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RESUMEN

El leiomiosarcoma hepatico primario es una neoplasia infre-
cuente, con menos de un centenar de casos descritos en la bi-
bliografia. Mas rara atin es su asociacion con otros tumores
previos. Se presenta el caso de un varén de 84 aiios, tratado
dos afios antes de un linfoma no hodgkiniano gastrico, que
presenté una masa dolorosa en el hipocondrio derecho. La
ecografia abdominal evidencié una gran lesién heterogénea
en el 16bulo hepatico derecho y en la radiografia de torax se
apreciaban metastasis pulmonares. Se practicé una biopsia
hepatica y el estudio inmunohistoquimico reveld la presen-
cia de un leiomiosarcoma hepatico. Se discute el caso y se re-
visa la bibliografia disponible.

PRIMARY HEPATIC LEIOMYOSARCOMA IN A
PATIENT WITH GASTRIC NON-HODGKIN LYMPHOMA

Primary leiomyosarcoma of the liver is a rare entity and fe-
wer than 100 cases have been reported in the medical litera-
ture. Even more unusual is the association with another pre-
vious tumour. We report the case of a 84-year-old man who
had been treated for a gastric non-Hodgkin lymphoma two
years previously. He presented with a painful mass in the
right upper abdomen. An ultrasound scan showed a large
mass in the right lobe of the liver and chest radiography
showed pulmonary metastases. Liver biopsy was performed
and immunohistochemical analysis revealed a malignant
leiomyosarcoma. We discuss this case and review the availa-
ble literature.

INTRODUCCION

El leiomiosarcoma hepatico primario (LHP) es una neo-
plasia extremadamente infrecuente, que constituye el
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1-2% de los sarcomas primarios del higado, de los que el
mas usual es el angiosarcoma!. Hasta la fecha se han pu-
blicado menos de 100 casos, de los cuales sélo 5 tenian
como antecedentes un tumor previo.

Su estirpe es mesenquimal, y se piensa que puede proce-
der de las estructuras musculares que tienen los vasos y
los conductos biliares intrahepdticos. Debido a su rareza,
antes de considerar el higado como el lugar de origen, ha-
bria que descartar otras posibles localizaciones primarias
mads frecuentes, como son el tracto digestivo y el aparato
genital femenino®. Suele afectar a ambos sexos, sin predi-
leccién por ninguno de ellos, y tiene una edad de presen-
tacién variable, aunque con predominio de la década de
los 50 y 60 afios. Habitualmente son tumores de gran ta-
mafio y, a diferencia del hepatocarcinoma, asientan sobre
un higado no cirrético®*. Se presenta un caso de un LHP
con metastasis pulmonares, en un paciente diagnosticado
dos afios antes de un linfoma no hodgkiniano géstrico.

OBSERVACION CLINICA

Varén de 84 afios que ingresé por masa en el hipocondrio derecho y de-
posiciones oscuras. No tenfa antecedentes familiares de interés. Trabajo
en la agricultura. No tenfa hébitos toxicos. Entre sus antecedentes perso-
nales destacaba brucelosis a los 20 afios. Fue diagnosticado hace 7 afios
de fibrohistiocitoma maligno en el brazo izquierdo, estadio IA, e inter-
venido mediante exéresis de la tumoracion, no presentando ningtn dato
de recidiva tumoral en las posteriores revisiones realizadas. Habia sido
prostatectomizado por hipertrofia benigna de préstata unos 5 afios antes.
Tres afios atrds present un cuadro de melenas y fue diagnosticado de
hemorragia digestiva alta secundaria a linfoma no hodgkiniano gastrico
de célula grande difuso y estirpe B estadio I-E A. Se realiz6 gastrecto-
mia con reconstruccién Billroth-II y tratamiento con quimioterapia, se-
gtin esquema CHOP, del que recibi6 6 ciclos, con remision completa de
la enfermedad, permanenciendo asintomdtico en los controles posterio-
res. Unos 5 meses antes del ingreso comenzé con dolor continuo en el
hipocondrio derecho y tumoracion creciente bajo el reborde costal,
acompafiada de pérdida de unos 4 kg de peso, anorexia y deposiciones
oscuras en los dltimos dos dias. No tenia fiebre ni sudacién. En la ex-
ploracion fisica destacaba un buen estado general, con ligera palidez de
piel y mucosas, y una masa visible y palpable en el hipocondrio dere-
cho. No habia esplenomegalia ni adenopatias en las cadenas gangliona-
res. El estudio analitico ponia de manifiesto anemia leve normocitica
normocrémica y minima elevacién de las enzimas de colostasis, con bi-
lirrubina, LDH y transaminasas normales. La beta 2 microglobulina y
otros marcadores tumorales (AFP, CEA, beta-HCG), asi como la serolo-
gia a los virus de la hepatitis B y C y el virus de la inmunodeficiencia
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Fig. 1. Corte de una tomografia axial computarizada (TAC) abdominal
en el que se aprecian una gran masa hepdtica de contornos bien defini-
dos y una extensa drea de necrosis central.

Fig. 2. Tincion de hematoxilina-eosina a 100 aumentos, donde se obser-
van fasciculos de células de miisculo liso con marcada atipia (zona su-
perior) y dreas necrdticas (zona inferior).

Fig. 3. Tincion de actina misculo liso a 200 aumentos, donde se apre-
cian células tumorales que se marcan con anticuerpos antiactina mus-
culo liso (zona superior) y drea necrdtica que no marca con este anti-
cuerpo (zona inferior).
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humana (VIH) resultaron negativas. En la radiografia de térax se detec-
t6 la presencia de varios nddulos de entre 3 y 5 cm en las bases pulmo-
nares compatibles con metéstasis. La ecografia abdominal puso de ma-
nifiesto la presencia de una gran masa mayor de 15 cm, con centro
necrético en su interior, que ocupaba todo el 16bulo hepatico derecho.
En la tomografia axial computarizada (TAC) toracoabdominal (fig. 1) se
confirmé la presencia de la lesion hepatica, que tenia un contorno bien
definido y una extensa zona necrética central, asi como varias lesiones
nodulares en campos inferiores pulmonares, no observandose adenopati-
as mediastinicas, axilares, retroperitoneales, peripancredticas ni pélvi-
cas. Se realizé una gastroscopia con biopsia, cuyo resultado fue normal,
asi como una colonoscopia hasta ciego, sin objetivarse patologia. Se
practicaron dos punciones aspirativas con aguja fina sobre la lesion he-
patica, sin obtenerse material representativo en la primera y una prolife-
racion mesenquimal en la segunda. Se realizé una biopsia hepdtica, de-
tectindose en los cortes microscopicos un crecimiento tumoral de
estirpe mesenquimal con haces de células acintadas de nicleos bastoni-
formes irregulares e hipercromdticos con acentuado pleomorfismo y pe-
queiios focos de necrosis (fig. 2). La actividad mitdtica era baja, con
menos de una mitosis por 10 campos de gran aumento. El estudio inmu-
nohistoquimico fue positivo para actina de musculo liso y vimentina
(fig. 3), y negativo para CD34, desmina y S-100, todo ello compatible
con el diagnodstico de leiomiosarcoma hepdtico primario con metastasis
pulmonares. Fue valorado por el servicio de oncologia, y se indicé trata-
miento paliativo.

DISCUSION

El higado es un lugar frecuente de metdstasis de leiomio-
sarcomas gastrointestinales o retroperitoneales. Sin em-
bargo, los LHP son extremadamente raros. Hasta 1995
s6lo se habian comunicado 54 casos®.

Los LHP pueden afectar a cualquier edad, con un rango
entre los 9 y 86 afios, si bien la edad de presentacion sue-
le ser a partir de los 50 afos. Afectan tanto a varones
como a mujeres, sin predominio de sexo. Las manifesta-
ciones clinicas son muy variadas, aunque los sintomas
mas frecuentes de presentacién son hepatomegalia o masa
abdominal, ademds de dolor o sindrome general'>. Gene-
ralmente se trata de tumores grandes, con tamafios de
hasta 40 cm, que producen extensas zonas de necrosis en
el interior de los mismos y ocasionan sintomatologia por el
crecimiento tumoral. Habitualmente tienen predileccion
por el 16bulo hepético derecho, aunque también pueden
localizarse en el 16bulo hepético izquierdo o en ambos'~.
El tumor puede asentar unicamente en el higado, en cuyo
caso predomina en el 16bulo hepdtico derecho, o presen-
tarse como enfermedad metastdsica, lo que ocurre en el
40% de los casos, siendo los lugares mas frecuentes de
afectacion el pulmén y/o la pleura, el diafragma, las glan-
dulas suprarrenales, el rifién y el intestino’.

La asociacion de leiomiosarcoma primario hepatico con
otros tumores es excepcional, habiendo sido descritos
dnicamente 5 casos: retinoblastoma®; cancer de colon y
hemangioblastoma esplénico de forma sincrénica en un
mismo enfermo’; colangiocarcinoma?, y leucemia mieloi-
de aguda’.

En nuestro caso, la sospecha inicial fue la recidiva del lin-
foma géstrico que el paciente habia presentado dos afios
antes. Sin embargo, las revisiones periddicas que habia
realizado hasta entonces habian sido negativas, los mar-
cadores tumorales no se habfan elevado, la gastroscopia
era normal y en la TAC toracoabdominal no se aprecia-
ban adenopatias. Si tenemos en cuenta el antecedente de
fibrohistiocitoma maligno del brazo izquierdo que habia
sido resecado 7 afios antes, serian tres los tumores que
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aparecieron en este paciente, lo que indica cierta predis-
posicién genética, si bien no existia ningiin antecedente
oncoldgico en la familia. Como sucede en otras enferme-
dades, la mayoria de los sarcomas no tienen etiologia de-
finida, aunque se han identificado multiples factores aso-
ciados y predisponentes. En este sentido, nuestro paciente
no habfa sido expuesto a radiacién ionizante ni a com-
puestos quimicos del tipo del dcido fenoxiacético, cloro-
fenoles, thorotrast, cloruro de vinilo o arsenio.

Los leiomiosarcomas son tumores mesenquimales de di-
ferenciacion muscular, que cuando estan presentes de for-
ma primaria en el higado pueden derivar de las fibras
musculares de las estructuras vasculares, de los conductos
biliares intrahepaticos o de estructuras ligamentosas. A
diferencia del hepatoma, se originan sobre un higado pre-
viamente sano, siendo excepcional su desarrollo sobre un
higado cirrético, hecho s6lo comunicado en dos casos>*.
Histolégicamente suele observarse la presencia de haces
de células fusiformes atipicas, con nicleos ovalados, hi-
percromdticos, con pleomorfismo, actividad mitética va-
riable y necrosis tumoral, sobre todo en los grandes tumo-
res. El diagndstico por biopsia puede ser insuficiente para
distinguir los tumores benignos de los malignos, aunque
existen ciertas caracteristicas histolégicas que indican la
malignidad!®: a) patrén histolégico menos diferenciado
que el leiomioma, con una morfologia abigarrada y pre-
sencia de células gigantes no diferenciadas y con morfo-
logfa irregular; b) tener al menos 5 mitosis/10 campos de
alta resolucion, y c¢) gran tamafio, rdpida tasa de creci-
miento y presencia de metastasis.

La actividad mitética y el tamafio tumoral son posible-
mente los factores mds importantes que determinan el
prondstico. El valor de la inmunohistoquimica para deter-
minar si un tumor es maligno es incierto, aunque en algu-
nos casos puede ser de ayuda para el diagndstico de la es-
tirpe tumoral. De esta forma, las células se tifien frente a
anticuerpos para vimentina, desmina y actina muscular
especifical®.

Sin embargo, cuando se detectan metdstasis, deben ex-
cluirse otras localizaciones primarias de mayor frecuen-
cia, como son el tracto gastrointestinal, el sistema uroge-
nital, sobre todo en la mujer, y los grandes vasos. En
nuestro caso, razonablemente se excluyé otro posible ori-
gen mediante gastroscopia, colonoscopia y TAC toraco-
abdominal.

Debido a la peculiaridad del tumor, no hay experiencia en
su tratamiento, pues la mayoria de los casos publicados
son aislados. Aunque no se pueden establecer pautas con-
cretas de tratamiento, si parece claro que la cirugia en de-
terminadas circunstancias es la tnica posibilidad efectiva
de curacién. De esta forma, estaria indicada en aquellos
casos en los que el tumor es tinico o multiple pero asienta
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en un solo 16bulo. La afectacién extensa del parénquima
hepdtico contraindica la cirugia. En los casos inoperables
se han utilizado la quimioterapia e incluso radioterapia, si
bien su eficacia no ha sido atin establecida. Como hecho
anecddtico, se realiz6 un trasplante hepdtico a una mujer
de 68 afios que falleci6 a los 15 dias de la intervencion'!.
Asumiendo las limitaciones anteriormente comentadas,
de la heterogeneidad de modalidades terapéuticas en los
diferentes casos aislados publicados, parece haber una
mejor supervivencia con el tratamiento quirdrgico solo o
combinado, frente al tratamiento no quirdrgico. Asi, con
la cirugia sola se ha descrito un rango de supervivencia
de un dia a tres afios; con cirugia mds quimioterapia, de
tres meses a 6,5 afios; con quimioterapia sola, de un mes a
dos afios, y con tratamiento sintomadtico, de 4 a 20 meses®.
Por tanto, el LHP es una neoplasia extremadamente infre-
cuente, potencialmente curable con cirugia. La peculiari-
dad de este caso radica ademds en su asociacién con un
linfoma no hodgkiniano, hecho no comunicado previa-
mente.
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