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Leiomiosarcoma de vulva

Leiomyosarcoma of the vulva

RESUMEN

Se presenta el caso de un leiomiosarcoma de
vulva (LMSV) diagnosticado en una mujer de 51
anos de edad. El diagndstico y el tratamiento de
esta tumoracion estin en continua evolucion.

La sospecha clinica ante tumoraciones de labios
mayores y area de glandula de Bartholino

nos facilitara el diagndstico; el tratamiento de
eleccion es la cirugia radical con margen

de seguridad.

PALABRAS CLAVE

Leiomiosarcoma. Sarcoma. Vulva.

ABSTRACT

Here we report a case of a vulvar leiomyosarcoma
(LMS-V), in a woman 51 years old. After an
exhaustive bibliographic research we can conclude
than the diagnosis and treatment are in a
continuous evolution. The clinical diagnosis can be
orientated when major labia or Bartholin gland
tumours are found, and the treatment of the
leiomyosarcoma of the vulva is the radical local
excision, with wide surgical margins.

KEY WORDS

Leiomyosarcoma. Sarcoma. Vulva.

INTRODUCCION

El carcinoma de vulva supone menos del 1% de
todos los tumores malignos de la mujer!. Mas infre-
cuentes son los sarcomas (1-3%), cuya variedad mas
frecuente es el leiomiosarcoma (LMS).

La paciente caracteristica es de raza blanca, tiene
entre 40 y 55 anos y consulta por tumoracion de
vulva localizada en los labios mayores y menores, y
el area de la glandula de Bartholino. El tamano del
tumor al diagnostico suele ser mayor de 5 cm dado
el crecimiento insidioso. Es, generalmente, de con-
sistencia eldstica y bien delimitado. Todo ello hace
pensar en el comportamiento benigno de la tumo-
racion, lo que dificulta el diagnostico.

El prondstico es malo, con recidivas locales fre-
cuentes seguidas de metastasis a distancia por via
hematégena al pulmén y, con menos frecuencia, al
higado?.

Pese a la rareza del tumor, si parece claro que el
tratamiento inicial debe ser la excision quirtrgica
meticulosa amplia’.

Presentamos un caso diagnosticado y tratado en
nuestra unidad.
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CASO CLINICO

Paciente de 51 anos, derivada a nuestro servicio
por tumoracién de vulva de aproximadamente 2
anos de evolucion en enero de 2006, con sospecha
diagnostica de quiste de glandula de Bartholino.

Antecedentes personales

Enfermedad de Crohn colénica en tratamiento
con corticoterapia y antibioterapia. Paridad 2-0-0-2.
Histerectomia total simple por Gtero miomatoso ha-
ce 2 anos.

Exploracion

Tumoracion multilobulada, de consistencia elasti-
ca de aproximadamente 6 cm, localizada el labio
mayor izquierdo, que se extiende hasta el margen
anal.

Tras biopsia en consulta (punch) se filia como tu-
mor de musculo liso de comportamiento incierto.

Tratamiento (febrero 2006)

Se realiza reseccion tumoral simple, con un facil
plano de diseccion.

Diagnostico anatomopatologico

El patologo informa como LMS bien diferenciado,
con marcado pleomorfismo nuclear, indice mitdsico
3-5 mitosis/10 CGA, muchas de ellas atipicas. Exis-
ten focos de necrosis. En el estudio histoquimico re-
vela positividad para actina y desmina (débil); in-
munoreaccion nuclear para p53 positiva; indice de
proliferacion Ki67 inferior a 1%. Con ello podemos
hablar de un LMS de vulva (LMSV) de grado bajo.

Estudio de extension
Se incluy6 radiografia de torax, tomografia com-

putarizada (TC) abdominopélvica, marcadores tumo-
rales y citologia vaginal.
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Figura 1. Lesion de aspecto fasciculado, bipercelular (HE, X100).

A los 3 meses, en la exploracion de la vulva so-
lo destacaba una reaccion cicatricial residual, sin sig-
nos de recidiva.

DISCUSION

En nuestra paciente, la sospecha clinica inicial
fue de quiste de glaindula de Bartholino, circunstan-
cia que no extrana dada lo infrecuente del tumor
que nos ocupa, que la presentacion clinica es lenta
e insidiosa y que la localizacion fue en el area de la
glandula de Bartholino.

Ya en nuestra unidad se comprobd que se trata-
ba de un tumor sélido, por lo que se procedio a la
biopsia ambulatoria. El diagnoéstico de certeza sola-
mente se obtiene tras la biopsia, ante la sospecha
clinica presente en todo tumor vulvar!,

El trabajo de Nielsen et al* sobre el LMSV define
cuatro criterios diagnosticos y para el diagnostico
clinico de LMSV se requiere la presencia de tres de
ellos: presentacion de 5 mitosis/10 CGA, tamano tu-
moral mayor de 5 c¢m, atipia celular grave-moderada
e infiltraciéon de los bordes.

Aartsen y Albus-Lutter® clasifican estos tumores
en de alto o bajo grado histolégico. Es de alto gra-
do si retne las siguientes caracteristicas: atipia nu-
clear severa, mas de 15 mitosis/10 CGA, infiltracion
de los bordes y tumor mayor de 5 cm.

Nuestro caso tenia de 3-5 mitosis/10 CGA, media
7,5 cm, habia una atipia celular moderada y los bor-
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Figura 2. Histologia que muestra la atipia celular (HE, X400).

des eran infiltrativos, aunque no llegaban al margen
quirdargico (figs. 1y 2).

Por lo tanto, estariamos ante un LMSV de bajo
grado histologico. Por ello, metastatizaria menos fre-
cuentemente que los de alto grado, y con un creci-
miento mas insidioso, con recurrencias locales.

Existe discrepancia respecto al tratamiento prima-
rio, que va desde la tumorectomia simple hasta la
vulvectomia radical®. La linfadenectomia inguinal pa-
rece no estar indicada, dada la diseminacion princi-
palmente hematégena del tumor®. Ademas, en todos
los casos en los que se realiz6 una linfadenectomia
con sospecha de metastasis regional, el resultado
nunca fue positivo.

El aspecto benigno del tumor y la facil diseccion
de la seudocidpsula suele llevar a tumorectomia sim-
ple como tratamiento inicial®, como asi ocurrié en
nuestro caso. La cirugia definitiva con intenciéon cu-
rativa debe obtener un margen quirdrgico amplio,
que es de 2 cm para el cirujano y 1 cm para el pa-
tologo, pues es frecuente encontrar células tumora-
les en la seudocipsula, lo que suele indicar un se-
gundo tiempo quirtrgico’.

La cirugia inicial inadecuada tiene como resulta-
do una mayor incidencia de recidiva local (50-80%).
Después de cirugia radical, la probabilidad de reci-
diva es del 5-10%.

Nuestra paciente fue tratada con reseccion del tu-
mor Unicamente y permanece en la actualidad, des-
pués de un ano, permanece en remision. Lo hicimos
asi tras evaluar otros factores prondsticos que se ex-
plican mas adelante.

En cuanto a los tratamientos complementarios,
sin ellos el LMSV parece recidivar a corto plazo con
mayor probabilidad y a medio plazo metastatizar a
distancia (dada la rareza de este tumor no existen
pautas totalmente establecidas).

Algunos estudios han valorado la cirugia conser-
vadora mas radioterapia y han encontrado una ele-
vada incidencia de tumor residual®, lo que empeora
la supervivencia a largo plazo. Por tanto, la radiote-
rapia no debe evitar una reseccion amplia. Otros au-
tores indican una cirugia meticulosa como trata-
miento Unico en tumores menores de 2 cm y cirugia
mds braquiterapia si el tumor es > 5 cm o tiene mar-
genes afectados, lo que disminuirfa el riesgo de re-
currencia’.

Los LMSV recurrentes sin metastasis a distancia
aparecen mas frecuentemente en resecciones con
margenes insuficientes y tumores de alto grado. En
ella, la defuncion sobreviene por metdstasis a dis-
tancia y recidiva local sincrona.

El valor de la quimioterapia postoperatoria es in-
cierto, pero en el LMSV con metastasis a distancia la
Unica alternativa es la quimioterapia, aunque no es-
td bien definida la combinaciéon adecuada: 5 FU o
cisplatino, solos o en asociacion; también doxorru-
bicina, isofosfamida y vincristina, y para otros, adria-
micina y actinomicina’.

Entre los factores pronésticos descritos en la lite-
ratura cientifica se encuentran: grado histolégico, ta-
mano del tumor, profundidad de infiltracion tisular,
margen quirdrgico y aparicion de recidiva local tras
cirugia definitiva.

Merecen mencion especial las caracteristicas his-
tologicas del tumor, incluidos estudio histoquimico
y los marcadores histoprondsticos. Entre ellos, es-
tan la gonadotropina corionica beta (B-HCG)? (al-
gunos LMSV poseen receptores hormonales) y la
sobreexpresion de p53, que parece empeorar el
pronéstico?, y no estd tan clara la utilidad del
Ki-67.

El prondstico es malo si aparece recidiva re-
gional o metdstasis a distancia, que suelen ocurrir
tras multiples recurrencias locales o en tumores
poco diferenciados. Las metastasis a distancia apa-
recen en intervalo de 3-30 meses, aunque hay ca-
sos descritos de hasta 13 anos después del trata-
miento inicial. La supervivencia a 2 anos en
metastasis pulmonares es menor de un 10% de los
€asos.
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El seguimiento debe ser frecuente y a largo pla-
zo. La frecuencia del mismo debe ser cada 4 me-
ses el primer ano, cada 6 meses entre el segundo
y el quinto afos y anualmente a partir del quinto
anol.

Dado que el 50% de las recurrencias son locales,
se debe incluir siempre una meticulosa exploracion
de la vulva. También se deben asociar técnicas de
imagen (ecografia abdominopélvica, TC, radiografia
de térax) y citologia vaginal anual.

CONCLUSION

Pese a la rareza de estos tumores, el ginecélogo
debe pensar en ellos ante lesiones de labios mayo-
res y en el drea de la glindula de Bartholino, sin
signos inflamatorios.

El control quirtrgico primario del LMSV median-
te la excision amplia es la mejor manera de mejorar
el prondstico, disminuyendo la probabilidad de re-
cidiva local y mejorando la supervivencia.
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