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Resumen

Los autores presentan y analizan la primera observacion
de la casuistica nacional de un leiomiosarcoma anal. Se
discuten los aspectos de diagndstico y tratamiento, tanto
paliativo como pretendidamente curativo. Se efectua una
revision bibliogréfica de los leiomiosarcomas
anorrectales en conjunto, dado que presentan iguales
caracteristicas y evolucion y la literatura de los primeros
es muy escasa.
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Summary

The authors present and analyse the first observation of
anal leiomyosarcoma in national casuistry. They discuss
aspects of diagnosis and treatment, both palliative and
pretendingly curative. They also make a bibliographical
revision of anorrectal myosarcomas as a whole, as they
present similar features and evolution and literature on
the firstones is very scarce.

Introduccién

Los leiomiosarcomas (LMS) son tumores malignos
de baja incidencia en relacion a otros tipos de neo-
plasias. Por su histogénesis los LMS pueden origi-
narse en cualquier lugar del organismo en donde
existan fibras musculares lisas. Este hecho anato-
mo-histoldgico explica que la topografia mas fre-
cuente de los LMS sea el tubo digestivo.

Los LMS de origen anal o rectal, 0 ambos, tienen
iguales caracteristicas y evoluciont’ y son muy ra-
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ros. Son muy pocas las publicaciones al respecto en
la literatura extranjera. Asimismo, no hemos encon-
trado referencias de estos tumores en la bibliografia
nacional.

Los objetivos de esta comunicacién son: presen-
tar un caso de LMS anal y realizar una revision bi-
bliografica sobre estas raras neoplasias.

Observacion clinica

J. N., 49 afios. Sexo masculino. Ingresa al Hospital
Maciel el 20 de junio de 1993.

M.I.; Tumoracion anal.

E.A.: Desde hace 2 ahos refiere tumoracion loca-
lizada en region anal, de rapido crecimiento, doloro-
sa. Incontinencia anal para materias fecales y ga-
ses. Adelgazamiento de 10 kg.

Examen: Enfermo adelgazado. Anemia clinica.
Adenopatias inguinales bilaterales, de 1 a 3 cm de
tamano, de consistencia pétrea, indoloras.

Tumoracion en region anal de 10 por 10 cm, de
limites precisos, superficie polilobulada con areas
necrosadas y hemorragicas, fija al plano muscular,
dolorosa al tacto. Esfinter anal comprometido. As-
ciende por la ampolla rectal en aproximadamente 4
cm (figura 1).

Examenes paraclinicos: Hematocrito: 26%, leu-
cocitosis: 34.000, funcional y enzimograma hepati-
co: normal. Ecografia abdominal: normal. Tomogra-
fia abddmino pélvica y perineal: voluminosa tumora-
cién sélida, vegetante anorrectal cuya luz esta com-
pletamente estenosada, invade ambas fosas isquio-
rrectales. No hay adenopatias pélvicas ni abdomi-
nales. Higado: normal (figura 2). Radiografia de t6-
rax: normal.

Biopsia escisional: Sarcoma de alto grado de in-
diferenciacion, que por sus caracteres histomorfolo-
gicos y sus marcadores de inmunohistoquimica —
citokeratina (-) S 100 (-) y desmina (+)— (figura 3),
corresponde a un leiomiosarcoma de alto grado de
malignidad.

Evolucién: El 12 de julio de 1993 se realiza colos-
tomia sigmoidea en asa. Concomitantemente se ini-
cia un plan de poliquimioterapia con el objetivo de
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Vision fotografica de la tumoracion anal.

Figura 1.

cito reducciéon en base a: ciclofosfamida, adriamici-
na, vincristina, metotrexate, el que luego fue susti-
tuido por leucovorin. No se obtiene respuesta. El
paciente fallece a los 2 meses de su internacién en
caquexia neoplasica.

Comentarios

Los tumores originados en el musculo liso son rela-
tivamente infrecuentes(@).

Los LMS son la neoplasia maligna no epitelial del
tubo digestivo mas frecuente®>4), correspondiendo a
0,2% del total de neoplasias malignas gastrointesti-
nales!®®). Ocurre con mas frecuencia en el estémago,
es seguido por el intestino delgado y menos corrien-
temente en el intestino grueso, donde predominan
en el tercio inferior del recto®, comprendiendo me-
nos de 0,1% de todas las neoplasias del colon y
recto®6-19), Sj el recto es dos veces mas frecuente-
mente afectado que el colon, la localizacién anal
pura es excepcional(™).

Le corresponde a Bruck('), en 1847, la primera
descripcion de un LMS a localizacion anorrectal. Ex-
ner, en 1908, describid los primeros dos casos de
LMS rectal(®.12),

Los LMS de ano son infrecuentes neoplasias con
solo 7 casos registrados en la literatura de habla
inglesa y 2 en la francesa'" 3. Wolfson et al('* co-
municaron el primer caso de localizacién anal en la
literatura anglosajona en 1977.

Los LMS de recto son también infrecuentes neo-
plasias(*'. Se han publicado en la literatura mun-
dial aproximadamente 150 casos de LMS rectales
hasta 19920114),

En nuestro medio existen varias publicaciones de

ELSCINT 1800 ¥xx COC LnRGHE pe 23
NUNEZ.J 58

Figura 2. Corte tomografico de pelvis que muestra la tu-
moracion solida, vegetante, invadiendo ambas fosas is-
quiorrectales.

LMS de intestino delgado, la primera de las cuales
le corresponde a Gonzalez—Fernandez y Mendivil—
Herrera('® en 1972. Se han referido a esta topogra-
fia también Sarroca et al'® y Armand Ugon et al;
con aportes de Anavitarte y Bermtdez en 1978017y
J. Praderi et al®® en 1983. Existen comunicaciones
personales de Matteo y Fontan('9),

Da Silva y Bounous!'® en 1993 publicaron el pri-
mer caso de LMS a topografia colénica.

En la revision bibliografica nacional consultada
no hemos encontrado ninguna publicacién de LMS
anal. Existe en prensa en la Sociedad de Cirugia un
trabajo de LMS rectal presentado por Viola Nunez et
al(o),

Los LMS de ano y recto afectan a ambos sexos
con igual frecuencia”-®'"), Pueden ocurrir a cual-
quier edad®2", pero predominan en la sexta década
de la vida®589.11.12) "y algunos ocurrieron en ni-
ﬁOSUS, 22).

La sintomatologia de estas neoplasias no es es-
pecifica”.1123) y frecuentemente son asintomaticos
durante largo tiempo®1"). Sus manifestaciones clini-
cas mas comunes incluyen: masa palpable y do-
lor{11:21.22.24) Otros sintomas incluyen: tenesmo, gle-
ras, deformacion de las materias fecales, cambio
del héabito intestinal(®-82528) y rectorragia que para
ciertos autores es el signo mas frecuente®"27). En
ocasiones la masa tumoral puede causar obstruc-
cién de la luz intestinal”. En nuestro caso se pre-
senté en estado avanzado con masa de gran tama-
no, dolor e incontinencia anal.

La diseminacion de los LMS se efectua principal-
mente por continuidad directa o por via sangui-
nea®91214 | g difusion por via hematica es la mas
frecuente y puede dar lugar a metastasis, frecuente-
mente tardias®'227), en higado en 17,8% segun
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Corte histologico con técnica de Desmina.

Figura 3.

Skandalakis et al('%12), y pulmones®'"4), siendo es-
tas las dos principales causas de muerte(7:1127),
Otras metastasis se pueden ver a nivel de huesos,
intestino delgado, peritoneo®7.11:12) ocular", glan-
dula suprarrenal, bazo y cerebro®'2. Son tumores
poco linféfilos@”). El porcentaje de metastasis hacia
los ganglios linfaticos regionales es 6--
10%(7:9.13.21.25) | a diseminacion por via linfatica pue-
de verse sobre todo en casos de tumores de alto
grado de malignidad(®81),

La mayoria de los autores esta de acuerdo en
que la estadificacion es dificil y debe incluir: tamaro
tumoral (mayor o menor de 2,5 cm), necrosis, celu-
laridad, numero de mitosis y anaplasia(@"28),

Estos tumores se originan en el musculo liso de
muscularis propia, muscularis mucosa o en los va-
sos sanguineos o a partir del esfinter interno(®6:9.12),
El tamano tumoral usualmente impide determinar el
sitio preciso de origen!'®). La mayoria se producen
en la cara posterior de la pared lateral del tercio
distal del recto(®7:1221),

Son de tamano generalmente mayor que los leio-
miomas simples™, pudiendo llegar a adquirir un
gran tamafo (20 cm)@", y ain mas(1".

Algunos de ellos tienen una consistencia firme—
elastica, otros son mas blandos(”), de forma en ge-
neral polilobulada irregularmente(7-29),

La mucosa que recubre el tumor puede estar in-
tacta, pero en la mitad aproximadamente de los ca-
sos esta ulcerada, pudiendo presentar sangra-

do”'). Son frecuentes la necrosis y los cambios
hemorragicos en algunos sectores de estos tumo-
res®,

Desde el punto de vista histolégico estos tumores
pueden variar ampliamente desde lesiones bien di-
ferenciadas compuestas de estratos de células fusi-
formes no muy distintas del leiomioma benigno,
hasta tumores consistentes en células inmaduras,
mas cortas, de tamafno y forma variables con nu-
cleos mas ovales que se tifien intensamente. Pue-
den existir células gigantes y ser visibles muchas
mitosis normales y patologicas(721).

La distincion entre leiomiosarcoma y su contra-
parte benigna cuya frecuencia es igual, puede ofre-
cer muchas dificultades, pero es importante por su
diferente comportamiento, tratamiento y prondsti-
co812) La prueba de malignidad mas importante
es la presencia de mitosis367.11.14) 'y el nimero de
mitosis por campo es proporcional al crecimiento tu-
moral". Todos los tumores con 5 mitosis en 10
campos de alto poder, segun Ranchod y Kemp-
son(528) se comportan de manera agresiva. Para
Golden y Stout-11:30)  |a cifra de dos mitosis por
campo es considerada como un predictor de malig-
nidad. La necrosis y atipia celular es también un
hallazgo histolégico de valor®). Los LMS se dividen,
segun Evans®3Y), en tumores de alto y bajo grado
de malignidad segun tengan mas o menos de 100
mitosis en 10 campos de alto poder. En nuestro
caso fue de alto grado.
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Tanto en el LMS originado en el esfinter interno
del canal anal, como en el recto el diagndstico es
frecuentemente tardio; usualmente son asintomati-
cos durante un periodo bastante prolongado. Sus
criterios de malignidad son algunas veces dificiles
de definirt™). El examen de la region anal y el tacto
rectal son los dos elementos esenciales en el diag-
nostico”:11:32) Segun Diamante et al® el tacto rectal
pone en evidencia 84% de los casos.

El colon por enema con doble contraste es de
escaso valor en estos tumores localizados en la par-
te inferior del recto y en el ano('2). La RSC y la biop-
sia son decisivos para el diagnéstico en casos de
tumor con desarrollo endoluminal pero si el tumor es
submucoso la biopsia corre el riesgo de ser negati-
val”11:2%) | a tomografia y la angiografia pueden dar-
nos sospecha de LMS®%. También es Util la ecogra-
fia intrarrectal para demostrar la extensién parietal,
luminal, extraluminal y adenopatica. La biopsia exci-
sional preoperatoria puede darnos diagnostico(®®),
como en nuestro caso.

La microscopia electronica es de gran ayuda
para diferenciar entre varios tipos de sarcomas por
inmunohistoquimica®4).

El tratamiento 6ptimo para este tipo de neoplas-
mas es la cirugia. Otras modalidades terapéuticas
no han probado ser efectivas(”21),

El tratamiento de maxima eficacia para los leio-
miosarcomas anorrectales es la exéresis radical por
amputacion abdémino perineal, insistiendo en la
amplia ablacién del propio recto mas que en la extir-
pacién externa de linfaticos, que rara vez resultan
afectados en esta lesion®).

En pacientes seleccionados: lesiones menores
de 2,5 cm de diametro, limitados a la pared intesti-
nal, de bajo grado de malignidad®®3%), podria reali-
zarse como una alternativa a la cirugia radical, una
reseccion local amplia seguida de radioterapia, ya
sea como braquiterapia o irradiacion externa, o
combinacion de ambas técnicas, con el objetivo del
control local de la enfermedad y preservacion de la
funcién esfinteriana, dejando la cirugia radical para
tumores mas grandes, extendidos fuera de la pared
intestinal(“~1"13'25*27'36-37).

Sin embargo, es necesario mas experiencia y se-
guimientos mas prolongados antes que esta pro-
puesta terapéutica sea recomendada en forma ruti-
naria(".13),

La revisién literaria indica que la amplia resec-
cién local no es inferior a una cirugia mas radical
como la amputacién abdémino perineal en mejorar
la sobrevida o la prevencién de recurrencia lo-
cal®28), E| tratamiento local es seguido de un mayor
porcentaje de recurrencia local,('") que varia entre
67,5 a 86%. Esta disminuye a 20-25% con la ampu-
tacion abdémino perineal®"). Por esta razén hay au-
tores que recomiendan una terapia agresiva aun en
tumores pequeiios(®2"). La recurrencia local no impi-

de el éxito de una cirugia subsecuente, ya sea por
reseccion conservadora o radical®). Y el pronéstico
depende mas de la diseminacién metastasica que
de la recidiva localt").

Hasta la fecha ninguna terapia adyuvante ha de-
mostrado ser efectiva en términos de sobrevida o
control local de la enfermedad®”). El leiomiosarco-
ma es un tumor radiorresistent(®1".12e y la quimiote-
rapia es inefectiva®1), como resulté en el paciente
visto. La radioterapia ha sido empleada como palia-
tivo unicamente. La quimioterapia se reserva para
pacientes con metastasis hepaticas sintomaticas
como paliativo también(®®), En cuanto a las recurren-
cias, las mas frecuentes son: metastasis hepaticas y
recurrencias localizadas®®29). Largo tiempo de se-
guimiento es considerado necesario(®?),

Los LMS anorrectales, tienen un prondéstico peor
que otras lesiones malignas de la misma re-
gion(1140) Poseen una alta tasa de mortalidad(“?).
Para la mayoria de los autores la sobrevida a 5 afios
es en 20-25% de los casos!:211),

Los factores histolégicos prondsticos que influ-
yen desfavorablemente son: grado de diferencia-
cion tumoral, recuento de mitosis y cantidad de ne-
crosis!™),

La actividad mitética se considera el indicador
cardinal de comportamiento sarcomatoso en neo-
plasmas estromales del recto y canal anal742). El
grado de diferenciacién tumoral es considerado por
la mayoria de los autores como el factor histopro-
néstico mas importante, siendo peor en los pobre-
mente diferenciados(7:1*24); |a sobrevida a 5 y 10
anos es la misma si los pacientes fueron tratados
con cirugia radical o local®) y todos los pacientes
con tumores con pobre grado de diferenciacién mu-
rieron sin tener en cuenta el tratamiento recibido7).
Otros factores con malos resultados incluyen: tama-
Ao tumoral mayor de 5 cm y reseccién primaria in-
completa“®). Segtn Morson, el prondstico final de
los LMS anorrectales es ominoso(”).
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