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RESUMEN

El sarcoma del estroma endometrial es una neoplasia maligna poco frecuente que
se origina en el estroma endometrial. Puede tener varias formas de diferenciacién,
entre ellas del musculo liso y del cordén sexual. El sarcoma del estroma endometrial
de bajo grado es un tipo de tumor endometrial raro, que constituye solo el 0,2% de
todas las neoplasias uterinas. Su etiologia es desconocida, pero algunos casos se
asocian con obesidad, sindrome de ovario poliquistico, diabetes mellitus, menarquia
tempranay terapia de sustitucién de estrégenos o al tamoxifeno. La sintomatologia
es inespecifica, varia desde el dolor pélvico hasta el sangrado genital anormal
progresivo y es dificil de reconocer por las imagenes radiolégicas. En la mayoria de
los casos, el diagndéstico se realiza mediante una evaluacién anatomopatoldgica.
La tincion inmunohistoquimica también puede ayudar a diferenciarlo de otras
neoplasias. Por lo tanto, es importante tener un alto indice de sospecha para este
tipo de neoplasia rara. Su tratamiento es quirdrgico y su seguimiento debe ser a
largo plazo, debido al alto riesgo de recidivas tardias y metastasis. Se presenta un
caso de sarcoma estromal endometrial de bajo grado.
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ABSTRACT

Endometrial stromal sarcoma is a rare malignant neoplasm that originates in the
endometrial stroma. It can have several forms of differentiation, including smooth
muscle and sex cord. Low-grade endometrial stromal sarcoma is a rare type of
endometrial tumor, constituting only 0.2% of all uterine neoplasms. Its etiology is
unknown, but some cases are associated with obesity, polycystic ovary syndrome,
diabetes mellitus, early menarche, and estrogen replacement therapy or tamoxifen.
Symptomatology is nonspecific, ranging from pelvic pain to progressive abnormal
genital bleeding, and is difficult to recognize by radiological imaging. In most cases,
the diagnosis is made by pathological evaluation. Immunohistochemical staining can
also help differentiate it from other neoplasms. Therefore, it is important to have
a high index of suspicion for this type of rare neoplasm. Its treatment is surgical
and its follow-up should be long term, due to the high risk of late recurrences and
metastasis. A case of low-grade endometrial stromal sarcoma is presented.
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INTRODUCCION

El sarcoma del estroma endometrial es un tumor maligno poco frecuen-
te, de etiologia desconocida y que representa menos del 10% de todos
los sarcomas uterinos y aproximadamente 0,25% de todas las neopla-
sias malignas uterinas®. Tiene comportamiento clinico agresivo y mal
prondstico, ya que puede presentar recidivas tardias y metastasis hasta
tres décadas después del diagnostico!2.

El sarcoma del estroma endometrial de bajo grado (SEE-BG) aparece
generalmente en mujeres de mediana edad y puede confundirse con
leiomiomas, especialmente de tipo degenerativo®. Es dificil de recono-
cer por hallazgos clinicos / radiolégicos especificos. En la mayoria de
los casos el diagnostico se realiza por la evaluacién anatomopatolégi-
ca. Los hallazgos histopatoldgicos clasicos son proliferaciéon de células
tumorales pequefias con nucleos redondos u ovalados, similares a las
células proliferativas del estroma endometrial. Su tratamiento es qui-
rdrgico y se recomienda el seguimiento a largo plazo®. Se presenta un
caso de sarcoma del estroma endometrial de bajo grado.
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COMUNICACION DEL CASO

Se trata de paciente de 51 afios, gestas Il, para
[, quien fue referida a la consulta de ginecolo-
gia por presentar sangrado genital abundante
y recurrente, el cual habia empeorado en los
Ultimos 6 meses, acompafiada de tumoracion
abdominal en hipogastrio. La paciente referia
menarquia a los 14 afos con ciclos regulares y
menopausia natural a los 49 afios. Negaba uso
de tratamiento hormonal y antecedentes perso-
nales, familiares, médicos o quirurgicos de im-
portancia.

La paciente estaba en condiciones clinicas es-
tables, afebril e hidratada. El examen fisico re-
vel6 tumoracién abdominal central y moévil que
estaba ubicada a tres dedos por encima de la
sinfisis pubica, equivalente a un embarazo de 18
semanas. En el tacto vaginal, la palpacion bima-
nual mostré que el Utero estaba aumentado de
tamafo, sin masas anexiales, con evidencia de
sangrado genital en moderada cantidad de color
rojo oscuro y el orificio cervical externo cerrado.

Las pruebas de hematologia, perfil de coagula-
cion, funcionalismo hepatico y renal, examen
de orinay electrolitos estaban dentro de limites
normales. Las concentraciones de marcadores
tumorales (CA-125, CA19-9, lactato deshidroge-
nasa, gonadotropina coribnica y antigeno car-
cinoembrionario) también estaban dentro de
limites normales. La citologia cervical mostraba
cambios atroficos y la biopsia endometrial no
evidenci6 alteraciones endometriales malignas.

La ecografia transvaginal revelé Gtero aumen-
tado de tamafio con tumoracién heterogénea,
intramural, mal definida, fibroide, hipoecoica de
12 centimetros ubicada en la pared uterina pos-
terior, que deformaba la cavidad endometrial
(figura 1). El endometrio era lineal y ambos ane-
x0s normales, con ausencia de liquido libre en
cavidad abdominal. Las imagenes de resonancia
magnética abdomino-pélvica mostraron tumo-
racion heterogénea, multinodular, irregular, con
cambios degenerativos y areas necroticas - he-
morragicas de 11 x 8 x 8 centimetros en la cara
uterina posterior cerca del cuello uterino (figura
2). La lesion parecia corresponder a leiomioma
degenerado. No se encontraron evidencias de
linfadenopatias ni de afeccion de otros érganos
abdominopélvicos. En vista de estos hallazgos
se programod a la paciente para cirugia.
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F1GURA 1. IMAGEN ECOGRAFICA TRANSVAGINAL DE LA TUMORACION.

FIGURA 2. IMAGEN DE RESONANCIA MAGNETICA DE LA TUMORACION EN
LA CARA UTERINA POSTERIOR CERCA DEL CUELLO UTERINO, CON CAMBIOS
DEGENERATIVOS Y AREAS NECROTICAS Y HEMORRAGICAS.

Durante la intervencién se observd Utero volu-

minoso con tumor que infiltraba la pared ute-
rina posterior, friable, amarillenta, con areas
marrones mal definidas y de aproximadamente
12 centimetros de diametro. Tanto los ovarios
como las trompas de Falopio estaban atréficos,
sin evidencia de lesiones. No se observaron ad-
herencias ni diseminacion peritoneal. La seccién
congelada del Utero mostré proliferacién celular
nodular de células ovoides y fusiformes de pe-
quefio a mediano tamafio, que formaban haces
gruesos entrelazados. Se realizd histerectomia
abdominal total, ooforosalpingectomia bilateral,
omentectomia, apendicectomia y diseccion de
los ganglios pélvicos y paraadrticos.

A la seccion, el corte de la tumoracion intramu-
ral era solido, de color amarillo blanquecino, con
algunas areas de necrosis. La cavidad endome-
trial, canal cervical y ambos anexos no presen-
taban anomalias. La evaluacion microscépica
mostré células uniformes con nucleos peque-
fios, fusiformes, redondos u ovalados, citoplas-
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ma eosinofilico claro con nucléolos poco visi-
bles, que formaban una estructura alveolar de
forma irregular en forma de remolino alrededor
de las arteriolas. También se observaron areas
con abundante estroma colageno entremezcla-
do y amplias zonas de necrosis coagulativa. La
actividad mitética era baja (menos de 5 mitosis
por 10 HPF). No habia evidencia de invasién lin-
fovascular ni miometrial. El cuello uterino, endo-
metrio, ganglios pélvicos y paraadrticos, epiplén
mayor y el apéndice cecal fueron negativos para
el tumor. Las tinciones de inmunohistoquimica
mostraron fuerte positividad de las células tu-
morales para CD10, receptores de estrégeno y
progesterona, mientras que la tincion para SMA,
citoqueratina y desmina fueron negativas (figura
3). El Ki67 fue menor de 5%. La histologia final
fue consistente con SEE-BG.

La paciente se recuperd satisfactoriamente y
fue dada de alta al cuarto dia del postoperato-
rio. Posteriormente, fue referida al servicio de

oncologia médica para su tratamiento y segui-
miento regular. Durante los 20 meses de segui-
miento, la paciente no ha mostrado evidencia de
recurrencia.

DiscusioN

Los sarcomas del estroma endometrial son un
subconjunto de neoplasias mesenquimales ute-
rinas formadas por células similares a las prolife-
rativas normales del estroma endometrial®. La
Organizacién Mundial de la Salud clasificd estas
neoplasias seglin su morfologia, actividad mité-
tica, celularidad y presencia de necrosis en cua-
tro categorias: nédulo del estroma endometrial,
SEE-BG, sarcoma del estroma endometrial de
alto grado y sarcoma uterino indiferenciado®.

Aunque el SEE-BG representa menos del 1% de
las neoplasias uterinas, es el segundo tumor me-
senquimal uterino maligno mas comun luego del
leiomiosarcoma®. Su etiologia es desconocida,

FIGURA 3. HALLAZGOS ANATOMOPATOLOGICOS DEL SEE-BG. A) CELULAS TUMORALES ELIPTICAS Y RELATIVAMENTE PEQUERAS CRECIAN DENSAMENTE EN FORMA
DE REMOLINO ALREDEDOR DE LAS ARTERIOLAS (COLORACION HEMATOXILINA — EOSINA, 40X). B) CELULAS TUMORALES CON ESCASAS ATIPIAS CELULARES Y ACTIVI-
DAD MITOTICA BAJA (COLORACION HEMATOXILINA — EOSINA, 400X). C) INMUNOTINCION DIFUSA PARA CD10 DE LAS CELULAS TUMORALES. D) INMUNOTINCION

POSITIVA PARA RECEPTORES DE ESTROGENO.
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pero algunos casos estan asociados a obesidad,
sindrome de ovarios poliquisticos, diabetes, me-
narquia temprana y tratamiento de sustitucién
de estrégenos o tamoxifeno®. Generalmente,
afecta a mujeres durante la cuarta y quinta dé-
cada de vida. La sintomatologia es inespecifica y
varia desde dolor pélvico hasta sangrado genital
anormal progresivo®.

El diagnostico preoperatorio del SEE-BG es dificil,
ya que el definitivo solamente puede realizarse
con los hallazgos anatomopatolégicos. Ningun ha-
llazgo de imagenes puede diagnosticar esta condi-
cion, puesto que posee caracteristicas similares a
leiomioma, leiomiosarcoma uterino u otros sarco-
mas. Tampoco se han podido identificar marcado-
res tumorales®. La histeroscopia diagndstica y la
biopsia endometrial también tienen baja sensibili-
dad y especificidad diagnostica®.

El SEE-BG aparece como lesiones intracavita-
rias polipoides o intramurales con bordes mal
definidos -aunque algunos tumores pueden es-
tar bien circunscritos-, que penetran en el mio-
metrio. Su superficie de corte es generalmente
sélida, carnosa y de color amarillo o blancuzco
grisaceo, con algunas areas de hemorragia / ne-
crosis y con tamafio que varia entre 5y 10 cen-
timetros?. Desde el punto de vista microscépi-
co, los hallazgos patognomonicos son las islas
irregulares de células tumorales que invaden el
miometrio como protuberancias en forma de
lengua. Las células tumorales son pequefias con
citoplasma ovalado a fusiforme y ndcleos unifor-
mes que se ubican alrededor de vasos sangui-
neos pequefios similares a arteriolas. Esto esta
acompafiado de placas hialinas, cambios quisti-
cos, hemorragias y necrosis coagulativa®™. Las
células tumorales muestran fuerte positividad
para vimentina y receptores hormonales (estro-
geno y progesterona), mientras que son negati-
vas para desmina, SMA y citoqueratina’?. Ade-
mas, la positividad difusa y fuerte para el CD10
es un marcador diagnéstico valioso y util para
distinguirlo del leiomioma celular®.

Los SEE-BG deben diferenciarse de otros tipos
de diferenciacion, como focal de tipo musculo
liso, rabdoide focal o estructuras tipo cordones
sexuales’?. Ademas, otros diagnosticos diferen-
ciales incluyen al leiomioma epitelioide, leiomio-
sarcoma epitelioide, PEComa, tumor mdlleriano
mixto y metastasis de tumor de cordones sexua-
les ovarico"?.
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El tratamiento de eleccion del SEE-BG es la his-
terectomia total con ooforosalpingectomia bi-
lateral y reseccién de cualquier otra lesion de-
tectable. En algunos casos en estadio | puede
realizarse intervenciones con el fin de preservar
la fertilidad, especialmente en mujeres jévenes
con deseos de fertilidad. No obstante, al con-
servar los ovarios, la probabilidad de recidiva es
cercana al 100%®. Debido a la elevada probabili-
dad de positividad de receptores hormonales en
las células tumorales, algunos autores han suge-
rido la posibilidad de tratamiento con agonista
de hormona liberadora de gonadotropinas para
reducir el tamafio tumoral previo a la cirugia me-
diante un mecanismo hipoestrogénico®.

El estadio del SEE-BG es el factor prondéstico mas
importante. La atipia citolégica, tamafio y niume-
ro de mitosis no tienen importancia prondsti-
ca™. La supervivencia a diez afios en los esta-
dios | y Il es superior al 90% y disminuye hasta
66% en los estadios lll y IV. Sin embargo, estos
tumores, independientemente del estadio, tie-
nen alta probabilidad de recidivas tardias y me-
tastasis 10 a 15 afios después del diagnostico ini-
cial y pueden tratarse con reseccién quirurgica,
radioterapia, progestagenos o terapias combi-
nadas‘". Es necesario el seguimiento prolonga-
do, ya que casi un tercio de los casos presentan
extensién pélvica extrauterina, mas cominmen-
te al ovario, incluso en estadios iniciales®.

En conclusion, podemos decir que el SEE-BG es
un tumor maligno poco frecuente. El diagnésti-
co puede ser dificil y en la mayoria de los casos
se realiza luego de la confirmacion histolégica.
Por lo tanto, es importante tener un alto indice
de sospecha de este tipo de neoplasias raras. Su
tratamiento es quirurgico y el seguimiento debe
ser a largo plazo por el alto riesgo de recidivas y
metastasis tardias.
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