
Resección laparoscópica asistida de leiomiosarcoma

hepático primario: un abordaje seguro en una

tumoración infrecuente

Laparoscopically assisted resection of a primary hepatic
leiomyosarcoma: A safe approach in a rare malignancy

El leiomiosarcoma hepático primario (LHP) es un tumor

mesenquimal maligno de estirpe muscular lisa bastante

infrecuente y de difı́cil diagnóstico preoperatorio. Su mal

pronóstico precisa de una resección R0 que nos permita

conseguir largas supervivencias. Presentamos aquı́ el caso de

un LHP resecado completamente por vı́a laparoscópica

asistida (CLAM)1.

Mujer de 63 años sin antecedentes de interés que consultó

por dolor abdominal. A la exploración presentaba una masa en

epigastrio. La ecografı́a abdominal y la TC con contraste

detectaron una masa de 7 cm en el lóbulo hepático izquierdo,

sin evidencia de enfermedad metastásica. La PAAF informó de

tumor mesenquimal sugestivo de leiomiosarcoma. En la PET-

TC presentaba caracterı́sticas metabólicas malignas con SUV

máximo de 4,5. Se intervino mediante CLAM y se halló una

masa de 7 cm en s. III del lóbulo hepático izquierdo, el s. IV y el

resto del parénquima hepático eran normales en la ecografı́a

intraoperatoria. Se realizó seccionectomı́a lateral izquierda

laparoscópica sin oclusión portal. El tiempo quirú rgico fue de

120 min y no precisó transfusión sanguı́nea. Fue dada de alta a

los 3 dı́as postoperatorios. Microscópicamente (fig. 1) se

observó un parénquima hepático infiltrado por una neoplasia

mesenquimal maligna de estirpe muscular lisa constituida por

bandas entrecruzadas en distintas direcciones de células de

morfologı́a fusiforme u ovoideas atı́picas, con ocasionales

células multinucleadas. Además, se observaron áreas de

necrosis y hasta 12 figuras de mitosis. En la pared de un vaso

intrahepático se observó presencia de estas células malignas

«emergiendo» de la pared. Las células neoplásicas mostraron

positividad intensa citoplasmática para vimentina, actina de

mú sculo liso y desmina, y negatividad para citoqueratina AE1/

AE3, CD-117 (C-Kit), DOG-1 y S-100. El ı́ndice de proliferación

celular Ki-67 fue del 20-30%. No recibió tratamiento adyuvante

y se encuentra libre de enfermedad 132 meses después de la

intervención.

Los sarcomas hepáticos son excepcionales; representan un

0,1-1% de las neoplasias malignas hepáticas primarias2. Si

bien el angiosarcoma es el más frecuente, el LHP constituye un

8-10%3. El leiomiosarcoma puede surgir de las paredes

musculares de estructuras vasculares intrahepáticas, de

conductos biliares o del ligamento redondo. La mayorı́a

de los leiomiosarcomas hepáticos corresponden a metástasis

de leiomiosarcoma de otras localizaciones (ú tero, retroperi-

toneo, tracto gastrointestinal4), por ello, su exclusión es

esencial para un diagnóstico preciso.

La clı́nica es inespecı́fica: se halla más frecuentemente

dolor en hemiabdomen superior acompañado de pérdida de

peso, febrı́cula, astenia, ictericia e incluso sangrado intraab-

dominal agudo secundario a rotura del tumor. En la explora-

ción fı́sica se puede apreciar hepatomegalia o una masa

abdominal, mientras que los datos de laboratorio (bilirrubina,

fosfatasa alcalina, transaminasas, alfafetoproteı́na u otros

marcadores tumorales) no suelen ser ú tiles para el diagnós-

tico5.

La TC suele describirse como una gran masa heterogénea,

hipodensa, con realce interno y periférico que muestra

ocasionalmente necrosis central, similar a los hallazgos en

esta paciente6. La RM muestra hipointensidad homogénea en

T1 e hiperintensidad homogénea en T27.

Ante la inespecificidad de los datos fı́sicos, analı́ticos y

radiológicos, el estudio histológico preoperatorio (mediante

una citologı́a o biopsia percutánea ecodirigida) y postopera-

torio es clave en el diagnóstico. Macroscópicamente, la

superficie del corte suele ser de color blanco-rosado y amarillo,

con áreas de necrosis, o rojo oscuro provocadas por focos

hemorrágicos y la neoplasia muestra buena delimitación del

parénquima hepático adyacente del que la separa un tejido

fibrocolágeno a modo de cápsula. Histológicamente, el tumor

se suele componer de fascı́culos entrecruzados de células de

abundantes citoplasmas de nú cleos elongados u ovoideos,

con variable atipia, y se pueden observar células multinu-

cleadas, y células con citoplasmas vacuolados o eosinófilos.

Son frecuentes las figuras de mitosis y suele existir necrosis.

El hallazgo histológico de presencia de estas células neo-

plásicas que emergen de la pared de vasos intrahepáticos

apoya su origen en estas estructuras. Expresan marcadores

inmunohistoquı́micos que apoyan el origen muscular

liso como la actina de mú sculo liso, desmina y H-caldesmon,

y son negativas para otros marcadores como CD-117 (C-Kit),

DOG-1, S-100 y CKAE1-AE3 que ayudan a excluir otro tipo

de neoplasias con las que se establece el diagnóstico

diferencial8.

El tratamiento consiste en la resección hepática con una

intención de resección R0 como la indicación más amplia-

mente aceptada. No existe supervivencia de más de 3 años con

resecciones R19. La quimioterapia adyuvante en el LHP no está

aceptada por la baja tasa de respuestas, aunque en los estadios

avanzados la tumorectomı́a asociada a quimioterapia con

doxorrubicina e ifosfamida, o en especial irinotecán, son las

opciones más aceptadas10. Otra alternativa es el trasplante

hepático, aunque no se recomienda debido a las altas tasas de

recurrencia.

La CLAM y la cirugı́a totalmente laparoscópica se

presentan como los abordajes más adecuados en este tipo
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de tumores. En nuestro caso, el tumor tenı́a 7 cm, por lo que

nos inclinamos por emplear la CLAM, ya que la introducción

de la mano izquierda permite mediante la exploración

manual y ecográfica la localización en la cavidad abdominal

de lesiones inadvertidas preoperatoriamente y la distinción

entre un tumor primario o la presencia de enfermedad

metastásica o diseminación tumoral por la cavidad abdo-

minal.

En conclusión, la CLAM es un abordaje seguro en el

tratamiento de LHP que permite una resección R0 con buenos

resultados de supervivencia a largo plazo.
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Figura 1 – a) Neoplasia sólida encapsulada, bien delimitada del parénquima hepático adyacente (H-E, 4x). b) Está constituida

por haces entrecruzados de células fusiformes con marcadas atipias nucleares, figuras de mitosis atı́picas y algún foco de

necrosis (H-E, 10x). c) Células neoplásicas que emergen de la pared de un pequeño vaso hepático (H-E, 20x). d) Intensa

positividad de las células tumorales (desmina 20x).
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Pancreatitis autoinmune: diagnóstico diferencial con

adenocarcinoma de páncreas

Autoinmune pancreatitis: Differential diagnosis with pancreatic
adenocarcinoma

La pancreatitis autoinmune (PAI) es una etiologı́a poco

habitual de presentación de pancreatitis crónica, aproxima-

damente el 6% de todas ellas1. Se trata de una enfermedad

sistémica con afectación pancreática, ası́ como de otros

órganos como vı́a biliar, glándulas salivales, ganglios linfáti-

cos, riñón o retroperitoneo.

Fue descrita por primera vez en el año 1961 por Sarles

et al.2. Desde entonces se ha producido un gran desarrollo en el

conocimiento de esta entidad aunque aú n a dı́a de hoy

persisten algunas controversias en cuanto a los criterios

diagnósticos y terapéuticos tal y como demuestra la Confe-

rencia de Consenso de 2010 celebrada en Honolulu3.

La PAI se divide en 2 formas clı́nico-patológicas. La tipo I o

lymphoplasmocytic sclerosing pancreatitis (LPSP, por sus siglas en

inglés) y la tipo II o idiopathic duct centric pancreatitis (IDCP, por

sus siglas en inglés). La diferencia histológica fundamental es

la presencia de infiltrado por células IgG4 por encima de

10 células/campo en la tipo I siendo muy escaso o nulo en la

tipo II. Otra diferencia importante es la presencia de lesiones

granulocı́ticas epiteliales en la tipo II (GEL). Clı́nicamente

ambas se suelen manifestar como ictericia obstructiva

asociada a masa en la cabeza pancreática (tabla 1). Es

fundamental por lo tanto realizar un diagnóstico diferencial

con el adenocarcinoma de cabeza de páncreas. El porcentaje

de pacientes con PAI demostrada por anatomı́a patológica en

resecciones por sospecha de adenocarcinoma de páncreas es

del 2,4% segú n los datos del Johns Hopkins Hospital4.

La PAI es una enfermedad que responde al tratamiento con

corticoides, la precisión en el diagnóstico es crucial para evitar

cirugı́as mayores innecesarias.

Para el diagnóstico es precio apoyarse en 5 pilares:

histologı́a, imagen, serologı́a, afectación de otros órganos y

respuesta al tratamiento corticoideo (criterios HISORt)6. En

función de estos criterios se ha establecido un algoritmo

Tabla 1 – Aspectos clı́nico histológicos de la PAI tipo I y II

PAI tipo I (LPSP) PAI tipo II (IDCP)

Aspectos clı́nicos5

Sexo Más frecuente en varones Más frecuente en varones

IgG4 Elevada en hasta el 80% 17%

Afectación extrapancreática Estenosis biliar, retroperitoneal, fibrosis

retroperitoneal, etc.

No

Enfermedad inflamatoria intestinal 6% 16%

Aspectos histológicos

Infiltrado Predominantemente linfoplasmocitario con

eosinófilos y rara vez neutrófilos

Predominantemente linfoplasmocitario con

neutrófilos en ductos medianos y de pequeño tamaño

Ductos pancreáticos Inflamación periductal sin lesiones

epiteliales

Inflamación periductal con daño del epitelio ductal

por granulocitos (lesiones GEL+)

Vena Flebitis obliterativa Rara vez presentan flebitis

Inmunotinción IgG4 Abundante con más de 10 células IgG4

positivas por campo

Escasa o nula

Grasa peripancreática Puede estar afectada Proceso que suele limitarse al páncreas

IDCP: idiopathic duct centric pancreatitis; LPSP: lymphoplasmocytic sclerosing pancreatitis; PAI: pancreatitis autoinmune.
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