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Leiomiosarcoma cutaneo primario

Primary cutaneous leiomyosarcoma.

Miriam Puebla-Miranda,* Teresa Cristina Cuesta-Mejias,? Betzabé Quiles-Martinez,?
Zindy Jair Duran-Reyes*

Resumen

ANTECEDENTES: El leiomiosarcoma cutdneo primario es un tumor poco frecuente
que tiene mayor incidencia entre la quinta y séptima décadas de la vida. Afecta
principalmente las extremidades, en particular las zonas pilosas. La morfologia
mas frecuente es una neoformacién nodular que a menudo es asintomatica y en
algunos casos puede ocasionar dolor. Los hallazgos histolégicos muestran proli-
feracion de células fusiformes con nicleos hipercromaticos, cromatina granular
gruesa que se dispone formando haces entremezclados con las fibras de coldgeno
en la dermis, con alto indice mitético. El tratamiento de eleccién es la escision
quirdrgica, con margen de 3 a 5 cm incluido tejido subcutdneo y fascia adyacente,
o la cirugia micrografica de Mohs. El seguimiento es fundamental para la deteccién
de recidivas o metdstasis.

CASO CLINICO: Paciente masculino de la sexta década de la vida con diagnéstico de
leiomiosarcoma cutdneo primario tratado con extirpacién quirdrgica con margenes
amplios, sin recidiva de la lesién a un afno y medio de seguimiento.

CONCLUSIONES: El leiomiosarcoma cutdneo primario es un tumor maligno poco
frecuente, las caracteristicas clinicas son inespecificas, por lo que la histopatologia y
la inmunohistoquimica son fundamentales para su diagnéstico.

PALABRAS CLAVE: Leiomiosarcoma; tumor de musculo liso.

Abstract

BACKGROUND: Primary cutaneous leiomyosarcoma is a rare tumor, with the highest
incidence between the fifth and seventh decade of life. It mainly affects the extremities,
particularly hairy areas. The most frequent morphology is a nodular neoformation that
is often asymptomatic and in some cases can cause pain. Histological findings show
spindle cell proliferation with hyperchromatic nuclei, thick granular chromatin that is
arranged forming bundles intermingled with collagen fibers in the dermis, with a high
mitotic index. The treatment of choice is surgical excision, with a 3 to 5 cm margin
including subcutaneous tissue and adjacent fascia, or Mohs micrographic surgery.
Follow-up is essential for the detection of recurrences or metastases.

CLINICAL CASE: A male patient in the sixth decade of life diagnosed with primary
cutaneous leiomyosarcoma treated with surgical removal with wide margins, without
recurrence of the lesion at one and a half year follow-up.

CONCLUSIONS: Primary cutaneous leiomyosarcoma is a little frequent malignant
tumor, clinical characteristics are inespecific, thus, histipathology and immunohisto-
chemistry are fundamental for its diagnosis.
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www.nietoeditores.com.mx

Dermatologia

Revisto mexicano

!Jefa del Servicio de Dermatologia.

2 Médica adscrita al Servicio de Anato-
mia Patoldgica.

3 Residente de Medicina Interna.

4 Residente de Anatomia Patoldgica.
Hospital Juarez de México, Ciudad de
México.

Recibido: febrero 2020
Aceptado: mayo 2020

Correspondencia
Miriam Puebla Miranda
drapuebla@live.com.mx

Este articulo debe citarse como:
Puebla-Miranda M, Cuesta-Mejias TC,
Quiles-Martinez B, Duran-Reyes ZJ.
Leiomiosarcoma cutaneo primario.
Dermatol Rev Mex. 2021; 65 (suple-
mento 1): S37-542.

https://doi.org/10.24245/dermatol-
revmex.v65id.5418

S37



S38

Dermatologia Revista mexicana

ANTECEDENTES

El leiomiosarcoma cutdneo es un tumor de
musculo liso muy raro que surge de la dermis
o tejido subcutdneo en la piel, representa del
2 al 3% de todos los sarcomas superficiales de
partes blandas.?

El leiomiosarcoma superficial tiene dos sub-
divisiones: formas cutdneas o dérmicas y
subcutaneas,’ con diferentes implicaciones
clinicas y de pronéstico.

La etiopatogenia sigue sin estar clara, la ma-
yoria de los casos de leiomiosarcomas surgen
de novo** y no de lesiones precancerosas o
preexistentes,'* se ha reportado la exposicién a
radiacion,'? quemaduras, traumatismo fisico y
antecedente médico de leiomioma como facto-
res predisponentes.*

El leiomiosarcoma cutaneo se origina del mds-
culo liso piloerector dérmico? o en los misculos
lisos que rodean las glandulas sudoriparas,®** a
diferencia del leiomiosarcoma subcutineo, que
parece derivar de las fibras musculares lisas de
arterias y venas.**

La mayor parte de los informes en la bibliogra-
fia reporta que los hombres se ven afectados
con mayor frecuencia que las mujeres con una
proporcion 3:1.>° Afecta a todas las edades, con
un pico entre 60 y 70 afios.”*® La poblacién
caucasica es mas afectada que otros grupos
étnicos.*

La topografia mas frecuente es en las extremi-
dades (48-85% de los casos), con predominio
en las superficies extensoras,'?” la cabeza
es otro sitio frecuente de manifestacién y en
el estudio de Rodriguez-Lomboa y colabo-
radores se reporté como la topografia mas
frecuente de manifestacién, seguida de las
extremidades.?
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La morfologia mas frecuente son los nédulos
solitarios,'*” del color de la piel o eritematosos,
también se reportan lesiones con aspecto de
papulas, placas, ocasionalmente con superficie
ulcerada,® con didmetro promedio de 1.5 a
1.8 cm al momento del diagnéstico.>® La ma-
yoria de los casos son asintomaticos,® pero los
pacientes pueden manifestar dolor.”

El diagnéstico histopatolégico se basa en el
aspecto morfoldgico, grado de atipia celular,
incluidas células gigantes atipicas, grado de
pleomorfismo y niimero de mitosis,’* asi como
en la expresién de marcadores de musculo liso,
actina muscular lisa, desmina y vimentina.” La
actina esta presente en todos los tumores.'*”

CASO CLiNICO

Paciente masculino de 56 afios, con dermatosis
localizada a la extremidad superior derecha de
donde afectababa el brazo, caracterizada por
una neoformacion ovalada de 1 x 1.2 cm de
didmetro, de superficie eritematosa, lobulada,
de consistencia firme. Figura 1

Figura 1. Topografia de la lesion. Brazo derecho con
neoformacion nodular ovalada de 10 x 12 mm de
diametro y 6 mm de alto, de superficie eritematosa,
lobulada. Neoformacién de consistencia firme.
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Inici6 su padecimiento dos afios antes de acudir
a consulta, referia dolor ocasional y no habia
recibido tratamiento.

Se realizé extirpacion de la lesién con diagnos-
tico de tumor de anexos.

La histopatologia report6 epidermis con acanto-
sis moderada irregular, con hiperpigmentacién
de la capa basal, dermis con neoplasia fusoce-
lular dérmica superficial y profunda, con dano
superficial del tejido adiposo subcutdneo. Neo-
formacion bien delimitada no encapsulada, que
se disponia entre haces de colageno, con células
fusiformes de nicleos basdfilos. Figuras 2 a 4

Tenfia invasion perineural y no se observé inva-
sion linfovascular.

La inmunohistoquimica fue positiva a actina y
negativa a S100. Figura 5

Con lo anterior se estableci6 el diagnéstico de
leiomiosarcoma cutdaneo primario.

Figura 2. Histologia. Epidermis con acantosis mo-
derada irregular, con hiperpigmentacion de la capa
basal. Dermis con una neoformacién bien delimitada
no encapsulada HE 10x).
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Figura 3. Histologia. Dermis con neoplasia fusocelular
que se dispone en haces entremezclados con las fibras
de coldgeno (HE 20x).

Figura 4. Histologia. A mayor acercamiento se obser-
van células fusiformes con ndicleos basofilos alargados
y extremos romos, con pleomorfismo y citoplasma
eosindfilo (HE 60x).

El paciente fue enviado al servicio de Oncologia
para ampliacién de margen en donde se realiz6
resonancia magnética que fue reportada sin al-
teraciones y se extirpd la cicatriz con margen de
3 cmy en profundidad hasta la fascia. El reporte
de patologia de la ampliacion de margen fue s6lo

S39



S40

Dermatologia Revista mexicana

Figura 5. Inmunohistoquimica. Tincion positiva para
actina.

de cicatriz. El paciente se encontraba sin recidiva
después de afio y medio de seguimiento.

DISCUSION

El leiomiosarcoma cutdneo es mas frecuente
en hombres,** y tiene incidencia maxima en la
quinta a séptima décadas de la vida;*® el caso
comunicado, un hombre de la sexta década
de la vida, corresponde a lo encontrado en la
bibliograffa.

La topografia mas frecuente es en las extremida-
des,*** en este caso la lesion estaba en el brazo,
topografia que corresponde a lo reportado en
la bibliografia de México, como lo menciona
el estudio de Uriarte y colaboradores, en el
que las extremidades superiores fueron las mas
afectadas.®

La morfologia mas comin es una lesion de
aspecto nodular.* Massi y colaboradores ana-
lizaron 36 casos de leiomiosarcomas cutaneos
con diametro de 0.6 a 3.8 cm, en promedio
1.8 cm.? En el estudio de Winchester y su grupo
de 71 pacientes con leiomisarcoma, de los 48
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leiomiosarcomas cutaneos el didmetro promedio
reportado fue de 1.5 cm y el de los 23 leiomio-
sarcomas subcutaneos fue de 3.9 cm.® El caso
comunicado tuvo una neoformacion de aspecto
nodular de 1 x 1.2 cm de didmetro, igual a lo
reportado en la bibliografia.

Uriarte y colaboradores reportaron que de 19
pacientes s6lo 6 tuvieron dolor (31%) y 13
pacientes estaban asintomaticos.® En el estudio
de Liao y su grupo, de 16 pacientes con leio-
miosarcoma 9 tenian nédulos dolorosos y 13
antecedente de crecimiento rapido de la lesion,”
nuestro paciente referia dolor en la lesién y cre-
cimiento de la misma en poco tiempo, lo que
motivé que acudiera a solicitar atencién médica.

Debido a la baja incidencia del leiomiosarcoma
y a la manifestacion atipica, a menudo se diag-
nostica erréneamente,® el diagnéstico diferencial
incluye quiste, lipoma, fibromas, granuloma
piégeno, neurofibroma, dermatofibroma, nevos
intradérmicos, lesiones cutdneas malignas, como
el carcinoma de células basales, carcinoma de
células escamosas, dermatofibrosarcoma y metas-
tasis cutdnea de una neoplasia maligna interna.?
El examen dermatoscépico no es especifico,
puede mostrar vasos arborizantes y telangiecta-
sias,”'° por lo que es necesario realizar estudio
histopatolégico de la lesion para el diagndstico.

El estudio histopatolégico muestra proliferacion
de células fusiformes con ndcleos de extremos
romos y eosindfilos, cromatina granular grue-
sa, células que se disponen formando haces
entremezclados con las fibras de colageno en
la dermis, con alto indice mitético.? Para el
diagnostico es necesaria la inmunohistoquimica
que se reporta positiva para desmina, vimentina
y actina,?” la actina es el marcador mas sensi-
ble y esta presente en practicamente todos los
tumores;'*” la tincién para S-100 es negativa.’”
Nuestro caso fue positivo para actina y negativo
para S-100.
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Si bien los estudios de gabinete no son necesarios
de manera preoperatoria, cuando se sospecha
que el tumor ha invadido otras estructuras, se
realiza resonancia magnética para determinar
el grado de afectacién tumoral;** en el caso
que comunicamos habia invasion perineural y
afectaba el tejido celular subcutaneo de manera
superficial, por lo que el servicio de Oncologia
decidi6 realizar resonancia magnética que se
reportd sin alteraciones.

El tratamiento de eleccion es la escision quirdr-
gica con margen de 3 a 5 cm incluido el tejido
subcutaneo hasta la fascia adyacente*” o cirugia
micrografica de Mohs.*> El caso que comuni-
camos fue enviado al servicio de Oncologia en
donde se hizo ampliacién del margen lateral
de 3 mm vy en profundidad hasta la fascia, con
cicatriz como Unico resultado de la ampliacion
del margen.

La radioterapia coadyuvante debe considerarse
en pacientes con lesiones mayores a 5 cm, tumor
con margen lateral positivo, leiomiosarcoma
de alto grado y después de recurrencia local.*
La quimioterapia estd indicada en casos irrese-
cables o de enfermedad diseminada?y puede
prescribirse doxorrubicina en combinacion con
ifosfamida.*

Winchester y colaboradores reportaron que
después de 5 afos el riesgo de recurrencia local
fue del 18% en los leiomiosarcomas cutaneos y
del 28% en los leiomiosarcomas subcutaneos,’
recomendando un seguimiento de 5 a 10 afios
del diagnéstico inicial de leiomiosarcoma,® por
lo que el caso comunicado debera continuar
en seguimiento por largo tiempo para valorar
recidivas.

Los pacientes con leiomiosarcoma cuténeo tie-
nen supervivencia a 5 afios del 95% con riesgo
de metéstasis a distancia en el 12°al 15% de los
casos,* a diferencia del leiomiosarcoma subcu-
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taneo que tiene peor prondstico, con alta tasa
de recidivas locales y metastasis a distancia en
el 51% de los casos.’ La falta de diferenciacion
tumoral y el didmetro del tumor son factores
que se asocian significativamente con mayor
probabilidad de metastasis.> El pronéstico es
peor cuanto mds profunda esté la lesién,® por
lo que, de acuerdo con la bibliografia, el caso
que comunicamos no esta exento de manifestar
metdstasis.

El 80% de las metdstasis aparecen durante los
primeros dos anos después del diagndstico; sin
embargo, se han reportado casos en los que las
metdstasis han aparecido después de 10 afos de
la extirpacién quirdrgica.’ Se recomienda el se-
guimiento a largo plazo para identificar lesiones
sospechosas de malignidad en estadios tempra-
nos.' Debe realizarse un examen completo de
la piel cada 3 meses durante 3 afios después de
la reseccion, luego cada 6 meses durante los
siguientes dos afios y después anualmente hasta
por 10 afios.*”

Este caso sigue en vigilancia por parte del ser-
vicio de Dermatologia para evaluar recidiva o
metastasis.

CONCLUSIONES

El leiomiosarcoma cutdneo primario es un tumor
maligno poco frecuente, las caracteristicas clini-
cas son inespecificas, por lo que la histopatologia
y la inmunohistoquimica son fundamentales
para su diagnostico. No existe consenso sobre su
tratamiento éptimo, aunque la escision tumoral
amplia se considera el método mds adecuado y
requiere seguimiento prolongado por el riesgo
de recurrencia y metdstasis.
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