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RESUMEN

LEIOMIOSARCOMA PARATESTICULAR DE LARGA EVOLUCION. REVISION CONCEPTUAL Y DE LA LITERATURA

Introduccién: Conocer la incidencia y caracteristicas clinicopatoldégicas del leiomiosarcoma (LMS) paratesticular con
la aportacion de un caso de larga evolucion, estudiando los criterios histopatologicos que deben valorarse en este tipo de
neoplasias.

Material y métodos: Se incluye para estudio un paciente de 73 afos con tumoracién escrotal izquierda presente desde
hace 30 meses. Se realiza estudio histopatolégico e inmunohistoquimico. De igual forma se realiza un examen bibliogra-
fico de este tipo de tumores y sus diferentes subtipos a través de Medline y de busqueda no indexada.

Resultados: Nuestro caso es el segundo de mayor evolucion de la literatura internacional, el primero en mayores de
60 anos y uno de los de menor indice mitético (1 x 50 cga). Sin embargo, su atipia, necrosis tumoral préoxima al 50% de
la lesién y su pleomorfismo, asi como su inmunofenotipo se corresponde con un LMS bien diferenciado grado 1 (French
Federation Cancer).

Hemos encontrado tan solo 107 casos publicados de este tipo de sarcomas, de ellos 5 en nuestro pais, lo que da un
perfil de la baja incidencia de estas neoplasias, que dentro de los sarcomas no alcanzan el 1%. Incluimos el perfil clini-
copatoldgico de los mismos.

Conclusiones: La larga evolucion de una tumoracion paratesticular y la ausencia de metastasis no excluye su malig-
nidad. La baja incidencia de los LMSs en esta localizacion implica que no exista un protocolo de actuacion consensuado
para los mismos. Consideramos de gran importancia su creacion por parte de urélogos, oncélogos, radiclogos y patélo-
gos al igual que se hizo con los localizados en retroperitoneo y tejidos blandos profundos.
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ABSTRACT

LONG-TERM PARATESTICULAR LEIOMIOSARCOMA. CONCEPTUAL AND LITERATURE REVIEW

Introduction: To know the incidence and clinical and pathologic characteristics of the paratesticular leiomyosarcoma
(LMS) with the contribution of a case of long evolution, studying the histopathologic criteria that must be valued for this
type of tumours.

Material and metods: A 73-year-old patient includes for study with scrotal tumour present left side for 30 months.
Histopathologic and imunohistochemical study is realized. Of equal form there is realized a bibliographical search of this
type of tumours and their different subtypes across Medline and of not index-linked search.

Results: Our case is the second of greater evolution of international literature, first in greater of 60 years and one of
those of smaller mitotic index (1 x 50 cga). Nevertheless, his atipia, tumorlike necrosis next to 50% of the injury and its
pleomorphic properties, as well as his inmunophenotypic characterization corresponds with a well differentiated LMS,
degree 1 (French Federation Cancer).

We have found only 107 published cases of this type of sarcomas, of them 5 in our country, which gives to a profile
of the low incidence of these tumours, that within sarcomas 1% do not reach. We included the clinical and pathologic
profile of such.

Conclusions: The long evolution of a paratesticular tumour and the absence of metastasis does not exclude its malig-
nancy. The low incident of the LMSs in this location, implies that a protocol of actuation validate for such does not exist.
We considered of great importance, its creation on the part of urologist, oncologists, radiologists and pathologists like he
took control of located in retroperitoneal cavity and deep soft tissues.

Keywords: Leiomyosarcoma. Paratesticular. Long-term. Spermatic cord.
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Us tumores del cordon espermatico y de la
egion paratesticular son raros y como tales su
verdadera incidencia no ha sido nunca establecida.

El area anatomica del parateste es compleja.
Contiene el conducto deferente, las tunicas vagina-
les testiculares, epididimo y restos vestigiales asi
como los testiculos. Histogenéticamente, esta zona
esta compuesta de varias estructuras tisulares: epi-
teliales, mesoteliales y mesodérmicas. Por este moti-
vo, los patrones tumorales que surgen en esta
region son heterogéneos y con diferente biologia
(Tabla 1). Clinicamente los tumores paratesticulares
son indistinguibles de los tumores testiculares, lo
que provoca que inicialmente se presten a un diag-
nostico, en muchos casos, erréneo. La mayoria se
presentan como una masa escrotal o bien como una
tumefaccion que puede o no ser dolorosa y ocasio-
nalmente acompanarse de un hidrocele. No suele
distinguirse preoperatoriamente entre lesiones
benignas y malignas paratesticulares, lo que incide
en un problema sobreanadido!2. Aunque infrecuen-
tes, tienen una significativa tasa de malignidad,
proxima al 30%!2. Cerca del 50% de estos tumores
recurren a nivel locoregional y las metastasis a
veces aparecen incluso 15 anos después de la extir-
pacion de la lesién primaria®4. Senalar, también,
que la incidencia de las lesiones paratesticulares de

Tabla 1. Tumores del escroto intra y paratesticular (OMS)?

- Lipoma

- Linfangioma

- Hemangioma

- Leiomioma

- Neurofibroma

- Schwannoma

- Tumor de células granulares

- Angiofibroma celular: tumor tipo angiomiofibro-
blastoma del varén

- Pseudotumor fibroso calcificante
- Hamartoma fibroso de la Infancia
- Liposarcoma

- Leiomiosarcoma

- Fibrohistiocitoma Maligno

- Fibrosarcoma

- Rabdomiosarcoma

*A ellos deberiamos anadir el Tumor desmoplasico de células
redondas!.
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partes blandas es dificil de estimar, especialmente en
el caso de los tumores benignos, que por lo general no
suelen ser publicados®. Lo que es evidente es que la
mayoria de los tumores malignos paratesticulares
son sarcomas. Significar, también, que la presencia
de hidrocele en asociacion con un tumor paratesticu-
lar es generalmente un signo de malignidad?45S.

El 0,8-1% de los sarcomas de partes blandas del
adulto son del area paratesticular y de ellos el 30%
son leiomiosarcomas (LMSs). El cordén espermatico
es la afectacion mas frecuente, y le corresponden de
igual forma el 30% aproximadamente de todos los
sarcomas genitourinarios’22.

Las series mas grandes de sarcomas del area
paratesticular, muestran una incidencia desigual,
segun las diferentes publicaciones, siendo los de
mayor frecuencia los liposarcomas, seguidos de los
LMSs y rabdomiosarcomas (Tabla 2).

En este articulo revisamos las caracteristicas de
los LMSs paratesticulares publicados hasta la
fecha, aportando un nuevo caso con un patrén cli-
nicopatologico infrecuente, valorando la necesidad
de un protocolo especifico para los sarcomas de esta
localizacion.

MATERIAL Y METODO

Revision de la Literatura

Revisada la literatura cientifica a través de Medline
y busqueda no indexada, hemos encontrado hasta el
mes de Agosto de 2007 un total tan solo de 107 casos
publicados (completadas a través de otros sistemas de
busqueda), de LMSs del cordon espermatico y areas
paratesticulares. Nuestro caso es, pues, el numero
108 de las series tras su revision y reevaluacion his-
tolggica e inmunohistoquimica!-1623-84,

Revisiéon Conceptual

Durante muchos anos, el LMS se ha valorado
como el sarcoma mas frecuente en adultos con un
intervalo amplio del 31,5% sobre mas de 8.200 sar-
comas al 45% de todos los tumores malignos de par-
tes blandas, segun las series. También hay amplia
variacion en su localizacion: 30,7% a 70% surgen en
extremidades y de un 11,7 a 16% en retroperitoneo,
siendo infrecuentes en la region inguinall.89.14-
19,23,24,27-30_

Son tumores que se presentan en la edad adulta
y con las caracteristicas clinicopatologicas que des-
cribimos en la Tabla 3.
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Tabla 2. Sarcomas paratesticulares. Series porcentuales!- 4 11. 15. 16, 19. 30-33, 38

Autor Total Leiomiosarcoma Liposarcoma FHM Rabdomiosarcoma Otros
Khoubehi B - Rev. 32% 20% 13% 24% Sd
Dotan 57 19% 44% Sd 19% 18%
Coleman 47 19% 51% 11% 13% Sd
Rao 8 38% 24% — 38% —
Russo 14 29% 21% 7% 36% 7%
Ballo 32 19% 25% 37% Sd 19%
Berkmen 17 24% 31% — 45% —
Fagundes 18 39% 39% 11% —_ 11%
Merimski 16 Sd Sd Sd Sd Sd
Catton - 21 Sd Sd Sd Sd Sd
Jo- Sd 10% Sd Sd Sd Sd

Sd = sin datos.

Tabla 3. Caracteristicas clinicopatologicas de los leio-
miosarcomas paratesticulares!-16-22-84.93

¢ Edad Media de Presentaciéon: 56 anos [intervalo etario
16-91 anos]

e Ausencia de Metastasis en el acto diagnostico: 83%
[intervalo 71-92%)]

e Tamano: <5 cm:39%; 5-10 cm: 45%; > 10 cm:16%

e La mayoria se presentan como masas solitarias tnicas
o lobuladas.

® [Factores Pronosticos Negativos:
- Alto grado de malignidad histologica
- Metastasis en el momento diagnéstico
- Ausencia de subtipos histolégicos
- Tamario tumoral grande. Mayores de 10 cm

- Reseccion incompleta con margenes positivos

En los adultos, se presentan como masas nodu-
lares discretas, frecuentemente préximas o surgien-
do del cordon espermatico y menos a menudo en el
epididimo, con neta separacion del parénquima tes-
ticular, palpables en el canal inguinal o/y en el
escroto, que antes de cualquier intervenciéon quirar-
gica deberian ser evaluadas por ecografia escrotal.
Si la biopsia intraoperatoria confirma el origen sar-
comatoso o maligno de la lesion procede realizar
una orquiectomia radical con ligadura alta del cor-
don espermatico y escision de todos los tejidos blan-
dos periféricos.

Los riesgos de recurrencia local son elevados
(50-60%), tras la aparente “escision completa” y con
mayor potencial de agresividad que en la lesion pri-
mitiva.
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Los datos histolégicos son escasos en una gran
parte de las publicaciones y ausentes en muchas de
las series revisadas. Ademas, el contraste diagnostico
ha sido realizado por algunos autores con resultados
muy decepcionantes. Hay investigadores que han
reclasificado los sarcomas de partes blandas de sus
registros, ya que la inmunohistoquimica ha permitido
conocer sus fenotipos, observando a nivel de la region
paratesticular el hecho de que el 35% de los mismos
estaban mal diagnosticados (periodo 1958-1967)8. Asi
en una revision de 130 sarcomas de partes blandas,
en el caso de los fibrohistiocitomas malignos (FHMs),
hubo de realizarse una reevaluacion de los criterios
histolégicos, ya que la validez del diagndstico del tipo
histolégico entre 4 patologos, de reconocido prestigio,
tuvo una sensibilidad del 73-75% y una especificidad
del 93-95%%°. En este sentido, han sido diagnostica-
dos como LMSs algunos liposarcomas con diferencia-
ciéon leiomiomatosa asi como FHM. Hay casos muy
minoritarios con diferenciacion mixoide, epitelioide y
pleomorficos con células gigantes multinucleadas,
siendo la mayoria sin embargo de patron fascicular
clasico. De igual forma se describen casos de lipo-leio-
miosarcomas (sarcomas mixtos)8! como casos aisla-
dos en la bibliografia internacional.

Un hecho relevante es el hallazgo de un caso con
LMSs sincroénicos (¢) en ambos testiculos con un
intervalo de presentacién corto (12 meses)®*. La
mayoria de los localizados en esta region son LMSs
de bajo grado de malignidad (Fisher C French 1) y
asi lo ponen de manifiesto las revisiones efectuadas,
con marcados indices de supervivencia y baja acti-
vidad metastasica. No obstante, en el estudio efec-
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tuado hemos hallado tumores metastasicos en toda
la economia humana.: cerebro, pulmoén, piel, 6rbita
ocular, hueso y viscerales.

Inmunofenotipo

Coindre J.M® en el estudio inmunohistoquimico
(IHQ) para el diagnostico de los tumores de partes
blandas que realizé en el ano 2003, puso de mani-
fiesto, de una forma taxativa, que los FHMs no tienen
marcadores especificos, pero que la inmunohistoqui-
mica debe ser usada como norma para su diagnosti-
co diferencial con otros tumores, sean tumores malig-
nos mesenquimales o no, con una linea especifica
diferenciadora. Para é€l, la IHQ es decisiva en los sar-
comas paratesticulares en casos de rabdomiosarco-
mas y tumores vasculares. En los casos de LMSs y
liposarcomas son inconstantes e inespecificos y
deben ser valorados con precaucion. Ya Miettinem en
1990, habia enfatizado esta misma opinion®°.

Los marcadores para musculo liso y otras estirpes
mesenquimales son positivos. Los LMSs son negativos
para citoqueratinas, presentando en general expresion
positiva para vimentina y alfa-1-antiquimotripsina, y
focalmente reactiva para CD-68. Algunos tumores han
mostrado también positividad para enolasa neuro-
especifica y proteina S-100 84, Son también invariable-
mente negativos para marcadores hematolinfoides,
hecho este a significar, dado que el dismorfismo de las
células semejando células de Reed Sternberg y el com-
ponente necrético-inflamatorio pueden sugerir un pro-
ceso linfoproliferativo hodgkiniano tipo celularidad
mixta o bien uno no hodgkiniano%4-8%-

En la revision bibliografica también hemos encon-
trado tumores escrotales de patron histologico inu-
sual (fibrohistiocitoma atipico) tanto por su localiza-
cién como por su inmunofenotipo, con expresion posi-
tiva para musculo liso y c-kit (CD117)849,

En relacion con posible componente hormonal,
hemos hallado 2 casos con cifras elevadas de beta-
HCG en suero y otro caso con elevacion de feto pro-
teina, basica, que han sugerido a los autores, sin-
dromes paraneoplasicos?879-83,

Asimismo, como curiosidad, la practica totalidad de
los LMSs se centran en la raza blanca y amarilla con
un numero importante, superior al 35%, en japoneses
y un caso intratesticular en un hombre de raza negra.

Algunos autores establecieron una relaciéon entre
la inmunoreactividad positiva para p-53 con un peor
pronostico, independientemente del grado tumoral,
mostrando un espectro semejante al de los carcino-
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mas®!. Otros, no justifican esta relacion, consideran-
do mas acertado la sobre expresion de Ki-67 ligada a
otros factores prondsticos y siendo para ellos el tama-
no tumoral y el grado histolégico los principales facto-
res pronosticos. Ahlen et al. en el anno 2003, descartan
a su vez la implicaciéon pronéstica de p-53, Ki-67 y
p27, postulando sin embargo, una relacion entre una
alta expresion de Bcl-2 y el riesgo de desarrollar
metéstasis y/o recurrencias?!-93,

Por otro lado, es importante significar el trabajo
de Potti en 2004, en el que observa en un estudio de
273 sarcomas de partes blandas que la sobre-expre-
sion del marcador c-kit (CD 117) y del factor de cre-
cimiento (VEGF) en FHMs incrementa su supervi-
vencia, mientras que la sobre-expresion de VEFG la
disminuye en el caso de los LMSs, con significacién
estadistica p=0,038%8,

La investigacion con nuevos marcadores se
orienta en la actualidad en la evaluacion de meca-
nismos autocrinos/paracrinos de control de prolife-
racion en estos tumores. La angiogénesis de los
FHMs muestra junto con los liposarcomas una
mayor densidad de neovasos por unidad de area,
que el resto de los sarcomas de partes blandas, lo
que podria postular una terapia angiogenética com-
plementaria a los métodos tradicionales®*.

CASO CLINICO

Paciente varéon de 73 anos, con tumoracion
escrotal izquierda de mas de 2 anos de evolucion,
doloroso a la palpacion. No fiebre ni sindrome mic-
cional. Ausencia de adenopatias inguinales. Teste
derecho normal. Analitica: alfa fetoproteina, beta
HCG y LDH en rangos normales.

La ecografia escrotal muestra una masa soélida
de ecoestructura abigarrada y multinodular de tes-
ticulo izquierdo con minimo hidrocele.

El TAC abdomino-pélvico, posterior a la orquiec-
tomia radical izquierda para estudio de extension,
no muestra patologia tumoral, locoregional ni a dis-
tancia. 6 meses después de su intervencion, el
paciente esta libre de recidivas y no muestra ningin
efecto funcional ni organico de su proceso.

En el servicio de Patologia de nuestro Complejo
Hospitalario recibimos una pieza de orquiectomia que
mide 13 x 8 x 6 cm, mostrando una superficie externa
lisa, brillante, sin signos infiltrativos. Al corte, observa-
mos un hidrocele de 5 cm de diametro, rodeando un
parénquima testicular conservado, sin infiltracion neo-
plasica. Sobre €l y sin contacto con el mismo, surge
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una tumoracion amarillenta, polilobulada, pseudoen-
capsulada que aparece entre vaginal y epididimo,
englobando cordon espermatico, con zonas amplias de
necrosis y hemorragia. El tamano de esta neoforma-
cioén es de 6,5 x 6,5 x 4,8 cm. El extremo de reseccion,
vasos y tejido fibroconectivo periférico estan libres de
tumoracion, sin infiltracién peritesticular. (Fig. 1)

Microscopicamente, encontramos una neoforma-
cion mesodérmica que forma estructuras fasciculares
entrecruzadas entre si, de citoplasmas eosindfilos con
bordes poco netos y nucleos hipercromaticos de cro-
matina periférica densa con marcada anisocitosis y
anisocariosis, nucleos muy dismorficos con vacuoliza-
cion en muchos de ellos, algunos polilobulados coe-
xistiendo con otras células atipicas multinucleadas en
menor cuantia. Amplias zonas de necrosis y hemorra-
gia tumoral, irregularmente distribuidas (Figs. 2, 3 y
4). La actividad mitética es muy baja, habiendo
encontrado, tras la seriaciéon de multiples cortes, tan
solo 1 mitosis x 50 campos de gran aumento (cga).

En la Figura 5 podemos observar la expresion
positiva de actina HHF. Su inmunofenotipo pode-
mos observarlo en la Tabla 4.

FIGURA 1. Pieza de orquiectomia —corte sagital-. Separa-
cion neta del LMS del parénquima testicular.

FIGURA 2. Imagen histolégica (HE x 200) del LMS en el

area de colision del tumor con la necrosis tumoral.

= g o i .
FIGURA 3. Imagen histolégica (HE x 400) del LMS en las
zonas de pleomorfismo y dismorfismo nuclear, con inclu-
siones eosindfilas.

FIGURA 4. Imagen histolégica (HE x 400) del LMS con ati-
pia nuclear en racimo (multinucleacién).

FIGURA 5. Imagen histoléogica del LMS con técnica de
Actina HHF (Inmunohistoquimica x 200)con expresion
positiva de la totalidad de las células.
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Tabla 4. Panel inmunohistoquimico del caso

Marcador LMS de larga evoluciéon/caso
ACTINA 1A4 Expresion Positiva 100%
ACTINA HHFA Expresion Positiva 100%
DESMINA Expresion Positiva 100%
EMA Expresion Positiva 100%
VIMENTINA Expresion Positiva 100%
S-100 Expresion Positiva 50%
CD-68 Expresion Positiva <12%
Ki-67 Expresion Positiva 5%
p-53 Expresion Positiva 3%
AE1-AE3 Expresion Negativa

CKIT (C 117) Expresion Negativa

Factor XIII A Expresion Negativa

El diagnostico se corresponde con un LMS
Fascicular de Bajo grado (grado 1 de French) con
bordes quirurgicos libres de neoformacion.

DISCUSION

Presentamos un caso singular de LMS paratesti-
cular por varios motivos. En primer lugar por su
tiempo de evolucion (al menos 30 meses), siendo uno
de los de mayor curso clinico indolente publicados en
la literatura. Tan solo hemos encontrado 1 caso ante-
rior, con mayor tiempo de evolucion (48 meses) en un
varén de 33 anos®*. Este importante dato, contrasta-
do en nuestro caso por la historia clinica de Atencion
Primaria en que se hace constar este hecho, sin que
el paciente tome la decision de acudir a atencion
especializada, traduce el lento proceso de este tipo de
sarcomas que se corresponde en la histopatologia con
la buena diferenciacion del mismo.

A ello sumamos una practica ausencia de activi-
dad mitética en el tumor (1 x 50 cga) lo que haria
plantearse el DD con un leiomioma celular?!95, si
no fuera por las amplias areas de necrosis, polimor-
fismo y atipia celular que posee, aunque con inmu-
nofenotipo tipico de la tumoracion.

Tabla 5. French system sarcomal

Aunque no existe un protocolo diagnéstico para
este tipo de LMSs paratesticulares, por su baja inci-
dencia, hemos considerado en su ausencia, aplicar
los criterios de los leiomiosarcomas retroperitonea-
les y de tejidos blandos profundos (Tabla 5)93-9.

La amplia necrosis tumoral hallada en nuestro
caso unida al polimorfismo nucleo-citoplasmico y la
atipia nuclear, a pesar del bajo indice mitético, asi lo
confirman.

Este hecho puede encuadrarse dentro de la teo-
ria citogenética de que este tipo de sarcomas pro-
vienen de una transformacioén maligna de un tumor
leiomiomatoso benigno preexistente®3.

En nuestro caso lo diagnosticamos como para-
testicular dado que no hemos podido filiar ni macro
ni microscopicamente su origen en el cordén esper-
matico ni en ninguna otra estructura especifica de
los anejos testiculares.

En cuanto al perfil inmunohistoquimico, es evi-
dente y asi lo hemos testado que su expresion esta
basada en la positividad de sus marcadores.

Estudios prospectivos randomizados son muy
dificiles de hacer, debido a la rareza de los casos en
esta localizacion.

Los tumores paratesticulares, se presentan como
masas escrotales o inguino escrotales (como en nues-
tro caso) que pueden ser dolorosas, y en muchos
casos acompanadas de hidrocele.

Desde el punto de vista anatomopatolégico, es
significativo el hecho de que existan muy pocos
casos con contraste histologico en los 107 casos
hallados en la bibliografia internacional, lo que se
presta a muchos interrogantes.

El Diagnéstico Diferencial de los LMSs con otros
sarcomas paratesticulares es, a veces, muy dificil, por
confluir estirpes celulares muy semejantes y muchos
de ellos con células gigantes multinucleadas que tam-
bién presentan positividad para marcadores histioci-
tarios, con células dismorficas y pleomorficas que los
hacen practicamente indistinguibles, a pesar de que
su inmunofenotipo precisa una amplia bateria de

Score Diferenciacion Necrosis Mitosis x 10 cga.
0 —_— Ausente —
1 Recuerda al mesénquima normal adulto <50% 0-9
2 Sarcoma con tipos histolégicos diferentes <50% 10-19
3 Sarcomas indiferenciados y embrionarios >20%

Grado 1: 2-3 scores Grado 2: 4-5 scores
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Grado 3: 6-7-8 scores
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negatividades para un diagnostico de exclusion . Los
estudios de extension incluyen radiografia simple de
torax, ecografia abdominopélvica, tomografia axial
computerizada abdominal y pélvica y una resonancia
magnética de la region inguino-escrotal.

La investigacion, en los sarcomas del cordéon
espermatico, ha sido dificil debido a su rareza. La
literatura registr6 solo 212 casos de 1845 a
1978218, Ademas, ha habido falta de consenso en la
estrategia quirurgica y terapéutica. Con excepcion
del rabdomiosarcoma embrionario, no hay en la
actualidad diferencias significativas en el pronoéstico
de los diferentes subtipos sarcomatosos, indepen-
dientemente del grado tumoral, invasion y del tama-
fio tumoral®9-101,

Es la ecografia el método de diagnostico mas uti-
lizado en la evaluacion diagnoéstica inicial de las
masas escrotales, presentando dificultades en la
mayoria de los casos y obligando en la casi totalidad
de los casos a una biopsia intraoperatoria, pues
incluso es muy dificil precisar preoperatoriamente,
si se trata de un tumor benigno o maligno. Ya hemos
indicado el diagnéstico diferencial tan amplio que
pueden presentar estas neoplasias antes de ser
resecadas, y que solo se resuelve tras el estudio
microscopico. Ante una sospecha diagnéstica, la
cirugia debe ser radical

La AJCC American Joint Committee on Cancer
disenné un protocolo de estadiaje para los sarcomas
de esta localizacion, en el que se valora el tipo his-
tolégico, el grado tumoral (G1,G2), el tamano (>/< 5
cm.), la profundidad (superficial o profunda) y la
presencia de metastasis ganglionares o a distancia.
Sin embargo, los estudios mas amplios y contrasta-
dos realizados con este tipo de tumores en los ulti-
mos anos, consideran el subtipo histolégico, la loca-
lizacion de la lesion y el estadio como factores pro-
noésticos independientes, observando mayores
supervivencias con significacion estadistica entre
los liposarcomas y fibrosarcomas comparados con
los FHMs y LMSs (p<0,001)86:99-101,

Analisis multivariantes mostraron también que la
edad avanzada, el sexo masculino, las razas no cau-
casicas, el estadio avanzado y la localizacion retrope-
ritoneal eran factores independientemente asociados
con menor supervivencia, sin que el subtipo histologi-
co fuera un factor individual prondstico. La reseccion
quirurgica y la radioterapia fueron las unicas varia-
bles terapéuticas que mejoraron la supervivencia®®.
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La baja incidencia de este tipo de neoplasias hace
ademas que los tratamientos no estén sistematizados
y se realicen terapias individualizadas, lo que condi-
ciona dificultad en el estudio de los resultados, gene-
rando debates y controversias. No obstante, hay algu-
nos autores! que consideran esta incidencia subesti-
mada, al valorar que muchos sarcomas diagnostica-
dos en algunas series como “sarcomas sin especificar”
y sarcomas pleomorficos deberian ser reclasificados
como FHMs. En una serie, en que se realiz6 esta recla-
sificacion sobre un panel de 36 sarcomas paratesticu-
lares, cambio6 el tipo de diagnostico en el 35% de los
casos y el numero de FHMs aument6 de 1 a 6°. Sin
embargo, dado que la terapia de todo el grupo de estos
sarcomas es semejante, y a pesar de la utilizacion de
nuevos marcadores inmunohistoquimicos, el estudio
reclasificatorio no ha sido una prioridad por no serlo
para los oncologos. Para la mayoria de los autores es
la orquiectomia radical el tratamiento de eleccion y
unico, aunque debido a las recidivas y recurrencias
que un numero importante presentan, también preci-
san un tratamiento adyuvante. A veces es también
muy dificil resecar la totalidad del tumor.

La diseminacion de los sarcomas paratesticula-
res, generalmente, es a través del cordon esperma-
tico hacia el canal inguinal y de este a la cavidad
abdominal, no encontrando casos contrastados de
diseminacion vascular.

CONCLUSIONES

Los LMSs paratesticulares, incluyendo los de
cordon espermatico, son sarcomas muy raros y de
baja incidencia, tal y como hemos podido compro-
bar en este estudio, que precisan de una mayor con-
vergencia diagnostica y terapéutica de consenso
entre urodlogos, radiologos, oncologos y patologos.

Ese hecho, sefialado en todas las series, y que con-
duce a tratar con el mismo tipo de terapia a todos los
sarcomas en esta localizacion (cirugia radical y radio-
terapia en los casos procedentes) no justifica la inexis-
tencia de protocolos especificos para cada uno de los
principales tumores mesodérmicos malignos paratesti-
culares (LMSs, liposarcomas, rabdomiosarcomas y
FHMs). Quizas la reclasificacion y el cambio diagnosti-
co en la revisién de algunas series realizado en los ulti-
mos anos, haya servido para justificar este tipo de acti-
tudes terapéuticas en el pasado. No obstante, conside-
ramos que los nuevos marcadores en inmunohistoqui-
mica y la citogenética permitiran filiar individualmente
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estas neoplasias y acceder a dianas terapéuticas espe-
cificas para estos sarcomas paratesticulares, asi como
los tratamientos complementarios que procedan.

La larga evolucion clinica de algunos de estos
sarcomas, como el nuestro, no es signo de benigni-
dad ni de un comportamiento especifico de remision
o curacién. El intervalo desde la primera explora-
cion fisica hasta su extirpacién, y mas en personas
mayores, es muy amplio y no esta relacionado con
los grados del Sistema de French.

Por otro lado, el numero de LMSs paratesticula-
res diagnosticados en nuestro pais es también muy
bajo nuestro caso es el 6° descrito y aun asi es
importante tenerlos presentes tanto desde el punto
de vista clinico, radioldgico/ecografico y oncoldgico
como anatomopatologico.

Existen investigaciones genético-moleculares que
son compatibles con la hipétesis de que un analisis
comparativo entre el desequilibrio genémico mas fre-
cuente observado en las series de FHMs y de LMSs,
demuestra que ambos tumores tienen recurrencias
semejantes en sus desequilibrios genéticos. Al mismo
tiempo, estudios de biologia molecular han mostrado
dianas semejantes de delecciones en sus cromosomas
en ambos sarcomas. A pesar de esto, consideran los
autores, que una nueva reclasificacion de los sarco-
mas de partes blandas basado en parametros mole-
culares es, en principio, todavia prematural®-102.103,

Desde estas paginas abogamos por una confe-
rencia o reunion monografica de las Sociedades
Cientificas, en las especialidades implicadas, que
permitan una terapéutica especifica sistematizada
para cada estirpe sarcomatosa individualizada o
grupal, y en los subtipos que proceda, de acuerdo
con las “clasificaciones reclasificadas actuales” tal y
como se realiza en los sarcomas retroperitoneales y
de tejidos blandos profundos.
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