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Leiomiosarcoma de la vulva

Leiomyosarcoma of the vulva

RESUMEN

Se presenta un caso de leiomiosarcoma de la vulva
(LMS-V), tumor maligno de frecuencia excepcional;
segln la extensa revision bibliografica efectuada, el
aqui recogido tendria el namero 47 de los
publicados. El seguimiento comprende mas de 5
anos y la evolucion ha sido favorable.

Se analizan la apariencia clinica de benignidad, los
criterios histologicos para su caracterizacion y
gradacion histologicas y los tratamientos
empleados, de los cuales el tratamiento quirdrgico
primario con suficiente margen de seguridad
parece ser el mas eficaz para conseguir una
evolucion favorable.

PALABRAS CLAVE

Leiomiosarcoma de la vulva. Tumor maligno.
Criterios histologicos.

ABSTRACT

We report a case of leiomyosarcoma of the vulva,
an exceptionally rare malignant tumour. An
extensive review of the literature revealed 47

published cases. Follow-up was performed for
more than 5 years, and outcome was favorable.
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We analyze the benign clinical appearance of this
entity, the criteria for its histological
characterization and grading and the various
treatments that can be applied. The most effective
treatment seems to be primary surgical resection
with sufficiently wide tumoral margins.
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INTRODUCCION

El leiomiosarcoma de la vulva (LMS-V) es un tu-
mor maligno de frecuencia excepcional, de diagnods-
tico dificil debido a su apariencia clinica benigna.
Originado en las fibras musculares lisas de los teji-
dos y Organos regionales, su caracterizacion histolo-
gica exige la demostracion de células musculares li-
sas atipicas, descartando el componente epitelial;
también es preciso establecer su grado histologico,
con vistas a eventuales tratamientos complementa-
rios y al prondstico.

El tratamiento mas eficaz consiste en la extirpa-
cibn quirGrgica con un margen circundante y con
suficiente tejido libre. En su progresion, el LMS-V
produce recidivas locales y metdstasis a distancia
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Figura 1. Células fusiformes con atipia moderada y menos de
15 mitosis por 10 campos de gran aumento (CGA). (HE, X40.)

por via hematégena en pulmoén e higado; dadas es-
tas caracteristicas, la linfadenectomia regional no re-
porta beneficio alguno.

CASO CLINICO

Paciente de 43 anos, espafiola, de raza blanca,
que acude a consulta en enero de 1998 por apreciar
tumoracion en genitales externos de 6 meses de
evolucioén, y que en los ultimos 3 registra aumento
de tamafo.

AF y AP, sin interés; AGO Mq, 14; TM, 5/26-30;
G.2.P.2. Mp, 45.

Exploracion. Tumoracion de 4 X 3 cm en el es-
pesor del labio mayor derecho, dura, mévil y bien
limitada, que se clasifica como quiste de la glandu-
la de Bartholino.

Tratamiento (febrero de 1998). Exéresis de la tu-
moracion de labio mayor derecho, de 5 X 4 c¢cm, sO-
lida, firme y bien limitada, que no concuerda con el
diagnostico preoperatorio. Adenopatias inguinales:
negativas.

Estudio bistologico. Leiomiosarcoma de vulva de
bajo grado histologico (atipia moderada y menos de
15 mitosis por campos de gran aumento [CGAJ)
(figs. 1y 2).
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Figura 2. Técnica de fosfatasa alcalina para mostrar la
diferenciacion muscular lisa de las células tumorales.
Positividad para actina. (x40.)

Estudio de extension. Citologia, ecografia gine-
cologica, tomografia axial computarizada abdomi-
nopélvica, radiografia de térax y determinacion de
gonadotropina corionica (B-hCG), negativas.

Tratamiento complementario (marzo de 1998).
Ampliacion de tumorectomia, con la obtencion de
una pieza de 6,5 X 5 X 5 cm, que incluye el conte-
nido de la fosa isquiorrectal y un fragmento de la-
bio menor derecho.

Estudio histologico. No se demuestra tumoracion
residual.

Seguimiento. Con periodicidad semestral hasta
2002 vy, posteriormente, anual hasta mayo de 2003,
con resultado negativo.

DISCUSION

El LMS-V es un tumor maligno de frecuencia ex-
cepcional; representa el 0,45% de los sarcomas del or-
ganismo y el 1,3% de todos los tumores malignos de
la vulval2. De acuerdo con los datos obtenidos de la
revision bibliografica efectuada desde 1990 a mayo de
2003, a este nuevo caso le corresponderia el ordinal
47 de los publicados en la bibliografia mundial.

Los LMS de los oOrganos genitales femeninos se
originan en diversas estructuras que contienen fibras
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musculares lisas, como los tejidos eréctiles, las pare-
des de los vasos, los foliculos pilosos y el ligamen-
to redondo.

La edad de presentacion varia entre los 15 y los
84 anos, con una media de 49,8 anos. No guardan
ninguna relacion con los distintos factores epide-
miologicos analizados: edad, paridad, etc. Un hecho
a tener en cuenta es que algunos poseen receptores
hormonales, por lo que pueden manifestarse duran-
te la gestacion, como sucedid en 11 de los casos pu-
blicados®>.

Desde el punto de vista clinico, se presentan co-
mo una tumoracion solida, mas raramente polipoide,
bien limitada, con un tamano comprendido entre 2
y 10 cm (con una media de 5,9 cm), que se locali-
za en el espesor del labio mayor o en el area de la
glandula de Bartholino.

Este aspecto clinico de benignidad induce con
frecuencia a errores en el diagnéstico y a una de-
mora en el tratamiento®>; habitualmente, es la pro-
pia evolucion del LMS-V, consistente en su creci-
miento progresivo, aparicion de dolor y, raramente,
ulceracion superficial, la que motiva la consulta y el
subsiguiente tratamiento.

El tratamiento primario suele consistir en la tu-
morectomia simple, basada en la buena limitacion y
sencilla diseccion. No obstante, el LMS-V no posee
una verdadera cdpsula, sino una seudocdpsula ge-
nerada por la presion desarrollada sobre las estruc-
turas adyacentes, en las cuales es frecuente detectar
células tumorales. De ahi la gran importancia de ob-
tener un margen de tejido sano suficiente, punto en
el que se insistira mas adelante.

El diagnostico histologico de LMS-V requiere la
demostracion de células musculares con atipia nu-
clear y 5 o mas mitosis por 10 CGA (fig. D); las fi-
bras musculares lisas se detectan por la positividad
de las tinciones inmunohistoquimicas para actina y
desmina (fig. 2), eliminando la negatividad para
queratina el posible componente epitelial; la atipia
nuclear se clasifica en 3 grados®®.

El trabajo de Nielsen et al?, sobre LMS-V, matiza
el anterior de Tavassoli y Norris® y tiene una doble
importancia: por una parte, propone la caracteriza-
cion del grupo de tumores vulvares derivados del
musculo liso como una entidad propia y distinta de
los sarcomas de los 6rganos cutineos y, por otra, es-
tablece los criterios para diferenciar el LMS-V de
otras entidades similares, pero de comportamiento
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biolégico radicalmente distinto, y por tanto, con in-
dicaciones terapéuticas completamente dispares. Asi,
establece 4 parametros: atipia citologica moderada
(II/1ID o severa (III/IID), mas de 5 mitosis por 10
CGA, infiltracion de los bordes y tamano tumoral su-
perior a 5 cm. Para establecer el diagnostico de LMS-
V es preciso la concurrencia de al menos 3 de los 4
parametros; si el caso solo retine 2 de los requisitos
se clasifica como leiomioma atipico, y si s6lo pre-
senta uno, se trata de un leiomioma.

Aartsen y Albus-Lutter® creen procedente estable-
cer 2 grados histologicos en el LMS-V: bajo y alto. El
alto grado histologico requiere; 7) atipia nuclear se-
vera (III/IID; 2) mas de 15 mitosis por 10 CGA; 3)
infiltracion tisular, y 4) tamafno mayor de 5 cm.
Nuestro caso se clasifico de bajo grado al faltar los
requisitos 1, 3 y 4.

En cuanto al tratamiento primario, en la biblio-
grafia se han descrito gran variedad de ellos limita-
dos a pocos casos. No obstante, parece existir gene-
ral acuerdo en que debe ser quirtargico, en uno o 2
tiempos, motivado el segundo por el inesperado in-
forme histologico. La extension del tratamiento qui-
rargico primario también es muy variada, hecho 16-
gico dada la rareza del tumor y la falta de criterios
establecidos. A pesar de ello, son relevantes 2 as-
pectos:

— El pronoéstico mejora considerablemente si el
tratamiento primario consigue un margen suficiente
de tejido sano libre de tumor. Dicho margen se es-
tablece por analogia con otros sarcomas, en 2 cm
para el cirujano, y 1 cm para el patdlogo. Asi, la ex-
tension del tratamiento quirtrgico, desde la tumo-
rectomia hasta la vulvectomia, vendrd mas influen-
ciado por la localizacion y el tamafio tumoral, que
por cualesquier otro factor.

— La linfadenectomia inguinal no estd indicada
dada la diseminacion hematégena del tumor y la ne-
gatividad de los ganglios en todos los casos en que
se practico linfadenectomia; en 10 casos la linfade-
nectomia se realizd como parte del tratamiento pri-
mario>’ y en otros 11 como tratamiento de recidivas
locales o metistasis®; en ninguno de los 2 grupos se
demostro afectacion ganglionar.

Asi pues, desde 1995, Curtin et al® recomiendan

una escision amplia del tumor con minucioso exa-
men de los bordes; si se encuentran afectados o el
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margen libre de tumor es insuficiente, esta indicado
un segundo tiempo para ampliar el margen de se-
guridad hasta los limites satisfactorios antes expues-
tos. Con este proceder, cabe esperar una evolucion
favorable, sobre todo en los casos de bajo grado his-
tologico, como es el que nos ocupa.

El otro factor que influye decisivamente en el
pronostico es el grado histologico®, mientras que el
tamano tumoral queda mas desvirtuado. Al respecto,
Aartsen-Albus-Lutter’ encuentran un riesgo de recu-
rrencia similar en los T-1 y en los T-2.

Por lo que respecta a los tratamientos coadyuvan-
tes, la quimioterapia se ha mostrado ineficaz, mien-
tras que la braquiterapia ha dado buenos resultados
en un namero muy reducido de casos de alto grado’.

También, en un nimero muy limitado de casos
se han ensayado diversos marcadores tumorales, co-
mo B-hCG?, al parecer con buen resultado; en cuan-
to a los marcadores histopronoésticos, la sobreexpre-
sidon de p-53 parece asociarse con mayor frecuencia
a los casos de peor evolucion?; otros, por el contra-
rio, como Ki-67 parecen contar con una utilidad
muy limitada®®.

La conducta biologica del LMS-V es similar a la
de los LMS de otras localizaciones, se registran reci-
divas locales y metdstasis por via sanguinea, prefe-
rentemente en el pulmoén y, mas raramente, en el hi-
gado, en proporcion de 5 a 1, que se producen en
un tiempo que oscila entre 3 y 30 meses.

Para el tratamiento de las recidivas locales se ha
propuesto la escision local amplia seguida de ra-
dioterapia, con una posibilidad de supervivencia
del 25%. Las metastasis pulmonares tienen un pro-
noéstico mas sombrio, con supervivencia inferior al
10% a los 2 anos. En los casos favorables, ha re-
sultado eficaz la asociacion de adriamicina y acti-
nomicina D.

En conclusion, parece establecido que el mayor
beneficio en el manejo del LMS-V reside en la sos-
pecha ante la presencia de caracteristicas no habi-
tuales en las tumoraciones que asientan en labios
mayores o en la topografia de la glandula de
Bartholino, lo que permitird su pronto diagndstico
histologico y el subsiguiente tratamiento quirGrgico
primario, con lo que, por otra parte, se evitarin ma-
niobras terapéuticas innecesarias.
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