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Tumor nasal de musculo liso de comportamiento maligno
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RESUMEN

Los tumores de musculo liso que no pueden ser clasificados segun su histologia como leiomiomas
o leiomiosarcomas se denominan tumores de musculo liso de comportamiento maligno incierto. La
localizacion nasal de estos tumores es muy infrecuente y la extensién adecuada de la cirugia para tratar
estas neoplasias no esta bien definida.

Se describe el caso clinico de una adolescente de 16 anos, que consultdé por padecer un tumor de
aspecto vascular en la cavidad nasal derecha y que fue tratada con éxito mediante cirugia intranasal. El
diagnostico histoldgico fue tumor de musculo liso de comportamiento maligno incierto.

Por la rareza de estas neoplasias, su infrecuente localizaciéon nasal y la falta de evidencia que soporte
cual debe ser la extension de la cirugia, es relevante la descripcion y discusion del caso clinico.
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INTRODUCCION

Los tumores de musculo liso que tienen
un diagndstico histopatoldgico que no permite
clasificarlos como benignos o malignos
son denominados tumores de musculo liso
de potencial maligno incierto (STUMP, por
sus siglas en inglés). Forman parte de las
neoplasias mesenquimales del musculo liso que
comprenden los leiomiomas y sus subtipos, y los
leiomiosarcomas.

El sistema utilizado para clasificar los
tumores del musculo liso uterino propuesta
por Bell y cols." diferencia los leiomiosarcomas
convencionales —que tienen al menos dos
de las tres caracteristicas siguientes: atipia
citologica difusa, necrosis de células tumorales
y = 10 mitosis en 10 campos de gran aumento
(CGA)- de los leiomiomas —que se definen como
neoplasias sin necrosis de las células tumorales
y < 4 mitosis por 10 CGA-. Sus variantes incluyen
el leiomioma mitéticamente activo, que tiene entre
5y 19 mitosis por 10 CGA, y el leiomioma atipico,
que tiene atipia citologica, pero sin necrosis de las
células del tumor y < 10 mitosis en 10 CGA. Los
tumores que no cumplen con estas definiciones
se clasifican como STUMP.

La poca frecuencia de estas neoplasias y
la rareza de su localizacion en cavidad nasal,
sumadas a la dificultad para determinar un
tratamiento adecuado, hacen relevante la
descripcidn del caso clinico y la discusién sobre
esta patologia.

CASO CLINICO

Una adolescente de 16 afios consulté por
un tumor localizado en el ala nasal derecha de
6 meses de evolucién, doloroso a la palpacion.
La piel suprayacente a la lesién se encontraba
eritematosa y con telangiectasias.

Por rinoscopia anterior, se observé un tumor
que protruia hacia la cavidad nasal en su sector
anterior cubierto por mucosa normal.

La endoscopia nasal confirmé la localizacion
anterior de la neoplasia.

Por ecografia, se diagnosticé un tumor
hipoecogénico con abundante flujo en su interior
(mas de 10 vasos por cm?) (Figura 1).

En la resonancia magnética con contraste
de macizo facial (RMN), se observé una lesion
solida de sefial intermedia en secuencia T2
e hipointensa en T1. Presentd un realce muy
intenso con el contraste intravenoso. Sus
dimensiones fueron 18 mm x 22 mm % 21 mm.

La lesion fue compatible con una lesion
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vascular (posible malformacién), por lo que no se
realiz6 biopsia por congelacion.

Se indico tratamiento quirdrgico bajo anestesia
general; se realizé una coagulacion intersticial
del tumor con laser de diodo en modo contacto a
6 watts y la inyeccion de bleomicina: 2 mg en una
dilucién 1 mg/ml. El procedimiento se realiz6 por
via intranasal con visién endoscodpica.

La paciente tuvo buena evolucién y el alta
hospitalaria en 24 horas. En los controles durante
2 meses, no se observé una reduccion del tumor.

Se indicd una nueva cirugia por via intranasal
con endoscopios. El objetivo fue obtener material
para estudio histopatologico.

Se hizo una incisién con cauterio (punta de
colorado) en la zona de mayor abombamiento
intranasal del tumor, se diseco la neoplasia y se
pudo resecar en forma completa preservando
el cartilago y la piel suprayacente del ala nasal
(Figura 2).

Se coloco material hemostatico absorbible
fibrilar en la cavidad resultante de la exéresis del
tumor y un material de compresioén absorbente
dentro de un dedo de guante como taponaje
anterior.

No se realiz6 estudio histopatoldégico por
congelacion.

No tuvo sangrado intraoperatorio significativo
ni postoperatorio.

El alta hospitalaria fue al dia siguiente y el
taponaje se retird 48 horas después de la cirugia.

El estudio histopatoldgico diferido de la pieza
quirdrgica (3,2 cm x 2 cm x 1,3 cm) fue informado
como proliferacion tumoral constituida por células
de nucleos elongados, irregulares, dispuestas
en fasciculos que se entrecruzan en direcciones
variables, sin evidencia de necrosis. Por
inmunohistoquimica, se confirmé el diagnostico
de STUMP (Figura 3).

La reseccién fue marginal.

Los controles clinicos, endoscopicos y por
RMN no evidenciaron recurrencia del tumor
durante el seguimiento de 18 meses (Figura 4).

DISCUSION

Los tumores mesenquimales de musculo liso
con potencial maligno incierto fueron definidos
por la Organizacion Mundial de la Salud como
aquellos tumores que no pueden ser clasificados
histolégicamente como benignos o malignos,
representan un grado intermedio entre los
leiomiomas y los sarcomas.

Los tumores de musculo liso localizados
en la via aérea superior son extremadamente
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Ficura 1. Ecografia del ala nasal izquierda: se observa un tumor hipoecogénico con abundante flujo en su
interior (A). Resonancia magnética: lesion sélida de seial intermedia en secuencia T2 e hipointensa en
T1, con realce muy intenso con el contraste endovenoso (B, C)

Ficura 2. Tumor localizado en el ala nasal derecha, con eritema y telangiectasias en la piel suprayacente (A).
Reseccion intranasal del tumor con preservacion del cartilago y de la piel del ala nasal (B, C)
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Ficura 3. Tumor de musculo liso de potencial maligno incierto (STUMP)

[n] R

Ay B: Proliferacion tumoral constituida por células de citoplasma eosindfilo y nticleos elongados, levemente irregulares,
dispuestas en fasciculos que se entrecruzan en direcciones variables (hematoxilina-eosina. 10X).

C y D: Se identifican 4-5 mitosis cada 10 campos de gran aumento (hematoxilina-eosina. 40X).

Con técnicas de inmunohistoquimica, las células tumorales fueron positivas con calponina (E), actina musculo liso (F) y

desmina (G).

Ficura 4. Postoperatorio de la paciente a los 18 meses (A) y resonancia magnética postoperatoria (B, C)

infrecuentes, representan menos del 2,5 % de
las neoplasias del mesénquima.?® Fu y cols.?
describieron 2 leiomiomas y 6 leiomiosarcomas en
un estudio sobre 256 neoplasias no epiteliales de
cavidad nasal, senos paranasales y rinofaringe.
La mayoria de las descripciones halladas en la
literatura se refieren a tumores con localizacion
en el utero.

El diagnostico anatomopatolégico de lesiones
benignas y malignas en los tumores uterinos de
musculo liso se basa en la combinacion de varios
criterios: atipia celular, indice mitético y presencia
o ausencia de necrosis en las células tumorales.*

La combinaciéon de un indice mitético de
10 por 10 CGA, atipia citoldgica difusa y necrosis
coagulativa tumoral se asocia con metastasis.
La presencia de necrosis es un hallazgo
importante, dado que esta presente en el 80 %

de los leiomiosarcomas. En ausencia de necrosis
tumoral, el factor que determina la conducta en
neoplasias con atipia focal, multifocal o difusa
es el indice mitético, donde los tumores mas
agresivos son aquellos que tienen > 10 mitosis
por 10 CGA. Bell y cols." establecieron que los
tumores con este grado de atipia y < 10 mitosis
por 10 CGA son leiomiomas atipicos con bajo
riesgo de recurrencia, dado que solo describieron
una recurrencia en 46 casos.

El diagndstico inmunohistoquimico es muy
util para diferenciar benignidad o malignidad en
conjunto con el estudio histopatolégico.

La mayoria de estos tumores se originaria
en el musculo liso presente en las paredes de
los vasos de la cavidad nasal. En un estudio,
informaron una serie de 12 tumores de musculo
liso con localizacién nasal; la distribucion por



sector fue la siguiente: 8 en cavidad nasal, 2
en senos paranasales y 2 en cavidad nasal
y senos paranasales. La histologia de las
neoplasias fue leiomiomas (7/12), STUMP (2/12)
y leiomiosarcomas de bajo grado (3/12).°

El tratamiento de estas neoplasias es
quirurgico, tratando de realizar resecciones
completas.®

Debido a la infrecuente localizacion nasal, no
han sido determinados factores que incidan sobre
el pronéstico en STUMP.

La extensién de la cirugia en los tumores
con localizacién uterina no esta establecida con
claridad. No se han visto diferencias significativas
en el prondstico ni en la supervivencia realizando
una tumorectomia o una histerectomia con doble
anexectomia.?

En el caso descripto, la reseccion fue completa
pero marginal; la exéresis con margenes libres
hubiese requerido una rinectomia parcial derecha
con reconstruccion.

Por el comportamiento incierto de la neoplasia,
la edad de la paciente y la falta de estudios que
sugieran un mejor pronéstico con cirugias mas
agresivas, optamos por realizar una cirugia
intranasal y no ampliar los margenes quirurgicos
(rinectomia) en otra intervencion.

Los tumores de musculo liso de
comportamiento maligno incierto localizados
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en la cavidad nasal o senos paranasales
son muy infrecuentes y aun mas en nifos. El
diagnostico es histologico y es fundamental
considerar el numero de mitosis, grado de atipia
y necrosis del tumor en conjunto con técnicas
inmunohistoquimicas.

El mejor tratamiento es la reseccion quirurgica
completa, pero, segun la localizaciéon nasosinusal
que tenga el tumor, debe considerarse el defecto
funcional o estético que puede ocasionar una
exéresis amplia con margenes libres, ya que
no se conoce con seguridad el impacto en el
prondstico que esta puede producir. B
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