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Leiomiosarcoma superficial originado en el frenillo del pene
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RESUMEN

Los leiomiosarcomas primarios del pene son muy raros, con menos de 50 casos reportados en la bibliografia mundial. Afectan princi-
palmente el cuerpo o la base, menos frecuentemente el prepucio, y sélo existe un caso reportado originado en el frenillo. Presentamos
el segundo caso de leiomiosarcoma originado en el frenillo del pene en un hombre de 61 afios. Se discute el origen, los factores de
prondstico y los diagnésticos diferenciales.
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ABSTRACT

Primary leiomyosarcomas of the penis are very rare with less than 50 cases reported worldwide. They mainly involve body or base, less
frequently prepuce. There is a unique case arising in the frenulum, we describe the second case in a 61-year-old male. The origin, prog-
nostic factors and differential diagnosis are discussed in this paper.
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| leiomiosarcoma del pene es muy raro, con

menos de 50 casos reportados en la biblio-

grafia mundial,'”® a pesar de esto, representa

el segundo sarcoma primario mas frecuente
de este 6rgano, después del sarcoma de Kaposi.'? Afecta
principalmente el cuerpo o la base, menos frecuentemente
el prepucio, y solo existe un caso reportado originado en el
frenillo.* Presentamos el segundo caso de leiomiosarcoma
originado en el frenillo del pene.
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CASO CLIiNICO

Se trata de un paciente de 61 afios de edad, con antecedente
de circuncision a los 17 afios y antecedente de resecciones
de un nddulo en el frenillo del pene hacia ocho y cinco
afios. Acudi6 por presentar un nodulo en el mismo sitio de
las resecciones previas, de tres meses de evolucion, acom-
pafiado de dolor en el glande e irradiado hacia la base; el
nodulo era de 1 cm de didmetro, subcutaneo, redondeado
y firme, localizado en el frenillo; no se encontraron ade-
nopatias inguinales en la exploracion fisica. El ultrasonido
de pelvis y abdomen y la radiografia de torax no mostraron
anormalidades. Se realizo6 exéresis de la lesion.

En el examen macroscopico se encontrdé una tumora-
cion redondeada cubierta por piel intacta, con superficie
de corte blanquecina, de aspecto arremolinado y firme de
1.2 cm de diametro. La histologia mostré una neoplasia
fusocelular organizada en fasciculos, con citoplasma eosi-
nofilico y nicleos elongados de puntas romas, moderado
pleomorfismo y un promedio de 4 mitosis por 10 campos
de alto poder; los bordes del tumor eran de tipo infiltrati-
vo y no se encontrd necrosis (Figuras 1 y 2). Se practico
inmunohistoquimica para actina de muasculo liso (AML),
caldesmoén y desmina que resultaron intensamente positi-
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Figura 1. Proliferacion fusocelular con disposiciéon en fasciculos.
Hematoxilina y eosina, 100 aumentos.

Figura 2. Zona con pleomorfismo nuclear, nétese la figura de mi-
tosis en el centro de la foto. Hematoxilina y eosina, 400 aumentos.

vas, y la citoqueratina y proteina S-100 fueron negativas
(Figuras 3 y 4).

Doce meses después de la cirugia el paciente se en-
cuentra asintomatico.

DISCUSION

En menos de 5% las neoplasias malignas del pene corres-
ponden a sarcomas y ocupan el segundo lugar después
del carcinoma escamoso; la variedad mas comun esta
representada por los sarcomas de origen vascular, como el
sarcoma de Kaposi, hemangioendotelioma endotelioide y
angiosarcoma; aunque también se han reportado sarcomas
de origen miogénico, neurogénico y fibroso, pero éstos son
aun menos frecuentes. '

El leiomiosarcoma es muy raro, con solo 46 casos
reportados previamente en la bibliografia mundial." Se

Figura 3. Intensa positividad citoplasmica con AML, 200 aumentos.

Figura 4. Proteina S-100 negativa; los nervios en la esquina inferior
izquierda sirven de control positivo. 100 aumentos.

localiza con mayor frecuencia en la base o porcion distal
del cuerpo del pene, en la cicatriz de circuncision y en
el prepucio. Solo existe un reporte previo de origen en
el frenillo,* por lo que el presente caso corresponderia al
segundo reportado en esta localizacion.

Los casos reportados corresponden a adultos entre la
quinta y la séptima décadas de la vida, con promedio de
edad de 50 afios al momento del diagndstico.

El origen de los leiomiosarcomas en el pene se rela-
ciona con las siguientes estructuras anatomicas: musculo
dartos, musculo erector del pelo, capa muscular de vasos
superficiales fuera de la tinica albuginea, y capa muscu-
lar de vasos profundos dentro de los cuerpos esponjoso
y cavernosos.!
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Los leiomiosarcomas peneanos se dividen en superfi-
ciales y profundos en relacion con la tunica albuginea. Las
neoplasias superficiales son generalmente asintomaticas,
tienen una larga evolucioén que puede durar afios y son de
menor grado de malignidad; se manifiestan como nodulos
subcutaneos con escasa tendencia a invadir estructuras
profundas y sin afectacion uretral en la exploracion fisica,
pero con una elevada tasa de recurrencia,” como ocurrid
en el presente caso. A diferencia de las anteriores, las
neoplasias profundas originadas en los cuerpos esponjoso
y cavernosos se manifiestan con sintomas como disuria y
obstruccion en un periodo corto, habitualmente algunos
meses; tienen comportamiento mas agresivo y tendencia
a invadir estructuras como la uretra.'

El comportamiento bioldgico de estas neoplasias esta
estrechamente relacionado con el tamaio del tumor y con
la profundidad de invasion. Fetsch y col.! evaluaron el
curso de 38 leiomiosarcomas peneanos, encontraron que
solo 8% de los pacientes con tumores superficiales tuvieron
metastasis, contra 50% de metastasis en los profundos;
en relacion con el tamano, no se desarrollaron metastasis
en los tumores de 2 cm o menores, en comparacion con
29% de metastasis en los tumores que median entre 2 y
5 emy 50% en los mayores de 5 cm. Asimismo, 36% de
los pacientes con neoplasias profundas murieron a causa
de éstas, mientras que ningln paciente con tumores su-
perficiales muri6.

Isay col.,'? en el analisis de 22 casos de leiomiosarcoma
del pene, encontraron que los casos originados superficial-
mente tuvieron un curso significativamente mejor que los
de tejidos profundos como los cuerpos cavernosos; en esta
serie, 71% de los pacientes con neoplasias superficiales
estaban vivos y libres de enfermedad en el seguimiento,
mientras que 78% de los pacientes con tumores profundos
murieron de la enfermedad, a pesar de haber recibido tra-
tamientos con cirugia radical y radioterapia coadyuvante.

Los tumores pequenos y superficiales son manejados
con escision local, pero los grandes y profundos requie-
ren cirugias mas agresivas debido a las posibilidades de
metéstasis.!>1?

El diagnostico diferencial incluye las neoplasias
fusocelulares que afectan el pene, principalmente
carcinoma sarcomatoide, melanoma desmoplasico y fuso-
celular, sarcoma de Kaposi, histiocitoma fibroso maligno
y leiomioma; las neoplasias superficiales, ademads, deben
distinguirse de dermatofibrosarcoma protuberans;'* la dife-

rencia con estas neoplasias es de gran importancia debido
a que el comportamiento bioldgico del tumor y el manejo
clinico y terapéutico varian considerablemente. Por lo ge-
neral, la suma de la informacion clinica, las caracteristicas
macro y microscopicas y el uso de inmunohistoquimica
permiten un diagndstico preciso.

El marcador de inmunohistoquimica mas sensible para
leiomiosarcoma es AML, positiva en 95% de los casos,
seguida de actina musculo-especifica en 91%, calponina
en 88%, desmina en 73%, caldesmon en 66%, y miosina
en 64%; caldesmon y miosina habitualmente manifiestan
co-expresion en 94% de los tumores retroperitoneales.'
Los leiomiosarcomas expresan focalmente marcadores
epiteliales en 30 a 40% de los casos, y CD34 en 18%.'

Eluso de un panel adecuado de inmunohistoquimica es
trascendental en el diagndstico diferencial (Cuadro 1); la
citoqueratina de alto peso molecular (34BE12) y p63 son
los marcadores mas sensibles y especificos para el diag-
nostico de carcinoma sarcomatoide escamoso del pene;'*
el carcinoma sarcomatoide de origen urotelial originado
en la uretra peneana es un diagndstico a considerar, si bien
es una afecciéon muy poco frecuente, es caracteristicamen-
te positivo para AE1/AE3, antigeno de membrana epitelial
y vimentina, con expresion variable de p53.'7 La ausencia
de componente de uniéon y la negatividad para proteina
S-100 contribuyen a descartar melanoma fusocelular y
desmoplasico; los marcadores melanociticos (Melan A
y HMB-45) son a menudo positivos en melanoma fu-
socelular, no asi en la variante desmoplasica, en los que
son negativos o solo focalmente positivos.'® El sarcoma
de Kaposi tipicamente es positivo para CD31, CD34 y
HHV-8. Después del sarcoma de Kaposi, el dermatofibro-
sarcoma protuberans es el segundo sarcoma cutaneo mas
frecuente;! sin embargo, existen escasos casos reportados
en el pene,? caracteristicamente es positivo para CD34 y
negativo para desmina. El leiomioma se caracteriza por
presentarse en el glande, carecer de atipia citologica y te-
ner escasa positividad para desmina.! Al igual que en otros
organos, el diagnostico de histiocitoma fibroso maligno,
independientemente de sus caracteristicas histologicas,
es un diagnostico de exclusion.

En suma, los leiomiosarcomas del pene son neoplasias
raras, en los que los principales factores de pronostico son
el tamafio y la profundidad de invasion. Reportamos el
segundo caso de leiomiosarcoma originado en el frenillo
del pene.
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Cuadro 1. Inmunofenotipo de las neoplasias fusocelulares del pene

Neoplasia AML Desmina CK AE1/AE3 Vim S100 Melan-A CD31 CD34
Leiomiosarcoma + + - - + - - - -
Carcinoma sarcomatoide - . + -+ + - - - -
€scamoso

Carcinoma sarcomatoide - - [+ + + - - - -
urotelial

Melanoma fusocelular - - - - + + -+ - -
Melanoma desmoplasico - - - - -/+ + -+ - -
Sarcoma de Kaposi - - - + - - + +
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