidn inquinal
de 12.4 por 10.5cm™. Su crecimiento inicialmente es lento
y luego rapido, el rango descrito es de 3 a 18 aflos*®.

Puede hallarse variaciéon de coloracion en la piel
subyacente; desde rojo, azul oscuro, eritemato-violaceo,
marrén e hipopigmentacion y es mas frecuente en la
forma cutanea?**. El dolor espontaneo o a la presion ha
sido registrado en la mayoria de casos®®, ademas de otros
sintomas subyacentes que pueden o no acompafarlo
como prurito, sangrado, ulceracion y sensacion urente o
quemante®. En nuestro caso la lesidn en su periferia se
hallaba eritematosa e infiltrada con ulceracién central
con dolor espontaneo y a la palpacion, con un diametro
de 3cm, estaba localizada en una area no pilosa y no se
hallé compromiso retroperitoneal ni uterino.

El diagnéstico diferencial desde el punto de vista cli-
nico debe hacerse con quistes, lipomas, neurofibromas,
dermatofibroma, carcinoma metastasico, melanoma ame-
landtico, tumores benignos derivados de anexos y otros
sarcomas de tejidos blandos®™.

Histolégicamente el LMSC se localiza en la dermis por
definicion, pero puede extenderse al tejido celular subcu-
taneo (TCSC), mientras que la forma subcutanea lo hace
inicialmente en el TCSC®. La epidermis exhibe acantosis o
ulceracién con o sin infiltrado mononuclear en la periferia
del tumor. Se sabe que en este tumor hay diferenciacion
clara de células musculares lisas, se puede presentar con
una arquitectura de bandas o fasciculos entrelazados de
células de musculo liso en areas lobuladas o nédulos, con
bordes infiltrativos o no, dichos fasciculos generalmente
son irregulares que se interceptan, ocasionalmente puede
hallarse mucina en el estroma®®®. El caracter maligno
se evidencia por la presencia de células fusiformes, con
citoplasma eosinofilico, hipercromasia nuclear y nucleolo
prominente, con gran pleomorfismo, células bizarra y cé-
lulas multinucleadas en areas pobremente diferenciada,
la actividad mitdtica incluye formas atipicas en la ma-
yoria de casos; la tasa de mitosis y atipia celular no son
predictivos del comportamiento del leiomiosarcoma?>7#.
Kaddu y cols.”™ han descrito dos patrones de crecimiento
en este tipo de sarcoma:

1. Nodular, que presenta fasciculos longitudinales y trans-
versos con células fusiformes y ovales con nucleo en
forma de cigarro y vacuolas excéntricas, atipia nuclear,
mitosis conspicua y alta celularidad, atribuyéndole a
esta forma peor pronostico.

2. Difuso, que muestra baja celularidad, fasciculos bien
diferenciados de células musculares, figuras mitoticas
inconspicuas, escasas 0 ninguna célula necrética.
También se han reconocido cambios o variaciones his-

toldgicas que deben ser considerados para el diagndstico

y que incluyen: cambios epitelioides, cambios a células

granulares, cambios escleroticos extensos y cambios de

células grandes tipo osteoclastos-like.

Finalmente cabe mencionar que aquellos leiomiosarco-
mas que histolégicamente son escasamente indiferencia-
dos es preciso distinguirlos de tumores malignos de células
fusiformes como el melanoma a células fusiformes, carci-
noma espinocelular a células fusiformes y fibroxantoma
atipico, neurofibroma plexiforme, histiocitoma pleomorfico
estoriforme maligno, sarcoma sinovial de células fusifor-
mes, angiosarcoma a células fusiformes, siendo por ello
indispensable utilizar marcadores especificos'.

La inmunohistoquimica es de gran utilidad ya que per-
mite identificar la linea celular en una muestra de tejido,
el panel de coloracion es aplicada por el dermatopatélogo
y resulta de ayuda para diagnostico diferencial o para
derivar al diagnostico final' Es una técnica para localizar
antigenos con el uso de anticuerpos especificos, que son
glicoproteinas de gran afinidad para ligar al antigeno
directamente’. Actualmente se han desarrollado gran
cantidad de marcadores, en nuestro caso nos interesan los
marcadores de diferenciacion mesenquimal que incluye:
1. Vimentina, que es un filamento intracelular de clase

intermedia y esta presente en fibroblastos, células

endoteliales, células de musculo liso, melanocitos,
cartilago, lipocitos, macréfagos y células mioepiteliales
de glandulas salivales.

2. Desmina, filamento intermedio presente en células
de origen miogénico (musculo cardiaco, esquelético y
liso) que permite evidenciar tumores de diferenciacion
muscular de otros tumores de células fusiformes'.

3. Actina, es una proteina contractil asociada a miosina
de células muscularesy por lo tanto permite identificar
neoplasias de musculo liso'".

En nuestro caso se utilizd ademas marcadores neu-
roectodermales, S-100, por las caracteristicas morfold-
gicas celulares que permite diferenciarlos de neoplasias
melanociticas y tumores de células nerviosas''*. No se
pudo establecer en el presente caso el origen de células
musculares lisas, pero creemos que se trata de una forma
subcutanea por las caracteristicas clinicas y patoldgicas,
por la evolucidn, recurrencia y metastasis pulmonar y
ganglionar.
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El tratamiento de eleccidn es |a escisidn quirtrgica con
margenes de 3-5 cm incluido TCSC y fascia adyacente,
ya que se ha observado menor riesgo de recurrencia. En
muchas oportunidades es necesario utilizar injerto de piel
para cierre primario. Se ha usado radioterapia y quimio-
terapia como coadyuvantes??, se ha reportado también el
uso de radioterapia pre y postoperatoria con la finalidad
de realizar una cirugia menos radical®. Fields y Heldwig
trataron tres leiomiosarcomas cutaneos recurrentes
con radioterapia-cirugia-quimioterapia postoperatoria®.
Técnicas de criocirugia también se han usado, Montes y
cols. no hallaron evidencia de recurrencia en dos afos de
seguimiento'. En cuanto a la cirugia micrografica de Mohs
(CMM), ha sido usada en tumores con diametro menor a
Tcm sin recurrencia en 26 a 30 meses de sequimiento’® '8,
Huethery cols. reportan ocho casos tratados con CMM con
lesiones en tamafio promedio de 3.1cm (1.5-6.0cm) con
solo una recurrencia (14%) en un seguimiento de 4.3 afios®.
El tratamiento quirtrgico en nuestra paciente no fue reali-
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