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Leiomiosarcoma de mediastino anterior
Aportacion de un caso y revision de la literatura
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RESUMEN

Los leiomiosarcomas del mediastino son tumores raros, que generalmente derivan de la
pared de la traquea, esofago y grandes vasos, aunque existen algunos casos de origen incier-
to. Describimos un caso de un varén de 68 afos, con clinica de sindrome de compresion de
vena cava superior. La radiologia y tomografia computerizada de térax revela una masa locali-
zada en el mediastino anterior. El estudio patolégico muestra una infiltracion tumoral de células
fusiformes con moderada pleomorfismo, que reaccionan positivamente a la inmunotincion con
actina y desmina.

El diagnéstico diferencial incluye todos los sarcomas y tumores con patron fusocelular que
se presentan con esta localizacion. El tratamiento que se ha empleado en todos los casos revi-
sados de la literatura ha sido la reseccion quirdrgica, y en pocos casos se ha usado terapia
adyuvante de quimio y radioterapia.

Palabras clave: Leiomiosarcoma mediastinico, tumores del musculo liso, tumores mediasti-
nicos, inmunohistoquimica, tumores de tejidos blandos.

Mediastinal leiomyosarcoma: A study of one case and review
of the literature

SUMMARY

Mediastinal leiomyosarcomas are rare tumors, generally arising from the wall of the esopha-
gus, trachea, or great vessels, although in some cases their primary origin is unknown. We des-
cribe a case of 68-year-old man, clinically presented with a superior vena cava syndrome. Chest
X-rays and computed tomography scans showed an anterior mediastinal mass. Histopathologi-
cal study showed moderately pleomorphic spindle cell tumors. Immunohistochemical staining
was positive to muscle actin and desmin.

Differential diagnosis included spindle cell sarcomas and other spindle cell tumors at this site.
The literature reports surgical resection in all cases with adjuvant chemotherapy and radiothe-
rapy being applied in a few cases.

Key words: Mediastinal leiomyosarcoma, tumors of the smooth muscle fiber, mediastinal
tumors, immunohistochemistry, soft tissue tumors.
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INTRODUCCION

Los tumores mesenquimales malignos que
se presentan como masas mediastinicas son
raros (1), y los leiomiosarcomas lo son aun
mas (2,3). La gran mayoria de los tumores de
musculo liso descritos en la literatura tienen
origen aparente macroscopico en la pared del

Fig. 1: Radiografia PA de térax.

Fig. 2: Radiografia lateral de tdrax.

esofago, la traquea o los grandes vasos (4-
6,9,10,12), y llaman la atencién del clinico por
sintomas obstructivos como disfagia, ronquera
o sindrome de vena cava superior (6,9,10,12).
El origen visceral o vascular de tales lesiones
se identifica por lo general con facilidad
mediante técnicas de imagen. Se han descrito
pocos casos de estos tumores cuyo origen es
incierto al no derivar de la fibra muscular lisa
de las estructuras adyacentes (2,3,5,7,10), y
que se manifiestan con unos sintomas inespe-
cificos.

Nosotros describimos un caso de leiomiosar-
coma primario de mediastino, con la descripcién
de las caracteristicas clinicas, radiolégicas, his-
topatoldgicas y hacemos la revision de la litera-
tura de este tumor poco frecuente.

CASO CLINICO

Varén de 68 afos con antecedentes perso-
nales de: exminero de mercurio durante 26
anos, exfumador, hiperuricemia e hipercoleste-
rolemia controladas y EPOC (Enfermedad Pul-
monar Obstructiva Crénica), sin antecedentes
quirargicos. El paciente consultd por cuadro cli-
nico de disnea de 8 meses de evolucion que se
acentud previo al ingreso, acompafnada de tos
no productiva, congestion facial e imposibilidad
para la flexion del torso. Al ingreso presentd
facies congestiva y ciandtica, ingurgitacion
yugular y circulacién colateral de la cara anterior
del térax, sin otros datos positivos. La radiogra-
fia de torax posteroanterior y lateral mostré una
masa voluminosa de ubicacion en mediastino
superior (fig. 1y 2), la TAC de tdrax evidencio
masa de 8 cm en mediastino anterior, de contor-
nos lobulados y contenido homogéneo, situada
por delante de la aorta ascendente y troncos
supraadrticos, en contacto con el I6bulo pulmo-
nar superior derecho y con la pared toracica
anterior (fig. 3). Posteriormente, una ecografia
abdominal mostré en el higado formaciones séli-
das multiples. Se le realizé biopsia mediastinica
por puncién transtoracica. Después del diagnds-
tico histolégico recibio tratamiento con radiotera-
pia. No se describe seguimiento por ser un caso
reciente.
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Fig. 3: TAC de tdrax.

HALLAZGOS ANATOMOPATOLOGICOS

Se recibe cilindro de tejido de 5 por 3 milime-
tros que fue fijado en formalina neutra tampona-
da al 10%, procesado rutinariamente, incluido
en su totalidad en parafina y tefiido con hemato-
xilina-eosina. La imagen histologica presenta
campos parcialmente necroéticos, en los mejor
preservados integrados por una proliferacion de
elementos fusiformes con moderado pleomorfis-
mo celular (fig. 4) y ocasional presencia de mito-
sis atipicas con un recuento de 3 en 10 campos
de 40x (Olympus objetivo 0,65), que se asocian
formando fasciculos entrecruzados (fig. 5) y que
presentan un citoplasma aciddfilo y opaco. Se
realiza estudio de inmunohistoquimica, median-
te la técnica de avidina-biotina-peroxidasa, pre-
via recuperacién antigénica por calor (vaporiza-
dor). Las células tumorales muestran inmunore-
actividad positiva para: actina muscular (Enzo
Diagnos., dil. 1:2), desmina (DAKO, dil. 1:2),
vimentina (DAKO, dil 1-1500) y negatividad
para: CD30 (DAKO, dil.1:2), CD15 (Beckton Dic-
kinson, dil. 1:20), CD20 (DAKO, dil. 1:2), CD34
(Biogenex, prediluido), S-100 (DAKO, dil 1-20),
calretinina (Zymed, dil 1:50), HMB-45 (Enzo
Diagnos., prediluido), citoqueratinas (8- 18- 19)
(Biogenex, dil. 1:25). El Ki 67 (DAKO dil. 1:200)
marca aproximadamente el 10% de las células
tumorales (fig. 6). Hallazgos todos consistentes
con un leiomiosarcoma de mediano grado de
madurez.
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Fig. 4: Imagen h/sto/og/ca. Patron de haces entrecruza-
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Fig. 5: Proliferacion de células fusiformes con moderado
pleomorfismo. X40 HE.
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Fig. 6: Marcador de pro/;ferac:on ce/u/ar Ki 67. X40.
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DISCUSION

Los tumores mesenquimales primarios benig-
nos y malignos del mediastino son raros dando
cuenta de menos del 2% de los tumores medias-
tinicos (1). Los sarcomas ocupan un pequefio
porcentaje de las neoplasias malignas del
mediastino (2,3), y los que presentan un fenotipo
muscular liso son extremadamente raros habién-
dose publicado 6 casos individuales (5,7-10, 12),
y una serie de 10 casos (13), lo que da un total
de 17 casos referidos. También se ha descrito la
presencia de un tumor con rasgos combinados
de liposarcoma y leiomiosarcoma (14). La pre-
sentacién clinica depende de las estructuras que
comprometan, si se originan o infiltran la pared
traqueal, esofagica o de grandes vasos, se mani-
fiestan clinicamente por sintomas obstructivos
como ronquera, disfagia, sindrome de vena cava
superior, y tromboembolismo pulmonar (4,10-
13,15). Los leiomiosarcomas que se originan en
los tejidos blandos del mediastino tienen una
presentacion clinica inespecifica, refiriéndose
dolor toracico, tos y sindrome de vena cava
superior en los pacientes con tumores ubicados
en el mediastino anterior y los del mediastino
posterior por lo general asintomaticos, aunque
unos pocos casos se han manifestado con tos,

disnea, disfagia y dolor toracico (tabla I). El ori-
gen de los leiomiosarcomas primarios del
mediastino es desconocido pero se discuten
varias teorias: es probable que se deriven de la
pared de los vasos pequeios de los tejidos blan-
dos mediastinicos, también se propone el tejido
muscular ectépico del mesénquima esplacnico y
por ultimo que sean tumores derivados del esé-
fago que se liberan en algin momento de su cre-
cimiento. Los estudios de imagen describen
usualmente con precision la relacion con las
estructuras adyacentes como vasos y eséfago.
Las caracteristicas histopatoldgicas en gene-
ral son variables, siendo la imagen mas frecuen-
te la disposicion en fasciculos, con poblacion
celular fusiforme de pleomorfismo variable, y con
focos de necrosis. De forma menos frecuente
puede también mostrar dreas mixoides, patro-
nes: estoriforme, perivascular y también presen-
cia de células epitelioides (1-13), en un caso
referido se describe una mezcla entre leiomio-
sarcoma y liposarcoma (14). Los diagndsticos
diferenciales que se plantean son en primer
orden los tumores derivados del nervio periféri-
co, siendo mas frecuentes en el mediastino pos-
terior y del tipo histolégico del Schwannoma;
también se pueden ver tumores malignos del
nervio periférico (1). Todas estas neoplasias tie-

Tabla I. Clinica de 17 casos de leiomiosarcomas mediastinicos

Localizacion, .
Caso Sexo Edad Mediastino Sintomas
Herlizca y Gale ( 1958) M 27 Posterior Asintomatico
Lincoln (1965) M 54 Anterior Dolor
Rasaretnam, Panabokke (1975) \" 60 Posterior Tos, Disnea
Gupta et al. (1983) \' 55 Superior Dolor
Etayapuram et al (1984) Vv 88 Superior Dolor
Steen at al (1993) M 66 Medio-posterior Dolor, disnea, disfagia
Moran et al (1994) \Y 47 Posterior Asintomatico
Moran et al (1994) M 57 Posterior Asintomatico
Moran et al (1994) M 65 Posterior Asintomatico
Moran et al (1994) \" 53 Posterior Asintomatico
Moran et al (1994) \ 62 Posterior Asintomatico
Moran et al (1994) \" 71 Posterior Asintomatico
Moran et al (1994) M 69 Posterior Dolor toracico
Moran et al (1994) \" 36 Anterior Dolor toracico
Moran et al (1994) \" 26 Anterior Tos, dolor toracico
Moran et al (1994) Vv 73 Anterior Dolor, tos, derrame pleural
Presente caso H.G.U.G.M (2002) \ 68 Anterior Sindrome de vena cava sup.
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nen una reactividad con las inmunotinciones
para S-100 y negatividad para la actina muscular
y desmina (1,19). El histiocitoma fibroso maligno
tanto primario como metastasico es muy raro en
esta localizaciéon, muestra un mayor pleomorfis-
mo celular y abundantes células multinucleadas
ademas de la positivad a la inmunotincién para
CD68 y negatividad con actina muscular y des-
mina en la mayoria de los casos (20). El tumor
fibroso solitario es también extremadamente raro
en el mediastino, mostrando un patrén histol4gi-
co bifasico con areas hialinas poco celulares y
otras hipercelulares; las células neoplésicas
muestran inmunoreactividad al CD34 y negativi-
dad para la actina y desmina (18). También se
incluyen las diferenciaciones sarcomatosas de
los timomas, que exhiben una positividad para
las queratinas y en general negatividad para acti-
na y desmina, aunque focalmente pueden mos-
trar positividad para estos marcadores (1). Con
respecto al grado de diferenciacion histolégica
se utiliza la misma clasificacion que para los leio-
miosarcomas de tejidos blandos periféricos (16).

El tratamiento en todos los casos descritos en
la literatura ha sido la reseccion quirdrgica, adi-
cionandose en algunos casos quimioterapia y
radioterapia, cuya utilizacion debe ser siempre
evaluada dependiendo del grado histologico y
estadio tumoral. La cirugia presenta un alto indi-
ce de morbilidad cuando existe infiltracion de las
estructuras adyacentes. Ademas la reseccion
completa del tumor es considerada como uno de
los factores mas importantes para el prondstico y
la prediccion de posibles recidivas, siendo tam-
bién otros factores a considerar el grado histol6-
gico y el estadio tumoral (12,13,15,17).
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