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RESUMEN

Introduccion: El leiomiosarcoma renal es un tumor urolégico raro, representa el 0,12% de los tumores renales. La deteccion de la masa
renal esta dada por estudios de imagen, pero el diagndéstico de la estirpe tumoral es histopatolégico con técnicas de inmunohistoquimica.
El tratamiento estandar es la nefrectomia radical; el papel de la terapia adyuvante mediante quimioterapia y radioterapia aun no esta
bien definido. Objetivo: Proporcionar informacién actualizada sobre el diagnéstico y tratamiento del leiomiosarcoma pleomérfico renal
primario. Materiales y métodos: Reporte de caso y revision bibliografica de 11 articulos cientificos encontrados en las bases de datos
Medline, Scielo y PubMed. El criterio de busqueda empleado consistié en los siguientes términos Mesh: Leiomiosarcoma renal, tumor
mesenguimatoso, tumor renal. Reporte de caso: Paciente de 34 afios que debuta con dolor lumbar, en estudios de imagen se evidencia
masa renal izquierda, se realiza nefrectomia radical cuyo resultado histopatolégico reportd leiomiosarcoma renal pleomarfico. Resulta-
dos: la urotomografia simple y contrastada es el método diagnéstico especifico para la deteccidon de masas renales; la histopatologia y
la inmunohistoquimica aportan informacion sobre la estirpe tumoral. Conclusiones: El leiomiosarcoma renal es un tumor renal raro y de
mal prondstico, su tratamiento de primera linea es la nefrectomia radical, es un tumor con alto riesgo de recidiva local y a distancia, se
considera un tumor sensible a la quimioterapia por esto es considerada una terapia adyuvante.
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ABSTRACT

Introduction: Renal leiomyosarcoma is a rare disease, it constitutes 0,12% of malignant renal tumors, the renal mass is identified by
imaging studies, but the diagnosis is given by histopathology and immunohistochemistry. The standard treatment is radical nephrectomy
and the role of chemotherapy and radiotherapy is not yet well defined. Objective: To provide updated information on the diagnosis and
treatment of primary renal pleomorphic leiomyosarcoma. Materials and methods: Case report and bibliographic review study of 10 sci-
entific articles found in the Medline, Scielo and PubMed databases. The search criteria used consisted of terms: Renal leiomyosarcoma,
mesenchymatous tumor, renal tumor Case report: 34-year-old patient with low back pain, which in imaging studies shows a left renal
mass, a radical nephrectomy is performed. The histopathological study reported pleomorphic renal leiomyosarcoma. Results: Simple and
contrasted uro-tomography is the specific diagnostic method for the detection of renal masses; histopathology and immunohistochemistry
provide information on the tumor lineage. Conclusions: Renal leiomyosarcoma is a rare and aggressive renal tumor, its first-line treatment
is radical nephrectomy; it is a tumor with a high risk of local and distant recurrence, it is considered a chemo-sensitive tumor, thus chemo-
therapy is considered an optional therapy.
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Leiomiosarcoma pleomérfico renal primario

INTRODUCCION

Los tumores renales constituyen el 3% de los tu-
mores solidos del adulto y el carcinoma de células
claras es el subtipo mas frecuente (75 al 80%)'; los
sarcomas son tumores que derivan del mesoder-
mo embrionario?®. En Estados Unidos, en el afio
2005, se diagnosticaron aproximadamente 10.000
nuevos casos de sarcomas, de los cuales solo el
2,1% correspondio al tracto genitourinario®. El leio-
miosarcoma es el subtipo histolégico mas comun,
siendo el 60 al 70% de todos los sarcomas de rifion.
Se presenta entre los 50 y los 60 afios de edad®.
La nefrectomia radical es el estandar de oro para
el tratamiento de masas renales, que puede ser
complementado con quimioterapia y radioterapia®.
Para su diagnéstico se requieren técnicas de histo-
patologia e inmunohistoquimica que confirmen su
histogénesis’. El leiomiosarcoma con un gran com-
ponente pleomorfico se denomina leiomiosarcoma
pleomorfico®. Los sarcomas renales son tumores
muy agresivos por la tendencia a la recurrencia lo-
cal y a distancia, ademéas de producir metastasis
por via hematégena®®. El objetivo de la presente
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revision es proporcionar informacion actualizada
sobre el diagndstico y manejo clinico-quirdrgico del
leiomiosarcoma pleomorfico renal primario.

METODOLOGIA

Estudio de reporte de caso y revision bibliografica
con analisis sistematico de 10 articulos cientificos
encontrados en las bases de datos Medline, Scie-
lo y PubMed, cuyas fechas de publicacion corres-
ponden a los ultimos 5 afnos. El criterio de busque-
da empleado consistid en los siguientes términos
Mesh: Leiomiosarcoma renal, tumor mesenquima-
toso, tumor renal.

REPORTE DE CASO

Paciente masculino de 34 anos, soltero, de ocupa-
cion comerciante, grupo sanguineo ORh+, sin ante-
cedentes clinicos de importancia, que debuta con
dolor lumbar izquierdo; se realiza ecografia y tomo-
grafia abdominal, identificandose una masa renal
izquierda (Figura 1y 2).

Figuras. 1) Ecografia renal: lesion hiperecogénica de 57 x 78 x 67 mm, de bordes irregulares, localizada
en el segmento medio del parénquima renal izquierdo. 2) Tomografia que revela una formacion intra y extra-
parenquimatosa en el rifndn izquierdo, de bordes lobulados e imprecisos, que se extiende fuera de los limites

capsulares y contacta con planos tisulares de la pared abdominal contigua y el bazo.

Se realiza nefrectomia radical izquierda por lumbo-
tomia; se observa la presencia de una masa renal
vascularizada de aproximadamente 8 x 8 cm de
diametro, de consistencia dura, en el segmento la-
teral del rindn, en estrecha cercania con el bazo.
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El reporte histopatolégico revela un leiomiosarcoma
de alto grado, con areas pleomorficas y necrosis
menor del 50% del tumor, bordes quirdrgicos libres
de células tumorales (Figura 3).
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Figura 3. A) Masa renal izquierda de 9,5 x 7,6 x 7 cm que compromete la cortical, pelvis renal, hilio y tejido
adiposo perirrenal en un espesor de 3 cm. B) Hematoxilina Eosina 40X, marcado pleomorfismo nuclear,
multinucleacion, nucléolos grandes, figuras de mitosis. C) Hematoxilina Eosina 10X, neoplasia fusocelular,
disposicion en haces paralelos, abundante celularidad, pleomorfismo, hipercromatismo, alto indice nu-
cleo-citoplasmatico, mitosis dispersas. D) Vimentina 40X, positiva citoplasmatica. E) Actina 40X de musculo
liso positivo para células neoplésicas. F) CD 10 40X, positivo en membranas de células neoplasicas.

En una tomografia de seguimiento después de 3 me-
ses de la nefrectomia, se evidencia nddulos pulmo-
nares bilaterales sugestivos de metastasis a distan-
cia. En el lecho quirdrgico se evidencia recidiva local
con presencia de masa con densidad de tejido blan-
do; no se observa un adecuado plano de clivaje con
la pared abdominal posterior ni con la regién inferior
del bazo. Adyacente al musculo psoas izquierdo, se
evidencian dos imagenes de aspecto lobulado de 24
x10 x13 mm que sugieren ser implantes organicos,

y, en la pared lateral izquierda del abdomen, adya-
cente al musculo transverso, se observa una imagen
nodular de 15 x13 mm sugestiva de secundarismo
(Figura 4). Se inicia tratamiento paliativo de quimio-
terapia con protocolo de ifosfamida y doxorrubicina
por 6 ciclos. El paciente sufre una fractura patolégi-
ca del humero proximal, y finalmente fallece un afo
posterior al diagndstico por neumonia adquirida en
la comunidad y paro cardiorrespiratorio.
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Figura 4. A) Micronddulo de 5 mm en base pulmonar izquierda. B) Micronédulo localizado en el pulmén
derecho. C) Tomografia computarizada contrastada de abdomen: recidiva local. D) Tomografia computariza-
da: recidiva local.
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DISCUSION

Los sarcomas son tumores que derivan del mesoder-
mo embrionario y su localizacion mas comun es es-
témago, intestino y retroperitoneo. El leiomiosarcoma
renal es uno de los subtipos de tumores renales mas
raros, constituye apenas el 0,12% de los tumores re-
nales malignos” y fue descrito por primera vez en el
afio 1919 por Berry®1°, El leiomiosarcoma es un tumor
mas frecuente en mujeres, con una relacion 2:1. La
causa exacta no es completamente conocida, pero
varios estudios sugieren una asociacion con genes
localizados en el cromosoma X. El leiomiosarcoma
puede encontrarse por igual en ambos rifiones o de
manera unilateral®.

Los pacientes frecuentemente debutan con dolor
lumbar, hematuria y masa abdominal, por lo que
es dificil diferenciar entre un leiomiosarcoma renal
y un tumor de células claras mediante técnicas de
imagen; por lo tanto, su diagndéstico suele ser posto-
peratorio'. Debido a que el sarcoma renal es una
patologia rara, no se ha establecido un tratamiento
estandarizado. La cirugia es la mejor opciéon cura-
tiva, por lo que la nefrectomia radical es el estan-
dar de oro en el tratamiento de masas renales de
caracteristicas tumorales®'°. La guia europea y la
gufa de la NCCN (National Comprehensive Cancer
Network) sobre el carcinoma de células renales, en
su actualizacion del afio 2021, indica que el trata-
miento quirdrgico es la primera linea en el manejo
de pacientes con masas renales, sin distincion de la
estirpe tumoral, como terapia curativa. En pacientes
con tumores renales localmente avanzados, el trata-
miento quirdrgico se mantiene como la primera op-
cion terapéutica, aunque puede ser complementado
con quimioterapia adyuvante'"'2,

La histogénesis del leiomiosarcoma es desconocida,
pero la hipdtesis mas aceptada es la que considera
las células de la capsula renal, vasos sanguineos y
musculo de la pelvis renal como sus precursores®®.
Histoldégicamente, el leiomiosarcoma presenta gran
cantidad de mitosis, necrosis focal y pleomorfismo
celular; la atipia nuclear es prominente. En la inmu-
nohistoquimica, el tejido tumoral es positivo para
vimentina y marcadores de musculo liso®. Para el
diagndstico de leiomiosarcoma pleomorfico, el pun-
to de corte del componente pleomdrfico debe tener
una relacion 2:3 en relacion al volumen tumoral total,
siendo el leiomiosarcoma pleomaorfico mas agresivo.
La correlacion entre la extension del componente
pleomorfico y el prondstico todavia no es clara®®,
El patron de crecimiento de los leiomiosarcomas es
fascicular, con formacion de bandeletas que dan la
apariencia macroscopica de angulos®.

Un estudio sobre el leiomiosarcoma con 33 pacien-
tes, demuestra que la media de sobrevida fue de
3,9 anos, el 73% de pacientes sobrevivieron a los
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2 afos, pero solo el 38% sobrevivieron a los 5 afios;
20 de los pacientes murieron a causa de la enferme-
dad. Estos datos demuestran el mal pronéstico de
esta enfermedad®.

Para hacer un diagndéstico de sarcoma renal prima-
rio se deben cumplir los siguientes criterios™: a) el
paciente no debe tener un sarcoma en otro lugar; b)
la masa debe ser compatible con un origen renal en
lugar de una afectacion por continuidad en el retro-
peritoneo; ¢) la variante sarcomatoide del carcinoma
de células renales debe ser excluida; y, d) si existie-
ran metastasis, éstas deben ser mas pequefias que
la masa renal. El tamafio menor de 5 cm, bajo grado
histologico, y enfermedad limitada al rifidn, son fac-
tores asociados con resultados favorables. El grado
histologico esté asignado en base al conteo mitético,
necrosis y al pleomorfismo nuclear. El factor pronés-
tico mas importante es el margen de reseccion libre
de tumor, mientras que la diseminacion a distancia
en el momento del diagndstico, es un signo de mal
prondstico®.

El papel de la quimioterapia no esta aun establecido,
pero este tumor se considera sensible, particular-
mente al esquema de doxorrubicina e ifosfamida. La
terapia neoadyuvante con radioterapia estaria indi-
cada si se reportan bordes tumorales positivos en el
estudio histopatolégico y cuando se trata de tumores
de grado histolégico intermedio y alto™™®. Cuando se
presentan metéastasis a distancia, la media de super-
vivencia es de 8 a 12 meses; el tratamiento se basa
en combinar la reseccion de las metastasis y de la
recurrencia local siempre que sea posible, ademas
del tratamiento con quimioterapia a base de ifosfa-
mida en altas dosis como monoterapia o en combi-
nacion’.

CONCLUSION

El leiomiosarcoma renal es un tumor en extremo raro
y agresivo, con alto riesgo de recidiva local y a dis-
tancia por metéastasis hematégenas. El diagndstico
es principalmente postquirdrgico, ya que los estu-
dios de imagen no cuentan con un patron distintivo
que lo diferencie de otros tumores renales. El tra-
tamiento de primera linea es la nefrectomia radical
con margenes amplios, con bordes libres de tumor.
El esquema de tratamiento adyuvante aun no esta
definido debido a lo raro del tumor, por lo que se
han descrito varios esquemas de quimioterapia y ra-
dioterapia. El leiomiosarcoma renal es considerado
un tumor sensible a la quimioterapia, por 1o que se
recomienda esquemas que contengan doxorrubici-
na e ifosfamida. El escaso nimero de casos impi-
de la estandarizacion de protocolos de tratamiento
y seguimiento definitivos para tumores renales poco
frecuentes.
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