NOTAS CLINICAS
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Presentamos un caso clinico de un paciente joven, afectado
de leiomiosarcoma pulmonar, diagnosticado en primera ins-
tancia como un quiste hidatidico. Para su diagnéstico definiti-
vo fue necesario el estudio anatomopatolégico de la pieza
operatoria. Este raro tumor (menos de 100 casos en la litera-
tura mundial) necesita diagnédstico diferencial con el carcino-
ma pulmonar ya que el leiomiosarcoma posee mejor pronosti-
co, siendo su tratamiento esencialmente quirirgico.
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Leiomysarcoma of the lung

We present the case of a young patient with leiomysarcoma
of the lung that was at first diagnosed as a hydatid cyst.
Pathological tissue analysis was needed for firm diagnosis.
This rare tumor, of which fewer than 100 cases have been
reported worldwide in the literature, needs to be considered as
a differential diagnosis when lung cancer is suspected, given
that leiomysarcoma has a better prognosis. Treatment is
mainly surgical.
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Introduccién

Las neoplasias pulmonares son una entidad muy
frecuente. Su clasificacion anatomopatoldgica sigue la
elaborada por la OMS en 1977 que situa a los leiomio-
sarcomas en el grupo décimo. Segin la institucion de
la OMS el 95% de los tumores malignos de pulmén se
engloban en los epigrafes del I al IV, y en éstos se
encuentran el carcinoma epidermoide, el adenocarci-
noma, €l carcinoma de células pequefas y el carcino-
ma de células grandes; el resto de los grupos (V al
XIII) representan el 5% restante!.

Los leiomiosarcomas son tumores del musculo liso
y se encuentran entre los tumores tisulares blandos
mads comunes del pulmén?. En la literatura mundial se
han recogido 87 casos de leiomiosarcoma pulmonar,
incluyendo el nuestro*®. El misculo liso se encuentra
a lo largo de toda la via aérea vy en los vasos, por lo
tanto este tumor se puede desarrollar en cualquiera de
estos lugares, y es posible dividirlos en tumores paren-
quimatosos, endobronquiales® y vasculares'®.

Presentamos un caso de leiomiosarcoma que en su
diagnéstico preoperatorio se informd de quiste hidati-
dico.
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Caso clinico

Paciente de 29 aiios de edad que fue remitido desde un
hospital comarcal por derrame pleural hemdtico de origen
desconocido, con radiografia de torax que informaba de
derrame pleural masivo izquierdo acompainado de desplaza-
miento del mediastino contralateral (fig. 1a).

Como antecedentes patologicos destacaba que el paciente
era fumador de 20 cigarrillos diarios sin criterios de bron-
quitis. El resto sin interés.

Se realizé toracoscopia de la que se obtuvieron 1.500 ml
de liquido serohemdtico, cuya biopsia pleural fue informada
de reaccién inflamatoria con importante infiltrado linfocita-
rio, probable proceso proliferativo, no granuloso y BAAR
negativo. Mantoux también negativo.

Se realizo estudio con TAC que reveld enfisema subcuta-
neo, atelectasia basal homolateral, derrame de cisura menor
derecha, presencia de gran formacién redondeada de 15 cm
de didgmetro de aspecto heterogénico con burbujas en su
interior, siendo todo ello compatible con quiste hidatidico
complicado y tabicado que comprime estructuras mediasti-
nicas desplazandolas (fig. 1b). La fibrobroncoscopia mostré
desplazamiento bronquial, sin otra lesion endobronquial.

Con la sospecha diagndstica de quiste hidatidico se deci-
dié su intervencién. Se realizé toracotomia posterolateral
izquierda, que evidencié una tumoracién pulmonar muy
necrosada y de gran tamafio. En la biopsia peroperatoria de
tumoracién mucoide no se apreciaron células malignas. Se
decidio realizar neumonectomia extensiva intrapericdrdica
con pericardiotomia y limpieza ganglionar; para la sustitu-
cion del pericardio se utilizaron dos protesis de duramadre.
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Figs. 1a y b. @) Radiologia posteroanterior de térax, que evidencia gran
derrame pleural izquierdo; b) estudio por TAC, que demuestra una gran
tumoracion en hemotdrax izquierdo compatible con el diagnéstico de quiste
hidatidico.

La biopsia peroperatoria diferida revela seudotumor infla-
matorio o sarcoma bien diferenciado.

El estudio anatomopatoldgico de la pieza de neumonecto-
mia izquierda mostré leiomiosarcoma de grado intermedio
de malignidad, con fendmenos de necrosis y hemorragia,
con dreas mixoides (figs. 2a y b). Infiltraba pleura y pericar-
dio sin rebasar la cara interna del pericardio. Bordes libres.
Los ganglios no se encontraban afectados.

La biopsia pleural diferida informé de tumoracién malig-
na de estirpe mesenquimal correspondiente a leiomiosarco-
ma. El estudio inmunohistoquimico revelé positividad de
las células tumorales con desmina.

Su curso postoperatorio fue bueno, por lo que fue dado de
alta y remitido al servicio de oncologia para valoracién de
tratamiento coadyuvante.

En la actualidad estd libre de enfermedad con una super-
vivencia de 3 meses.

Discusion

La localizacion mas frecuente de los leiomiosarco-
mas es la parenquimatosa®. Es mds frecuente en el
sexo masculino y con su méaxima frecuencia de apari-
cién en el quinto decenio de la vida. Macroscédpica-
mente son masas lobuladas, bien delimitadas, que

tienden a alcanzar grandes dimensiones y que presen-
ta en su crecimiento necrosis de la region central a
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Figs. 2a y b. a) Pieza de reseccion, secci sagital te, que evidencia
tumor redond d psulado, formado de tejido blando, amarillento-
mixoide y zonas sélidas con hemorragia; ) proliferacién neoplasica, con
disposicién de patrin fascicular alternando con dreas mixoides. (Técnica de
tricréomico de Masson, x 200.)

medida que aumenta de tamafo, siendo frecuente la
existencia de cavidades llenas de sangre, asi como
tendencia a ulcerarse hacia la luz, determinando su
clinica con dolor toracico, tos y hemoptisis. Radiolo-
gicamente se caracterizan por la existencia de opaci-
dades o nodulos (7%) de tamafio variable (1-16 cm de
didmetro), por atelectasias (10-15%), derrame pleural
y pericardico (5%), y raramente erosion costal. La
broncoscopia es positiva en el 60% de los casos. Histo-
I6gicamente son dificiles de diferenciarse de los leio-
miomas.

Los leiomiosarcomas endobronquiales-endotra-
queales se caracterizan por localizarse en las vias aé-
reas principales o lobulares y consistentes en una
masa carnosa, pediculada, que ocupa la luz. Los ha-
llazgos radioldgicos son atelectasias, con clinica de
hemoptisis y/o disnea.

Los leiomiosarcomas vasculares se localizan funda-
mentalmente en la arteria pulmonar, y llegan a produ-
cir fistulas arteriovenosas.

Por lo tanto el diagndstico de estos tumores se
realiza gracias al estudio de la puncidn-aspiracién
transtordcica de la masa parenquimatosa'! y al estu-
dio anatomopatoldgico de la pieza operatoria?, ya que
en pocos casos™'? se llega a €l por técnicas como el
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examen citoldgico del esputo, lavados o cepillados
bronquiales. Ohta’ ha sugerido que sustancias como el
dcido dimercaptosuccinico-tecnecio 99m (*?mTc [V]-
DMSA) y el medronatecnecio 99m (**"Tc-MDP) son
capaces de localizar la lesién y dar imdgenes que
sugieren este tumor.

El tratamiento segin todos los autores recogidos es
quirdrgico, siendo la reseccién minima realizada la
lobectomia, asocidndose a linfadenectomia en algunos
casos’, ya que es una neoplasia débilmente radiosensi-
ble y responde pobremente a la quimioterapial3,

La supervivencia seguin los estudios de Guccion?
dependia de la cantidad de mitosis existente. Asi, las
lesiones con mds de 12 figuras mitdticas por cada
10 campos tenian una gran tendencia a metastatizar,
con el tamafio succion no encontré correlacién con la
aparicién de metastasis pero si existia una supervi-
vencia significativamente menor en los pacientes con
tumores grandes a los 5 afios. Defraigne'® observé una
mejor supervivencia en aquellos tumores mds periféri-
cos y diferenciados.

Segun Guccion’ el leiomiosarcoma en la infancia se
asocia con un prondstico favorable; sin embargo, en la
literatura mads reciente se describen asociaciones al
leiomiosarcoma pulmonar como en hydrops no inmu-
ne perinatal (teratoma en mediastino, sindrome Beck-
with-Weideman con onfalocele, taquicardia fetal y
sindrome de Down)", incluso su asociacidn con el sida®.

Los leiomiosarcomas se asocian a la produccion de
metdstasis sobre todo linfaticas®!> y a la recurrencia
local. La media de tiempo libre de tumor antes de la
recurrencia varia mucho dependiendo de los autores,
desde 6'® hasta los 29 meses®,
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