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Resumen  El carcinoma  vulvar  es  una  entidad  poco  frecuente;  representa  el  3-5%  de  los  tumo-
res genitales  malignos  en  la  mujer.  El 90%  de  ellos  corresponden  a  carcinomas  epidermoides,
seguidos  de  los  melanomas,  enfermedad  de Paget,  enfermedad  de  Bowen,  carcinomas  basales  y
sarcomas.  El leiomiosarcoma  es  la  forma  de presentación  más  frecuente  de este  último  grupo.
Se presenta  un  caso  de una  mujer  adulta  joven,  29  años,  mestiza,  que  acude  con  una  tumora-
ción a  nivel  del  clítoris,  con  el antecedente  de exéresis  de  una tumoración  benigna  a  nivel  del
labio mayor  3 años  antes.  La  lesión  se  mostraba  móvil,  ulcerada,  muy  dolorosa  y  sin  adenopatías
locales ni  regionales.  Se  procede  a  la  escisión  total  de  la  lesión  y  el estudio  histológico  informó
un angioleiomiosarcoma  de clítoris.  Se  envía  el caso  a  Instituto  de Oncología  para  confirmación
diagnóstica y  terapéutica,  confirmándose  el  diagnóstico  y  la  terapéutica.  En  2 años  la  paciente
no ha  tenido  recidiva  tumoral.
© 2018  Elsevier  España,  S.L.U.  Todos  los  derechos  reservados.
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Clitoral  angio-leiomyosarcoma:  Case  report

Abstract  Vulvar  carcinoma  is rare,  and  represents  3-5%  of  the  all  gynaecological  cancers.  Epi-
dermoid carcinoma  accounts  for  90%  of  them,  followed  by  melanoma,  Pagetś disease,  Bowenś
disease illness,  basal  carcinoma  and  sarcomas.  The  leiomyosarcoma  is  the  most  frequent  type
of sarcoma.  The  case  is presented  of  a  29  year-old  woman  that  suffered  from  clitoral  tumour.
She was  treated  for  a  benign  lesion  in the  labia  majora  3  years  ago.  In  the  current  referral,
she presented  with  pain  and  an  ulcerated  lesion,  without  local  or regional  adenopathies.
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The  total  excision  was  referred  for  a  histological  study,  and the results  showed  an angio-
leiomyosarcoma  of  the  clitoris.  Two  years  later,  the  patient  showed  no signs  of  residual  lesion.
© 2018  Elsevier  España, S.L.U.  All  rights  reserved.

Introducción

El  carcinoma  vulvar  es una  entidad  poco  frecuente;  repre-
senta  el  3-5% de  los  tumores  genitales  malignos  en la
mujer1,2.  El  90%  de  ellos  corresponden  a  carcinomas  epider-
moides,  seguidos  de  los  melanomas,  enfermedad  de Paget,
enfermedad  de  Bowen,  carcinomas  basales  y sarcomas3,4.

Es  una  enfermedad  propia  de  la  tercera  edad,  aunque
en  los  últimos  años  se están  detectando  pacientes  afecta-
das  mucho  más  jóvenes5.  Etiológicamente  se  correlaciona
de  forma  directa,  desde  los trabajos  de  Andersen  et  al.6,
con  la infección  por virus  del  papiloma  humano  (VPH).  Otros
trabajos  han corroborado  la  relación  con la  infección  geni-
tal  por  VPH-8.  También  se ha correlacionado  con  el  hábito
tabáquico7 y  enfermedades  inmunosupresoras8.  Reciente-
mente,  Diez  García  et  al.9 han  publicado  un  caso clínico  en
una  paciente  de  24  años que  presentaba  un  cáncer  de  vulva
recidivado,  asociado  a anemia  de  Fanconi  y a una  leucemia
mieloblástica.

La  mayoría  de  los tumores  de  músculo  liso  del  tracto
genital  femenino  se localiza  en el  útero,  donde  hay  unos
criterios  histológicos  claros  para  diferenciar  los  leiomiomas,
los  leiomiosarcomas  y un  grupo  intermedio  con  potencial
maligno  incierto.  Los  tumores  musculares  de  localización
vulvar  son  lesiones  raras10 y predomina  la  comunicación  de
casos  aislados11,12.  Clínicamente,  pueden  confundirse  con
lesiones  más  frecuentes,  como  los  quistes  de  la  glándula  de
Bartholino.  En  estos  tumores  musculares  vulvares,  al igual
que  en  los  de  localización  uterina,  podemos  encontrar  el
espectro  de  leiomioma-leiomiosarcoma;  sin  embargo,  los
criterios  histológicos  diagnósticos  difieren  de  los de loca-
lización  uterina.

El tratamiento  quirúrgico  es  de  elección  en el  carcinoma
invasivo  y es  muy  variable  en función  de  la  extensión  de la
enfermedad.  La  tendencia  actual  es la  detección  en estadios
iniciales  y  la  realización  de  una  tumorectomía  con  márge-
nes  de  seguridad,  con  prueba  de  ganglio  centinela.  En  caso
de  positividad  del  ganglio,  se realizará  la  linfadenectomía  de
la  cadena  inguinal  correspondiente.  La radioterapia  y  la
quimioterapia  son menos  útiles  y se  usan básicamente  en
pacientes  que  no  podrían  tolerar  la  cirugía o  bien  de forma
prequirúrgica,  para  poder  realizar  cirugías  menos  radicales,
que  presentan  complicaciones  frecuentes  y graves13.

La  discusión  sobre  la  histogénesis  del tumor  rabdoide
maligno  (TRM)  ha sido una constante  en  la  literatura  desde
que  en  1981.  Haas  et al.14 demostraron  ultraestructural-
mente  que  el  elemento  celular  que  define  a  esta entidad
no  era  un  rabdomioblasto,  como  posteriormente  se  con-
firmó  con  estudios  inmunohistoquímicos15.  Paralelamente
a  la defensa  de  un  posible  origen  epitelial,  histiocítico  y
neuroectodérmico,  se  ha descrito  una  extensa  variación  en
cuanto  a  la localización  extrarrenal  de  este  tumor16,17.

En  1989  Parrone  et  al.18 describen  los  primeros  casos
observados  en  vulva  y  discuten  la  similitud  con  el  sarcoma
epitelioide.  Más  recientemente,  Kudo  et  al.19 aportan  un
nuevo  caso  en  esta rara  localización,  defendiendo  un posible
origen  epitelial  de glándulas  ecrinas.

Considerando  lo  inusual  de este  diagnóstico  y  lo impor-
tante  que  puede  ser su conocimiento  en  el  diagnóstico
diferencial  de  otras  tumoraciones  a este  nivel,  se  comentan
los  elementos  clínicos  más  importantes  de un caso diagnos-
ticado  y tratado  en  la Isla  de la  Juventud.

Presentación de caso

Paciente  femenina  de 29  años  de edad,  piel  mestiza,  nulí-
para,  con  antecedentes  de salud  aparente,  que  es valorada
en  consulta  de enfermedades  del tracto  genital  inferior  del
Hospital  General  Docente  «Héroes  del Baire» de  la  Isla  de
la  Juventud  (Cuba)  por dolor  intenso  y  tumoración  visible  a
nivel  vulvar.  Se  recoge  en  la anamnesis  de  la  paciente  his-
toria  de  seguimiento  de una  tumoración  vulvar  a nivel  del
labio  menor  izquierdo  hace  3 años con  estudio  histológico
negativo  de  malignidad.

En estos momentos  acude  por  dolor  de intensidad
variable  a nivel  de  la  horquilla  vulvar  anterior,  de  varias
semanas  de  evolución,  que  ha progresado  con  el  transcurrir
del tiempo  hasta  hacerse  al  momento  de la  admisión

Figura  1 Aspecto  externo  de  la  tumoración.
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Figura  2  Espécimen  quirúrgico  extirpado.

de moderado  a intenso,  acompañado  de  un aumento  de
volumen  local  de  2  ×  3 cm, de  crecimiento  rápido  en las
últimas  2  semanas  (fig.  1).

En el  examen  ginecológico  de  la paciente  se aprecia
dicha  tumoración  de  bordes  bien definidos,  superficie  lisa  de
aspecto  ulcerado,  muy dolorosa  al tacto,  móvil  y no  adhe-
rida  a  planos  profundos.  No  se  aprecian  otras  tumoraciones
a  ese  nivel.  No  se palpan  adenopatías  en la  región  inguinal.
No  se  observan  cambios  locales  de  la mucosa  vulvovaginal  y
en  el  examen  con  espéculo  el  cérvix  se muestra  de  aspecto
normal.

Los  exámenes  de  hemoquímica  mostraban  resultados  nor-
males, la  ecografía  pélvica  mostraba  caracteres  normales
de  los  genitales  internos  y no  se  constataron  adenopatías
pélvicas  ni  intraabdominales,  confirmado  en una  tomografía
pélvica.

Se  intenta  realizar  una  biopsia  aspiración  con  aguja  fina
de  la tumoración  pero  esta  no  fue  útil  para  examen  y dado
lo  doloroso  del proceder  y  la  tumoración,  previo  consenti-
miento  informado  y valorando  riesgo/beneficio,  se procede
a  la  biopsia  escisional  con  márgenes  oncológicos,  obtenién-
dose  el resultado  histológico  de  leiomiosarcoma  de  clítoris.
Por  la  naturaleza  de  la  lesión  se  envía  la  muestra  al  Centro
Nacional  de  Referencia  de  Anatomía  Patológica,  confirmán-
dose  dicho  diagnóstico  (fig.  2).

Se  valora  el  caso  de  conjunto  con  Oncología  y  se decide  su
reevaluación  en el  Instituto  Nacional  de  Oncología  y  Radio-
biología,  donde  después  del análisis  de  los  datos  clínicos  de
la  paciente  se concluye  el  caso como  cirugía  óptima  y  se
sugiere  su  seguimiento  clínico.

Seis  meses  después,  la  paciente  es captada  su gestación
con  11  semanas  de  gravidez  y  seguida  por  trimestre  por  vul-
voscopia  y examen  clínico/ginecológico.  Se  produce  parto
eutócico  a  término  y  todos  sus controles  han  sido  normales.
En  estos  momentos,  con 2  años de  seguimiento.

Discusión

La  presencia  de  un  tumor  maligno  indiferenciado  constituido
por  células  redondas  con rasgos  rabdoides  es siempre  un
reto  diagnóstico  en  cualquier  localización  extrarrenal  y  más
aún  en  la  región  vulvar,  donde  solo  se han  descrito  pocos
casos18,19.  De manera  simplificada,  se  podría  aceptar  que
son  2 los  diagnósticos  diferenciales  clásicos:  tumor  epitelial
maligno  con  rasgos  rabdoides  y sarcoma  de  células  redondas
con  similar  fenotipo  histológico18,20.

En  primer  lugar,  y centrando  la  discusión  de  este caso,
el  carcinoma  escamoso  es  el  tumor epitelial  más  frecuente
de  la  vulva  en  la  edad  adulta,  siendo  los sarcomas  ----como
el  caso  que  se describe----  muy poco  frecuente  y preferen-
temente  descritos  en  la  infancia  o  edad  juvenil21,22.  Los
sarcomas  de  vulva  son bien  raros  y representan  solo el  1,1-
3% de todas  las  malignidades  ginecológicas,  aunque  pueden
aparecer  a  cualquier  edad  son más  comunes  entre  30-50
años,  como  el  caso que  se presenta,  con  29  años,  y afectan
mayoritariamente  a los  labios  mayores23.  En  la experiencia
de  los  autores,  en  los  últimos  15  años  es  el  primer  cáncer  de
vulva  que  se  reporta  en  la Isla  de la  Juventud  a este  nivel24.
La  presencia  de abundante  componente  mixoide,  que  junto
con  las  células  rabdoides  protagoniza  el  cuadro  histológico
de  algunos  casos, obliga  a descartar  tumores  que  muestren
esas  particularidades.  Casos  de  carcinoma  sarcomatoide  con
estroma  rico  en mucopolisacáridos  han  sido comunicados
por  la literatura  en diferentes  localizaciones25 y Foschini
et al.26 han  publicado  3  casos  de  carcinoma  epidermoide
con  prominente  estroma  mixoide.

Los  sarcomas  constituidos  por  células  redondas  con
estroma  mixoide  ocupan  el  otro  extremo  del  diagnóstico
diferencial.  Rabdomiosarcoma,  leiomiosarcoma,  liposar-
coma  y  angiomixoma  agresivo27 son  entidades  en  las  que
el  componente  mixoide puede  ser  predominante,  si  bien
las  características  histológicas  y, sobre  todo,  el  estudio
inmunohistoquímico  y  ultraestructural  facilitan  su identifi-
cación  y diagnóstico.  Con  respecto  al  sarcoma  epitelioide,
Parrone  et  al.18,  en su estudio  comparativo  entre  dicho
tumor  y el  TRM  de  vulva,  señalan  en  3 de sus  4 casos
de  TRM  la  presencia  de un estroma  mixoide  y patrón
angiomatoide,  características  presentes  en  nuestro caso.
Solo  las  características  clínicas  y ciertos  datos  de micros-
copia  óptica  convencional  permiten  la  distinción  entre
el  sarcoma  epitelioide  y  TRM puesto  que  tanto  el  estu-
dio  inmunohistoquímico,  con  positividad  para  marcadores
epiteliales  y  vimentina,  como  el  análisis  ultraestructural,
con  presencia  de abundantes  filamentos  citoplasmáticos
paranucleares  son comunes  par  ambos  tumores18.

Los leiomiomas  son los  tumores  más  frecuentes,  no solo
del  útero,  sino  de todo  el  tracto  genital.  Incluso  puede  ser la
neoplasia  que  aparece  con mayor  frecuencia  en la  especie
humana28.  La  localización  vulvar  es  muy  rara,  habiéndose
descrito  pocas  series  en  la literatura  médica.

En  general,  todos  los  leiomiomas  vulvares  aparecen  como
una  masa sólida  e  indolora  situada  en  los labios  mayores,
sin  características  clínicas  o  vulvoscópicas  específicas.  Su
tamaño  puede  oscilar  entre  1 y  15 cm. En algunos casos, poco
frecuentes,  el  tumor  puede  ser ulcerativo.  Son  comúnmente
mal  diagnosticados  como  glándulas  de  Bartholino  y, a veces,
pueden  presentarse  como  tumores  de tamaño  estable  que
repentinamente  han  crecido.  Suelen  presentarse  en  mujeres
posmenopáusicas,  aunque  en la  literatura  médica  se recogen
casos  diagnosticados  entre  los  16  y los 71  años,  incluso  en
mujeres  embarazadas.

Los  leiomiosarcomas  vulvares  son unos  tumores  malignos
de  frecuencia  excepcional;  representan  el  0,45%  de los  sar-
comas  del organismo  y el  1,3%  de todos  los  tumores  malignos
de  la  vulva.  Se  han  publicado  47  casos  en la  bibliografía
internacional29.  Suelen  aparecer,  en  orden  decreciente  de
frecuencia,  en  los  labios  mayores,  la  glándula  de Bartholino
y  el  clítoris.  El tamaño  al  diagnóstico  es superior  a  5  cm,
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y  las  manifestaciones  clínicas  incluyen  dolor  y crecimiento
rápido.  Estos  tumores  tienen  tendencia  a la recurrencia  local
y  los  patrones  de  crecimiento  son  muy  variables,  pueden
aparecer  precozmente  a los  pocos  meses  de  la  extirpación
o  incluso  años  después.

Las  metástasis  se suelen  encontrar  principalmente  en
los  pulmones,  pero  también  pueden  aparecer  en el  hígado;
normalmente  no  metastatizan  en los  ganglios  linfáticos
regionales.  Respecto  al  tratamiento  primario,  parece  haber
un  acuerdo  generalizado  en  que  este  debe  ser  quirúrgico,  en
uno  o en  2  tiempos,  motivado  el  segundo  por un  inesperado
informe  histológico.  La  extensión  del tratamiento  quirúrgico
es  variada,  hecho  lógico  dada  la  rareza  del tumor,  pero  está
claro  que el  pronóstico  mejora  si  se  consigue  un  margen
suficiente  de  tejido  sano  libre. Dicho  margen  se  establece
por  analogía  con los  sarcomas,  en 2  cm  para  el  cirujano  y
uno  para  el  patólogo.  La  linfadenectomía  inguinal  no  está
indicada,  dada  la diseminación  hematógena  del tumor29.

Entre  los  tumores  musculares  de  origen  vulvar  podemos
encontrar  todo  el  espectro  de  tumores  de  tipo  leiomioma-
leiomiosarcoma.  En  esta  localización  también  podemos
encontrar  variables  histológicas  especiales,  como  tumo-
res  musculares  de  tipo  epitelioide  y de  tipo  mixoide,
que  algunos  autores  consideran  más  frecuentes  en esta
localización30.  Ante  una  tumoración  muscular  de  tipo  clá-
sico,  como  en  este caso,  se ha aplicado  una  serie  de  criterios
para  discernir  un  comportamiento  maligno31.

Nucci  y Fletcher32 señalan  la posibilidad  de  infradiag-
nosticar  las lesiones  potencialmente  malignas,  por  lo que
incluyen  en  el  grupo  de  leiomiomas  atípicos  las  lesiones  con
un  único  criterio  (márgenes  infiltrantes,  más  de  5  mitosis
por  cada  10  campos  de  gran aumento  o  atipia  citológica
grave-moderada),  y recomiendan  un  estrecho  seguimiento
de  estas  pacientes  y  un margen  de  seguridad  en  la  cirugía  de
por  lo  menos  10  mm.  Debemos  considerar  que  estas  lesiones
entran  dentro  de  un  mismo  espectro  tumoral,  por  lo que
esta  clasificación  es  meramente  artificial  con  fines  de esta-
blecer  un  pronóstico  que  no  siempre  es fácil,  dada  la  rareza
de  estas  lesiones  y,  por  tanto,  la  existencia  de  series  muy
limitadas.

Los leiomiosarcomas  son  el  más  común  de  los tipos  de
sarcoma  encontrados  en  la vulva23.  Estos  tumores  son usual-
mente  no  ulcerados,  hallazgo  no  encontrado  en este  caso
y  aparecen  como  un  nódulo  firme  en  el  espesor  del tejido
subcutáneo,  posiblemente  adherido  a la fascia.  Cuando  las
lesiones  son  grandes,  puede  indicarse  una  biopsia incisional
mientras  que  en lesiones  pequeñas se  prefiere  la escisión
total.  Microscópicamente,  los leiomiosarcomas  son  caracte-
rizados  por  fibras  entrelazadas  de  células  de  músculo  liso
con  núcleos  de  apariencia  anaplásica  y  numerosos  patrones
mitóticos.  Los  criterios  usados  para  distinguir  los leiomiosar-
comas  de  los  leiomiomas  son el  recuento  mitótico  de  hasta
10  por  10  HPF  o  evidencias  de  invasión  o metástasis33.

La  necrosis  es un  hallazgo  común  e  importante  en  los  leio-
miosarcomas.  Estos  son  un grupo  indeterminado  de tumores
de  músculo  liso  de  la  vulva  que  tienen  un  riesgo  incierto  de
recurrencia.  Estos tienen  márgenes  infiltrados  y una
frecuencia  mitótica  entre  5-10  HPF  sin atipia  nuclear  signifi-
cativa.  Si  3  o  más  de  los siguientes  criterios  están  presentes,
la  lesión  es  considerada  un leiomiosarcoma:  atipia  nuclear
significativa,  frecuencia  mitótica  5/10  HPF  o  más,  diámetro
del  tumor  de  5  cm  o  más  y  márgenes  infiltrados34.

Tumores  con solo  uno de  estos  criterios  son  considera-
dos  leiomiomas  y  tumores  con solo 2  de estos  criterios  son
clasificados  como  leiomiomas  atípicos,  los  cuales  aún  son
considerados  benignos  o  indeterminados.  Debido a que  los
tumores  indeterminados  y  malignos  del  músculo  liso  infil-
tran  la  grasa adyacente  y  la fascia,  los  márgenes  completos
deben  ser incluidos  totalmente  en  la escisión.  Los  leiomio-
sarcomas  pueden  tener  un  buen  pronóstico  si  son removidos
completa  y  adecuadamente.  La escisión  completa  local  sin
linfadenectomía  regional  es  el  abordaje  preferido  para  los
leiomiosarcomas  confinados  a la  vulva.  Si ocurren  metásta-
sis,  estas  pueden  ser tan  remotas  que  afecten  usualmente
pulmón  e hígado35.
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