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Presentacion de caso

Leiomiosarcoma primario de region retroauricular derecha. Presentacién de un
caso.
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RESUMEN

Se presenta un caso de leiomiosarcoma de region retroauricular derecha de una joven de 27 afios
de edad. Diagnosticado el 7 de septiembre de 1982. A los 17 afios de la reseccion quirdrgica, no
hay signos de recurrencia local, ni metastasis. Se destaca la rareza de la localizacién de este
tumor, asi como los aspectos clinicos y terapéuticos mas caracteristicos. Se realiza una revision
bibliografica relacionada con el tema.

DeCS: LEIOMIOSARCOMA, NEOPLASIAS DEL OIDO.
ABSTRACT

Background: a leiomyosarcoma of right retroauricular region case is reported in a twenty-seven
year old girl. Diagnosed on September 7 th 1982. At 17 years of surgical resection, there are no
signs of local recurrence or metastasis. It highlights the rarity of this tumor localization, as well as
the more characteristic clinical and therapeutic features. A bibliographical review on the topic is
made.

MeSH: LEIOMYOSARCOMA, EAR NEOPLASMS.



INTRODUCCION

Los sarcomas de partes blandas se encuentran entre las diez enfermedades malignas mas
frecuentes en menores de 15 afios de edad’. El leiomiosarcoma es la neoplasia maligna originada
en las células de tejido muscular liso. Afecta por igual a hombres y mujeres, siendo comin su
ocurrencia en nifios que no han cumplido los 10 afios y adultos jovenes entre los 30 afios; su sitio
de preferencia es la lengua, siguiéndole el suelo de la boca, mucosa del carrillo y huesos de la
mandibula, pueden encontrarse en la parte alta del cuello®.

No se encontr6é en la revisiéon bibliografica de los ultimos 30 afios en Cuba, algin otro caso de
leiomiosarcoma primario localizado en la region, este es el primer reporte de leiomiosarcoma
primario que se localiza en la regidn retroauricular.

PRESENTACION DE CASO
CASO CLINICO

Se trata de una joven de 10 afios que acudié a nuestra consulta en agosto de 1982, por presentar
una masa tumoral en region retroauricular derecha, que aumentaba de tamafio paulatinamente de
tres meses de evolucion, sin otro sintoma afiadido.

Antecedentes personales: nada a sefialar.

En la exploracion fisica se observé una tumoracion de aproximadamente 4x3 cm, de consistencia
firme sin signos inflamatorios, con superficie de color normal en la region retroauricular derecha. No
se palpaban adenopatias cervicales.

Exploracién otorrinolaringolégica: normal.

Los andliticos, hemograma, bioquimico eran normales: eritrosedimentacion normal, electro-
cardiograma y radiografia de térax y mastoides sin hallazgos significativos.

Se realiz6 en agosto de 1982 la reseccién amplia en bloque y extratumoral del area que ocupaba el
tumor.

Informe anatomopatolégico de la biopsia 82-5325 .

Los fragmentos de la tumoracién muestran una citoarquitectura caracterizado por la presencia de
células de nucleo fusiforme auremolinados con mitosis que en otras zonas se entremezclan con
células de nucleo vesiculoso, las cuales presentan en algunas &reas a nivel del citoplasma
pigmento de hemosiderina, el cual se dispone también en forma irregular entre las células. Otro
aspecto importante es la presencia de brotes endoteliales, las cuales en las técnicas especiales de
coloracion de reticulina se observan también en el interior de los vasos. Este tumor no es
encapsulado y se extiende hasta el tejido muscular adyacente. El diagnéstico definitivo atendiendo
al estudio anatomopatolégico fue leiomiosarcoma vascular de baja malignidad.

Se realizé una serie de estudios radiograficos y ecogréaficos para descartar metastasis a otros
niveles, siendo estos negativos.

En noviembre de 1982, apoyados en el protocolo recomendado por el INOR se realiza el siguiente
esquema de tratamiento.

Poliguimioterapia.



Vincristina VCR (1.5 mg x m2) i.v. 2g (20 ml)
Actinomycin ACT-D (400 mcg x m2) i.v. 500 mcg (1 ml)
Ciclofosfamida EDX (400 mcg x m2) i.v. 500 mcg (25 ml)
ler Afio.

Semanal 6 dosis

Quincenal 6 dosis

Mensual 8 dosis

2do Afio.

VCR

ACT-D Semanal 3 dosis cada 3 meses.

EDX

Se le realiza tratamiento con radioterapia una dosis total 50 Gy: en fraccionamiento de 200 cgy
recibiendo 5 sesiones semanales desde 12 de noviembre al 16 de diciembre de 1982.

En la Jdltima consulta en agosto de 1999, asintomdtica, analitica sanguinea-normal,
ecocardiograma abdominal y cuello- normal.

Tomografia computarizada de craneo y mastoides-normal. Rayos X de torax-normal.
No existe metéstasis ni recidiva tumoral.

DISCUSION

El leiomiosarcoma es la neoplasia maligna originada en las células del tejido muscular liso y tiene
un pronostico reservado. La mayor incidencia en nifios que no han cumplido los 10 afios y en
adultos jévenes hasta los 30 afios con una relacién varon- hembra®™.

La localizacibn mas frecuente es la lengua siguiéndole el suelo de la boca, mucosa del carrillo y
huesos de la mandibula. La afectacién de este tumor en la regién del cuello es muy rara”.

Este paciente es el primer reporte de leiomiosarcoma primario de la regién retroauricular de un
nifo.

El leiomiosarcoma constituye menos del 2 % de los sarcomas de tejido blando en nifios.
En general los leiomiosarcomas tienen un pronéstico favorable con respecto a la supervivencia®®.

El diagnéstico temprano de este tumor es dificil por la sintomatologia tan inespecifica que
presentan. El sintoma mas frecuente de inicio es la tumefaccion de consistencia dura, no suelen



existir de tipo general. Los examenes de laboratorio suelen ser normales. El diagnéstico definitivo y
concluyente es por la biopsia de la tumoracién que confirmara la naturaleza del tumor?®.

Macroscopicamente.

El leiomiosarcoma ha sido descrito por Miles y Waterhouse como firme con una superficie blanda
gue tiene areas translucidas y la sugerencia de un patrén entrelazante.

Microscopicamente™®*:

Con baja magnificacion los haces que se entretejen de células tumorales fusiformes aparecen
distribuidos de forma relativamente escasa en una matriz fibrilar. Las células tumorales son
solitarias en pequefios grupos, con ejes paralelos pero no se observa una formacion en
empalizada y la formacién en espirales son inusuales. La matriz consiste en haces de colageno
fino. Los vasos sanguineos en el tumor son pequefios y escasos.

Enzinger sefiala que la lesiébn puede ser recurrente vascularizada?, aungque no existe relacion
evidente entre musculo liso del vaso sanguineo y las células tumorales, estas células se hallan en
algunos casos adyacentes al endotelio de los vasos sanguineos lo cual pudiera ser relevante al
mecanismo de propagacion del tumor. Los autores son de la opinién que el origen celular de este
tumor fue el musculo liso vascular.

El leiomiosarcoma metastiza a través de los canales vasculares, su érgano diana primario es el
pulmoén.

La diferenciacién entre el leiomioma benigno y el leiomiosarcoma de bajo grado continua siendo
problema en la patologia quirdrgica moderna. Se ha sugerido un indice de mitosis de 5 x 10
campos como el mejor criterio para el diagnéstico de leiomiosarcoma’.

En un estudio de los tumores del musculo liso del trato gastrointestinal, Morgan da un sistema de
indice mutantico definido como el numero de mitosis por 50 campos que puede ser un criterio
confiable para la prediccién del tumor malignolB. En su estudio este investigador encontr6 que un
indice de 2 o mas fue asociado con incremento de riesgo de tumor.

En general el leiomiosarcoma tiene un pronéstico reservado o favorable con respecto a la
supervivencia6’7'12. La exéresis quirargica amplia es la terapia por excelencia, otras terapias aparte
de la cirugia son dificiles de evaluar. Se ha reportado ser resistente a las radiaciones’, pero un
pequefio niumero han sido tratados porque el tumor es muy raro, lo mismo ocurre con la
poliquimioterapia*™°.
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