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Leiomiosarcoma de la vulva.
Presentacion de un caso con 22 afios de seguimiento
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RESUMEN

Se presenta un caso de leiomiosarcoma de vulva en una paciente de 14 afios de edad, cuyo padecimiento se ha
vigilado durante 22 afos, lapso en el que han ocurrido cuatro recurrencias locales; dos después de cirugia y dos
posteriores a cirugia mas quimioterapia y a cirugia mas radioterapia respectivamente. El tumor se reporté como de
bajo grado de malignidad, sus dimensiones rebasaron siempre los 5 cm y la enferma se ha controlado en los dos
Gltimos afios sin evidencia de enfermedad. Se destaca la baja frecuencia de estos tumores y la edad de la paciente
en el momento del diagnéstico; todos los casos reportados en la literatura ocurrieron en mujeres de mayor edad. El
tratamiento de eleccidn es la reseccion quirdrgica amplia, seguida de radioterapia, sobre todo en tumores mayores
de 5 cm, poco diferenciados y con margenes quirdrgicos insuficientes. La quimioterapia aln no tiene un lugar bien
definido en el manejo de estas enfermas. De acuerdo al comportamiento bioloégico de estas neoplasias, la paciente
aln tiene riesgo de desarrollar nueva recurrencia tumoral.

Palabras clave: Leiomiosarcoma de la vulva, tumor infiltrante, recurrencia tumoral.

ABSTRACT

We report a case of vulvar leiomyosarcoma of low grade, with 22 years of follow up, in a teenager of 14 years old.
Initial treatment was an insufficient surgery for a mass of more than 5 cm. In a diameter and the evolution of the dis-
ease has been with four local recurrences more than 5 cm each one; two after surgery and two after surgery plus
chemotherapy and surgery and surgery plus radiotherapy respectively. She is alive without evidence of disease af-
ter two years from her last combined treatment. We emphasized the rarity of these tumours and the fact that our pa-
tient, is the youngest with vulvar leiomyosarcoma reported in the bibliography consulted. Treatment of these cases
is radical local excision followed of radiotherapy mainly, in neoplasm’s more than 5 cm in diameter; with high degree
and with infiltrating margins. The value of postoperative adjuvant chemotherapy is uncertain. In accordance with the
behaviour of the tumour in our patient, there is a high risk for a new recurrence.
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INTRODUCCION cuentes para esta localizacion anatémica, son mas

comunes en mujeres de raza blanca, entre los 40 y

Los sarcomas de la vulva son neoplasias raras, re-
presentan el 1-3% de los tumores malignos de esta
regién.' Los leiomiosarcomas que son los mas fre-
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los 55 afios de edad y se caracterizan por tener una
evolucion insidiosa en la que predomina el aumento
de volumen, que puede ser motivo de confusién con
lesiones no malignas, cuando su ubicacion corres-
ponde al &rea de la glandula de Bartholin.?

La comprobacién histopatoldgica requiere de la
participacién de patdlogos con experiencia en el
diagndstico de sarcomas y la terapéutica tiene
como base la extirpacion quirdrgica de la lesion con
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margenes libres de tumor, seguida de radioterapia,
sobre todo en presencia de tumores poco diferen-
ciados, con 10 o mas figuras de mitosis anormales
por 10 campo de seco fuerte y dimensiones de 5 o
mas cm de didmetro mayor.2® Estos Gltimos casos
muestran mayor riesgo de recurrencia tumoral, si-
tuacion que puede verse favorecida en ausencia de
un tratamiento oncoldgico satisfactorio. La disemi-
nacién a distancia constituye para dichas pacientes
la etapa final del padecimiento, en el que la quimio-
terapia no tiene un lugar bien establecido para su
implementacion.t#

Se presenta un caso de leiomiosarcoma de vulva,
cuyo interés radica en la rareza de la lesion y la evo-
lucion prolongada, de 22 afios.

REPORTE DEL CASO

Paciente del sexo femenino de 14 afios de edad, mens-
truante y nabil, estudiada en el Sevicio de Ginecoobs-
tetricia del Hospital General de México, en noviembre
de 1977, por aumento de volumen de 6 x 4 cm, en el la-
bio mayor derecho de la vulva iniciado ocho meses an-
tes de su ingreso y sin sintomatologia agregada. Con
diagnostico de tumor de glandula de Bartholin fue so-
metida a escision local, reportdndose leiomiosarcoma
bien diferenciado con tumor en bordes quirdrgicos.
Ingreso6 a la Unidad de Oncologia en marzo de
1978 sin evidencia de actividad tumoral. Se le plan-
tedé nueva intervencion quirargica que rechazd. Re-
ingreso6 en diciembre de 1978 con recurrencia tumo-
ral de 11 x 15 cm, que ocupaba el labio mayor y
menor derechos y se prolongaba al periné y la fosa
isquiorrectal de ese lado; se sometié a escision am-

Figura 1. Corte histologico de la lesién vulvar compuesto por
células de musculo liso cortadas longitudinal y transversalmen-

te. HE, 200X.

plia informandose el espécimen quirdrgico como
leiomiosarcoma moderadamente diferenciado con
tumor en bordes quirargicos. Abandoné sus contro-
les y reingreso 4 afios después de su primera ciru-
gia con una recurrencia en la horquilla vulvar que
se prolong6 al periné, sin invadir el ano.

En agosto de 1982 fue intervenida, reportandose tu-
mor en bordes quirargicos. Recibié 13 ciclos de quimio-
terapia con base en dacarbazina (DTIC) 800 mg/m?,
adriamicin (860) mg/m?) y ciclofosfamida (800 mg/m?).
Evoluciono sin actividad tumoral hasta marzo de 1987,
cuando presentd recurrencia abdominopélvica que obli-
g6 a resecar una masa de 30 x 20 cm, incluyendo cis-
tectomia parcial. Recibié radioterapia externa a la pelvis
dosis tumor de 50 Greys (Gy) en cobalto 60 y evolucio-
na sin actividad tumoral.

Con el antecedente de haber iniciado una reciente
vida sexual activa acudid al hospital en febrero de
1998 con nueva recurrencia del tumor que afectaba el
tercio anterior de la vulva sin invadir la uretra y se con-
tinuaba a la pared anterior de la vagina, con prolonga-
cién paravaginal parametrial. Se someti6 a histerecto-
mia y colpectomia anterior, cistectomia parcial y vul-
vectomia parcial, por tumor de 10 x 12 cm. Recibi6 45
Gy de radioterapia externa a la pelvis, mas incremen-
to de 20 Gy con cobalto 60 a pelvis baja.

Evoluciono con pielonefritis de repeticion, hidrone-
frosis derecha y estenosis parcial del recto, requi-
riendo nefrectomia en diciembre de 1998. El 4 de
abril del 2000 se reporta sin evidencia de actividad
tumoral, 25 meses después de su Ultima cirugia por
cancer y 22 afios posteriores a su primer ingreso al
Servicio de Oncologia, contando la paciente con 36
afos de edad.

HISTOPATOLOGIA

Todos los especimenes extirpados, incluyendo el tu-
mor vulvar de la primera recurrencia asi como las le-
siones subsecuentes, se caracterizaron por ser ma-
sas tumorales grandes, mayores de 5 cm, una de
ellas de 30 cm de didmetro; consistian en neoplasias
bien delimitadas, pseudoencapsuladas, de consis-
tencia ahulada, blanco rosaceas y homogéneas sin
cambios quisticos o hemorragicos.
Histologicamente estuvieron formadas por célu-
las de musculo liso de forma alargada bien diferen-
ciadas, con una cuenta baja de mitosis anormales
que varid de cuatro a seis y sin necrosis celular (Fi-
gura 1). Las lesiones de la segunda, tercera y cuar-
ta recurrencias, después de que la paciente habia
recibido quimioterapia y radioterapia, mostraron
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poca modificacion de la morfologia celular, modera-
da atipia nuclear, un nimero semejante de mitosis
al primer espécimen, y pocos cambios vasculares
secundarios a la radioterapia. El aspecto histologico
y el bajo numero de mitosis coloca a esta lesion en-
tre de las de bajo grado de malignidad, con creci-
miento lento, recurrente, infiltrante y metastasis
poco frecuentes, en contraste con los leiomiosarco-
mas pleomorficos que pueden tener 20 0 mas mito-
sis anormales por 10 campos a seco fuerte y cuyo
comportamiento es muy agresivo.?356

COMENTARIO

La paciente, motivo del presente informe, constituye
el unico caso de sarcoma de la vulva entre 113 pa-
cientes con diagnéstico de tumor maligno de esta lo-
calizacion anatémica (0.8%), tratadas en el Servicio
de Oncologia del Hospital General de México, en un
periodo de 20 afios.” Ingreso al hospital a la edad de
14 afios y en el servicio al que acudio inicialmente,
se pens6 en un tumor de la glandula de Bartholin al
presentar una lesion de 6 x 4 cm de ocho meses de
evolucion, ubicada en el area correspondiente a esta
glandula y ha sobrevivido 22 afios a cuatro recurren-
cias tumorales locales, tratadas quirdrgicamente con
criterio oncolégico, mas manejo complementario a
base de 13 ciclos de quimioterapia en una ocasion y
radioterapia posoperatoria en otras dos ocasiones.

El caso es interesante, por tratarse de la paciente
mas joven con este diagndstico reportada en la bi-
bliografia consultada®?® y de que ha tenido un segui-
miento de 22 afios con recurrencia 20 afios después
de su primer tratamiento.

En una revision de 32 tumores de musculo liso de
la vulva del Instituto de Patologia de las Fuerzas Ar-
madas de la Unién Americana estudiados en un pe-
riodo de 16 afios, Tavassoli y colaboradores® repor-
taron que la edad de los pacientes oscilo entre 18 y
66 afios, con una media de 35 afios. En cinco leio-
miosarcomas vulvares del Hospital MD Anderson,® la
edad promedio fue de 54 afios y en cuatro casos del
Sloan Kettering Cancer Centre el rango de edad va-
rié de 40 a 53 afios.?

A pesar de que no son muchos los leiomiosarco-
mas vulvares descritos en la bibliografia,' 3¢ se tiene
bien documentado su comportamiento biolégico. La
manifestacion clinica mas comun, y en ocasiones la
Unica, es el aumento de volumen de varios meses de
evolucion, cuya presentacion ocurre con mayor fre-
cuencia en los labios mayores, en los menores o en
el area de la glandula de Bartholin.>3® Los tumores
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evolucionan insidiosamente y suelen alcanzar di-
mensiones relativamente grandes, antes de estable-
cerse el diagndstico. No dan metastasis gangliona-
res a las regiones linfoportadoras, como suele apre-
ciarse en otros sarcomas de esta localizacién, como
los fibrohistiocitomas,® los rabdiomiosarcomas? y los
sarcomas epitelioides.®*° La diseminacion a distan-
cia ocurre después de multiples recurrencias locales
0 en tumores muy poco diferenciados y es la causa
responsable de los decesos.??

La terapéutica de base de estas lesiones es la ci-
rugia, pudiendo bastar la reseccion quirdrgica amplia
con 2 cm de margen para tumores pequefios y bien
diferenciados.'? Tumores poco diferenciados o de
mayores dimensiones requieren de radioterapia local
con lo que disminuiran las recurrencias.*

La quimioterapia tiene una indicacion légica en el
manejo de lesiones de alto riesgo para evitar recurren-
cias locales o diseminacion sistémica. El advenimien-
to en los Ultimos afios de farmacos de utilidad demos-
trada en algunos sarcomas permite considerar su uso,
no solo para los rabdomiosarcomas,* sino para otros
tumores de alto potencial maligno.112

Desafortunadamente, por la rareza de estas lesio-
nes en la localizacién que nos ocupa, se carece de
experiencia al respecto.

Son factores prondésticos adversos para los leio-
miosarcomas de localizacion vulvar el tamafio mayor
de 5 cm al momento del diagnéstico, la anaplasia, un
namero mayor de 10 mitosis anormales por 10 cam-
pos a seco fuerte, la presencia de necrosis y el re-
porte de margenes insuficientes en los especimenes
quirdrgicos.2358

Sin tratamiento complementario, estas pacientes
tienen un alto riesgo de desarrollar a corto plazo re-
currencias locales y, aun con tratamientos adyuvan-
tes, un riesgo potencial de evolucionar a mediano o
largo plazo con metastasis a distancia.?®

El comportamiento del leiomiosarcoma aqui pre-
sentado recuerda la evolucion de lesiones de mas de
5 cm reportada en otras instituciones.*36 En el grupo
de neoplasias del Instituto de las Fuerzas Armadas
de la Unién Americana,® dos de cinco leiomiosarco-
mas mayores de 5 cm cursaron con recurrencias tu-
morales, una de ellas en cinco ocasiones, reportan-
dose ambos casos vivos y sin actividad tumoral. Una
de cuatro pacientes con leiomiosarcoma vulvar de
alto grado de la serie del Sloan Kettering Cancer
Centre, desarroll6 recurrencia tumoral 52 meses
después del diagnoéstico y se control6 sin evidencia
de enfermedad.! Las tres pacientes con tumores de
mas de 5 cm del Hospital MD Anderson desarrolla-
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ron recurrencias tumorales, una de ellas 13 afios
después del tratamiento inicial. En dos casos, las re-
currencias fueron inicialmente a nivel local. Las tres
mujeres fallecieron por diseminacioén a distancia.?

El caso motivo de la presente comunicacion, es
un tumor infiltrante de bajo grado de malignidad que
se ha controlado sin actividad tumoral 25 meses des-
pués de su ultimo tratamiento. De acuerdo con su
comportamiento, no esti exento de una nueva recu-
rrencia local aun tratdndose de un tumor con bajo
namero de mitosis anormales y tiene ademas el ries-
go potencial de desarrollar diseminacion a distancia.
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