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Hospital Puerta de Hierro, Majadahonda.

Resumen

Introduccion: Los leiomiosarcomas retroperitoneales son tumores muy poco frecuentes que a veces
se encuentran asociados a sindromes como Li-Fraumeni. El sindrome de Li-Fraumeni es una entidad
de predisposicion genética al cancer, con herencia autosomica dominante.

Caso clinico: Mujer de 38 afos con los siguientes antecedentes: sindrome de Li-Fraumeni.
Osteosarcoma de tobillo derecho: amputacién infrapatelar. Carcinoma infiltrante ambas mamas:
mastectomia radical bilateral. Acude por tumoracion en flanco y fosa iliaca izquierda de tres
semanas de evolucion tras cesarea. A la exploracion se palpa tumoracion firme de 10 X 12 ¢cm, movil
y no dolorosa. Tras este hallazgo se realizé como pruebas: 1) TAC toracoabdominal: gran masa
sélida heterogénea de 15 x 9 cm que podria depender del cuerpo - cola del pancreas y que contacta
ampliamente con el hilio esplénico, cara anterior del polo superior renal izquierdo y suprarrenal. 2)
Biopsia: leiomiosarcoma. Tras estos hallazgos se decide cirugia: gastrectomia parcial,
pancreatectomia corporocaudal, esplenectomia, nefrectomia y suprarrenalectomia izquierdas,
hemicolectomia izquierda. Reconstruccion Billroth II y anastomosis transverso-sigma. El diagndstico
anatomopatoldgico: leiomiosarcoma retroperitoneal pT4, margenes libres. El posoperatorio
transcurrio6 sin complicaciones. Tras dos anos de la cirugia, la paciente presenta metéstasis
hepaticas y se encuentra en tratamiento con quimioterapia.
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Discusion: El sindrome de Li-Fraumeni es un sindrome hereditario que asocia una anormalidad en
la proteina P53 originando la aparicion de multiples tumores primarios. En los portadores de la
mutacion se estima que el riesgo de desarrollar cadncer a los 30 afios es del 50% y llega al 90% a los
60 anos. En nifios, el tumor maligno mas frecuente es el osteosarcoma. En adultos, el cancer de
mama seguido de los sarcomas. Los sarcomas retroperitoneales forman un grupo de tumores muy
poco frecuentes, donde el leiomiosarcoma ocupa el segundo lugar por detras del liposarcoma. El
unico tratamiento potencialmente curativo es la extirpacién en bloque del tumor con méargenes
libres confirmados microscopicamente (reseccion R0). La reseccion completa solo es posible en el
20-50% de los casos ya que la mayoria son irresecables (por el gran tamaiio, la complejidad, la
invasion de érganos adyacentes...). Estas cirugias presentan una importante morbimortalidad, con
tasas de complicaciones mayores en torno al 30% y mortalidad en la primera cirugia de




aproximadamente el 5%. El uso de la radioterapia y la quimioterapia como tratamiento adyuvante o
neoadyuvante todavia no esta definido. El pronéstico del leiomiosarcoma es fatal, con una
supervivencia a los cinco afios del 0-29%, puesto que alcanza un gran tamafio y tiene una alta tasa
de desarrollo de metastasis a 5 afos de mas del 50%.
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