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¢ CASO CLINICO

Sobrevida prolongada luego de la reseccion local de
un leiomiosarcoma de recto
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El leiomiosarcoma es un tumor estromal originado en células
de miisculo liso. El diagndstico anatomoparoldgico plantea un
desafio en cuanto a la diferenciacion con los leiomiomas y los
tumores estromales gastrointestinales (GIST) que se define a
través de técnicas de inmunohistoquimica. Su localizacion
en el recto es sumamente infrecuente, por lo cual el manejo
no estd estandarizado. Sin embargo, en la serie mds grande
publicada se vio que la reseccion abdominoperineal conlleva
mejores resultados en cuanto a la prevencion de la recurrencia
local, comparada con la reseccion local. Se presenta el caso de
una paciente de 44 afios cuya primera manifestacion clinica
de la enfermedad fue fiebre de curso prolongado. Se diagnos-
ticé un leiomiosarcoma de 5 cm, a 4 cm del margen anal. Se
practicé una escision local por via transanal. La paciente se
encuentra libre de enfermedad luego de 8 afios.

Palabras claves. Leiomiosarcoma de recto, reseccion local
leiomiosarcoma, sobrevida leiomiosarcoma.

Prolonged survival after local excision of a
rectal leiomyosarcoma

Summary

Leiomyosarcoma is a stromal tumor, originated from smooth
muscle cells. The pathologic diagnosis represents a challenge
in terms of differentiation from leiomyomas and gastroin-
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testinal stromal tumors (GIST), defined by immunobhisto-
chemistry techniques. Its location in the rectum is extremely
rare. So, management is not standardized. However, in the
largest published series it was found that the abdominope-
rineal resection leads to better results in the prevention of
local recurrence compared with local excision. We present
here the case of a 44-year-old woman, whose first clinical
manifestation of the disease was fever of prolonged course. A
5 cm leiomyosarcoma was diagnosed at 4 cm from the anal
margin. A local transanal resection was performed. The pa-
tient is free of disease after 8 years.

Key words. Leiomyosarcoma of rectum, local resection
leiomyosarcoma, leiomyoma survival.

Abreviaturas
GIST: Gastrointestinal Stromal Tumors.

El leiomiosarcoma es un tumor estromal originado en
células de musculo liso. El diagnéstico anatomopatolégi-
co plantea un desafio en cuanto a la diferenciacién con
los leiomiomas y los tumores estromales gastrointestinales
(GIST) que se define a través de técnicas de inmunohisto-
quimica. Su localizacién en el recto es sumamente infre-
cuente, por lo que el manejo no estd estandarizado.

Presentacion del caso

Se presenta una mujer de 44 afios de edad, oriunda
de Pert, con antecedentes familiares (primos) de cdncer
de colon. Comenzé dos meses antes de la consulta con
registros térmicos diarios de hasta 40° C, asociados a pér-
dida de peso de 16 kg en el mismo lapso y constipacién.
Al examen fisico de ingreso se presenté febril (390 C),
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con palidez mucocutdnea generalizada, abdomen blan-
do, depresible, doloroso a la palpacién profunda en hi-
pogastrio y fosa iliaca izquierda, sin visceromegalias ni
signos de irritacién peritoneal. El tacto rectal encontré
una tumoracién indurada a nivel de la pared posterior del
recto. En el laboratorio se evidencié anemia, leucocitosis,
trombocitosis, eritrosedimentacién acelerada e hipoalbu-
minemia. Se inicid tratamiento empirico con ceftriaxona.
Se realizaron hemocultivos con resultados negativos, un
ecocardiograma transtordcico sin evidencia de vegetaciones
y una radiografia de térax sin patologfa. En la tomografia
computada de abdomen y pelvis se visualizé una dilatacién
moderada de asas col6nicas y una dilatacién segmentaria a
nivel del tercio medio del transverso sin evidente compro-
miso parietal ni de la grasa vecina. Evolucioné con persis-
tencia de los registros térmicos, dolor abdominal hipogds-
trico, tenesmo rectal y deposiciones con sangre roja.

Se realiz6 una videocolonoscopia hasta ciego. A 4 cm
del margen anal se observé una lesién exofitica, ulcerada y
mamelonada, de 5 cm de didmetro, a nivel de la cara pds-
tero-lateral izquierda (Figura 1). Evaluada por el servicio
de coloproctologfa, se realizé una reseccién transanal de
la lesién descripta. La anatomia patolégica mostré frag-
mentos de mucosa rectal con una proliferacién fusocelu-
lar con células con marcada atipfa nuclear que se disponfan
en haces entrelazados. Se observaron sectores de mucosa
normal. La inmunohistoquimica mostré actina y citoque-
ratina positivas, CD 34 negativo y CD 117 negativo. El
diagndstico fue leiomiosarcoma de recto (Figuras 2 y 3).

Se decidié realizar una proctocolectomia radical a lo
que la paciente se negd. Luego de la reseccién local, la
paciente evoluciond afebril y asintomdtica. Se realizé una
rectosigmoidoscopia a los 2 y 8 anos sin evidenciarse reci-
diva de la enfermedad.

Figura 1.

Discusion

El leiomiosarcoma gastrointestinal es una patologia
infrecuente. En una revisién reciente se encontraron, des-
de 2000 a 2012, 6 casos de leiomiosarcoma de eséfago,
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5 gastricos, 26 de intestino delgado, 11 de colon y 8 de
recto.! El leiomiosarcoma de recto es un tumor de mus-
culo liso. Representa el 0,1% de los tumores malignos del
colon y el recto, por lo que siempre significa un reto para
el médico con respecto al diagndstico, la estadificacién,
el manejo y la clasificacién anatomopatoldgica. La mayor
parte de los casos ocurre en hombres (1,4:1) durante la
sexta y séptima década de la vida.?

No se han reconocido alteraciones genéticas especificas
y no se ha identificado una predisposicién familiar a la apa-
ricién del leiomiosarcoma. La radiacién pelviana ha sido
descripta como un factor de riesgo, aunque en la mayorfa
de los leiomiosarcomas no se reconoce tal antecedente.?

En cuanto a las manifestaciones clinicas el 95% de los
pacientes con leiomiosarcoma de recto se presentan con
cambios en el hdbito evacuatorio, sangrado y proctalgia.’
Existen s6lo 4 casos publicados de fiebre prolongada aso-
ciada a leiomiosarcoma gastrointestinal (2 intestinales, 1
gdstrico y 1 esofdgico)."” No encontramos en la bibliogra-
fia revisada hasta la actualidad casos de leiomiosarcoma
de recto y sindrome febril prolongado como primera ma-
nifestacién clinica.

La diseminacién metastdsica en el leiomiosarcoma es
fundamentalmente hematdgena, siendo el compromiso
linfitico inusual.” El higado es el sitio de metéstasis mds
frecuente.’

Desde el punto de vista anatomopatolégico, la distin-
cién entre un leiomioma y un leiomiosarcoma puede ser
dificil. Por otro lado, el leiomiosarcoma debe diferenciar-
se de un GIST. El leiomiosarcoma es un tumor agresivo,
con atipfa celular, abundantes mitosis (mds de 10/10 en
campos de alto poder) y dreas de necrosis." Los marca-
dores inmunohistoquimicos confirman el diagnéstico de
leiomiosarcoma. Los marcadores mas comtinmente halla-
dos son la desmina y la actina de musculo liso (Tabla 1).2
CD117, CD34 y DOGI son tipicamente negativos, lo
que los diferencia de los GIST.!

El grado del sarcoma estd determinado por la celulari-
dad, diferenciacién, pleomorfismo, necrosis y niimero de
mitosis. La American Joint Committee on Cancer (AJCC)
recomienda los siguientes grados: bajo, intermedio y
alto.? Desde 2002, la estadificacién de estos tumores se
basa en el sistema de la AJCC, que incluye el tamafio y
la profundidad de invasién. El compromiso linfitico es
raro, pero cuando ocurre, se lo considera como un estadio
IV metastdsico, dado que la sobrevida es la misma que
con otras localizaciones de metdstasis.?

El estudio indicado para determinar la extensién de la
enfermedad es la tomografia computada. No parece ha-
ber un beneficio claro en cuanto a las imdgenes obtenidas
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Tabla 1.
Actina .
Tumor KIT(CD117) CD34  .isc.liso Desmina  $100
GIST + 70% 30-40% Raro Raro
Schwannoma - Antoni B - - +
Kaposi - + (CD31) - - -
Fibromatosis - Raro + Raro -
T. de masculo liso - 10-15% + + Raro

por resonancia nuclear magnética comparadas con las de
la tomografia computada. No existe un papel claro en el
uso de la tomografia con emisién de positrones (PET)
en esta entidad.> ' La ecoendoscopia es un estudio de
gran valor prequirdrgico para evaluar la capa de origen
del tumor, el tamafio, los mérgenes y la ecogenicidad, y
seleccionar el tratamiento més apropiado.®” En la ecoen-
doscopia, el leiomiosarcoma puede verse como una masa
bien definida, hipoecogénica y heterogénea, que surge de
la muscular propia.*

El estadio y el grado histolégico son los dos factores
pronésticos mds importantes. La sobrevida media es de 8
a 12 meses si hay metéstasis.” Las opciones terapéuticas
incluyen la reseccién local por via transanal y las reseccio-
nes quirdrgicas mds amplias, como la reseccién anterior o
la reseccién abdominoperineal. En series de casos retros-
pectivas se vio que el efecto de los tratamientos adyuvan-
tes, tanto de la radio como la quimioterapia, es pobre.
Debido a la escasez de series publicadas y a la rareza de la
entidad, el manejo del leiomiosarcoma de recto es con-
troversial. Se recomienda, por lo tanto, un seguimiento
multdisciplinario que incluya gastroenterélogos, clini-
cos, oncélogos, anatomopatSlogos y cirujanos.

En la serie més grande publicada por Yeh y col sobre el
pronéstico luego de la escision local comparada con la
reseccion quirtrgica radical, se vio que la segunda es su-
perior en la prevencién de la recurrencia local (55% vs
24%, P = 0,067). No se vio diferencia en la incidencia de
metdstasis a distancia entre los dos grupos. En este estu-
dio, que incluyé 40 pacientes con leiomiosarcoma rectal
diagnosticados entre 1979 y 1996, sin metastasis al mo-
mento del diagnéstico, se les realizé reseccién quirtirgi-
ca radical a 29 pacientes (reseccién abdominoperineal o
reseccion anterior) y escisién local amplia a 11. El 48%
de los pacientes desarrollaron recurrencia o metéstasis
postoperatoria en un seguimiento promedio de 35 meses.
La tasa de sobrevida a 5 afios fue del 75% y la tasa de
pacientes libres de enfermedad fue del 46% en el mismo
lapso. El peor prondstico se vio en los pacientes menores
de 50 afios y en aquellos con leiomiosarcomas de mds
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alto grado histolégico.? En otra serie de 12 pacientes con
leiomiosarcoma de recto, Wang y col describen una tasa
de recurrencia del 100% luego de la reseccién local vs el
20% luego de la reseccién abdominoperineal.®

Concluimos que el leiomiosarcoma de recto es una
entidad infrecuente. Se presenta este caso dada la rareza
de su presentacion clinica inicial y la prolongada sobrevi-
da luego de una reseccién local.
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