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Resumen

Los leimiosarcomas localizados en partes blandas superficiales, tanto primarios como metastdticos, son neoplasias poco fre-
cuentes. El diagnéstico de este tipo de neoplasias suele realizarse tras el estudio histopatolégico. El tratamiento es esencialmente
quirdrgico, consiguiendo la exéresis de la lesién con mdrgenes libres amplios y su prondstico dependerd del grado histolégico,

tamafio y profundidad.

Se presenta un nuevo caso de leiomiosarcoma cutdneo primario, de localizacién pectoral, diagnosticado y tratado en nuestro
hospital, discutiendo los mecanismos etioldgicos, los aspectos clinicos mds relevantes y el manejo terapéutico éptimo.
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Introduccion

Los leiomiosarcomas primarios de partes blandas superficiales,
como es la piel y el tejido subcutdneo, son neoplasias raras
e infrecuentes. Representan entre el 3 y el 6.5% de todos los
sarcomas de partes blandas, los cuales constituyen un 0.7%
de las neoplasias de esta localizacién®?, Presentan un origen
desconocido vy, sélo en casos aislados, se han descrito asociados
a traumatismos o a radiaciones previas’. Aparecen con mis fre-
cuencia en la sexta y séptima década de la vida y no existe una
relacién clara con el sexo.

Este tipo de tumores deriva de las fibras musculares del
musculo erector del pelo, las fibras musculares alrededor de las
glandulas sudoriparas o las fibras musculares del tejido vascu-
lar que se localizan en la zona de unién dermoepidérmica*’.

Segtin criterios histopatoldgicos, los leiomiosarcomas de
partes blandas superficiales se dividen en cutdneos o intra-
dérmicos y en subcutdneos Esta divisién histopatolégica va a
tener importancia desde el punto de vista del prondstico y la
evolucién®+5.

En la mayoria de los casos, el diagndstico es anatomopato-
légico, obteniéndose tras la cirugfa, ya que la clinica suele ser
muy inespecifica y el tratamiento, quirdrgico >*.

Debido a la infrecuencia de este tipo de tumores, se presen-
ta un nuevo caso diagnosticado y tratado en nuestro hospital,
discutiendo los aspectos clinicos, diagndsticos y terapéuticos
mads importantes.
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Caso clinico

Varé6n de 77 anos, con antecedentes personales de asma extrin-
seco e hipertensién arterial, que acude a la consulta externa
por presentar lesién polipoidea de 3 meses de evolucidn, loca-
lizado en la piel de la cara anterior del térax, de crecimiento
progresivo y que le produce dolor leve esporddico como tinica
sintomatologfa.

En la exploracién, se observa la citada lesion, polipoidea,
de consistencia dura y mdrgenes bien definidos, con hiperpig-
mentacién respecto a la piel que la rodea, de unas dimensiones
de 1 cm. de didmetro y 0.8 cms de longitud.

Se interviene quirtrgicamente, en régimen ambulatorio,
realizdndose la exéresis de la lesién con mérgenes libres, bajo
anestesia local.

El paciente presenta una evolucién postoperatoria sin nin-
guna complicacién.

El resultado anatomopatoldgico mostré la existencia de
un leiomiosarcoma primario cutdneo, predominantemente
intradérmico, de 1.2 cms. de didmetro maximo, con afectacién
focal del tejido adiposo circundante, con bordes de reseccion
libres de enfermedad (figura 1). El estudio inmunohistoquimi-
co mostr6 positividad para actina, desmina y vimentina, sien-
do negativo para S100 y citoqueratina AE1-AE2. El ntimero
de mitosis fue de diez por cada diez campos de gran aumento
(figuras 2 y 3).

Con posterioridad, se realizé ampliacién de mdrgenes
quirtdrgicos, no aprecidndose lesién tumoral en la pieza de
reseccion.
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Fig. 1.—  (Técnica: hematoxilinaleosina. Aumentos: x10). Tumor
formado por fasciculos entrelazados de células fusiformes, con
cantidades variables de coldgeno interpuesto. Se observa elevado
niimero de mitosis (flechas).

(Técnica: hematoxilinaleosina. Aumentos: x40). Células
tipicas del leiomiosarcoma, con citoplasma eosindfilo, niicleos
alargados con bordes romos y pequenas vacuolas. Pleomorfismo celular
evidente, apareciendo células con mucha mds atipia nuclear (circulo).
Imagen de mitosis (flecha).

Fig. 2.—
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Fig. 3.—  (Técnica: actina. Aumentos: x 4). La porcion profunda
del tumor muestra un cardcter infiltrativo e invade focalmente la
hipodermis, sin afectar al borde de reseccion de la pieza.

Discusion

Los sarcomas constituyen menos del 1% de las neoplasias de
partes blandas superficiales, correspondiendo a los leiomio-
sarcomas entre el 3 y el 6.5%, lo que expresa que son tumores
raros o infrecuentes. La incidencia anual es del 0.13/10° segtin
algunos estudios publicados »*3.

Este tipo de neoplasias derivan de las fibras musculares del
musculo erector del pelo, de las fibras musculares localizadas
en la proximidad de las glindulas sudoriparas o de las fibras
musculares del tejido vascular que se localiza en la unién entre
la dermis y la hipodermis 4.

La incidencia es mayor entre los 50 y los 65 afios de edad 57,
existiendo discrepancia en la posible relacion en la frecuencia
con el sexo. Algunas publicaciones indican una mayor inci-
dencia en el sexo masculino, con una relacién de 2 6 3:1 »°.

El diagnéstico por el examen clinico es poco frecuente,
realizdndose, en la mayorfa de los casos, tras recibir el examen
histopatoldgico posteriormente a la exéresis de la lesién.

La clinica presentada es inespecifica, siendo el sintoma mds
frecuente el dolor (85-95% de los casos), siendo menos fre-
cuentes sintomas como el prurito, el quemazén o el sangrado
de la lesidén. Se presentan, con mayor frecuencia, como una
tumoracidn, de consistencia dura, sobreelevada, de pequefio
tamano, de larga evolucién y en ocasiones con zonas de ulce-
racién y con cambios de coloracién que van desde el color ro-
jizo, marrén o incluso el gris-negruzco. El leiomiosarcoma pri-
mario se suele presentar como una tumoracién Unica, si bien
pueden aparecer casos en los que aparecen nédulos multiples,
pudiendo ser indicativo de una neoplasia interna metastdsica
(70% de los casos en region retroperitoneal y/o mesentérica).
De este modo, atn siendo extremadamente infrecuentes, las
metdstasis cutdneas pueden constituir el primer sintoma o
manifestacién de una neoplasia interna silente >¢%,

El diagnéstico diferencial del leimiosarcoma primario
cutdneo se realizard con aquellas patologfas que cursen como
tumoraciones de partes blandas, como pueden ser fibrosar-
comas, histiocitomas malignos, rabdomiosarcomas, fibroxan-
tomas atipicos o malignos, dermatofibromas, schwannomas,
melanomas, neurofibromas, sarcomas sinoviales o metdstasis
cutaneas .

Como se indicé en la introduccidn, los criterios histopato-
légicos dividen a este tipo de tumores en dérmicos o cutdneos
y en hipodérmicos o subcutdneos, lo que tiene interés desde el
punto de vista evolutivo y pronéstico. La tasa de recurrencia
local para los cutdneos es del 10-30% y tasa de metdstasis es
del 10 % para algunos autores como Dahl o nula para otros,
como es el caso de Fields o Helwing. Los subcutdneos presenta
una tasa de recurrencia del 50-70% y metdstasis entre el 30 y
40% de los casos ">57,

El estudio histopatoldgico suele mostrar un contorno irre-
gular, con células tumorales incluidas en el estroma colageno-
so periférico y estd compuesto por fasciculos entrelazados de
células alargadas fusiformes, con citoplasma eosindfilo y nu-
cleos excéntricos, con limites romos. Existe un pleomorfismo
nuclear variable, con al menos una mitosis por cada 10 campos
de gran aumento. El estudio inmunohistoquimico muestra
positividad para la vimentina, desmina, actina musculoespe-
cifica y, con menos frecuencia, para S-100. La citoqueratina es
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negativa en la prictica totalidad de los casos +*°. Otros marca-
dores como HHF 35 también pueden resultar de utilidad para
el diagnéstico 7. En nuestro caso se cumple la mayor parte de
estos criterios.

Los factores prondsticos no estdn claros, con resultados es-
tadisticamente poco relevantes o significativos. Factores como
el tamano tumoral, la edad avanzada, la invasién vascular y la
aneuploidia del ADN de las células tumorales se suelen asociar
con un mal prondstico »*57.

El tratamiento de este tipo de tumores es, principalmente,
quirdrgico, realizindose una exéresis quirdrgica del mismo,
con miérgenes libres de seguridad, que deben ser de unos 3-5
cms. Se trata de tumores con escasa respuesta a la quimiote-
rapia y la radioterapia, pudiendo estar indicada esta dltima en
tumores de alto grado de mds de 5 cms. de didmetro, tras la
exéresis de recidivas y en caso de exéresis con mdrgenes inade-
cuados »5™™2,

Es necesario un seguimiento de los pacientes afectos de este
tipo de tumores, por el indice de recurrencia local que presen-
tan y la posibilidad eventual de presentar metdstasis, siendo
necesario un diagnéstico precoz de las mismas 3.
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