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RESUMEN

Los leiomiosarcomas cutdneos son neoplasias
malignas, originadas en el musculo liso,
infrecuentes, tanto en las formas primarias
como en el caso de las secundarias o
metastasicas. Existen pocos casos publicados en
la literatura.

Presentamos el caso de un leiomiosarcoma
cutaneo primario, en un hombre de 76 afios de
edad y realizamos una revisién de sus
caracteristicas clinicas y diagndstico, asi como,
de las diferencias prondstico-evolutivas seguin
las distintas localizaciones de esta afeccion.

Por ultimo, debe sefialarse que el tratamiento es
fundamentalmente quirdrgico, con escisiéon y
margenes de seguridad, ya que, no existe una
respuesta satisfactoria o significativa al
tratamiento radiante y/o quimioterapico, siendo
imprescindible efectuar un control evolutivo
periddico de los pacientes, debido a la tasa de
recurrencia local y la posibilidad de ocasionar
metastasis, segun la localizacién histoldgica del
tumor.
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SUMMARY

Leiomyosarcomas located in superficial soft tissue are
very rare or uncommon malignant neoplasms, both as
primary tumors and as secondary or metastatic lesions.
We present the case of a primary cutaneous
leiomyosarcoma in a 76-year-old man, reviewing the
clinical and diagnostic features, as well as the different
prognoses depending on the site at this level.
Treatment is basically surgical, involving excision with
wide margins since the response to radiotherapy and/or
chemotherapy is not satisfactory or significant. Given the
high rate of local recurrence and the possibility of
metastasis, depending on the histological location of the
tumor, periodic follow-up of the patients is essential and
indispensable.
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INTRODUCCION

Los leiomiosarcomas cutaneos son tumores malignos infrecuentes, derivados del musculo liso;
constituyen el 10% de los sarcomas de partes blandas. Los primeros casos fueron descritos por Stout
y Hill, en 1981. Su clasificacién 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 dar a conocer las caracteristicas clinico-patoldgicas,
del presente caso.

CASO CLINICO

Comunicamos el caso de un paciente de 76 afios de edad, sexo masculino, que presentaba como
antecedentes de enfermedad atual: depresion, hipertensién arterial, accidente cerebrovascular
isquémico, artrosis, hipotiroidismo y multiples carcinomas basocelulares. Se presentd a la consulta,
por una tumoracion en dorso de mano derecha de reciente aparicion, asintomatica.

Al examen fisico dermatoldgico se observd una lesion tumoral, eritematosa, de bordes definidos,
localizada en dorso de mano derecha, de reciente aparicion, asintomatica.

Se plantearon como diagndsticos diferenciales: carcinoma espinocelular, carcinoma basocelular,
metastasis cutanea y melanoma amelandtico.

Se realizd biopsia excisional de lesidon (protocolo N2: 16649/15) con estudio para histopatologia, que
informd: "tumor fusocelular maligno, ulcerado en superficie y recubierto por exudado
fibrinoleucocitario, con frecuentes figuras de mitosis, lo que fue compatible con leiomiosarcoma
cutaneo ulcerado, con margenes libres; la inmunohistoquimica fue positiva para vimentina, asma,
CD34 y Ki67 positivo en un 80 %".

Como métodos complementarios se solicitaron una ecografia axilar, sub-clavicular y radiografia de
térax. Se realizé una interconsulta con el servicio de Oncologia, donde requirieron para
estadificacion: una tomografia axial computada de térax y abdomen. Todos los resultados resultaron
dentro de parametros normales. Se decidié como tratamiento la ampliacién de los margenes de
reseccioén, por la alta tasa de recurrencia del tumor. Actualmente el paciente se encuentra bajo
control y seguimiento.
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Fig 1: lesion tumoral eritematosa de bordes definidos, localizada en dorso de mano derecha, de

reciente aparicion. Asintomatica.
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Fig 2: a la tincion con HE, 100X: se observa ulceracion del tumor y células fusadas conformando un

patron en espiral, en dermis.
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Fig 4: asma positivo para musculo liso (antigeno especifico para musculo liso).

47




Revista Argentina De Dermatologia | Jul —Sep 2016 | Vol. 97 N°3

Fig 6: KI67 positivo con un factor de proliferacion del 80 %

DISCUSION

El leiomiosarcoma que se presenta en la piel, incluye: leiomiosarcoma superficial y metastasico *. Es
un tumor maligno de tejidos blandos, extremadamente raro que comprende solamente el 4,0 % a
6,5 % de los sarcomas. Aproximadamente 400 casos de leimiosarcomas de partes blandas, se han
publicado en la literatura *.

Los leiomiosarcomas superficiales se subdividen en: cutdneos (LMC) y subcutaneos (LMS),
dependiendo de su ubicacién en el espesor de la piel *.

Se denominan LMC, cuando estan situados principalmente en la dermis y con poca frecuencia se
extienden a grasa subcutdnea; se cree que estos tumores tienen su origen en el musculo erector del
foliculo piloso .

Los LMS, se encuentran principalmente en el tejido celular subcutdneo y se originan en el musculo
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liso, de los vasos sanguineos *°.

El leiomiosarcoma superficial, se encuentra frecuentemente en individuos de edades comprendidas
entre los 40 y 60 afios 2 con una incidencia maxima en la sexta década > de la vida. Es dos veces més
frecuente en hombres que en mujeres . Respecto de nuestro paciente, podemos ver que se respeta
la predileccion por el sexo masculino, no asi la edad, ya que, se presentd a los 76 afios.

Clinicamente los LMC, a menudo se corresponden con nodulos firmes, solitarios, asentados
profundamente, con eritema e hiperpigmentacién variables y a veces, muestran ulceracion debido a
su fijacion con la epidermis ® mientras que los LMS se presentan como una masa moévil mas grande,
ubicada en hipodermis sin cambios epidérmicos; no obstante ello, no tienen un aspecto clinico
distintivo *®.

Respecto de su ubicacidn existe una discrepancia, mientras que el sitio mas frecuente en los LMC es
cabezay cuello, los LMS se ubican preferentemente en extremidades, tal como lo describieron
Bernstein y Roenig “en 1996 y Annest > en 2007.

A menudo son asintomaticos, pero en ambos tipos hay informes de dolor espontdneo, sensibilidad;
otros sintomas comunes fueron: prurito, sangrado y sensacién de ardor °.

Entre los factores predisponentes se han descrito: trauma, radiacion, productos quimicos y luz

solar ®. No existe riesgo claramente demostrado, de la transformacion o la diferenciacién de
leiomiomas pre-existentes, en los leiomiosarcomas *. Aunque el desarrollo de diversos tumores
malignos en tejido cicatrizal, es bien conocido, la asociacion mas alta del LMC se encuentra en
cicatrices cronicas de quemadura; se describié ademas el desarrollo de LMC sobre cicatrices de
viruela ’.

Es importante destacar que la profundidad de estas neoplasias, representa el factor prondstico mas
importante ®. Es decir, que el LMC tiene una capacidad significativa de invasion local y extension
subclinica; sin embargo, el potencial metastasico de estos tumores se considera que es
extremadamente bajo: 5a 10 % ® adiferencia del LMS ! en el que se ha informado recurrencia local
del 50 % a 70 % ® y un potencial desarrollo de metastasis a distancia de 30 a 60 % °°, mas
comUnmente a pulmones .

El diagndstico diferencial desde el punto de vista clinico incluye: quistes, lipomas, fibromas,
granulomas, nevus dérmico, granuloma piégeno, neurofibromas, dermatofibromas, carcinomas,
melanoma amelandético, tumores benignos derivados de anexos y otros sarcomas de tejidos

blandos %

El diagndstico se realiza mediante la sospecha clinica y estudio histopatoldgico, el tumor se compone
de un entrelazado de fasciculos de células fusiformes alargadas, nucleo central oval o romo "en
forma de cigarro" con citoplasma eosinofilico. El cardcter maligno se evidencia por la presencia de
células fusiformes, con citoplasma eosinofilico, hipercromasia nuclear y nucléolo prominente, con
gran pleomorfismo, también por células multinucleadas en dreas pobremente diferenciadas y la
actividad mitdtica incluye formas atipicas, en la mayoria de los casos 3

En el LMC, estos cambios estan localizados en la dermis y pueden extenderse hacia el tejido
subcutaneo, pero en LMS se localizan predominantemente en el tejido celular subcutaneo e,

Los hallazgos histoldgicos pueden dar lugar a confusion, con otros tumores cutaneos de células
fusiformes. El diagndstico diferencial histoldgico incluye fibroxantoma atipico, dermatofibrosarcoma
atipico, angiosarcoma y carcinoma de células escamosas de células fusiformes °.

El diagndstico generalmente requiere de inmunohistoquimica, tinciones, tales como: la vimentina,
actina y desmina. El leiomiosarcoma superficial expresa vimentina y actina de musculo liso en el 100
% de los casos; sin embargo, la expresion de desmina se observa en sélo el 60 %; la actina y desmina
pueden ayudar en la diferenciacion de leiomiosarcoma, de fibroxantoma atipico y
dermatofibrosarcoma protuberans, que se tifien negativamente con ellos ®; la citoqueratina y S100
también pueden utilizarse para diferenciarlo del carcinoma de células escamosas, melanomay
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tumores de células nerviosas, respectivamente ™.

La escision quirdrgica esta establecida como tratamiento para LMC y LMS. Aunqgue se considera una
escision local amplia, para el tratamiento de cualquiera de los subtipos, es dificil determinar
consistentemente mediante la literatura, los margenes de escisidon exactos a utilizar. Los registros
historicos de los margenes quirdrgicos son variables: de 2-5 cm. El uso de margenes quirdrgicos
amplios, tampoco ha demostrado un claro beneficio en la supervivencia o en la disminucion de la
recurrencia local, comparado con otros métodos quirtrgicos ™.

Huether y col ° informaron su experiencia en 19 afios, con el uso de Cirugia Micrografica de Mohs
(CMM) en siete pacientes con leiomiosarcoma; la tasa de recurrencia fue del 14 % (1/7), pero aclaran
que el tumor era recurrente en el momento del procedimiento; el tiempo medio de control después
del diagndstico fue de 4,3 afios. Starling y col ! en 16 afios de experiencia de tratamiento de
leiomiosarcoma con CMM, informan una tasa de recurrencia del 0 % en 4,47 afios de seguimiento,
en una serie de once pacientes. La CMM sigue siendo la piedra angular en el tratamiento de
sarcomas localizados, excepto el sarcoma de Kaposi (que no es un verdadero sarcoma, sino una
hiperplasia secundaria a un virus). La quimioterapia, radioterapia y terapia dirigida con drogas aun no
han reemplazado la cirugia 10,

Hay varios factores que se correlacionan con el prondstico, estos incluyen: el tamafio del tumor, alto
indice mitdtico, presencia o ausencia de necrosis, invasion vascular 114 | a tasa de supervivencia
para los tumores menores de 2 cm fue del 95 %, mientras que, en los tumores que han superado los
5 cm, la supervivencia se redujo a 30 % 12

La recurrencia es variable: del 30-50 % en la forma cutanea, mientras que en la subcutdnea llega al
70 %, siendo ésta mas profunda y mitdticamente mas activa que la lesién primaria. El periodo de
presentacion de las recurrencias es variable, se desarrollan de 1 a 5 afios, luego de una cirugia. Es
entonces importante monitorizar a pacientes con radiografia de térax, ya que, la mayor frecuencia
de metastasis es a pulmon, generalmente por LMSS en un tercio de pacientes y un 25 % puede
presentar metastasis en ganglios linfaticos regionales, que determinan un prondstico desfavorable. B
En resumen, presentamos el caso de una patologia poco frecuente y destacamos la importancia de la
misma, por su alta tasa de recurrencias y la posibilidad de metastasis a distancia, por lo que es
importante realizar un seguimiento del paciente.
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