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Leiomiosarcoma duodenal:
diagnostico excepcional y abordaje
quirurgico complejo. Presentacion
de un caso

Duodenal leiomyosarcoma: Presentation of an
exceptional diagnosis and complex surgical
approach

La incidencia de los tumores malignos del intestino delgado
es extremadamente baja, representando menos del 5% de
todos los canceres gastrointestinales, y de éstos, los leio-
miosarcomas constituyen apenas el 1.2%, con solo un 12.6%
de dichos casos localizados en el duodeno'-2.

Debido a su rareza y a la presentacion clinica ines-
pecifica, siendo el dolor y el sangrado los sintomas mas
frecuentes, el diagnostico suele establecerse en estadios
avanzados, lo que conlleva un mal prondstico®*.

A continuacion, describimos un caso que cumple criterios
formativos al ilustrar el complejo diagnéstico diferencial, la
estrategia terapéutica quirurgica y los hallazgos anatomo-
patologicos caracteristicos de un leiomiosarcoma duodenal.

Paciente mujer de 47 anos sin antecedentes medico-
quirdrgicos de interés que acudié por cuadro de dolor
abdominal focalizado en el hipocondrio derecho con irradia-
cion posterior, sin otra sintomatologia asociada. Se solicit6
una tomografia computarizada (TC) abdominal que describio
una lesion retroperitoneal heterogénea de 81 x 75 x 66 mm,
contigua a la segunda porcion duodenal, con desplazamiento
de la cabeza pancreatica y compresion parcial de la vena
cava inferior (fig. 1Ay B).

La ecoendoscopia (fig. 2) mostrd una lesion subepitelial
exofitica, hipoecoica, bien delimitada, dependiente de la
capa muscular de la pared duodenal, de unos 10 x 7cm,
con elevada sospecha de tumor del estroma gastrointesti-
nal (GIST). Se realiz6 una puncion con aguja fina (PAAF) con
inmunohistoquimica de la misma que identifico positividad
difusa e intensa para desmina y caldesmon, y ausencia de
marcadores tipicos de GIST (CD117, DOG-1), asi como nega-
tividad para CD34, S100 y CKAE1-AE3. El indice mitotico de
3-4 mitosis/mm? y el alto Ki-67 reforzaron la sospecha de
neoplasia del musculo liso.

Se intervino el 12/06/2023 realizando una incision
en mercedes; se evidencié una gran tumoracion depen-
diente del duodeno con desplazamiento de hilio hepatico,
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tronco mesentericoportal y tronco celiaco e infiltracion de
vena cava inferior (VCI). Se realizé6 duodenopancreatecto-
mia cefalica y reseccion de 3cm de VCI suprarrenal con
reconstruccion T-T transversal de 200°. Comprobacion con
ecografia Doppler intraoperatoria anastomosis y flujo (fig. 3
Ay B). Cursé el postoperatorio en UCI durante las primeras
72 h sin complicaciones inmediatas.

El resultado anatomopatologico definitivo de la pieza
lo clasific6 como leiomiosarcoma convencional duodenal
con un tamano de 10.5x7.5x6.5cm (pT3), margenes
quirdrgicos libres y 0/14 ganglios linfaticos regionales
metastatizados (NO).

La inmunohistoquimica correlacioné positividad para des-
mina y caldesmon, y negatividad para STAT6, DOG-1, CD34,
D2-40, c-kit y $100.

Por lo tanto, con este diagnostico y localizacion excep-
cional, la mayoria de los casos se publicaron antes de
la introduccion de la inmunohistoquimica para el diagnds-
tico diferencial del GIST. El leiomiosarcoma se origina mas
comunmente en el espacio retroperitoneal, el Utero, en la
vena cava o en tejidos blandos'.

El diagnostico suele realizarse a través de pruebas de
imagen, ya sea TC o resonancia magnética, siendo de elec-
cion la primera. En este caso, la endoscopia fue util al
localizarse en el duodeno, posicionandose esta prueba como
una herramienta diagnostica crucial, al permitir no solo una
mejor delimitacion de la lesién mural subepitelial, sino tam-
bién la obtencion de muestras mediante PAAF para el estudio
inmunohistoquimico, pero, teniendo en cuenta que suele ser
mas frecuente hallarlo en el ileon o el yeyuno, se debe valo-
rar la necesidad de utilizar la capsula endoscopica para la
deteccién de lesiones a dicho nivel"?. Aunque debemos de
tener en cuenta que el diagndstico definitivo sélo puede con-
firmarse tras el examen histoldgico e inmunohistoquimico.

El leiomiosarcoma a menudo tiene una apariencia morfo-
logica comparable al GIST. Se presenta como una neoplasia
maligna de células musculares lisas con recuentos mitoti-
cos elevados, necrosis y atipia citoldgica. El leiomiosarcoma
generalmente se compone de células alargadas con abun-
dante citoplasma. Los leiomiosarcomas se distinguen de los
GIST por la negatividad de CD 117/c-kit, DOG-1, CD 34.
Ademas, la inmunonegatividad de ALK-1 excluye tumores
miofibroblasticos inflamatorios y la inmunopositividad para
actina y desmina del musculo liso indica tumores de origen
del musculo liso">4,

La cirugia es el tratamiento de eleccion para los leio-
miosarcomas duodenales, siendo necesario realizar una
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Figura 1

Ay B. TC abdominal con contraste intravenoso: lesion retroperitoneal heterogénea de 81 x 75 x 66 mm, contigua a la

segunda porcion duodenal y con desplazamiento de la cabeza pancreatica y compresion parcial de la vena cava inferior.

Figura 2

Ecoendoscopia diagnostica con PAAF.

Figura 3

duodenopancreatectomia cefalica o cirugia de Whipple. Los
margenes libres de enfermedad tras el analisis por parte
de Anatomia Patoldgica es el factor pronodstico de recurren-
cia local mas importante®®. Al igual que otros sarcomas de
tejidos blandos, los leiomiosarcomas metastatizan a pul-
mon e higado a través de la diseminacion hematdgena; sin
embargo, la diseminacion linfatica es rara®. En los casos
en etapas avanzadas se debe plantear si es factible la
metastasectomia’”’.

A: Campo quirurgico. B: Pieza definitiva (duodenopancreatectomia cefalica con reseccion en bloque de la VCI).

Segun se ha visto, la radioterapia proporciona un benefi-
cio terapéutico local, pero no influye en la supervivencia
a largo plazo y el papel de la quimioterapia es escaso,
teniendo este tipo de tumores una baja tasa de respuesta’.

Por lo tanto, el pronostico del leiomiosarcoma duodenal
es malo, la supervivencia media es de 50 meses con super-
vivencia a 5 afos cercana al 50% tras reseccion completa,
frente al 10% sin reseccion, siendo esencial un diagnostico
precoz y un abordaje quirirgico en manos expertas ya que
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los margenes negativos es el Unico tratamiento con impacto
demostrado en la supervivencia®’.
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