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Resumen Los leiomiomas uterinos representan la tumoracion ginecoldgica mas frecuente. Sin
embargo también pueden aparecer en localizaciones inusuales, como en el tracto genitourinario
(vulva, ovarios, uretra, y vejiga). Se presenta el caso de un leiomioma vulvar atipico en una
paciente de 59 anos de edad.

© 2009 Elsevier Espana, S.L. Todos los derechos reservados.

Atypical vulvar leiomyoma

Abstract Uterine leiomyomas are the most common gynecologic neoplasms. However, these
tumors occasionally occur in unusual locations such as the genitourinary tract (vulva, ovaries,
urethra, and urinary bladder). We report the case of a 59-year-old woman with an atypical

leiomyoma of the vulva.

© 2009 Elsevier Espana, S.L. All rights reserved.

Introduccién

Los tumores musculares de localizacion vulvar son lesiones
muy poco frecuentes"?. Aparecen en los labios mayores,
y suelen diagnosticarse clinicamente como un quiste de la
glandula de Bartholino. La edad de presentacion oscila entre
los 17 y 67 afos', el tamafio varia de 0,5 a 15¢cm, y el trata-
miento es su extirpacion quirirgica. El diagnoéstico definitivo
es histologico, tras el cual se puede clasificar la lesion en:
leiomioma, o leiomioma atipico o leiomiosarcoma vulvar. El
diagnostico clinico y anatomopatologico preciso es funda-
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mental, para poder establecer el potencial de malignidad y
realizar el tratamiento mas adecuado.

Caso clinico

Paciente de 59 afnos de edad que consulta por una tumora-
cion vulvar. Antecedentes personales de 2 partos eutdcicos
y de histerectomia total con doble anexectomia por Utero
polimiomatoso e hiperpolimenorrea anemizante a los 52
anos.

En la exploracion se objetiva una masa dura y movil,
no ulcerada, dolorosa a la palpacion, de unos 3x2cm, en
labio mayor izquierdo, sin signos inflamatorios, no adherida
a planos profundos ni a piel.
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Figura 1 Corte histologico de la lesion vulvar compuesto por
células de musculo liso.

Se plantea el diagnostico diferencial con quiste de la
glandula de Bartholino, lipoma, leiomioma, y se realiza la
extirpacion quirdrgica de la lesion.

Histoldgicamente corresponde con un tumor de musculo
liso (figs. 1y 2), con moderado indice de proliferacién celu-
lar.

La proliferacion neoplasica es de estirpe mesenquimal
con inmunofenotipo muscular (positivo para actina muscu-
lar) (figs. 3 y 4). Crece formando fasciculos entrecruzados
con mala delimitacion del tejido circundante, con creci-
miento infiltrativo. Se objetiva atipia citolégica moderada,
los fasciculos estan constituidos por células fusiformes de
citoplasma mal definidos y nlcleos ovoideos, elongados con
atipias y con un indice mitético bajo (2 mitosis en 10 campos
de gran aumento). Con el indice de proliferacion ki 67, se
observa positividad nuclear en aproximadamente el 10% de
las células tumorales. No se aprecian zonas de necrosis.

Aunque la neoplasia no muestra signos histologicos de
malignidad, presenta algunos datos de comportamiento
biologico indeterminado, como el moderado indice de pro-
liferacion celular y el crecimiento infiltrativo, por lo que

Haces de células fusiformes, con ndcleos
elongados.

Figura 2

Figuras 3y 4

Positividad para actina de musculo liso.

se decide realizar ampliacion de margenes, confirmando
ausencia de tumor residual en la pieza remitida para valo-
racion anatomopatologica. En revisiones posteriores, con
periodicidad semestral y posteriormente anual, no hubo
recidivas, y la paciente se encontraba asintomatica, con
exploracion ginecoloégica dentro de la normalidad tras 4 anos
del proceso descrito.

Discusion

Los leiomiomas vulvares son una entidad muy infrecuente.
En estos tumores musculares vulvares, se puede encontrar
el espectro leiomioma-leiomiosarcoma, como en los de loca-
lizacion uterina, pero los criterios histologicos diagndsticos
son diferentes.

Clinicamente aparecen como una tumoracion sélida loca-
lizada en los labios mayores y pueden confundirse con
lesiones mas frecuentes como los quistes de la glandula de
Bartholino.

La edad de aparicion suele oscilar entre 17-67 anos, aun-
que también hay casos descritos fuera de este intervalo® y
el tamano puede variar entre 0,5-15cm.

El mayor problema diagnodstico consiste en la distincion
entre formas benignas y malignas, ya que pueden tener
apariencia similar a la inspeccion y exploracion. Si el diag-
nostico clinico es incierto se puede realizar biopsia de la
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lesion y en funcion del resultado planificar el tratamiento
mas adecuado?.

Inmunohistoquimicamente, los leiomiomas vulvares
muestran positividad de las fibras musculares lisas neo-
plasicas para la actina muscular y la desmina, asi como
negatividad de la proteina S-100.

En 1996, Nielson et al' proponen la caracterizacion del
grupo de tumores vulvares derivados del musculo liso como
una entidad propia y distinta de los sarcomas de los 6rga-
nos cutaneos y, por otro lado, establece los criterios para
diferenciar el leiomiosarcoma de vulva de otras entidades
similares pero de comportamiento biologico radicalmente
distintoy, por tanto, con indicaciones terapéuticas distintas.

Asi establece 4 parametros: atipia citologica moderada
(11/7111) o severa (IlI/11l), mas de 5 mitosis por 10 campos de
gran aumento (CGA), infiltracion de los bordes y tamano
tumoral superior a 5cm.

Para establecer el diagnostico de leiomiosarcoma de
vulva (LMS-V) es preciso la concurrencia de al menos 3 de
los 4 parametros; si solo retne 2 de los requisitos, presenta
riesgo de recidiva local, y se clasifica como leiomioma ati-
pico, como en el caso que presentamos Yy, si solo presenta
uno, se trata de un leiomioma, cuyo comoportamiento es
benigno.

Nucci y Fletcher*, apuntan la posibilidad de infradiag-
nosticar las lesiones potecialmente malighas, por lo que
incluyen en el grupo de leiomiomas atipicos las lesiones
con un Unico criterio: margenes infiltrantes, atipia citolo-
gica moderada-grave, o mas de 5 mitosis por cada 10 campos
de gran aumento y recomiendan un estrecho seguimiento de
estas pacientes y un margen de seguridad en la cirugia por
lo menos de 1cm.

Otros autores refieren que el tratamiento mas eficaz con-
siste en la extirpacién quirGrgica con un margen de 2 cm?®.

Se recomienda minucioso examen de los bordes y, si estos
se encuentran afectados o el margen libre de tumor es insu-
ficiente, esta indicado un segundo tiempo para ampliar el
margen de seguridad hasta los limites satisfactorios, como
sucedié con nuestra paciente, ante el inesperado informe
histologico; con esto, cabe esperar una evolucion favora-
ble, sobre todo en los casos de bajo grado histolégico como
en el caso que nos ocupa. Aunque hay casos descritos de
leiomiomas vulvares recurrentes, tras 11 anos de la inter-
vencion primaria, por lo que es fundamental el seguimiento
de estas pacientes®.

En el leiomiosarcoma, dado su comportamiento maligno,
pueden producirse recidivas locales y metastasis a distancia’
por via hematogena en pulmon e higado, por lo que la linfa-
denectomia regional no reporta beneficio alguno.

A pesar de larareza de estos tumores, es necesario pensar
en ellos ante lesiones en el area de la glandula de Bartholino
o en labios mayores, sin presencia de signos inflamatorios,
lo que permitira un diagnodstico precoz y el subsiguiente
tratamiento, sin demoras. Aunque la apariencia de los dife-
rentes tipos de leiomiomas vulvares tiende a ser similar,
una evaluacion histoldgica cuidadosa con adecuados estu-
dios inmunohistoquimicos ayuda a establecer un diagndstico
preciso. Dada su rareza y su incierto potencial maligno, el
pronostico no siempre es facil de establecer, pero el control
quirtrgico primario mediante la escision amplia es la mejor
manera de mejorar el prondstico, aumentando la supervi-
vencia.
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