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RESUMEN

El  leiomiosarcoma  cutáneo  primario  es  una  neoplasia  mesenquimal

infrecuente derivada de células de músculo liso que representa el 2-3 %

de los sarcomas cutáneos de partes blandas. Debido a la baja frecuencia

de estos tumores y a su comportamiento heterogéneo, no hay series lo

suficientemente  amplias  para  delimitar  el  mejor  manejo  diagnóstico  y

terapéutico.  Se  debe  sospechar  ante  una  tumoración  de  crecimiento

indolente  que  puede  asociar  prurito,  eritema,  dolor  o  ulceración.  El

diagnóstico  fundamental  dada  su  clínica  inespecífica  es  el  diagnóstico



anatomopatológico  y  su  adecuado  tratamiento  versa  en  su  exéresis

completa con márgenes libres.

Palabras  clave:  Leiomiosarcoma  cutáneo,  neoplasias  cutáneas,  pared

abdominal.

ABSTRACT

Primary  cutaneous  leiomyosarcoma  is  a  rare  mesenchymal  neoplasm

derived from smooth muscle cells that represents 2-3 % of cutaneous soft

tissue  sarcomas.  Due  to  the  low  frequency  of  these  tumors  and  their

heterogeneous behavior, there are no series large enough to define the

best  diagnostic  and  therapeutic  management.  It  should  be  suspected

before an indolent growth tumor that can associate pruritus, erythema,

pain  or  ulceration.  The  fundamental  diagnosis  given  its  nonspecific

symptoms is the pathological diagnosis and its adequate treatment is its

complete excision with free margins.
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INTRODUCCIÓN

El  leiomiosarcoma  cutáneo  primario  es  una  neoplasia  mesenquimal

infrecuente derivada de células de músculo liso y de histogénesis incierta

que representa el  2-3 % de los sarcomas cutáneos de partes  blandas1.

Debido  a  la  baja  frecuencia  de  estos  tumores  y  a  su  comportamiento

heterogéneo, no hay series lo suficientemente amplias para delimitar el

mejor manejo diagnóstico y terapéutico. 

El objetivo de este manuscrito, dada su poca frecuencia, es familiarizar al

cirujano con esta entidad y su diagnóstico diferencial con otras lesiones

más comunes. 

CASO CLÍNICO

Varón de 59 años de edad sin antecedentes de interés salvo la cirugía

previa  de  una  tumoración  de  partes  blandas  en  pared  abdominal



catalogada  como  quiste  sebáceo  hace  5  años.  El  paciente  acude  a

consultas externas de Cirugía General del Hospital Clínico-Malvarrosa de

Valencia  por  crecimiento  progresivo  y  molestias  en  la  cicatriz  de

tumoración  resecada.  En  la  exploración  física  destaca  una  lesión

sobreelevada lineal de unos 2 cm con otra lesión nodular adyacente. Ante

sospecha  inicial  de  cicatriz  queloide  sintomática  y  que  ha  presentado

crecimiento se decide realizar una exéresis bajo anestesia local y estudio

anatomopatológico de la pieza. 

El examen microscópico muestra proliferación de células fusiformes, atipia

nuclear  y  frecuentes  figuras  de  mitosis  que  alcanzan  los  márgenes

laterales respetando el margen profundo. Las células tumorales presentan

una expresión citoplasmática de actina, desmina y calponina (fig. 1), Ki-67

en un 20 % de las mismas, todo ello compatible con leiomiosarcoma con

afectación de bordes. 

Tras  este  diagnóstico  se  decide  completar  la  cirugía  para  extirpación

completa. Se practica ampliación de márgenes de 2 cm y marcaje de la

pieza para facilitar la orientación en el estudio al microscopio. La anatomía

patológica confirma bordes de resección libres. Posteriormente se remite a

Oncología  que  solicita  un  estudio  de  extensión  mediante  TAC

toracoabdominal  (fig.  2).  Ante  resección  completa  y  sin  enfermedad  a

distancia,  el  paciente  continúa  en  seguimiento  clínico  sin  ningún

tratamiento adyuvante. 

DISCUSIÓN

El sarcoma de tejidos blandos (STB) constituye un grupo variado de más

de 60 neoplasias que pueden aparecer en prácticamente cualquier zona

anatómica. Este tipo de tumor es relativamente infrecuente según datos

publicados  por  la  Sociedad  Española  de  Oncología  Médica  (SEOM),

representando aproximadamente un 1 % del total de los tumores malignos

y siendo responsables del 2 % de la mortalidad debida a cáncer.  En la

Unión Europea se estima que se presenta con una incidencia de 5 casos

nuevos al año por cada 100.000 habitantes2.



Dentro del grupo de sarcomas de tejidos blandos, el leiomiosarcoma es un

tumor maligno del músculo liso que puede originarse en prácticamente

cualquier  parte  del  organismo,  afectando  preferentemente  a  la  cara

extensora de las  extremidades inferiores y  al  tronco1,3.  Afecta con más

frecuencia a varones en la 5.ª y 6.ª décadas de la vida4-7. Algunos de los

factores de riesgo descritos en su desarrollo son traumatismos previos,

VIH, historia de exposición a radiación y antecedente de leiomioma3.

La  presentación  clínica  habitual  es  un  nódulo  solitario  de  crecimiento

indolente con un tamaño entre 0.3 cm y 5 cm, y puede asociar prurito,

eritema, dolor o ulceración3,7. Dada la inespecificidad de la presentación

clínica,  el  diagnóstico  es  fundamentalmente  histológico  e

inmunohistoquímico8,9,  habitualmente  analizando una biopsia  cutánea o

directamente  la  lesión  completa  extirpada  quirúrgicamente.  Dentro  del

estudio histológico, la mayoría presenta un crecimiento infiltrativo difuso

de células en huso eosinofílicas y atípicas que se ramifican irregularmente

entre haces de colágeno1. En cuanto a la histoquímica, expresan desmina,

vimentina  y  actina  músculo-específica6,7,  como  en  el  caso  de  nuestro

paciente.  Todas  estas  características  histológicas  son  importantes  para

realizar  el  diagnóstico  diferencial  principal  de  esta  entidad  con  el

fibrosarcoma.

Se distinguen dos subtipos clínico-patológicos de leiomiosarcoma cutáneo

con diferente pronóstico: el intradérmico/dérmico de pronóstico favorable

donde las metástasis son excepcionales pero no la recurrencia local; y el

tipo subcutáneo de pronóstico desfavorable asociado más frecuente con

metástasis1. La variante dérmica del leiomiosarcoma es rara y el análisis

patológico debe indicar la profundidad de la invasión que habitualmente

se limita a la dermis, pero en ocasiones puede invadir  el tejido celular

subcutáneo3. 

A pesar de que no se ha definido con claridad la necesidad de estudios de

imagen  preoperatorios  para  el  estudio  de  una  posible  diseminación

metastásica6,  el  empleo de la RM, TC con contraste o la  ecografía son

modalidades a tener en cuenta. Especialmente la TC de tórax, porque esta

es el área más frecuente de metástasis. 



En cuanto al tratamiento de primera línea para el leiomiosarcoma es la

resección quirúrgica con bordes negativos4. Sin embargo, no está clara la

amplitud necesaria de los márgenes: se han descrito como alternativas

válidas tanto intervenciones con márgenes amplios1 como con márgenes

de 1 cm5 e incluso la cirugía micrográfica de Mohs7.

En  relación  al  riesgo  de  recurrencias,  la  realización  de  una  cirugía

adecuada  es  clave  para  reducirlo,  y  se  han  definido  como  factores

predisponentes  a  la  recidiva  un  tamaño  tumoral  mayor  de  5  cm,  alto

índice mitótico,  márgenes positivos y extensión subcutánea del  tumor3.

Aunque es raro, es una neoplasia con capacidad de metastatizar y por ello

parece necesario realizar un seguimiento, aunque tampoco se ha definido

la estrategia más adecuada ni los casos que se beneficiarían del mismo,

dado que la mayoría de los casos con metástasis las desarrollan a los dos

años  del  diagnóstico3,  aunque  se  han  descrito  casos  de  diseminación

varios años tras la cirugía del tumor primario3. 

Finalmente,  el  tratamiento  complementario  no  se  recomienda  en  el

momento actual. Las metástasis suelen ser hematógenas, principalmente

al hígado y el pulmón. En estos casos agentes quimioterápicos empleados

son  las  antraciclinas,  ifosfamida,  docetaxel  y  gemcitabina10,  aunque  el

leiomiosarcoma responde menos a la quimioterapia que el liposarcoma y

el sarcoma sinovial.

CONCLUSIÓN

El  leiomiosarcoma,  a  pesar  de  ser  una  entidad  poco  frecuente,  debe

tenerse en cuenta en el diagnóstico diferencial  de las tumoraciones de

partes  blandas  por  sus  implicaciones  terapéuticas.  Se  debe  sospechar

ante una tumoración de crecimiento indolente que puede asociar prurito,

eritema,  dolor  o ulceración.  El  diagnóstico fundamental  dado su clínica

inespecífica  es  el  diagnóstico  anatomopatológico  y  su  adecuado

tratamiento versa en su exéresis completa con márgenes libres. 
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Fig. 1. Muestra histológica (x100) de la pieza. 

Fig.  2.  Imagen del  TAC de extensión.  Cambios posquirúrgicos  en pared

abdominal anterior derecha con pequeña cavidad hidroaérea de espesor

laminar.


