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Caso clinico

Tumores perineales extrarrectales: serie de casos
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RESUMEN

Los tumores perineales extrarrectales son raros y no estan claramente
clasificados en la literatura médica. Se originan en los tejidos de la region
perianal, y en la mayoria de los casos, su crecimiento es silencioso hasta
que los sintomas se vuelven evidentes. Estos tumores varian desde be-
nignos hasta malignos, y su diagnostico diferencial puede ser desafiante
debido a la diversidad de tejidos en el area pélvica y perineal. En nuestro
departamento, durante los Gltimos afnos, hemos observado varios casos
perineales, de los cuales seleccionamos seis casos representativos en
cinco tipos diferentes: dos casos de leiomioma, un sarcoma pleomoérfico
indiferenciado, un tumor desmoide, un angiomixoma perineal agresivo
y un teratoma. Este informe expone su presentacion clinica, algunas
imagenes obtenidas y la pieza quirdrgica.
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INTRODUCCION

Los tumores perineales extrarrectales son poco comunes
y generalmente se clasifican dentro de la categoria de
tumores misceldneos. Sin embargo, presentan caracte-
risticas morfolégicas y comportamientos clinicos que no
estan bien descritos ni clasificados en la literatura mundial.
Esto puede deberse a los mdltiples origenes potenciales

ABSTRACT
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the surgical specimen.
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de estos tumores, ligados a la embriologia de los tejidos
en esta region. Su frecuencia varfa segln la histologia,
pero no excede el 5% de todos los tumores de tejidos
blandos, siendo el leiomioma el mds comdn. La mayorfa
de los casos ocurren en mujeres entre 20 y 60 aios, y la
caracterizacion mediante imagenes como la tomografiay la
resonancia magnética nuclear son cruciales para determinar
la extensién y composicion del tumor. En todos los casos,
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independientemente de su grado benigno o maligno, se
recomienda la reseccion completa.

CASOS CLINICOS
Caso 1. Leiomioma

Mujer de 45 anos con historia de cuatro meses con una
masa en la regién perianal derecha, de crecimiento
progresivo y dolor en los dltimos meses. No presentd
antecedentes médicos significativos. En el examen fisico
se observo una alteracion morfolégica del introito vaginal
y la region perianal, secundario a una masa que ocupaba
la fosa isquiorrectal derecha, de aproximadamente 5 x 7
cm. En la exploracion digital rectal no se palparon masas
endoluminales y el tono del esfinter anal era normal.

La resonancia magnética mostré una lesién sélida, re-
dondeada, con contornos ligeramente irregulares, margenes
lisos y pared bien definida, ocupando la fosa isquiorrectal
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derecha. Se observé contacto intimo con las paredes vaginal
y rectal derechas, asi como con el musculo elevador del
ano, con mayor intensidad de sefal que el tejido muscular.

Se realiz6 reseccién quirdrgica por via pararrectal en la
posicién navaja sevillana. La masa era ovoide, interesfinté-
rica, con superficie externa lisa y aspecto en espiral, relacio-
nada estrechamente con el esfinter anal externo y minima
continuidad con las fibras del esfinter anal interno (Figura 1).

El diagnéstico definitivo fue leiomioma, confirmado por
criterios histolégicos e inmunohistoquimicos. La paciente
permanecio asintomatica y sin recurrencias después de un
seguimiento de dos anos.

Caso 2. Leiomioma

Paciente de 67 afos con historia de rectorragia de un ano
de evolucién, posteriormente asociado con proctalgia y
sensacion subjetiva de una masa perianal. Sin antecedentes
médicos significativos. En el examen fisico no se evidencié

Figura 1:

Masa perineal en posicion de
navaja sevillana, observada en
resonancia magnética nuclear en un
corte axial en secuencia T2. Pieza
quirargica masa de 10 x 10 x 8 cm.
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Figura 2:

Masa en fosa isquiorrectal
bilobulada de 98 g con dimensiones
de 10 x 8 x 5.6 cm.

masa visible en la fosa isquiorrectal, pero se palpé una masa
extrarrectal posterior de 4 cm. La piel perianal no mostré
cambios inflamatorios.

Los estudios diagnésticos incluyeron aparte de la colo-
noscopia una resonancia magnética que revelé una masa
heterogénea hipoecoica de 9.8 X 7.5 cm, con componen-
tes sélidos y quistico, en contacto con el recto e involucraba
su capa muscular. Se realiz6 reseccién quirdrgica por via
parasagital en la posicién de navaja sevillana (Figura 2). El
analisis histolégico postoperatorio confirmé el diagnéstico
de leiomioma, incluso con aspecto quistico.

La literatura publicada sobre los leiomiomas perineales
extrarrectales es limitada. Estos son tumores benignos bien
delimitados que tipicamente se originan en el misculo liso
de la pared rectal, vaginal o del tabique rectovaginal.’ Los
leiomiomas son raros en el recto, representando sélo el
3.8% de todos los tumores de tejidos blandos. La mayoria
de estas lesiones estan localizadas intraluminalmente 50%,
con el 30% siendo extrarrectales, el 10% tanto intra como
extraluminales, y el 10% restante intramurales.

Los leiomiomas usualmente se presentan como una
masa palpable, no dolorosa, que a menudo se diagnostica
dentro del primer afo de su crecimiento.’ Los estudios
de imagen, especialmente la resonancia magnética, son
la clave para identificar la masa y evaluar su extension
o compromiso de los tejidos adyacentes. El diagnostico
definitivo se realiza postoperatoriamente, y la reseccién
completa del tumor es el tratamiento de eleccién.*

Caso 3. Sarcoma pleomarfico indiferenciado

Mujer de 40 afios con antecedente de masa dolorosa en
region de la fosa isquiorrectal y glitea derecha, con cre-
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cimiento progresivo durante los Gltimos ocho meses. El
examen fisico revel6 una masa dura, moévil, de 6 X 7 x 8
cm, con signos inflamatorios en la piel. En la exploracién
rectal, hubo compresion extrinseca del lumen rectal, pero
no se encontré compromiso de la pared rectal.

La resonancia magnética mostré una masa lobulada
de contornos mal definidos en el pliegue gldteo derecho,
que media 3.5 X 6 X 9.5 cm, con invasién a tejidos grasos
circundantes. Una biopsia Trucut revelé un tumor maligno
de alto grado fusiforme con invasién vascular, positivo para
vimentina y con un indice de Ki-67 elevado del 70%. El
diagnéstico definitivo fue sarcoma pleomérfico indiferen-
ciado con variante pleomérfica (Figura 3).

Se efectu6 reseccion quirdrgica amplia via pararrectal,
incluyendo piel y tejido subcutdneo comprometido. La
recuperacion postoperatoria fue satisfactoria, sin disfun-
cion esfinteriana ni dispareunia. Se administré radiote-
rapia adyuvante y dos anos después presenté progresion
pulmonar.

Los sarcomas pleomérficos indiferenciados, antes lla-
mados histiocitoma fibroso maligno, son un grupo hete-
rogéneo de tumores que se subdivide en cinco variantes:
pleomérfica, mixoide, inflamatoria, de células gigantes y
angiomatoide.® Es una neoplasia poco comin tanto en
ninos como en adultos.® Su localizacién més frecuente son
las extremidades, aunque puede encontrarse también en
el retroperitoneo, regién cefalica, cuello, recto y glateos.
Se ha vinculado con mutaciones en genes supresores
tumorales como p53 y RB1, asi como con sindromes he-
reditarios, y puede desarrollarse en dreas de trauma previo
o irradiacion.”

El abordaje diagnéstico se basa en estudios de imagen
como la tomografia computarizada y la resonancia magné-
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tica, Gtiles para delimitar la extension y caracteristicas del
tumor. Histolégicamente, se caracteriza por un alto grado
de pleomorfismo celular, y el diagnéstico definitivo requiere
inmunohistoquimica, destacando positividad para vimen-
tina.® El tratamiento de eleccién es la reseccion quirdrgica
amplia con margenes libres. La localizacién anatémica
puede dificultar la reseccion completa, lo que aumenta el
riesgo de recurrencia. La radioterapia y la quimioterapia
estan indicadas principalmente en tumores de alto grado,
resecciones incompletas o recurrencias, con el objetivo de
mejorar el control local y reducir la progresién de la enfer-
medad.” Este es de los casos que sf se realiza una biopsia
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previa. En este caso entre las tomas de las imagenes y la
reseccion quirlrgica present6 un crecimiento acelerado
de la lesion.

Caso 4. Tumor desmoide

Paciente femenina de 40 afos con masa dolorosa en la fosa
isquiorrectal derecha, de crecimiento progresivo, asociado
a estrefimiento, pero sin sintomas urinarios o genitales. Al
examen fisico, se palp6 una masa de 7 X 8 cm adyacente
al margen anal. El tacto rectal mostré compresion extrinseca
sin lesiones endoluminales.

Figura 3:

Masa con cambios inflamatorios
de la piel. Pieza quirlrgica
reseccion en bloque con piel
glutea y reconstruccion de la
herida con colgajos de piel.
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Figura 4:

Tumor en fosa isquiorrectal derecha
con abordaje pararrectal lateral.

La resonancia magnética revelé una masa heterogénea
de 10 x 10 cm, hipervascular con caracteristicas de tejido
muscular, sin signos de metéstasis. El diagndstico de tumor
desmoide fue confirmado por examen microscépico, con
bordes negativos para compromiso tumoral. Se realizé
reseccion quirdrgica exitosa mediante un abordaje para-
rrectal (Figura 4).

Los tumores desmoides, aunque benignos, tienen alta
recurrencia e infiltracién local.® Representan el 0.03% de
todas las neoplasias y son mas frecuentes en mujeres.? Aun-
que no generan metdstasis, son agresivos localmente y se
pueden asociar a factores genéticos y hormonales como el
uso de anticonceptivos orales.™ El tratamiento de eleccion
es quirdrgico, pero la recurrencia sigue siendo un desafio.
En algunos casos, la radioterapia puede ser Gtil, especial-
mente en tumores inoperables. Se pueden controlar en el
78% de los casos."!

Caso 5. Angiomixoma perineal
Paciente femenina de 54 afos con una masa perianal

derecha de 18 meses de evolucién, dolorosa, pero sin
cambios en el habito intestinal, fiebre ni sangrado. En el
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examen fisico, se observé una masa de 6 X 6 cm en la fosa
isquiorrectal derecha.

La resonancia magnética mostré una lesion perineal
derecha, de 7 X 6 X 6 cm, bien definida y localizada en
el espacio interesfinteriano distal del canal anal. Se realizé
reseccion quirdrgica mediante abordaje pararrectal (Figura
5). El diagnéstico definitivo fue angiomixoma agresivo, con
bordes libres de lesion.

El angiomixoma agresivo es un tumor benigno raro de
origen mesenquimal que, aunque no genera metdstasis,
presenta comportamiento infiltrativo y alta tasa de recu-
rrencia, lo que le confiere al tumor un comportamiento
clinico agresivo que, a pesar de su naturaleza benigna,
justifica la necesidad de escisién amplia para su adecuado
tratamiento.'*"* Los estudios inmunohistoquimicos mues-
tran positividad para estrégenos y progesterona, lo que
ha llevado a algunos expertos a sugerir el uso de terapia
hormonal en casos recurrentes o inoperables.’>

El diagndstico se confirma por imagenologia (principal-
mente resonancia magnética) y examen histopatolégico. El
angiomixoma perineal presenta comportamiento agresivo
e infiltrativo que dificulta su manejo. La recurrencia es un
desafio importante, por lo que el seguimiento es crucial.
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Caso 6. Teratoma

Paciente femenina de 36 afos, quien consulta por sensa-
cién progresiva de masa en la regién perineal, sin antece-
dentes ginecoldgicos ni quirtrgicos relevantes. Al examen
fisico, se palpa una tumoracién blanda, indolora, de limites
definidos en la region perianal. Se realiza una resonancia
magnética, la cual revela una lesién quistica bien delimitada
con componente mixto en su interior, sin compromiso de
estructuras vecinas ni signos de infiltracion.

Dada la sintomatologia y hallazgos de imagen, se decide
llevar a cirugfa. Durante el procedimiento se identifica una
masa heterogénea encapsulada, de aspecto quistico y con-
tenido graso. La reseccion se realiza sin complicaciones. El
estudio histopatoldgico definitivo reporta teratoma maduro,
sin signos de atipia ni elementos inmaduros (Figura 6).

Los teratomas son tumores derivados de células germi-
nales primordiales, presentes en ovarios y testiculos, que
pueden presentar un comportamiento benigno o maligno
segln su grado de diferenciacion.” Histolégicamente,
suelen estar compuestos por tejidos provenientes de las
tres capas germinales (ectodermo, mesodermo y endo-
dermo), lo que explica la presencia de estructuras como
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hueso, pelo o incluso elementos més complejos.' Estos
tumores pueden localizarse tanto en génadas como en
sitios extragonadales, especialmente en la linea media del
cuerpo, debido a errores en la migracion embrionaria de
las células germinales.” Las imdgenes diagndsticas como
ecografia o radiografia pueden evidenciar componentes
solidos, calcificaciones y material sebaceo. Debido a su
escasa respuesta a la quimioterapia, el manejo de eleccién
es la reseccion completa, incluso en casos de enfermedad
residual.?

CONCLUSION

Este informe resalta la rareza y complejidad de los tumores
perineales extrarrectales, un grupo heterogéneo de neo-
plasias que pueden tener origen mesenquimal, muscular,
germinal o fibrobléstico, presentdndose tanto en formas
benignas como malignas. A pesar de su baja frecuencia,
estos tumores representan un reto diagnéstico y terapéutico
significativo debido a su ubicacién anatémica, comporta-
miento clinico variable y la escasa literatura disponible. La
resonancia magnética desempefa un papel central en la
evaluacion inicial, permitiendo una caracterizacion deta-

Figura 5:

Reseccion de masa perineal
derecha. Ay B) Se muestra
relacion con el canal anal.

C y D) Margenes libres de tumor.
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Figura 6: Teratoma en resonancia magnética y pieza quirirgica resecada por via pararrectal.

llada de la lesion y su relacion con estructuras adyacentes,
lo que orienta la planificacién quirdrgica. En la mayoria de
los casos, el diagndstico definitivo se establece posterior
a la reseccion, por lo que no siempre se requiere biopsia
previa. Solo ante la sospecha de una lesién sarcomatosa
ésta se indicaria.

La reseccién quirdrgica completa es el pilar del trata-
miento, independientemente del grado de malignidad
del tumor, y debe buscarse con margenes negativos para
minimizar el riesgo de recurrencia, que es especialmente
alta en tumores como el angiomixoma agresivo o el tumor
desmoide. Aunque algunos casos pueden requerir trata-
mientos adyuvantes como radioterapia o terapia hormonal,
especialmente en tumores de alto grado o con margenes
comprometidos, el seguimiento a largo plazo es funda-
mental para la deteccién temprana de recidivas. Este grupo
de casos clinicos pone de manifiesto la necesidad de un
enfoque multidisciplinario y personalizado, considerando
tanto la histologia como la extension anatémica para lograr
resultados 6ptimos en el manejo de estas lesiones poco
frecuentes.
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