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INFORMACION DEL ARTICULO RESUMEN

Historia del articulo: Los tumores que afectan a la pared abdominal pueden tener su origen en diversas estruc-

Recibido el 11 de marzo de 2015 turas anatémicas o tejidos de la pared. En el presente articulo de revision se describen los

Aceptado el 20 de marzo de 2015 hallazgos macroscépicos, histopatolégicos e inmunohistoquimicos de las lesiones que con

On-line el 27 de mayo de 2015 mads frecuencia asientan en la pared abdominal. Se propone un algoritmo diagnéstico que
combina las caracteristicas clinicas y morfolégicas que permiten clasificar cada uno de los
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Inmunohistoquimica (http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/).

Space-occupying lesions of the abdominal wall (not associated with
hernia). The pathologist’s view

ABSTRACT

Keywords: Tumors involving the abdominal wall arise from a large number of etiologies. This review
Abdominal wall tumors article describe a diagnostic approach with macroscopic, histopathological and immuno-
Histopathology histochemical features of the most common causes of abdominal wall masses. We propose
Immunohistochemistry a diagnostic algorithm for abdominal wall tumors which combines clinical data and morp-

hologic appearances to classify each lesion.
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Las lesiones ocupantes de espacio pueden afectar u origi-
narse en cualquiera de estas estructuras'™. Estas lesiones
pueden formar una masa tumoral o deformidades a nivel
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Tabla 1 - Clasificacion de las lesiones ocupantes de

espacio de pared abdominal no herniarias

1. Enfermedades no neoplésicas

1.1. No neoplasicas, infecciosas: celulitis y abscesos (bacterias,
incluyendo actinomicosis, hongos, pardsitos)

1.2. No neoplasicas, no infecciosas (traumaticas,
metabdlicas/hormonales, endometriosis, inmunoldgicas)
- Hematoma
- Granuloma de sutura (tumor de Schloffer)
- Quiste de inclusién epidérmica
- Endometriosis y endometriomas
- Fascitis nodular y mesenteritis esclerosante intraabdominal
(enfermedad relacionada con I1gG4)

Tabla 2 - Clasificacion de las lesiones ocupantes de

espacio de pared abdominal no herniarias

2. Enfermedades neoplasicas
2.1. Neopldsicas (tumores primarios benignos)
2.1.1. Tumores benignos
- Lipomas
- Tumores vasculares
- Leiomiomas
- Neurofibromas y schwanomas
- Fibromas e histiocitoma fibroso benigno
- Lesiones pigmentadas benignas
2.1.2. Tres tipos especiales de los que, aunque son
generalmente benignos, hay variantes atipicas o malignas
- Tumor fibroso solitario
- Tumores de células granulares
- Tumor miofibrobléstico/seudotumor inflamatorio
2.1.3. Tumores benignos pero potencialmente agresivos
- Fibromatosis y tumor desmoide

frecuentes que pueden asentar en la pared abdominal,
describiendo fundamentalmente las caracteristicas ana-
tomopatolégicas mads significativas de cada entidad, asi
como la visién del patélogo en el diagnéstico de estas
enfermedades'™. En las tablas 1-3 se describe la clasificacién
de las lesiones ocupantes de espacio de pared abdominal no

Tabla 3 - Clasificacién de las lesiones ocupantes de

espacio de pared abdominal no herniarias

2. Enfermedades neopldsicas (continuacién)

2.2. Neoplasicas. Tumores primarios de pared abdominal malignos

(piel y tejidos blandos)

- Carcinoma mioepitelial

- Neoplasia uracal maligna (adenocarcinoma)

- Sarcomas de tejidos blandos: dermatofibroma protuberans,
otros sarcomas primarios (liposarcomas, leiomiosarcomas,
sarcoma pleomorfico [antiguo histiocitoma fibroso maligno],
sarcoma de Ewing de pared abdominal, sarcoma sinovial,
sarcoma fibromixoide de bajo grado)

- Melanomas, linfomas primarios de pared abdominal (piel y
tejidos blandos son muy raros)

2.3. Tumores metastdsicos o secundarios: recidiva local, infiltracién por
contigiiidad, implantacién (cicatriz, drenaje, puerto de laparoscopia)
2.3.1. Carcinoma (tracto digestivo, pancreas, higado,
ginecoldgico, pulmén, rindn), ndédulo de la hermana Maria
José (Sister Mary Joseph’s nodule)

2.3.2. Sarcomas (intraabdominales, retroperitoneales,
extremidades), diagnéstico diferencial con GIST metastasicos
2.3.3. Melanoma

2.3.4. Linfomas/leucemias

herniarias, que subdividimos en dos grupos principales: enfer-
medades no neoplésicas (tabla 1) y enfermedades neopldsicas
(tablas 2y 3).

Enfermedades no neoplasicas

No neopldsicas, infecciosas

Abscesos

Los abscesos aparecen frecuentemente secundarios a una
cirugia previa o de manera espontdnea en pacientes diabé-
ticos, inmunocomprometidos o en el curso de enfermedad
de Crohn, diverticulitis o tuberculosis®’. La actinomicosis
se ha reportado en pacientes con neoplasias hematolégi-
cas y puede ocasionar lesiones ocupantes de espacio en la
pared abdominal’. Ocasionalmente recibimos en el labora-
torio de anatomia patolégica material de biopsia procedente
de estas lesiones infecciosas. Mediante el estudio con la téc-
nica convencional de hematoxilina y eosina (HyE) y sobre
todo con la ayuda de las técnicas histoquimicas especiales
para PAS, plata, Zhiel, Neelsen o Gram se puede determinar
la probable etiologia del proceso infeccioso; de hecho, algu-
nas alteraciones histolégicas pueden indicar un posible agente
etiolégico (granulomas caseificantes y células gigantes tipo
Langhans/tuberculosis). No obstante, el diagnéstico final de
las enfermedades infecciosas requiere un estudio microbio-
légico que en ocasiones lleva implicitas técnicas de cultivos
especiales y PCR para determinar qué tipo de agente infec-
cioso es el causante de la infeccién, por lo que se requiere el
envio de muestras en fresco al laboratorio de microbiologia.

No neopldsicas, no infecciosas

Hematoma

Generalmente, el diagnéstico de estas lesiones es clinico y/o
radiolégico y, habitualmente, no recibimos muestras en el
laboratorio de patologia, aunque ocasionalmente se envia
material obtenido por puncién con aspiracién en caso de
lesién dudosa de malignidad (neoplasias con hemorragia

extensa)°.

Granuloma de sutura (tumor de Schloffer)

Se trata de una lesién inflamatoria granulomatosa que se da
tras una intervencién quirtrgica donde se ha empleado sutura
no absorbible u otro material tipo cuerpo extrafio'™#®. En la
mayoria de las cicatrices de laparotomias previas encontra-
mos este tipo de lesién, donde se observan abundantes células
gigantes tipo cuerpo extrafio, restos de material de sutura
con histiocitos, fibrosis, hemorragia y necrosis. Es una de las
lesiones histoldgicas mas frecuentes que se encuentran en las
biopsias de pacientes con cirugia abdominal previa.

Endometriosis y endometriomas

La endometriosis se define como un crecimiento ectépico del
endometrio, y puede ser pelviana o extrapelviana. Aunque se
puede localizar de manera espontanea sobre la pared abdomi-
nal intacta, lo mas frecuente es su aparicién sobre cicatrices
quirdrgicas. El estudio histopatolégico muestra glandulas o
células epiteliales entremezcladas con células fusiformes o
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estromales, histiocitos cargados de hemosiderina y células
inflamatorias como consecuencia de la hemorragia. La presen-
cia de dos de los tres componentes (glandulas endometriales,
células estromales o macréfagos cargados de hemosiderina)
es diagnéstica de endometriosis®. Raramente puede obser-
varse la transformacién maligna de una endometriosis, que
es muy dificil de diferenciar de una metéstasis por adeno-
carcinoma en pared abdominal, al menos desde el punto de
vista patolégico. El diagnéstico diferencial se debe realizar
con las fibromatosis, reaccién granulomatosa con hemorragia,
necrosis grasa, fascitis nodular (FN) y metéstasis por adeno-
carcinoma de origen ginecolégico o intestinal®.

De forma ocasional nos puede llegar al Departamento de
Patologia una pieza quirdrgica de reseccién intestinal con sos-
pecha de neoplasia maligna, y el diagndstico final puede ser
de endometriosis intestinal. Es importante conocer que este
diagnéstico se debe realizar, sobre todo, tras el examen de
la muestra en parafina, pues mediante una biopsia por con-
gelacién se pueden cometer errores diagnésticos, ya que es
muy facil confundir una endometriosis de pared intestinal con
adenocarcinomas bien diferenciados.

Fascitis nodular

La FN se presenta como una masa dolorosa de crecimiento
lento, generalmente exofitica. Puede aparecer en cualquier
regién anatémica excepto las visceras, aunque tiene predilec-
cién por las extremidades y el tronco® 1. La FN debe incluirse
en el diagnéstico diferencial, especialmente en pacientes con
una lesién en partes blandas de rapido crecimiento o con
una historia reciente de traumatismo. La FN se caracteriza
histolégicamente por una proliferacién de fibroblastos y mio-
fibroblastos asociados generalmente a un estroma mixoide.
Las células no exhiben atipia citolégica ni mitosis atipicas® 4.

El estudio inmunohistoquimico (IHQ) muestra positividad
para actina de musculo liso, vimentina y CD68; sin embargo,
los resultados son negativos para citoqueratinas, S100 y
desmina'?*. El diagnéstico diferencial es, sobre todo, con
sarcomas fusocelulares de bajo grado de malignidad.

Mesenteritis esclerosante intraabdominal

Esta patologia puede afectar secundariamente a la pared
abdominal, y actualmente estd incluida en el espectro de
enfermedades relacionadas con IgG4. Desde el punto de
vista histoldgico, se caracteriza por fibrosis y esclerosis
entremezclada con plasmocitos y eosinéfilos®. El diagnéstico
diferencial, con el seudotumor inflamatorio y las fibromato-
sis, es dificil, y muchas veces el estudio IHQ para ALK, IgG4
y B-catenina permite llegar a conclusiones diagnosticas. El
ALK positivo es frecuente en los tumores miofibroblésticos
inflamatorios/seudotumor inflamatorio. La tincién positiva en
plasmocitos para IgG4 favorece el diagnéstico de mesenteritis
esclerosante, y la positividad nuclear para p-catenina es tipica
de la fibromatosis/tumor desmoide’.

Enfermedades neoplasicas

Neopldsicas/tumores primarios benignos

Tumores benignos

La cantidad de tumores benignos que pueden aparecer en
la pared abdominal es muy amplia, e incluye todas aque-
llas neoplasias benignas originadas en cualquier estructura
histolégica de la piel, la grasa y los musculos de la pared
abdominal'®'*, Los més frecuentes son los originados en el
tejido graso (lipomas) (fig. 1A), vasculares (hemangiomas),

SN

Figura 1 - A. Lipoma de pared (aspecto macroscépico). B. Tumor de células granulares benigno, hematoxilina y eosina (HyE)
(40x). C. Tincién inmunohistoquimica (IHQ) positiva +++ para S100 en tumor de células granulares (40x). D. CD56

intensamente positivo en tumor de células granulares (40x).
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de musculo liso (leiomiomas), tejido nervioso (schwanomas,
neurofibromas), quistes de inclusién epidérmica o sebéceos,
fibromas, histiocitoma fibroso benigno y lesiones pigmentadas
benignas (nevus)'®4. El aspecto macroscépico de la mayo-
ria de estos tumores es de lesién benigna, con ciertos rasgos
que definen algunos tipos histolégicos especificos. Por ejem-
plo, los lipomas son de color amarillo y casi indistinguibles
del color de la grasa normal; los tumores vasculares, general-
mente, de color violdceo o rojizo; los fibromas, leiomiomas y
tumores neurales son muy parecidos macroscépicamente y,
generalmente, muestran color blanquecino-amarillento o gri-
saceo, con zonas ocasionales de hemorragia o degeneracién
quistica>10-14,

El diagnéstico de estos tumores se puede hacer mediante
biopsia por aspiracién con aguja fina, pero siempre teniendo
en cuenta que el andlisis histolégico de la lesién completa es
fundamental, sobre todo en los casos donde aparezcan atipias
citolégicas que impidan realizar un diagnéstico diferencial
de manera segura, especialmente con los sarcomas de bajo
grado.

En el andlisis histolégico de la reseccién del tumor es fun-
damental describir el estado de los margenes de reseccién,
porque alguno de estos tumores puede presentar recurren-
cias cuando son incompletamente resecados, sin ser sinénimo
o sugestivo de malignidad. El indice de proliferacién celu-
lar en estas neoplasias es casi siempre muy bajo (menor del
5%) y en caso de dudas con el examen histopatolégico se
puede acudir a las técnicas de IHQ para el diagnéstico dife-
rencial entre ellos, sobre todo, cuando haya duda entre origen
muscular (actina de musculo liso, desmina y H-caldesmon
positivos), neural (S100, NF, CD56 positivos) o fibroblastica
(vimentina positiva y negatividad para marcadores muscula-
res o neurales)'14,

Hay tres tipos especiales de tumores que, aunque son
generalmente benignos, pueden tener variantes atipicas o
incluso malignas: tumor fibroso solitario, tumores de célu-
las granulares (TCG) y tumores miofibroblasticos/seudotumor
inflamatorio.

Tumor fibroso solitario

El diagnéstico de tumor fibroso solitario (TFS) se realiza gene-
ralmente mediante la observacién microscépica con HyE, y
se caracteriza por una proliferacién de células fusocelulares y
redondas con patrén de crecimiento hemangiopericitico y un
estroma rico en coldgeno'”'°. La IHQ confirma el diagnéstico
por la positividad para CD34, CD99 y Bcl-2 que muestran estos
tumores. Recientemente se ha descrito que la gran mayoria
de los TFS son positivos para STAT6 o GRIA2 utilizando la
IHQ; ademas, en muchos de estos tumores se ha detectado
el gen de fusién NAB2-STAT6'?"'>. La mayoria de los TFS son
benignos, pero existen casos malignos caracterizados por ser
lesiones muy hipercelulares que muestran al menos focal-
mente evidente atipia citolégica, necrosis tumoral, aumento
del nimero de mitosis (>4 mitosis por 10 campos de gran
aumento) y/o mérgenes de crecimiento infiltrativos'*. Eviden-
temente, esta variante maligna tiene potencial metastasico y
hay que tenerla en cuenta para implementar un tratamiento
oncoldgico si procede, cuando el patélogo informe criterios de
malignidad.

Tumor miofibrobldstico inflamatorio

El tumor miofibrobléstico (TMI), también conocido como seu-
dotumor inflamatorio, se describié inicialmente en pulmén,
aunque puede aparecer en cualquier localizacién'>'416, A
pesar de que la mayoria de los articulos se inclinan a favor de
la naturaleza neoplasica de esta lesién, todavia no esta claro
si es una lesién benigna o maligna. Considerando que dicha
lesién tiene un potencial de recurrencia local e incluso puede
producir metdastasis a distancia, se ha clasificado como una
neoplasia de comportamiento incierto o de potencial biolégico
intermedio en cuanto a malignidad. El aspecto macroscépico
es variable e indistinguible de otras neoplasias, como por
ejemplo del TFS. En su examen histolégico se observa una
proliferacién de células fusiformes miofibroblasticas entre-
mezcladas con un infiltrado inflamatorio constituido por
plasmocitos, linfocitos y eosindfilos. Histolégicamente, se han
reportado tres patrones de crecimiento en estos tumores que
incluyen patrén mixoide vascular, lo que recuerda una FN,
patrén fusiforme y patrén hipocelular colagenizado y simula
un tumor desmoide'?'*16, El estudio IHQ ayuda en algunos
casos, sobre todo la expresion citoplasmaética difusa para ALK
que se observa en alrededor del 50% de estos tumores. La
actina de musculo liso, vimentina y CD34 son positivas, y el
CD30, CD15 y marcadores epiteliales, negativos'*'®. En casos
dudosos se pueden realizar estudios de biologia molecular
para confirmacién diagnéstica de estos tumores. Aproximada-
mente en el 50 % de estos podemos encontrar reordenamiento
del gen ALK. Sin embargo, hay muchos casos donde no se
detecta esta anomalia genética (TMI ALK negativos)?1416,
Recientemente, se ha descrito que varios casos con diagnos-
tico de TMI ALK negativos pueden mostrar reordenamiento
del gen ROS1, siendo positivos por IHQ para ROS1'°. En estos
tumores con reordenamiento ROS1 se han encontrado genes
de fusién YWHAE-ROS1 y TFG-ROS1°.

Tumores de células granulares

Los TCG o tumores de Abrikossoff pueden aparecer en pared
abdominal sobre todo después de una cirugia o de manera
esporadica (fig. 1B). Son lesiones generalmente benignas, aun-
que se describen formas malignas poco comunes. El Ginico
criterio bien definido de malignidad para estos tumores es
la presencia de metdstasis ganglionares o a distancia; sin
embargo, se han descrito una serie de criterios histolégi-
cos e IHQ asociados con riesgo de malignidad en estos
tumores. Nasser et al.'®?1* describieron seis criterios his-
tolégicos (necrosis, patrén fusiforme, nucleos vesiculares
con nucléolo prominente, elevada actividad mitética, alto
indice nuclear/citoplasmatico y pleomorfismo), y propusie-
ron que cuando al menos tres de ellos estuvieran presentes
en un TCG se deberia plantear la posibilidad de un TCG
maligno'®1?-14 Estos criterios han sido cuestionados poste-
riormente ya que se han encontrado algunos TCG que no
tenian ninguno de estos criterios y sin embargo habian
desarrollado metastasis, y por el contrario, se han dado
también otros casos con varios de estos criterios y con
comportamiento benigno. Posteriormente, Nasser et al.’012-14
propusieron que la presencia de necrosis y mitosis, asi como
un Ki-67 superior al 10%, se asociaba frecuentemente a
comportamiento maligno; no obstante, la presencia de metds-
tasis persiste como el Unico criterio de malignidad en estos
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Tabla 4 - Clasificacion de las fibromatosis (segin su

localizacion)

1. Abdominales: afectan a la pared abdominal anterior

2. Intraabdominales (profundas o agresivas): se localizan en el
mesenterio/omento o pelvis (intraperitoneales o
retroperitoneales)

3. Extraabdominales: cuando aparecen en térax, extremidades y
region de cabeza y cuello

tumores. La caracteristica histolégica fundamental de los
TCG son las células con citoplasma abundante eosinofi-
lico de apariencia granular, que recuerda a los histiocitos o
macréfagos. Estas células son positivas por IHQ para S100
(fig. 1C), CD56 (fig. 1D), CD68, CD10, PGP9.5, a-inhibina, calre-
tinina, GFAP y nestina, y menos frecuentemente para TFE-3
y CD117'%1271E] diagnéstico diferencial se debe realizar
con todos los procesos neoplasicos (sarcomas con células
granulares/leiomiosarcomas, sarcomas neurales, angiosarco-
mas, etc.) y no neoplésicos (enfermedad de Gaucher, etc.) que
presenten células con una morfologia similar a la de los TCG.

Tumores benignos pero potencialmente agresivos
Fibromatosis/tumor desmoide. Los tumores desmoides repre-
sentan una proliferacién fibrobldstica y miofibroblastica
agresiva con variable produccién de colageno que, frecuen-
temente, aparece en la pared abdominal anterior’’—>. Estas
lesiones se caracterizan por tener un crecimiento infiltrativo,
ausencia de evidente atipia nuclear y bajo indice mitético.
Estos tumores infiltran localmente y presentan recurrencias
frecuentemente, pero no producen metastasis. Ademas, no
es infrecuente la presencia de margenes quirargicos afectos
en las piezas de reseccién, hecho que favorece la recurrencia
local. En la tabla 4 se describe la clasificacion de las fibroma-
tosis.

Macroscépicamente los tumores desmoides pueden tener
forma redondeada o irregular (debido a la escisién incompleta
de algunos casos'?). La superficie de corte es dura y de un color
blanquecino grisaceo, sin necrosis ni hemorragia (fig. 2A y 2B).
Histolégicamente, consisten en una proliferacién de células
fusiformes de apariencia benigna separadas por fibras grue-
sas de coldgeno (fig. 2C y 2D)'?1317-25 Las células neoplasicas
tienen nucleos pequenos y de contornos regulares, donde las
mitosis son muy infrecuentes y no se observa necrosis (lo
que apoya la naturaleza benigna de la lesién). Ocasionalmente
puede observarse degeneracién mixoide, por lo que se pueden
confundir con tumores mixoides o con FN'213.1830 13 THQ de
estos tumores muestra positividad para vimentina, actina de
musculo liso y B-catenina (tincién nuclear). Los tumores des-
moides son negativos para desmina, citoqueratinas y S100, lo
que excluye otros tumores con patrén fusocelular de aparien-
cia benigna o maligna de bajo grado'»13183>,

Aproximadamente, en el 98% de los tumores desmoides
esporadicos se encuentran mutaciones somadticas en la B-
catenina (CTNNBI), y ciertos tipos de mutaciones especificas
de este gen, como S45-F, incrementan el riesgo de recurrencia
significativamente?*3?,

El diagnéstico diferencial de las fibromatosis con patrén
convencional fusocelular se debe realizar con todas aquellas
proliferaciones fibroblasticas y/o miofibroblasticas reacti-
vas (queloide, mesenteritis esclerosante, FN, pdlipo fibroide

inflamatorio) o neoplésicas (fibroma, neurofibroma, GIST,
fibrosarcoma, mixofibrosarcoma y otros sarcomas fusoce-
lulares de bajo grado de malignidad)’?14¥73°, Aunque la
morfologia permite distinguir generalmente la fibromatosis
de otros procesos, en ocasiones -debido a escasez de tejido,
artefacto etc.— es necesario acudir a la clinica y al estudio IHQ
con B-catenina. La tincién nuclear positiva para B-catenina es
un marcador que actualmente se considera como primordial
en la distincién entre los tumores desmoides y otros tumores
con morfologia similar'’-.

El diagnéstico diferencial es particularmente dificil cuando
las fibromatosis de tipo desmoide tienen un patrén de creci-
miento con areas mixoides en las que se deben diferenciar
de lesiones mixoides benignas y malignas. El diagnéstico
diferencial se debe realizar con otros tumores o lesiones seu-
dotumorales que muestren areas mixoides, sobre todo FN,
tumores del estroma gastrointestinal (GIST), TFS, leiomio-
sarcomas, sarcomas neurales, histiocitoma fibroso maligno
mixoide, condrosarcomas mixoides y neurofibromas'? 141833,

Los GIST expresan usualmente CD117 y DOG-1, que no se
expresan habitualmente en la fibromatosis. Los leiomiomas
y leiomiosarcomas son tumores que expresan marcadores
de musculo liso (actina de mdusculo liso, desmina y H-
caldesmon) y son negativos para la p-catenina. Los tumores
neurales malignos expresan marcadores IHQ, generalmente
no expresados en las fibromatosis, como el S100, PGP9.5, CD56
y, ademads, tienen un indice de proliferaciéon celular Ki-67
elevado'?141833 E1Ki-67 en las fibromatosis es muy bajo, rara-
mente superior al 5 %.

Neopldsicas. Tumores primarios de pared abdominal
malignos (piel y tejidos blandos: carcinomas, sarcomas y
otros)

Carcinoma mioepitelial

El carcinoma mioepitelial o mioepitelioma maligno es una
neoplasia antiguamente denominada paracordoma o tumor
mixto, que puede aparecer en tejidos blandos de cualquier
localizacién, incluyendo la pared abdominal. Histolégica-
mente se caracteriza por nidos de células tumorales que
crecen en cordones en un fondo mixoide. Ocasionalmente
pueden tener una morfologia rabdoide con citoplasma abun-
dante y eosinofilico'?'*. Las células neoplésicas expresan
marcadores epiteliales (citoqueratinas, EMA) y musculares
(actina de musculo liso), y hasta el 50% de estas neoplasias
muestran reordenamiento en el gen EWSRI1. El diagnéstico
diferencial se debe realizar con metastasis por adenocarci-
noma en pared abdominal, condrosarcoma mixoide y sarcoma
epitelioide’? 1436743,

Neoplasia uracal maligna (adenocarcinoma)

Los tumores del ligamento uracal son extremadamente raros y
representan el 0.2 % de todos los canceres de vejiga. Aparecen
frecuentemente en hombres de entre 40 y 70 afnos de edad
como una masa supravesical en la linea media'?133%43, El
adenocarcinoma es el tipo histolégico mas comun (90 %), y su
variante entérica/mucinosa es la mas frecuente. El diagndstico
diferencial fundamental es con las metdstasis por adenocar-
cinoma de tipo intestinal con primario en tracto digestivo,
pancreas, via biliar, ovarico o pulmonar. En estos casos, como
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Figura 2 - A, B. Tumor desmoide de pared abdominal (aspecto macroscépico). G, D. Aspecto histopatolégico con HyE de

fibromatosis de pared abdominal (40x).

el resultado IHQ es muy parecido (CDX2 positivo), es muy
importante la correlacién con los hallazgos clinicos y radio-
légicos.

Sarcomas de tejidos blandos
Los sarcomas de partes blandas constituyen una proliferaciéon
mesenquimal maligna que pueden originarse en musculo,
grasa, vasos sanguineos, sistema nervioso periférico y tejido
fibroso. La afectacién de pared abdominal se da entre el 1%
y el 3% de los casos, y puede ser primaria o metastésica. El
tipo histolégico mas habitual es el sarcoma pleomérfico, anti-
guamente denominado histiocitoma fibroso maligno, seguido
de leiomiosarcoma (fig. 3A, 3B y 3C), liposarcoma (fig. 3B),
fibrosarcoma, dermatofibrosarcoma (fig. 4A y 4B), sarcoma
fibromixoide de bajo grado y rabdomiosarcoma'?~1644%’ Estos
tumores tienen una alta incidencia de recidiva local (25%) y
metéstasis a distancia, con excepcién de los dermatofibro-
sarcomas, que tienden a presentar recurrencias localmente
pero no a distancia. Los SPB invaden generalmente los tejidos
proximos por contigiiidad, pero es raro que produzcan metas-
tasis ganglionares, aunque hay algunos tipos histolégicos
que si pueden producir metastasis nodales, como los rab-
domiosarcomas, sarcoma de Ewing, angiosarcomas, sarcoma
sinovial, sarcoma de células claras y sarcomas indiferenciados
Ewing-like'?164%7 Las metéstasis a distancia pueden apare-
cer preferentemente en el pulmoén, y con menor incidencia,
en higado y huesos.

El diagnéstico histolégico preoperatorio puede basarse en
la biopsia incisional, la biopsia con aguja gruesa (tru-cut) o
la puncién aspirativa con aguja fina (PAAF)>'?1°, La PAAF a
menudo no es concluyente en el grado ni subtipo histolé-
gico porque, habitualmente, lo que diagnédstica son patrones
citolégicos que pueden ser comunes a diferentes sarcomas

(fusocelular, células redondas, epitelioide, pleomérfico), por lo
que tiene més utilidad en el diagnéstico de recurrencias que
en el inicial.

La biopsia por tru-cut puede facilitar el diagnostico inicial,
ya que facilita la observacién del patrén histolégico y ademas
permite realizar estudio IHQ y molecular adicional>'?"'4. De
cualquier manera, una limitacién fundamental es la heteroge-
neidad que pueden tener estos tumores, lo que puede inducir
a resultados falsos negativos o positivos o a diagndsticos ina-
decuados cuando se examina solo una parte del tumor. En
ocasiones el material que envian al laboratorio de patologia
no es abundante, y en otras ocasiones gran parte de la biopsia
muestra necrosis o tejido no tumoral. La biopsia escisional,
aunque permite una evaluacién completa de la lesién, inclui-
dos los méargenes de reseccién quirtrgicos, parece ser que esta
relacionada con la diseminacién local en algunos casos, por lo
que hay una tendencia a no usarla, a no ser que sean lesiones
pequenas.

El estudio histopatolégico de estos tumores debe apor-
tar datos de gran importancia para el clinico que ayuden a
tomar decisiones futuras en cuanto al tratamiento. Estos datos
incluyen tamano del tumor, tipo histolégico, grado tumo-
ral (grado de diferenciacién, nimero de mitosis y porcentaje
de necrosis tumoral) y estado de los margenes de resecciéon
quirtrgica’® 4.

Muy frecuentemente, los SPB muestran patrones histolé-
gicos similares y el estudio IHQ es esencial para poder llegar
a un diagnéstico definitivo. La IHQ permite definir si el tumor
muestra diferenciacién muscular, neural, epitelial, etc., lo que
orienta en cierta medida al subtipo especifico de sarcoma'?~4,
En ocasiones incluso con un extenso estudio IHQ y un analisis
profundo de la histologia es imposible definir correctamente el
tipo exacto de sarcoma y tenemos que recurrir a los métodos
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Figura 3 - A. Leiomiosarcoma de pared (aspecto macroscépico). B. Liposarcoma con zonas de color amarillento similares a
tejido graso normal y otras zonas con aspecto sarcomatoso. C. Corte histolégico con HyE de un leiomiosarcoma con
presencia de células fusiformes y presencia de mitosis (40x); D. Tincion IHQ positiva para actina de musculo liso en

leiomiosarcoma de pared (40x).

de biologia molecular para poder llegar al diagnédstico final.
Algunos sarcomas tienen translocaciones cromosémicas que
pueden detectarse mediante métodos moleculares, como la
hibridacién in situ fluorescente o las técnicas de reaccién en
cadena de la polimerasa (RT-PCR). Mediante la hibridacién

in situ fluorescente podemos demostrar la presencia de reor-
denamiento EWSR1 que caracteriza algunos sarcomas como el
sarcoma de Ewing, entre otros. La RT-PCR es de gran utilidad
para detectar algunos genes de fusién que caracterizan ciertos
sarcomas de partes blandas, como por ejemplo COL1A1-PDGFB

Figura 4 - A, B. Dermatofibrosarcoma de pared abdominal. C. Metéstasis en pared abdominal por adenocarcinoma de colon.
D. Corte histolégico con HyE de la metastasis por adenocarcinoma de colon con presencia de metaplasia 6sea (20x).
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en dermatofibrosarcoma protuberans, EWSR1/FLI1 en sarcoma
de Ewing, SYT/SSX en sarcoma sinovial, PAX3/7-FOXO1 en
rabdomiosarcomas y CIC/DUX4, BCOR/CCNB3 o CIC/FOX04 en
sarcomas raros. La presencia de algunas mutaciones o ampli-
ficaciones también facilitan la confirmacién del diagnéstico
en algunos tumores, como los GIST, donde se describen muta-
ciones en CKIT o PDGFRe, la amplificacién en MDM2 en los
liposarcomas y la del MYC en los angiosarcomag'?-1448:49,

Melanomas, linfomas primarios de pared abdominal (piel y
tejidos blandos son muy raros)

Tanto los melanomas como las neoplasias linfoides sobre todo
linfomas T cutaneos, tipo micosis fungoide, pueden aparecer
raramente en la pared abdominal como tumores primarios
o como consecuencia de una diseminacién a distancia. Su
aspecto morfoldgico no difiere de las formas de presentacién
en otros sitios y siempre hay que considerarlos en el diagnos-
tico diferencial'®>13.

Tumores metastdsicos en pared abdominal

En la pared abdominal se puede desarrollar un tumor metas-
tasico, como resultado de una implantacién local o de una
diseminacién hematégena. De hecho, las metéstasis son los
tumores malignos mas frecuentes en pared abdominal. Estas
lesiones se pueden subclasificar en tumores metastasicos en
pared abdominal (diseminacién hematégena o linfatica) o
infiltracién de la pared abdominal (lesiones secundarias), que
incluyen las relacionadas con recidivas locales, infiltracién
por contigliiidad e implantes en cicatriz, drenajes y puerto de
laparoscopia!?13°0-56,

Carcinomas (fig. 4C y 4D), sarcomas, GIST, melanomas y
neoplasias hemolinfopoyéticas pueden ser la causa de metas-
tasis o implantes en la pared abdominal®®®?, Dentro del
grupo de los carcinomas, las metdstasis cutaneas, subcu-
tdneas o en tejidos blandos de pared han sido reportadas
en pacientes con antecedentes de céncer de mama, tracto
genitourinario, colon, estémago, rinén, carcinoma hepatoce-
lular, vesicula biliar, cdncer ginecolégico, es6fago, tiroides y
pulmén®12,1350-56.

No es frecuente encontrar metdstasis a distancia por car-
cinomas de vesicula biliar, colorrectal y otros 6rganos del
aparato digestivo en tejido subcutaneo de pared, distantes al
sitio de incisién de la laparoscopia®®->°.

Cuando las metastasis ocurren cerca del ombligo se debe
excluir como primera posibilidad el «nédulo de la hermana
Maria José» (Sister Mary Joseph’s nodule). Este tipo de lesién se
presenta como un nédulo en el ombligo que puede ulcerarse
o tener necrosis, hemorragia o contenido mucinoso, seroso o
purulento®’. Este tipo de metéstasis umbilical aparece en el
1-3% de los pacientes con cancer gastrointestinal o genitouri-
nario, incluyendo el cancer de endometrio.

Cualquier tipo de sarcoma puede afectar de manera metas-
tasica ala pared abdominal; el antecedente de sarcoma en otra
localizacién con una morfologia similar a la observada en la
metdstasis permite generalmente excluir que no se trate de
un sarcoma primario de la pared abdominal.

Infiltracién secundaria de la pared abdominal. Tumores
metastdsicos secundarios
Recidiva local, infiltracién por contigiiidad, implantacién
(cicatriz, drenaje, puerto de laparoscopia)>®0-62,

Estos tumores asociados a implantacién local pueden estar
asociados a ciertos procedimientos quirdrgicos como son las
laparoscopias o la PAAF.

Implantes relacionados con laparoscopia. Los implantes tumo-
rales en los orificios de drenaje y sobre las cicatrices de
laparotomia se conocen desde siempre, y tras la generaliza-
cién delalaparoscopia se ha descrito la aparicién de implantes
tumorales en los orificios de introduccién de los trocares con
diseminacién peritoneal después de la manipulacién de tumo-
res malignos (preferentemente en neoplasias de vias biliares
y ovéricas)>®0°1. En relacién con las neoplasia colorrectales
se han descrito recidivas tumorales asociadas a una excesiva
manipulacién tumoral, rotura del tumor y cambios de troca-
res.

Varios autores recomiendan que cuando se realice una
cirugia de tumores ovaricos de gran tamano con sospecha de
tumor mucinoso se debe extraer el tumor evitando su rotura
y salida del contenido mucinoso, para prevenir la metdstasis
en el puerto de la laparoscopia, aunque la incidencia es muy
baja.

Implantes tumorales asociados a puncién aspirativa con aguja
fina. Los implantes tumorales en pared tras PAAF de masas
intraabdominales son raros®’. La diseminacién de células
malignas a la pared abdominal es una complicacién que se ha
descrito como posterior a la aplicacién de procederes diagnés-
ticos en pacientes con sospecha de carcinoma hepatocelular.
Ademas, en algunos centros persiste la PAAF como proceder
diagnéstico en las neoplasias ovaricas, y en el caso de tumores
mucinosos ovaricos el riesgo de implantes en el trayecto de la
aguja, incluyendo la pared abdominal, no es despreciable.

El papel del patdlogo en el diagnéstico de estas lesiones
consiste en confirmar la presencia de una lesién tumoral
metastasica y valorar los margenes quirtrgicos de reseccién.
En caso de dudas con la HyE se puede indicar un estudio IHQ
para confirmar la histogénesis de la metdstasis, sobre todo
en caso de tumor metastdsico en pared con origen descono-
cido. El estudio IHQ inicial, cuando la morfologia no permite
definir si se trata de un carcinoma, sarcoma, melanoma o lin-
foma, debe incluir al menos citoqueratina, vimentina y CD45
y, dependiendo de los resultados, se puede ampliar el estu-
dio con nuevos marcadores. Por ejemplo, si se concluye que
se trata de un carcinoma, se intenta definir el probable origen
(en tracto digestivo, ginecolédgico, pulmoén, via biliar, etc.). Son
fundamentales, obviamente, los datos clinicos que incluyan
no solo la edad o sexo del paciente en el volante de solicitud
de biopsia, sino también los antecedentes de alguna neoplasia
diagnosticada, cirugias previas, etc., asi como todos los datos
que puedan aportar los cirujanos, radiélogos u oncélogos, por-
que facilitan que el patélogo se oriente adecuadamente y no
utilice recursos de manera innecesaria cuando desconoce la
informacién clinica.
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