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Reporte de casos

Leiomiosarcoma de duodeno: reporte de caso

A Case of Duodenal Leiomyosarcoma
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INTRODUCCION

Resumen

El leiomiosarcoma de duodeno es una patologia poco frecuente con mal prondstico. Los pacientes presentan
un cuadro clinico poco especifico y el diagnéstico se realiza a través del estudio histopatolégico en donde se
reconoce una lesion mesenquimal conformada por células tumorales malignas; en el estudio de inmunohisto-
quimica se observa positividad para actina de musculo liso, desmina, actina de musculo especifico, caldes-
mon y calponina. Se presenta el caso de una mujer de 56 afios con leiomiosarcoma primario de duodeno con
metastasis al pancreas y al tronco celiaco.
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Abstract

Duodenal leiomyosarcoma is a rare disease with poor prognoses for patients. The disease does not have a
clear set of signs and symptoms that allows easy diagnosis. Diagnosis is made on the basis of histopatholo-
gical identification of a mesenchymal lesion composed of malignant tumor cells and immunohistochemistry
positive for smooth muscle actin, desmin, muscle specific actin, calponin and caldesmon. We report a case
of a 56 year old woman with primary duodenal leiomyosarcoma which had metastasized to the pancreas and
the celiac artery.
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cipal localizacién es el esofago, seguido de colon y recto
(3); estos tumores se dividen en benignos (leiomiomas)

Los tumores mesenquimales gastrointestinales son un
grupo de neoplasias con caracteristicas histologicas simila-
res pero con un patrén de inmunohistoquimica diferente
(1, 2). La neoplasia mesenquimal mds frecuente en el
tracto gastrointestinal es el tumor estromal gastrointesti-
nal (GIST), seguido de los tumores de musculo liso y los
tumores neurales (1).

Los tumores gastrointestinales de musculo liso son poco
frecuentes, surgen en la muscular de la mucosa y su prin-

y malignos (leiomiosarcomas), siendo mas infrecuentes
estos ultimos (3). Los leiomiosarcomas en el tracto gas-
trointestinal ocurren con mayor frecuencia en el estdmago,
representando del 0,1% al 3% de todas las neoplasias gés-
tricas (4), seguido por el intestino delgado (S); siendo la
principal localizacién a este nivel en el yeyuno, se continua
en el ileon, y con menos frecuencia en el duodeno (6).

Se presenta el caso de una mujer de 56 afios con diagnos-
tico de leiomiosarcoma primario de duodeno, y ademds se
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realiza una revisién de la literatura de los casos reportados
con un adecuado diagnéstico histopatoldgico.

REPORTE DE CASO

Mujer de 56 afios con antecedentes de diabetes mellitus no
insulinodependiente, hipertension arterial e hipercoles-
terolemia, que consulta por cuadro clinico de 20 dias de
evolucion caracterizado por epigastralgia asociado a depo-
siciones liquidas, emesis, astenia y pérdida de peso.

En la tomografia axial computarizada (TAC) de abdo-
men se evidencia, a nivel de la tercera porcién del duo-
deno, engrosamiento mural concéntrico con lesién de
madrgenes irregulares que se extiende hacia los tejidos
periduodenales de aproximadamente 94 x 72 x 48 mm;
ademds se identifican multiples lesiones hipodensas de
morfologia redonda y ovalada en topografia del tronco
celiaco (figura 1). Para complementar estudio imageno-
légico, se hace esofagogastroduodenoscopia y ecoen-

doscopia que reportan estenosis sobre la tercera porcién
duodenal.

Se realiza biopsia excicional de la masa duodenal obser-
vandose en el estudio histopatolégico un tumor maligno
mesenquimal constituido por dreas epiteliodes y fusifor-
mes (figura 2), con marcada atipia citoldgica, conteo mité-
tico de 27 en 10 campos de alto poder, y zonas de necrosis
del 20%. Ademads, se hace biopsia de péncreas en donde se
determina compromiso por lesion tumoral (figura 3).

En el estudio de inmunohistoquimica se observo positi-
vidad predominantemente en las dreas fusocelulares para
actina de musculo liso, desmina, calponina y coctel de que-
ratinas; ademds de positividad en las dreas fusocelulares y
epiteliodes para CD 99 y CD 138 (figura 4) y positividad
difusa para BCL 2 con un indice de proliferacion celular
Ki67 del 60%. Present6 negatividad para HMB 45, S 100,
CD 117,DOG 1,CD 34,EMA, INI 1y TL 1.

La paciente continda hospitalizada en manejo de sus
comorbilidades, con evolucion torpida y a los 20 dias fallece.

Figura 1. Masa lobulada con densidad mixta, la cual capta el medio de contraste de forma no homogénea. Produce desplazamiento de estructuras
vasculares y estrechez severa por compresion extrinseca de la vena esplénica. Se observa alteracion de la grasa alrededor de la masa con adenomegalias
peritoneales. La masa mide aproximadamente 94 x 72 x 48 mm. Hay liquido libre en el espacio pararrenal anterior.
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Figura 2. Fotografia de la pared duodenal. A. Pared duodenal infiltrada por lesién tumoral maligna, formada por células fusocelulares con éreas
epitelioides. B. A mayor aumento se observa una marcada atipia celular con frecuentes mitosis.

Figura 3. Parénquima pancreitico comprometido por lesién tumoral
maligna.

DISCUSION

Los tumores mesenquimales gastrointestinales son un
grupo de neoplasias que se originan de los elementos
estromales de la pared del tracto gastrointestinal, con
similitud histolégica pero con diferencias en su perfil
de inmunohistoquimica (1). Estos tumores a nivel gas-
trointestinal pueden clasificarse como GIST, tumores
de musculo liso, tumor glémico, schwannoma, tumor
miofibrobléstico inflamatorio, fibromixoma plexiforme,
sarcoma sinovial, sarcoma de Kaposi, entre otros (7); y
se caracterizan por tener una regién anatémica especifica,
sin ser excluyentes (8).

El primer caso reportado de leiomiosarcoma primario
de duodeno fue publicado en 1920 por Von Salis (9), y
en la literatura médica se han descrito aproximadamente
170 casos (6, 10-13); también se han reportado casos de
leiomiosarcomas metastdsicos al duodeno desde el cuerpo
uterino (14, 15).

La edad de presentacién mds frecuente del leiomiosar-
coma de duodeno es en la sexta década de la vida, con ligero
predominio en hombres, y su principal localizacion es en
la segunda porcién del duodeno (16). Al igual que otros
sarcomas, estos tumores también presentan diseminacién
hematdgena especialmente hacia el pulmén y el higado;
también se ha descrito diseminacion linfética y por conti-
nuidad comprometiendo el péncreas, el mesocolon y el
colon transverso (17). Asimismo, se han reportado mets-
tasis cutdneas y hacia el sistema musculoesquelético (6, 18);
los pacientes con esta patologia tienen mal pronéstico, con
una esperanza de vida del 5% en S anos y de 0% en 10 anos
(19,20). Se reportd un caso de recurrencia a los 6 afios que
fue reintervenido con 2 afos libre de enfermedad (10).

El diagndstico clinico es complejo por su sintomatologia
poco especifica como dolor abdominal, hemorragia de vias
digestivas, obstruccion intestinal, pérdida de peso, ictericia,
episodios eméticos, fiebre, diarrea, anemia, masa palpable,
y tractos fistulosos (10, 16). Las diferentes técnicas endos-
copicas no siempre son conclusivas (5), y aunque exdme-
nes como tomografias o resonancias magnéticas pueden
evidenciar la masa en duodeno, el diagnéstico definitivo se
realiza a través del estudio histopatolégico (2), y ms espe-
cificamente por inmunohistoquimica.

Macroscépicamente los leiomiosarcomas se caracterizan
por presentar apariencia irregular y lobulada con sectores
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Figura 4. Estudios de inmunohistoquimica observando positividad en las células tumorales. A. Actina de musculo liso. B. Desmina. C. CD 99; D. CD
138. E. Indice de proliferacién celular Ki 67 del 60%.

de necrosis (21); a nivel microscépico, estos tumores exhi-
ben un fenotipo donde claramente se distinguen de sus
analogos benignos por su alta celularidad y sus caracteristi-
cas citoldgicas (3); el espectro morfolégico puede mostrar
variantes epiteliodes o de patrén fusiforme (1). Las células
tumorales se caracterizan por tener un citoplasma eosiné-
filo con nucleos elongados e hipercromdticos con pleomor-
fismo nuclear (19); la actividad mitética con frecuencia
es mayor a 50 mitosis por 10 campos de alto poder; y el
conteo mitdtico mayor a 10 en 10 campos de alto poder
asociado con el tamafio tumoral, el compromiso de planos
profundos y la presencia de metastasis son indicadores de
mal pronéstico (19, 20).

En el estudio de inmunohistoquimica, estos tumores
leiomiogénicos tienen positividad para actina de musculo
liso, desmina, actina de musculo especifico, caldesmon, cal-
ponina y CD 34. En algunos casos se puede observar posi-
tividad para CD 138 (50%-60%), calretinina (25%) y CD
99 (30%), tanto en las reas epiteliodes como en las fusoce-
lulares; es infrecuente encontrar positividad para CD 117 y
HMB 45, sin embargo se pueden observar en dreas epitelio-
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des (22, 23). En algunos casos también se puede observar
positividad para citoqueratinas (23).

Al tener en cuenta que el tumor mesenquimal mds
frecuente en el tracto gastrointestinal es el GIST, este debe
ser el principal diagnéstico diferencial; porlo tanto, es impor-
tante el uso de la inmunohistoquimica. Més del 95% de estos
tumores expresan positividad para CD 117y DOG 1 (24).

Whipple, en 1935, describié el tratamiento para las
neoplasias de duodeno a través de una pancreatoduode-
nectomia (6); sin embargo, en la actualidad no existe un
consenso acerca del tratamiento quirargico adecuado para
este tipo de neoplasias. Las opciones de tratamiento son:
escision del tumor, reseccion segmentaria del duodeno o
la pancreatoduodenectomia. El manejo con radioterapia
ha demostrado tener utilidad terapéutica a nivel local, sin
embargo, no se ha comprobado que tenga impacto en la
sobrevida a largo plazo (17, 19).
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