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Sarcoma del estroma 247
endometrial con patron tipo
cordones sexuales

Endometrial stromal sarcoma
with sex cord-like differentiation

RESUMEN

Los sarcomas del estroma endometrial son
neoplasias malignas poco frecuentes originadas en
el estroma endometrial, que pueden presentar
varias formas de diferenciacion, incluidos
diferenciacion muscular lisa y tipo cordones
sexuales.

Describimos un caso de sarcoma del estroma
endometrial con diferenciacién tipo cordones
sexuales en una paciente posmenopdusica, y se
discute su diagnéstico diferencial y tratamiento.
Los sarcomas del estroma endometrial son
neoplasias heterogéneas con diferenciacion
multipotencial y su diferenciacion tipo cordones
sexuales puede plantear dificultades diagndsticas.

PALABRAS CLAVE

Sarcoma del estroma endometrial. Tumor tipo
cordones sexuales. Diagnostico diferencial.
ABSTRACT

Endometrial stromal sarcomas are rare malignant
neoplasms arising from the endometrial stroma.

These tumors may exhibit several forms of
differentiation, including smooth muscle and sex
cord differentiation.

We report a case of endometrial stromal sarcoma
with sex cord-like differentiation in a
postmenopausal woman and discuss the differential
diagnosis and treatment of this entity.
Endometrial stromal sarcomas are heterogeneous
neoplasms with multipotential differentiation. A
uterine tumor resembling an ovarian sex cord
tumor may pose diagnostic difficulties.
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INTRODUCCION

El cuerpo uterino se diferencia, durante la vida
intrauterina, en varias capas: mucosa, constituida
por estructuras glandulares y estroma; miometrio y
serosa. Los tumores mesenquimales uterinos derivan
del mesénquima del cuerpo, constituido por estroma
endometrial, musculo liso y vasos sanguineos; la
diferenciacion mesenquimal distinta de estos com-
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ponentes es rara'. El tumor mesenquimal maligno
mas frecuente del cuerpo uterino es el leiomiosarco-
ma; los sarcomas del estroma endometrial de bajo
grado son neoplasias poco frecuentes que constitu-
yen solo el 0,2% de los tumores del tracto genital
femenino. Su localizacion extrauterina es infrecuente
y aparece, en la literatura cientifica, asociada a focos
de endometriosis'?.

Los tumores del estroma endometrial fueron des-
critos por primera vez en 1908 y fueron bien carac-
terizados en 1966 por Norris y Taylor, que los clasi-
ficaron en 3 grandes grupos: nédulo estromal,
sarcoma del estroma endometrial de bajo grado y
sarcoma del estroma endometrial de alto grado. Esta
clasificacion se ha modificado en 2003 por la Orga-
nizaciéon Mundial de la Salud, que ha sustituido el
sarcoma del estroma endometrial de alto grado por
sarcoma endometrial indiferenciado’.

Las neoplasias del estroma endometrial estin
constituidas tipicamente por células uniformes, pe-
quefias, ovaladas o fusiformes que imitan el estroma
endometrial. La presencia de patrones infrecuentes,
como el rabdoide, epitelioide o tipo cordones sexua-
les, dificulta su diagnostico®3.

Presentamos un caso de sarcoma del estroma
endometrial con patrén tipo cordones sexuales en
una paciente posmenopausica; se discute el diagnos-
tico diferencial y el manejo de estas pacientes.

CASO CLINICO

Paciente de 66 anos de edad, multipara, obesa,
con miocardiopatia hipertréfica, insuficiencia mitral
grave, hipertension arterial, dislipemia mixta, anemia
cronica, hernia hiatal y epilepsia, que acudié a ur-
gencias por cuadro de metrorragia escasa de un mes
de evolucién con molestias abdominales. En la ex-
ploracién no se observé metrorragia en ese momen-
to y el estudio ecogrifico se inform6é como utero
miomatoso, con leiomioma de 6 c¢m, por lo que se
realiz6 seguimiento, pero no se evidenciaron cam-
bios a la exploracion ginecologica ni en el estudio
ecografico. A los 4 afios se realizé un microlegrado
en un nuevo control ginecolégico.

En el estudio microscépico del material de legra-
do se observaron pequefios fragmentos de tejido
constituido por células uniformes, de aspecto epite-
lioide, sin atipia ni mitosis, dispuestas en pequefios
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Figura 1. Células de aspecto epitelioide, sin atipia, inmersas en
un estroma coldgeno bialinizado. Hematoxilina-eosina x40.

nidos alrededor de estructuras vasculares, e inmersas
en un estroma conectivo de aspecto hialinizado; se
plante6 el diagnéstico diferencial entre neoplasias
como el leiomioma epitelioide, PEComa, metastasis
de carcinoma y tumor del estroma endometrial (fig. 1).
Se realiz6 estudio inmunohistoquimico para la deter-
minacién de actina musculo liso especifica, vimenti-
na, desmina, citoqueratinas, HMB45, CD10 y EMA.
Las células neoplasicas expresaron, de forma gene-
ralizada, desmina y vimentina, con ausencia del
resto de marcadores (tabla 1), por lo que se informé
como tumor mesenquimal, compatible con leiomio-
ma epitelioide. Se siguié a la paciente en consulta.

Actualmente acude a urgencias por cuadro de
diarreas, dolor abdominal y vomitos. En la explora-
cion se detecta una masa infraumbilical de consis-
tencia pétrea. En el estudio de imagen con tomogra-
fia computarizada (TC) se describe, en la zona de la
pelvis, grandes zonas hipodensas, algunas de ellas
con finas paredes, anfractuosas, imagenes que posi-
blemente corresponden a una lesién quistica tabica-
da ovidrica, posiblemente relacionada con un tumor
ovarico (cistadenoma-cistadenocarcinoma); entre
esas imigenes se observan zonas redondeadas, de
densidad partes blandas, de distinto tamano, adya-
centes al Utero y que pueden corresponder a mio-
mas pediculados o tratarse de lesiones solidas en el
interior de la masa quistica; una de estas lesiones
destaca en intimo contacto con el fondo uterino e
incluso parece que forma parte del utero, con un



Lara Bohorquez C et al. Sarcoma del estroma endometrial con patrén tipo cordones sexuales

Tabla 1. Estudio inmunohistoquimico
Anticuerpo Clon Casa comercial Dilucion Recuperacion Areas tipo Areas clasicas
antigénica cordones de tumor
sexuales estromal
Vimentina \% MD Prediluido Olla a presion + +
Desmina ZC18 MD Prediluido Olla a presion + -
Citoqueratinas AE1/AE3 MD Prediluido Olla a presion - -
HMB45 HMB45 + HMB50 MD Prediluido Olla a presion - -
CD10 56C6 MD Prediluido Olla a presion - +
EMA E29 MD Prediluido Olla a presion - -
Estrégeno SP1 MD Prediluido Olla a presion + +
Progesterona Sp2 MD Prediluido Olla a presion + +
Calretinina SP13 MD Prediluido Olla a presion - -
Actina 1A 4 MD Prediluido Olla a presion +/— +/-

MD: Master Diagnostic.

didmetro de 8-9 cm, y que puede corresponder a un
gran mioma con areas de degeneracion sarcomatosa.
Se realiza nuevo microlegrado cuyo estudio anato-
mopatologico es similar al anterior e informado co-
mo compatible con leiomioma epitelioide, pero no
se puede descartar un tumor del estroma endome-
trial.

Con el diagnoéstico de tumor ovarico y probable
tumor del estroma endometrial se procede a la inter-
vencién quirlrgica; se envia como biopsia intraope-
ratoria la masa ovdrica y se realiza una histerectomia
total con doble anexectomia.

En la pieza de anexectomia remitida como biop-
sia intraoperatoria se observa una tumoracién de
6 c¢cm que ocupa la totalidad del ovario, con una
superficie de corte carnosa con extensas dreas de
necrosis y hemorragia. A la apertura de la pieza de
histerectomia, se observa una formacion nodular
intramiometrial de 7 cm, de coloracion ligeramente
amarillenta, con areas parduscas y una zona central,
bien definida, de aspecto fasciculado, y en el endo-
metrio varias formaciones polipoides situadas desde
fondo uterino a istmo (fig. 2).

En el estudio microscopico, tanto la tumoracion
ovarica como la intramiometrial estin constituidas
por células uniformes, con bajo indice de mitosis,
dispuestas con un patrén tipo cordones sexuales en
su mayor parte, dreas tipicas de sarcoma del estroma
endometrial de bajo grado y dreas mds solidas e
indiferenciadas en el tumor ovirico. El tumor infiltra
la totalidad de la pared uterina formando nédulos

Figura 2. Pieza de bisterectomia con gran tumoracion
intramiometrial y miiltiples formaciones polipoides. Fotografia
macroscopica.

que disecan la pared miometrial, con imigenes de
proliferaciéon endovascular e introduciéndose en la
mucosa endometrial con una morfologia epitelioide,
como células aisladas y en pequenos grupos o cor-
dones que constituyen las formaciones polipoides
descritas (fig. 3). La pieza de anexectomia se estudio
minuciosamente con amplio muestreo, sin que se
observaran focos de endometriosis ovdrica.

Se realizo un estudio inmunohistoquimico para
determinacion de citoqueratinas de amplio espectro,
citoqueratinas de bajo y alto peso, citoqueratina 7,
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Figura 3. Islote tumoral intramiometrial con el caracteristico
patron histologico tipo cordones sexuales. Hematoxilina-eosina
x40.

EMA, vimentina, calretinina, actina musculo liso es-
pecifica, desmina, CD10, HMB45, proteina S-100, si-
naptofisina, cromogranina y receptores de estroge-
nos y progesterona (Master Diagnostic, Granada,
Espafa); se observd expresion generalizada de vi-
mentina, estrdgenos y progesterona, y focal para
CD10 vy actina, con ausencia del resto de marcado-
res. Llamo la atencion la positividad para desmina y
la negatividad para CD10 en las dreas tipo cordones
sexuales y dreas epitelioides (tabla 1).

La paciente recibi6 tratamiento con acetato de
megestrol durante 2 meses y fallecié a los 9 meses
por complicaciones de su cardiopatia.

DISCUSION

Los sarcomas del estroma endometrial se clasifi-
caron inicialmente en sarcomas del estroma endo-
metrial de bajo y alto grado, pero en 2003 la Orga-
nizacion Mundial de la Salud modificé esta
clasificacion y reconoci6 el sarcoma del estroma en-
dometrial de bajo grado y el sarcoma endometrial
indiferenciado, basada fundamentalmente en el
pleomorfismo nuclear y la presencia o ausencia de
necrosis’.

Desde el punto de vista clinico, la forma de pre-
sentacion de los tumores uterinos mesenquimales
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son el aumento de tamafno del dtero, metrorragias o
dolor pélvico'?,

Desde el punto de vista histologico, los sarcomas
del estroma endometrial estin constituidos por célu-
las que imitan al estroma endometrial en la fase
proliferativa con un rico entramado de pequefias
arteriolas. La diferenciacion entre tumores benignos
y malignos se realiza basindose en el margen de
crecimiento tumoral, de forma que los tumores be-
nignos presentan un margen compresivo y en los
malignos se observan los caracteristicos islotes
neoplasicos que infiltran el espesor del miometrio
junto a las imagenes de proliferaciéon endovascular
propias de este tipo de neoplasias. Son tumores que
expresan de forma caracteristica en el estudio inmu-
nohistoquimico vimentina y CD10, y muchos de
ellos, receptores de estrogenos y progesterona; pue-
den presentar expresion focal de actina musculo
liso'. El diagndstico diferencial en el material de
legrado, que en la mayoria de los casos no incluye
zona de transicion, puede ser imposible.

Los sarcomas del estroma endometrial pueden
presentar diversa diferenciacion, de forma que existen
casos con diferenciacion focal tipo musculo liso, que
se consideran como un tumor mixto del estroma en-
dometrial y muscular liso (estromomioma) cuando
este componente es superior al 30% de la neoplasia;
diferenciacion rabdoide focal o estructuras tipo cor-
dones sexuales*®. Cuando estos ultimos elementos
predominan en el tumor, puede considerarse como
tumor uterino que imita un tumor ovarico de cordo-
nes sexuales (UTROSCT). Estos tumores plantean el
diagnoéstico diferencial con otras neoplasias, como el
leiomioma epitelioide, leiomiosarcoma epitelioide,
metastasis de carcinoma, PEComa, tumor mulleriano
mixto y metastasis de tumor de cordones sexuales
ovarico; por otra parte, presentan la particularidad de
que en el estudio inmunohistoquimico pueden de-
mostrar positividad para citoqueratinas o desmina y
negatividad para CD10, dato que se debe tener en
cuenta para evitar un error diagnéstico®.

La localizacion extrauterina de los sarcomas del
estroma endometrial puede estar relacionada con la
extension metastdsica 0 como tumor sincrénico so-
bre focos endometriésicos’. En el caso que presen-
tamos, la ausencia de lesién oviarica en los controles
anteriores y de focos endometridsicos preexistentes,
junto a la presencia de areas menos diferenciadas en
el tumor primario, nos hace pensar en la posible
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extension anexial del tumor primario uterino tras
desdiferenciacion.

Dada la dificultad en clasificar con precision las
lesiones estromales de bajo grado en benignas o
malignas en material de legrado, la mayoria de los
autores aconsejan reflejar este dato en el informe y
la conducta a seguir variard en funcién de la edad
de la paciente. Si la mujer es perimenopausica o
posmenopausica debe realizarse histerectomia total
para llegar a un diagnéstico. Si la paciente es joven,
puede realizarse tratamiento conservador, si el dtero

no estd aumentado de tamafio, y nuevo legrado,
histeroscopia y resonancia magnética para descartar
un compromiso intraparietal, con un seguimiento
minucioso a largo plazo y legrado cada 3 o 6 meses;
en algunos casos se utiliza el tratamiento con
progestagenos'?. La supervivencia a los 5 afios, en
los sarcomas del estroma endometrial de bajo grado,
varfa del 67 al 100%, con metastasis y recurrencias a
largo plazo que pueden tratarse con reseccion qui-
rargica, radioterapia, progestigenos o terapias com-
binadas de todos ellos'.
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