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Resumen

El leiomiosarcoma primario de pdncreas es un tumor in-
frecuente. Es probable que su origen sea el miisculo liso de
los conductos y la pared de los pequerios vasos pancredticos.
Actualmente, son pocos los casos publicados en la literatu-
ra mundial. Dada su infrecuencia, existen escasos datos que
describan con precision sus caracteristicas epidemioldgicas, su
evolucion y las estrategias terapéuticas. Un elemento comiin
lo constituye el mal prondstico y el comportamiento agresivo
con metdstasis temprana por la via hematdgena. Reporte de
caso. Un vardn de 61 afios que consulta por dolor abdomi-
nal y pérdida de peso. En la tomografia computada abdomi-
nal se observa una masa solida voluminosa que compromete
el cuerpo y la cabeza del pancreas y mitltiples lesiones hepdti-
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cas nodulares sélidas compatibles con metdstasis. Anatomia
patolégica. Leiomiosarcoma primario de pdncreas, (+) para
caldesmén, actina miisculo liso y miisculo especifica. Se ini-
cia quimioterapia y luego de 27 meses el paciente fallece de-
bido a la progresion de su enfermedad. Conclusién. El leio-
miosarcoma primario de pdncreas, representa una neoplasia
poco frecuente, con caracteristicas clinicas e imagenoldgicas
inespectficas. El diagndstico inmunohistoquimico resulta ser
esencial, debido a los diversos diagndsticos diferenciales. Es
una neoplasia de mal prondstico debido a su comportamien-
to agresivo y las metdstasis hematdgenas tempranas.

Palabras claves. Leiomiosarcoma primario de pdncreas,
tumores infrecuentes de pdncreas, pdncreas.

Primary leiomyosarcoma of the pancreas.
A case report

Summary

Primary Pancreatic Leiomyosarcoma is a rare tumour. It
probably originates from the smooth muscle of the pancreatic
ducts or the small pancreatic vessels. Given its rarity and the
scarce published cases, only few data are available regarding
its epidemiological characteristics, evolution and therapeu-
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tic strategies. Common elements of the previously published
cases were poor prognosis and aggressive course with early
haematogenous metastasis. Case report. A 61-year-old man
presented with subacute abdominal pain and weight loss.
Abdominal computerized tomography showed a large solid
mass that encompasses the body and head of the pancreas in
addition to multiple solid nodular lesions in the liver compa-
tible with metastases. Pathology report. Primary pancreatic
leiomyosarcoma, immunologically-stained positive for calde-
smon, smooth muscle actin. Chemotherapy was given with
initial improvement. The patient survived for 27 months.
Conclusion. The rarity and the ominous course of primary
pancreatic leiomyosarcoma impose great medical challenge.
It also lacks specific clinical and imaging characteristics and
evidence-based treatment strategy. The immunohistochemi-
cally diagnosis proves to be essential, due to the important
differential diagnosis. Its ominous prognosis corresponds to its
aggressive course and early haematogenous metastases.

Key words. Primary leiomyosarcoma of the pancreas, rare
tumors of the pancreas, pancreas.

Abreviaturas

AP: Anatomia patoldgica.

VEDA: Videoendoscopia digestiva alra.
IGYV 1: Vdrices gdstricas aisladas.
HPT: Hipertension portal.

AFP: Alfa fero proteina.

CEA: Antigeno carcinoembrionario.
FEMO: Falla multiorgdnica.

IHQ: Inmunohistoquimica.

AML: Actina de musculo liso.
AME: Actina de miisculo especifica.
EBV: Epstein-Barr virus.

TC: Tomografia computada.

Introduccioén

El leiomiosarcoma primario (LMP) de pdncreas es un
tumor infrecuente. Es probable que su origen sea el mus-
culo liso de los conductos y la pared de los pequefios vasos
pancredticos. Hasta la actualidad se han publicado entre
52 y 64 casos en la literatura inglesa.”* Dada su infre-
cuencia, existen escasos datos que describan con precisién
sus caracteristicas epidemioldgicas, su evolucién y las es-
trategias terapéuticas. Un elemento comtin lo constituye
el mal prondstico y el comportamiento agresivo con me-
tdstasis tempranas por la via hematdégena.

El objetivo de esta publicacién es presentar un caso de
lesién pancredtica infrecuente con revisién de la literatura.

Caso clinico

Paciente varén, de 61 anos de edad, consulté en fe-
brero del afio 2014 con un cuadro de dolor abdominal de
reciente comienzo y pérdida de peso. Ingesta de alcohol
de 70 g/d por 20 afios, con exposicién a plaguicidas de
forma prolongada. No presentaba antecedentes familiares
relevantes. En el examen fisico, hepatomegalia a 3 trave-
ses del reborde costal, de consistencia duro eldstica y con
borde irregular e ictericia cutdnea mucosa. El resto del
examen es normal. Dado el inicio reciente de los sintomas
y el antecedente de etilismo, se realiza una VEDA ob-
servdndose en fundus gdstrico un cordén tortuoso tinico
de coloracién azulado compatible con una vérice findica

aislada (IGV 1) de la clasificacién de Sarin (Figura 1).

Figura 1. Hallazgo endoscépico de una vdrice fiindica aislada
o ; -

Se solicitan estudios bioquimicos. Los resultados
son: Htco 30%, plaquetas: 156000, GOT 124 Ul/ml,
GPT 250 Ul/ml, FAL: 770 Ul/ml, GGT: 400 Ul/ml,
BT: 6 g/dl, BD: 3,4 g/dl, amilasa: 78 UI/L y albimina
3,5 g/l. La ecografia abdominal informé hepatomegalia
con bordes irregulares y presencia de multiples nédulos
s6lidos hipoecoicos. En el pdncreas se observé una for-
macién hipoecoica irregular de 5 x 5 cm y el bazo nor-
mal. Se solicité un RMI de abdomen donde se informé
un voluminoso efecto de masa sélido comprometiendo
el cuerpo y la cabeza del pdncreas, de 10 x 8 cm y que se
extendia hasta el tejido graso peripancredtico. Ademds, se
observaron multiples lesiones hepdticas nodulares sélidas
con captacién periférica del contraste y un lavado rdpido
en fase venosa tardfa. La masa pancredtica provocaba la
obstruccién del eje esplenoportal, invadiendo la vena es-
plénica (Figuras 2 y 3).

Hasta aqui se interpreté el cuadro clinico como una
enfermedad oncoldgica con fuerte sospecha de ser pri-
maria del pdncreas, con compromiso hepdtico y del eje
esplenoportal generando HPT regional. Los marcadores
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Figura 2y 3. RMI: A) Se observa un compromiso de la porcidn cefilica pancredtica y miiltiples lesiones hepdticas. B) Se puede ver
una trombosis del eje esplenoportal

tumorales CA 19-9, AFP, CEA y también el 4cido 5-hi-
droxiindolacético fueron normales. Se realiz6 una biopsia
pancredtica guiada por TC. AP: leiomiosarcoma primario
de pdncreas con caldesmén y desmina (+).

Inicié tratamiento con doxorrubicina y dacarbazina
(15 ciclos) con buen estado general, asintomdtico, anicté-
rico y ganancia ponderal. A los 15 meses del diagndstico
se realizé una TC de control donde se observé una leve
mejorfa en relacién a las lesiones hepdticas previas como
también del compromiso pancredtico (Figuras 4 y 5).
Ademds, se realizé puncién hepdtica con el objetivo de
reevaluar histolégicamente las mismas (Figura 6).

Luego de 27 meses del diagndstico presenta una ascitis
hemorrdgica falleciendo con un cuadro de sepsis y FMO.

Discusién

El LMS pancredtico es un tumor mesenquimal infre-
cuente que se origina en el tejido muscular liso presente en
las estructuras del pdncreas (ductos y paredes vasculares).?
Baylor ez al. demostraron la presencia de solo cinco leiomio-
sarcomas entre 5057 tumores malignos de pdncreas exami-
nados.* A pesar de su infrecuencia, constituye la forma mds
frecuente de sarcomas primarios del pancreas.’

La edad promedio de presentacién es 53 afios, con
igual distribucién entre los hombres y las mujeres.® Clini-
camente, se manifiesta con sintomas inespecificos como
dolor abdominal y pérdida de peso. Constituyen ma-
sas voluminosas con degeneracién quistica, necrosis y
hemorragia, afectando a toda la glindula por igual.” Con res-

Figura 4y 5. Disminucidn del tamaio tanto de la lesion pancredtica como de las metdstasis hepdticas
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Figura 6. Anatomia patoldgica e IHQ de las metdistasis hepdticas. A) H&E 100x: se observa un patrén fascicular de distri-
bucidn de las células fusadas tumorales con pequenias hendiduras correspondientes a su red vascular. B) H&E 400x: se pueden
ver células tumorales fusocelulares, algunas pleomédrficas, con niicleos en forma de "cigarro”, hipercromdticos, con variable
atipia, citoplasma granular y distribucion fascicular. Cy D) Marcacidn actina. Se observa tincidn de membrana y citoplas-

mdtica en las células tumorales

pecto al diagnéstico por imdgenes, no presenta caracteristi-
cas morfoldgicas especificas, pudiendo generarse dificultades
para diferenciarlo, incluso de pseudoquistes pancredticos.®
Son tumores de comportamiento agresivo. Una revisién
mostrd la existencia de metdstasis a distancia hasta en el 25%
de los pacientes al momento del diagnéstico y hasta en un
19% con compromiso de érganos vecinos.” Se diseminan
principalmente por via hematégena, siendo el compromiso
linfético infrecuente.”” Es importante destacar la capacidad
para simular otras neoplasias mesenquimales y no mesen-
quimales. Este hecho obliga a realizar un exhaustivo estudio
IHQ e incluso molecular.”® En tal aspecto, se caracterizan
por expresar al menos 2 marcadores de musculo liso (AML
y AME, caldesmon, calponina y miosina del musculo liso)."
En relacién a su evolucidn, presenta una sobrevida promedio

o Hud |

de 48 meses, siendo la imposibilidad de la reseccién quirdr-
gica radical el principal factor del mal pronéstico.'” El diag-
néstico diferencial se debe realizar con los carcinomas sar-
comatoides de células fusiformes, tumores del musculo liso
asociados a infeccién por EBV y otros sarcomas fusocelulares

o epiteliales incluyendo al GIST (CD 117 +).12

Conclusion

El LMS primario de pdncreas representa una neoplasia
poco frecuente, con caracteristicas clinicas e imagenoldgicas
inespecificas. El diagndstico inmunohistoquimico resulta ser
esencial debido a los importantes diagnésticos diferenciales.
Es una neoplasia de mal prondstico debido a su comporta-
miento agresivo con metdstasis hematégenas tempranas.
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Finalmente, resulta importante destacar el diagndstico
endoscépico de las vdrices fiindicas aisladas. Como sabe-
mos, la presencia de las mismas en pacientes no cirréticos
sugiere la posible existencia de HPT regional. En tal sentido,
su hallazgo debe motivar el estudio del eje esplenoportal en
busqueda de trombosis venosa, principalmente. En nuestro
paciente, dicho hallazgo resulté ser el evento inicial para el
diagndéstico final del leiomiosarcoma primario de pdncreas.
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