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Leiomiosarcoma renal. Informe de un caso
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Resumen

Introduccion: Los sarcomas renales representan 1 a 2%
de los tumores renales malignos en el adulto; en 50% se
trata de leiomiosarcomas. Estos tumores se originan ge-
neralmente de la capsula renal, del tejido muscular liso de
la pelvis renal o de los vasos intrarrenales. Antes de la
cirugia son indistinguibles de otras masas renales y se les
relaciona con prondstico adverso.

Caso clinico: Mujer de 58 afios de edad con astenia, adi-
namia, dolor en fosa renal izquierda y ataque al estado
general. Posterior a una tomografia axial computarizada
se evidencié un tumor retroperitoneal izquierdo por lo que
se procedio a realizar nefrectomia radical izquierda. El in-
forme histopatologico indico leiomiosarcoma originado en
los vasos del seno renal. El tratamiento fue exitoso con
radioterapia adyuvante.

Conclusiones: Por lo general los leiomiosarcomas rena-
les tienen una evolucién agresiva con pronodstico desfa-
vorable. La reseccién amplia asociada con radioterapia o
quimioterapia constituye la Unica opcién terapéutica.

Palabras clave: Cancer renal, sarcomas renales, leiomio-
sarcoma renal.

Abstract

Background: Renal sarcomas represent 1-2% of malig-
nant kidney tumors in adults; 50% of renal sarcomas are
composed of leiomyosarcomas. These tumors generally
arise from the renal capsule, smooth muscle tissue of the
renal pelvis and intrarenal vessels. They are indistinguis-
hable from other renal masses prior to surgery and are as-
sociated with an adverse prognosis.

Clinical case: We report the case of a 58-year-old female
with a clinical course characterized by asthenia, weakness,
generalized attack to her health status and pain in the left
renal fossa. Computed axial tomography was performed
where a left retroperitoneal tumor was diagnosed. Left
radical nephrectomy was performed. The histopathology
report demonstrated leiomyosarcoma originating from the
renal sinus vessels. The patient was successfully treated
with adjuvant radiotherapy.

Conclusions: Renal leiomyosarcomas usually have an
aggressive biological behavior with poor prognosis, ac-
counting for surgical treatment with wide resection asso-
ciated with adjuvant chemotherapy and radiotherapy as
the only therapeutic option.

Key words: Renal cancer, renal sarcomas, renal leiomyo-
sarcoma.
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Introduccion

Los leiomiosarcomas se originan particularmente del teji-
do muscular y ocurren con frecuencia en los tractos genital
femenino y gastrointestinal, retroperitoneo y extremidades;
son tumores muy agresivos con tendencia a recurrencia lo-
cal y a metéstasis temprana por via hematogena.!

Los tumores malignos del rifidén constituyen aproximada-
mente 2 a 3% de todas las neoplasias malignas.' Los no epi-
teliales representan aproximadamente 1 a 2% de todas las
neoplasias malignas renales. Los leiomiosarcomas son los
tumores mesenquimatosos malignos renales mas comunes
(50 a 60% de todos los casos), sin embargo, en la literatura
solo se refieren informes de casos y algunas series.>!'° Hasta
2005 se estimaban alrededor de 100 casos informados.!

Los estudios de radiodiagnéstico de eleccion son la to-
mografia axial computarizada y la resonancia magnética
nuclear, sin embargo, no se han registrado los elementos
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Figura 1. Tomografia axial computarizada donde se observa tumor
retroperitoneal que invade el seno renal.

que permitan la clara diferenciacién con otro tipo de neo-
plasias renales, por lo que el examen histopatoldgico y las
pruebas de inmunohistoquimica precisan el diagndstico.®
A pesar de un pronoéstico adverso, la opcion terapéutica
primaria es la reseccién quirurgica con margenes amplios,
que puede ser complementada con radioterapia o quimio-
terapia.! Describimos una mujer con leiomiosarcoma renal
tratada exitosamente con cirugia y radioterapia adyuvante.

Caso clinico

Mujer de 58 afios de edad con historia familiar de cancer
de colon en un hermano a la edad de 50 afos. Refiriéo do-
lor abdominal leve en flanco izquierdo irradiado a region
lumbosacra izquierda, al que se agrego fiebre, nausea, vo-
mito y ataque al estado general; negd sintomas urinarios y
pérdida de peso. A la exploracion fisica se palpo un tumor
de 20 x 15 c¢m en flanco izquierdo, con extension hacia el
hipocondrio ipsolateral, mévil y de consistencia pétrea. Se
procedioé a realizar telerradiografia de torax y examenes de
laboratorio: biometria hematica completa, quimica sangui-
nea, pruebas de funcionamiento hepatico y coagulacion,
examen general de orina y cultivo urinario, los cuales re-
sultaron normales. En la tomografia axial computarizada
abdominopélvica se observo tumor retroperitoneal izquier-
do de 17 x 15 cm, de bordes irregulares, heterogéneo, con
una captacion de 68 unidades Hunsfield, que desplazaba el
rindén izquierdo en sentido caudal y lo infiltraba en el hilio
renal (figura 1).

Figura 2. Pieza quirdrgica en corte transversal donde se observa
tumor retroperitoneal y su origen desde la estructura del seno renal
izquierdo.

Figura 3. Se observa importante mitosis, fasciculos de células fusi-
formes con citoplasma eosinofilico, marcado pleomorfismo y necro-
sis focal.

La paciente fue sometida a nefrectomia radical izquier-
da sin complicaciones (figura 2). El estudio histopatologico
demostrd un leiomiosarcoma con alto grado de indiferen-
ciacion originado en el seno renal, con inmunohistoquimica
focalmente positiva para desmina, calponina y H-caldesmi-
na (figura 3). Dada la falta de evidencia de actividad me-
tastasica no se considerd candidata a quimioterapia y fue
sometida a radioterapia adyuvante: 45 Gy en 25 fracciones
en fosa renal y area linfatica regional.

A dos afios de su tratamiento, la paciente permanecia
asintomatica y la radiografia de térax y la tomografia ab-
dominopélvica no mostraban evidencia de recaida local o a
distancia (figura 4).
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Figura 4. Tomografia axial computarizada abdominopélvica dos
afos después de la inicial, donde se aprecian estructuras retroperito-
neales sin evidencia de recaida local o a distancia.

Discusion

Los leiomiosarcomas son lesiones cuyos aspectos clinicos
y patologicos atin no son entendidos con claridad.!! Moaz-
zam y colaboradores han propuesto que estos tumores se
originan de los vasos intrarrenales, de fibras de musculo de
la pelvis renal o de la capsula renal.’ Miller y colaborado-
res, en su serie de 27 casos, registraron mayor incidencia de
esta neoplasia en el sexo femenino, del lado derecho y entre
los 22 a 74 afios de edad, con una media de presentacion
de 58 anos.!” También se ha informado la triada clasica de
hematuria, dolor en flanco y masa palpable, asi como otras
entidades clinicas, entre ellas dispepsia gastrointestinal,
embolia pulmonar, ruptura espontdnea del tumor y trom-
bo vascular.'” De tal forma, la presentacion clinica de estas
neoplasias es indistinguible del cancer renal convencional.

En la tomografia axial computarizada y en la resonan-
cia magnética nuclear el leiomiosarcoma se aprecia como
una masa bien demarcada, multinodular, de densidad e in-
tensidad variable. En la resonancia magnética nuclear las
regiones con baja intensidad en T2 indican un retraso en el
reforzamiento en la tomografia axial computarizada y tie-
nen mas tejido fibroso que otros sitios con mayor cantidad
de células fusiformes. Estas diferencias entre la tomografia
axial computarizada y la resonancia magnética nuclear pue-
den ayudar a los radidlogos a incluir al leiomiosarcoma en
el diagnostico diferencial.* Mediante la angiografia renal se
observan datos similares a otras neoplasias renales como
hipervascularidad, vasos de neoformacion tortuosos e irre-
gulares.?

El diagndstico de leiomiosarcoma generalmente es reali-
zado por patologia e inmunohistoquimica mas que por cli-
nica o radiodiagnostico. Kadikoy y colaboradores afirman
que el patrén de crecimiento de los leiomiosarcomas es fas-
cicular con formacion de bandeletas que dan la apariencia
macroscopica de angulos.!! King y colaboradores describie-
ron un patrén mixoide histopatologico, indicativo de mayor
agresividad de estos tumores cuando era mayor de 50%,'
dato que no han sido reproducido por otros autores.!° Los
leiomiosarcomas se caracterizan, ademas, por gran activi-
dad mitdtica, necrosis focal y, en algunos casos, pleomor-
fismo, que puede ser focal o extenso.'*

El panel de inmunohistoquimica tiene especial importan-
cia en estas neoplasias, sobre todo para el diagnostico dife-
rencial con otras patologias benignas y malignas. Deyrup
y colaboradores recomiendan determinar actina musculo
especifica, desmina, H-caldesmina, calponina, proteina
S100, HMB45, antigeno epitelial de membrana, citoquera-
tina AE1/AE3 y actina de musculo liso.! Miettinen y cola-
boradores indican que los leiomiosarcomas son facilmente
identificables con la presencia positiva de desmina y H-cal-
desmina.'* En este caso, ademas de la morfologia sugerente
de leiomiosarcoma, se realizé panel de inmunohistoquimica
que refuerza el diagnostico.

El diagnostico diferencial del leiomiosarcoma incluye,
en primer lugar, el leiomiosarcoma retroperitoneal que en-
vuelve primariamente al rifion y que puede diferenciarse
con las reconstrucciones tridimensionales en estudios de
tomografia axial computarizada o de resonancia magnética
nuclear, para finalmente ser tratado en forma muy similar
con quimioterapia o radioterapia.'

El carcinoma sarcomatoide renal, llamado también car-
cinosarcoma, es otro diagnostico diferencial importante que
representa 8% de los tumores renales; se deriva principal-
mente de los carcinomas de células renales y con menor
frecuencia de los uroteliales de la pelvis renal.’ Con fre-
cuencia tiene un componente epitelial maligno que excluye
un diagnodstico de sarcoma, se caracteriza por un patréon de
células fusiformes y por lo general es positivo para citoque-
ratina. Por su parte, con frecuencia los leiomiosarcomas son
negativos a citoqueratina, aunque existen casos que lo ex-
presaron débilmente; el diagnostico se basa principalmente
en la positividad a calponina, desmina y H-caldesmina.!*!¢

Los leiomiosarcomas se distinguen de los leiomiomas
renales por tres caracteristicas: pleomorfismo celular, tasa
de mitosis y necrosis celular.!®!3 El angiomiolipoma renal
es otro diagnostico diferencial en la evaluacion de tumores
renales con musculo liso, estos tumores se originan de las
células epitelioides perivasculares y estan asociados con es-
clerosis tuberosa.!” Se caracterizan por células de musculo
liso dispuestas en fasciculos mezclados con células lipidi-
cas y vasos con pared engrosada; ademas, el citoplasma es
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menos denso y con mas filamentos que el leiomioma o el
leiomiosarcoma. En casos dificiles la inmunorreactividad-
positiva para HMB45 y actina de musculo liso con ausencia
de proteina S100 y desmina resulta diagnostica.'®°

El tratamiento primario es quirtrgico si bien numero-
sos ur6logos y oncologos han optado por quimioterapia
o radioterapia adyuvantes.?’?! Maki y colaboradores, en
un estudio de 34 pacientes con leiomiosarcoma metasta-
sico (29 uterinos y cinco no especificados) administraron
900 mg/m? de gemcitabina los dias 1 y 8 y 100 mg/m?de do-
cetaxel el dia 8; hubo respuesta completa en tres pacientes y
parcial en 15, para una tasa global de respuesta de 53%, aun
asi la supervivencia media fue de 17.9 meses y la media de
progresion fue de 5.6 meses.?

Existen pocas series de leiomiosarcomas renales en las
que se analice el pronostico. Kendal y colaboradores utili-
zaron datos de poblacion de la Surveillance Epidemiology
and End Results y encontraron en los registros de 112 pa-
cientes con leiomiosarcoma una tasa de supervivencia me-
dia de 25 meses, con una supervivencia global de 25% a
cinco afios y una supervivencia causa-especifica de 60% a
cinco afos. Uno de los factores que impactd en la supervi-
vencia global fue la edad al diagnoéstico.’

Deyrup y colaboradores, con el fin de determinar los fac-
tores prondsticos de riesgo agruparon a 10 pacientes con
leiomiosarcoma renal en tres grados de acuerdo con una ca-
lificacion obtenida: el grado I tenia una calificacion de 2 a 3,
el gradoIlde4 o 5yel grado Il de 6, 7 y 8. La calificacion
se asigno de acuerdo con las siguientes caracteristicas his-
tologicas: grado de diferenciaciéon 1 a 3, numero de mitosis
1 a 3 y cantidad de necrosis 0 a 2. En su analisis observaron
que la supervivencia se correlacionaba directamente con el
grado de los pacientes.! Miller y colaboradores, de acuerdo
con el alto grado que exhiben estas neoplasias, recomien-
dan un tratamiento adyuvante ya que la mayoria de los pa-
cientes tiene alto potencial metastasico.!®

Conclusiones

Los leiomiosarcomas renales con frecuencia exhiben una
morfologia de alto grado de malignidad. Hasta el momento,
la nefrectomia radical constituye el tratamiento de eleccion
seguida de un tratamiento adyuvante; en la paciente descrita
resulto exitosa la radioterapia.
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