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Leiomiosarcoma suprarrenal
primario:  a propósito de un caso

Primary adrenal leiomyosarcoma: a case
report

Presentamos  el  caso  clínico  de  un  leiomiosarcoma  suprarre-
nal  primario,  neoplasia  de  tejido  blando  originada  de la capa
muscular  de  las  venas  de  la  glándula  suprarrenal.  Es una
entidad  muy  rara que  cuenta  con muy  pocos  casos  descritos
en  la literatura.

Se  trata  de  un  varón  de  77  años  cuyos  antecedentes
más  destacados  son flutter  auricular  tratado  mediante  abla-
ción  e  hipertensión  arterial  en  tratamiento  con losartán
e hidroclotiazida  sin  llegar  a objetivos  de  control.  En  el
estudio  urológico  por  hipertrofia  prostática  se solicitó  reso-
nancia  magnética  abdominal,  en  la  que  se  describe  una
masa  retroperitoneal  en la  región  suprarrenal  izquierda  de
102x70  mm;  a considerar  masa  suprarrenal  o  conglomerado
adenopático.  Posteriormente  se realizó  TC toracoabdomi-
nal  en  la  que se informa  de  gran masa  retroperitoneal
de  aspecto  sólido  que  parece  depender  de  la  glándula
suprarrenal  izquierda,  de  70x80x80  mm.  Ante  este  hecho
fue  remitido  a consultas  de  endocrinología  para  estudio
funcional.

En  la  anamnesis  y  exploración  física  no  se encon-
traron  datos  que  sugirieran  claramente  disfunción  hor-
monal  suprarrenal.  Tampoco  dolor  lumbar  ni datos  de
alteración  en el  retorno  venoso.  Los  estudios  de  funcio-
nalidad  suprarrenal  fueron  los  siguientes:  cortisol  saliva
media  noche  <0,054  �g/dl  (normal:<0,208  �g/dl),  cortisol
tras  dexametasona  2,1  �g/dl  (normal:<1,8  �g/dl),  renina
42,1  �U/mL  (normal:2,8-39,9  �U/mL),  aldosterona  5,54
ng/dl  (normal:1,17-23,6  ng/dl),  metanefrina  73  pg/ml (nor-
mal:<100  pg/ml),  normetanefrina  145 pg/ml (normal:<180
pg/ml).  Con  estos  resultados  se  llegó  a  la orientación  diag-
nóstica  de  masa  adrenal  no  funcionante.

Se  decidió  intervención  quirúrgica  al  tratarse  de una
masa  suprarrenal  de  grandes  dimensiones;  sin  entenderse
necesaria  presentación  ante comité  disciplinar  conforme  a
guías  de  tratamiento.  Tampoco  se efectuaron  otras pruebas
diagnósticas  previas  a la  intervención.

Se  realizó  por tanto  resección  de  masa  retroperitoneal
izquierda  en  bloque  con  riñón  izquierdo  al  estar  el  pedículo
renal  englobado  por  la masa y ser  irresecable.  La  masa  fue
definida  en  el  informe  quirúrgico  como  sólida,  nodular,  dura
y  fija,  con  aspecto  de  sarcoma.

En  el  análisis  anatomopatológico  (fig. 1)  se  informó
de  tumoración  de  101x82  mm  dependiente  de  la  glándula
suprarrenal  izquierda  con  márgenes  libres  en el  análisis
macroscópico.  Histológicamente  se describió  como  tumor
que  surge  de  la  muscular  del  vaso,  moderadamente  dife-
renciado  y  sin  necrosis.  Se  informa  como  una  proliferación
celular  bien delimitada  constituida  por  elementos  fusoce-
lulares  con  atipia  en  patrón  estoriforme,  observando  un
máximo  de 7  mitosis  por 10  campos  de  gran aumento.
Ki67  del  5-10%.  Se  realizó  amplio  panel IHQ  resultando
receptores  de  estrógenos  negativos,  sinaptofisina  nega-
tiva;  cromogranina  negativa,  alfainhibina  negativa,  CD34
negativo;  S100  negativo,  D240  negativo;  EMA  negativo;  cito-
queratina  de  amplio  espectro  negativo;  calretinina  negativa;

STATE6  negativo;  actina  de músculo  liso  positiva  y  caldesmon
positivo.  Bordes  quirúrgicos  no  afectos.  Score  de sarcomas:
diferenciación  (2),  necrosis  (0)  y mitosis  (1)  = score total  3
(grado  1).  Ganglios  linfáticos  preaórticos  sin  evidencia  de
malignidad.  Diagnóstico  final  de infiltración  por  leiomiosar-
coma.

En  el  seguimiento  posterior  se ha realizado  PET/CT
oncológico  con  FDG-F18  que  es informado  como  cambios
poscirugía  a nivel  abdominal,  sin  evidencia  de focos  hiper-
metabólicos  sugestivos  de  malignidad.  El paciente,  3  meses
tras  la  cirugía,  se encuentra  asintomático  y se ha compro-
bado  la ausencia  de insuficiencia  suprarrenal.

El incidentaloma  suprarrenal  es un  motivo  de  con-
sulta  frecuente  en las  consultas  de endocrinología,  con  un
aumento  en  su incidencia  dada  la  mayor  realización  de  téc-
nicas  de imagen.  Se  estima  en  las  series  radiológicas  una
frecuencia  del  3%  en  pacientes  de  50  años con  aumento  que
puede  llegar  hasta  el  10%  en  pacientes  más  ancianos1.

Los  leiomiosarcomas  son  subtipo  de sarcomas  de  tejidos
blandos  que  surgen  del músculo  liso  contenido  en  diversos
órganos  como  el  útero  o el  tubo  digestivo.  Sin  embargo,
existen  muy  pocos  casos  registrados  de leiomiosarcoma  pri-
mario  suprarrenal.  Se  cree  que  se origina  de la pared  de
músculo  liso  de la vena  central  de  la  glándula  suprarrenal  y
sus  ramificaciones2.

En  los  pocos  casos  descritos  de leiomiosarcoma  primario
suprarrenal  no  se  han  apreciado  diferencias  en la  inciden-
cia  entre  sexos  ni  en  la  lateralidad  del tumor,  siendo  en
la  mayoría  de las  ocasiones  unilateral.  El rango de edad  es
muy  amplio,  con mayor  prevalencia  en  la  sexta  década.  Se
ha  sugerido  que  su aparición  puede  estar  relacionada  con
la  inmunosupresión,  así  como  serología  positiva  para  VIH y
virus  de  Epstein-Barr3.

La  clínica  suele  encontrarse  en  relación  con  la com-
presión  de  estructuras  vecinas  por  su crecimiento  en  el
retroperitoneo,  siendo  el  dolor  lumbar  ipsilateral  el  sín-
toma  más  frecuente.  El tamaño  medio  de  la masa  es de
10±5,9  cm.  La  invasión  vascular  está presente  en el  26,5%
de los  casos  reportados,  pudiendo  producir  edema  en  extre-
midades  inferiores,  angioedemas  o  varices  abdominales4.

El  diagnóstico  preoperatorio  es muy  difícil  ya  que  no
existen  datos  analíticos,  radiológicos  ni otros  biomarcado-
res que  permitan  diferenciar  al  leiomiosarcoma  suprarrenal
primario  de otras posibles  alteraciones  apreciadas  radio-
lógicamente.  Además,  la  biopsia  no se recomienda  salvo
historia  de malignidad  de  otro  origen1.  Los leiomiosarcomas
no  producen  hiperfunción  hormonal  suprarrenal.  Por  todo
lo comentado,  el  diagnóstico  se obtiene  mayoritariamente
posterior  a la  cirugía,  tras  análisis  histológico3,4.  Sí es de uti-
lidad  valorar  las  características  y el  tamaño  de la  estructura
descrita  en  la técnica  de imagen  ya que  puede  modificar  la
actitud  terapéutica1.

El  análisis  anatomopatológico  es indispensable  para  el
diagnóstico.  Se  suele  describir  la  presencia  de  células
fusiformes  con  proliferación  de  haces  entrecruzados,  pleo-
morfismo  nuclear,  así  como  pequeños  nucleolos  prominentes
con  moderado  polimorfismo,  necrosis  y  hemorragia5. Los
leiomiosarcomas  convencionales  muestran  reactividad  para
varios  marcadores  de tejido  blando  como  desmina,  actina
de  músculo  liso  o vimentina4.  Aunque  la  mayoría  son  de  tipo
convencional,  existen  variantes  pleomórficas,  en  los  que  la
expresión  de  marcadores  es variable6,7.
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Figura  1  Izquierda:  presencia  de  proliferación  fusocelular  con  atipia  (HE  40X).  Derecha:  positividad  difusa  para  técnica  IHQ  actina
de músculo  liso.

El tratamiento  de  elección  es  la resección  completa  de la
lesión.  El  uso  de  radioterapia  adyuvante  se  valora  en  pacien-
tes  con  mal  pronóstico8.

El pronóstico  depende  tanto  del tamaño  de  la  lesión
como  de  su  extensión  y  localización,  la presencia  de  trom-
bosis  venosas,  invasión  de  estructuras  vecinas  y  presencia
de  metástasis,  así como  las  características  histológicas.  El
mayor  factor  pronóstico  de  supervivencia  es  la obtención  de
bordes  quirúrgicos  libres  de  enfermedad.  A  pesar  de tener  un
crecimiento  lento y  no  ser frecuente  la  diseminación  metas-
tásica  hasta  etapas  finales  de  la  evolución,  el  pronóstico  es
malo  en  base  a recidivas  locales9,10.
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