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RESUMEN

Introduccion: El leiomiosarcoma primario localizado en extremidades es un sarcoma raro en frecuencia, y se debe
a la proliferacion de células mesenquimales. Reporte de caso: el presente caso describe a un varén de 62 anos
diagnosticado de leiomiosarcoma primario en las partes blandas de la pierna, tras presentar una prolongada
clinica de dolor de caracteristicas osteomusculares; esta localizacion es infrecuente, describiéndose la clinica, las
pruebas diagndsticas, anatomopatologicos, el tratamiento y su posterior evolucion. Conclusioén: los mejores
resultados en enfermedad localizada se consiguen con un tratamiento multidisciplinar, en el que la cirugia es
imprescindible y la radioterapia postoperatoria contribuye a disminuir de forma significativa las recidivas locales,
aunque sin haber demostrado beneficio en supervivencia. El papel de la quimioterapia como tratamiento

adyuvante es controvertido.
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ABSTRACT

Introduccién: The primary leiomyosarcoma located in
extremities sarcoma is a rare frequency, and is due to
the proliferation of mesenchymal cells. Case report:
This case describes a 62 year old male diagnosed with
primary leiomyosarcoma in the soft parts of the leg,
after presenting a prolonged clinical characteristics of
musculoskeletal pain; this location is rare, describing
the clinical, diagnostics, pathology, treatment and
evolution. Conclusion: the best results in localized
disease are achieved with a multidisciplinary
treatment, in which surgery is essential and
postoperative radiotherapy contributes to significantly
reduce local recurrences, although without having
demonstrated survival benefit. The role of
chemotherapy as an adjuvant treatment is
controversial.

Keywords: leiomiosarcoma; Bone Neoplasms; sarcoma
(Source: DeCS-BIREME).

INTRODUCCION

Presentamos el caso clinico de un leiomiosarcoma en
una localizacion rara, de la que existe escasa
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bibliografia. Este es un tumor sarcomatoso raro
clasificado dentro de los tumores malignos del aparato
locomotor los cuales representan menos del 1% del
total de los tumores del cuerpo, con varios tipos seglin
el origen: leiomiosarcoma, fibrosarcoma, liposarcoma,
angiosarcoma o neurofibrosarcoma, y encontrandose
escasamente detallados desde que fue descrita por
Evans y Sanerkin en 1960" con aproximadamente poco
mas de 100 casos a la fecha®?.

Los Leiomiosarcoma son tumores del tejido conectivo
los cuales poseen células mesenquimatosas
indiferenciadas, que pueden convertirse en
fibroblastos, condroblastos, osteoblastos, lipoblastos,
etc. Segun las cifras de incidencia de la enfermedad,
se diagnostican 2 a 4 Sarcomas de partes blandas de los
miembros por cada 100.000 habitantes x afo, por lo que
se calcula que un médico de atencion primaria vera uno
cada 24 anos y un especialista general muy pocos
durante su practica asistencial.

El objetivo de este reporte es contribuir con el estudio
de esta patologia oncoldgica que por su rareza ha
merecido nuestra atencion a fin de aportar y
profundizar en sus caracteristicas clinicas,
imagenoldgicas y anatomopatologicos.
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REPORTE DEL CASO

Paciente vardn de 62 aios Natural de Chota Cajamarca,
procedente de Chiclayo de profesion profesor. refiere
que hace 12 anos presento traumatismo deportivo en
region posterior de pierna izquierda, apareciendo en el
trascurso de los dias una tumoracion, indolora y de
crecimiento rapido de hasta aproximadamente 4 cm al
primer mes posterior al traumatismo. Acude a consulta
en Hospital Naylamp en donde se le indica resonancia
magnética la cual es realizada en Lima e informada
como tumoracion de partes blandas a descartar
leiomiosarcoma. Es visto nuevamente por consultorio
externo de traumatologia y es programado para biopsia
incisional. Refiere que se le confirma diagnostico de
leiomiosarcoma; Posteriormente es evaluado por
oncologia y recibe radioterapia (18 sesiones) continuas
atenciones por consultorios externos promedio de 3 a 4
veces por ano a la fecha. En enero 2013 acude
nuevamente por consultorio de traumatologia por dolor
en la misma region de leve a moderado, asociado a
sensacion de “ardor”. Posteriormente aparece
secrecion purulenta; es visto por infectologia con
diagnostico de Osteomielitis y se le inicia tratamiento
antibiotico. En junio 2013 ante la persistencia de las
molestias ademas de presencia de fistula es
hospitalizado en Traumatologia con diagnostico de
Osteomielitis crénica e intervenido quirtrgicamente
con reseccion de peroné lIzquierdo; Evoluciona
favorablemente.

En mayo 2014 percibe nuevamente masa indolora en
pierna izquierda, con ligera tumefaccion; aumento de
calor local acude nuevamente por consultorio de
traumatologia y es hospitalizado para ampliar estudios
y posibilidad de biopsia.

Al examen de Miembros inferiores: A la Inspeccion se
observa cicatriz de herida operatoria y depresiéon de
aprox. 10 x 5 cm. Por retiro de tejido musculo
esquelético tras cirugia. En cara anterior y lateral de
pierna impresiona aumento de volumen.

A la palpacion se encuentra cadena ganglionar no
dolorosa en region inguinal izquierda y en la piernaen la
cara anterior y lateral de pierna, se percibe masa de
consistencia dura no movil no dolorosa de mas o menos
3x2 cm sin signos de flogosis.

Después de evaluar el cuadro clinico en conjunto con el
Servicio de Oncologia y el servicio de anatomia
patoldégica se decide realizar amputacion
supracondilea mas vaciamiento ganglionar.
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Figura N°1. Radiografia de pierna Izquierda frontal lateral: Se
evidencia ausencia de la diéfisis media de peroné izquierdo (por
antecedente quirurgico).

En la figura N°1, se evidencia engrosamiento de la
cortical de tibia izquierda. Ademas, lesiones osteliticas
multiples en toda la diafisis de tibia y peroné porcion
proximal y distal; patron de destruccidon oésea
permeativa sin rotura de la cortical no se observa
incremento significativo de volumen de partes blandas.
Considerar tumor 6seo primario. Disminucion del
contenido mineral seo.

El estudio anatomo patologico reporto
macroscopicamente: producto de amputacion
supracondilea de miembro inferior izquierdo con gran
tumoracion que mide 14 cm. Que infiltra musculo
estrado piel hueso, banquecino, blando y bordes
quirdargicos libres.

A la microscopia se observo una neoplasia fusocelular
maligna, con gran pleomorfismo, hipercromacia, alto
indice mitotico mayor a 5x 10cma.(Fig. N°1) que
infiltraba musculo estriado (Fig. N°2) piel (Fig. N°3) y
hueso, tibial, es estudio de inmuno histoquimica
confirmo el diagnostico de leiomiosarcoma de partes
blandas de alto grado de malignidad. Alfa actina
positiva . (Fig. N°4), vimentina positiva. (Fig. N°5), ki 67
alto .(Fig. N°6), S 100, panqueratina, desmina
negativos.

¥

Figura N°2. A. Neoplasia maligna fusocelular, con alto indice

mitético. B. Infiltracién del musculo estriado por las células
neoplasicas ( --> ), Pleomorfismo, e hipercromasia. (HE X 10).
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Figura N°3. A. Infiltracién de la piel por la neoplasia. B.
Imunohistoquimica: Alfa Actina positiva neoplasicas ( X 40)

ﬁﬁa’ﬂ ..s-:fm T

Flgura N°4. A. Imunohistoqmmlca: Vimentina positivo. B.
Imunohistoquimica: Ki 67 (X40).

DISCUSION

El leiomiosarcoma es un tumor maligno que se
encuentra dentro del grupo de Sarcomas de partes
blandas (SPB); suele presentarse principalmente en el
retroperitoneo, donde se concentra aproximadamente
el 5% de los casos®, siendo a nivel osteomuscular muy
raro

Aunque la mayoria de los sarcomas de partes blandas se
producen de forma espontanea sin que se haya
demostrado un agente etioldgico definido, existen
algunos factores genéticos que han sido relacionados
con estos tumores. Existe algunas enfermedades que
predisponen a este tipo de cancer, como la
neurofibromatosis de von Recklinhausen, y en menor
frecuencia el sindrome de Gorlin, el de Garner o la
esclerosis tuberosa; ademas las mutaciones en el gen
del retinoblastoma.

La exposicion a radiaciones ionizantes aumenta la
incidencia de sarcomas entre 8 y 50 veces respecto a la
poblacion general, con un periodo de latencia de unos
10 afhos, aunque ocurre en menos del 1% de los
pacientes sometidos a radioterapia para el tratamiento
de otras neoplasias.

La exposicion a sustancias quimicas también se ha
relacionado con el desarrollo de este tipo de tumores
independientemente a su localizacion: herbicidas y
pesticidas en agricultura, dioxinas en industria, el
contraste radioldgico thorotrast (su utilizacion se
abandono en 1955 tras comprobarse su vinculacion con
el desarrollo de angiosarcomas), insecticidas que
contienen arsénico, cloruro de vinilo y otras sustancias.

Ademas, se ha sugerido que los traumatismos y las
lesiones croénicas inflamatorias podrian aumentar su

incidencia, aunque lo que parece mas evidente es que
estas patologias despiertan la atencion sobre lesiones
preexistentes que hasta ese momento habian pasado
desapercibidas. A pesar de todo lo anterior, debemos
concluir que la etiologia de la gran mayoria de los
Sarcomas de partes blandas es desconocida”.

Clinicamente la presentacion es asintomatica y/o
generalmente de lento crecimiento de masas indoloras,
en el 80% de los casos de SPB de extremidades y tronco,
y sise producen sintomas suelen estar relacionados con
compresion vascular o nerviosa.

Para establecer el diagndstico se debe acompanar a la
historia clinica con una radiografia simple de la zona
sospechosa, y si se aprecian alteraciones se debe
complementar con una RMN para determinar la
extension; también es (til la realizacion de una
radiografia de torax para descartar metastasis a este
nivel.

Finalmente, el diagndstico definitivo ocurre en el
campo de la anatomia patoldgica quien proporciona a
través del estudio de la biopsia de la lesion el
diagnodstico basado en los aspectos morfoldgicos,
inmunohistoquimicos, ultraestructurales y moleculares
que definen a todas las entidades incluidas en la
clasificacion de la Organizacion Mundial de la Salud
(OMS) de los tumores de partes blandas.

La anatomia patoldgica ademas aporta datos clave
sobre el pronostico de estas neoplasias, sobre la calidad
de la reseccion quirlrgica, cuando exista, y sobre la
respuesta a los tratamientos que se puedan emplear
previamente a la cirugia.

La inmunohistoquimica es de gran utilidad en el
diagnostico de los leiomiosarcoma, permite definir el
subtipo en los tumores indiferenciados y el diagnostico
diferencial con tumores que no son sarcomas. Los
paneles de anticuerpos mas utilizados en este contexto
son: vimentina, queratinas (sarcomas sinoviales y
epiteliales), desmina (rabdomiosarcoma,
leiomiosarcoma), S-100 (origen neural), Melan A
(tumores melanicos) y CD117 en GIST (sarcomas del
estroma gastrointestinal).

El prondstico de esta neoplasia tiene como uno de sus
pilares la clasificacion de los tumores de tejidos blandos
brindada por la OMS (8), que clasifica a los tumores
teniendo en cuenta el origen histogenético,
incorporando los hallazgos de biologia molecular y
citogenéticos conocidos.

Se han definido maltiples sistemas de gradacion, siendo
los mas aceptados el del Instituto Nacional del Cancer
de EE. UU.” y el del grupo francés (FNCLCC)(10), que es
el mas empleado. El sistema FNCLCC evalla tres
parametros: diferenciacion tumoral, indice de mitosisy
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extension de la necrosis.

El grado indica, fundamentalmente, la probabilidad de
metastasis a distancia y la supervivencia global (SG),
pero tiene menor valor en predecir la recidiva local que
es mas dependiente de la calidad y suficiencia de los
margenes quirdrgicos.

En nuestra revision bibliografica encontramos también
la clasificacion TNM del AJCC (AmericanJoint
Committee on Cancer), la cual tiene valor prondstico en
la planificacion del tratamiento y en la comparacion de
resultados de distintas series. Sin embargo, a pesar de
su gran utilidad, no incorpora dos de los principales
factores pronosticos en los sarcomas: la localizacion de
laenfermedady el subtipo histologico.

Esta clasificacion no se aconseja para sarcomas de
localizaciones distintas a las extremidades (por
ejemplo, retroperitoneales)"”, Otro sistema menos
utilizado es el de la Sociedad de Tumores
Musculoesqueléticos (MTS)"?.

Los leiomiosarcomas de partes blandas pueden
diseminarse por via hematdgena principalmente al
pulmén (70-80%), aunque cabe recalcar que la
afectacion metastasica en el momento del diagnostico
es infrecuente (7-8%); Un 30-40% de los pacientes la
presentaran durante el desarrollo de la enfermedad.

Los pacientes con enfermedad metastasica tienen una
media de supervivencia de alrededor de 12 meses, sélo
un 5% alcanzara los 5 afos. Algunos casos
seleccionados, con un reducido nimero de metastasis
pulmonares aisladas, que aparecen tras un intervalo
largo de tiempo respecto al tratamiento del tumor
primario, y que sean candidatos a ser rescatados con

cirugia alcanzan mejores supervivencias®®.

Un tamano tumoral por encima de los 5 cm se asocia a
un mayor riesgo de metastasis”® y la localizacion
profunda del sarcoma, es decir, por debajo de la fascia
profunda, se asocia también a un riesgo superior de
aparicion demr'netéstasis comparado con los tumores

superficiales™™.

Los mejores resultados en enfermedad localizada se
consiguen con un tratamiento multidisciplinar, en el
que la cirugia es imprescindible y la radioterapia
postoperatoria contribuye a disminuir de forma
significativa las recidivas locales, aunque sin haber
demostrado beneficio en supervivencia. El papel de la
quimioterapia como tratamiento adyuvante es
controvertido.

Con un tratamiento local bien planificado y ejecutado,

se puede llegar a conseguir un control del 85%. Siempre
que sea posible, en ausencia de metastasis a distancia,
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las recidivas locales seran subsidiarias de segundas
cirugias tanto en los sarcomas de extremidades como
en los retroperitoneales.
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