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Leiomioma atipico

Atypical leiomyoma

Emilie Bernard!, Otilia Pelaez?, Raul Villa®, Sonia Rodriguez Saa? y Maria Florencia Lauro*

RESUMEN

Los leiomiomas cutdneos son tumores benignos derivados del
masculo liso ubicados en la dermis. El leiomioma cutdneo atipico
es un tumor raro, benigno, variante del leiomioma cutaneo. A pesar
de ser una proliferacién del musculo liso, no se han publicado casos
de recidivas ni metdstasis.

ABSTRACT

Cutaneous leiomyomas are benign tumors arising from the smooth
muscle located in the dermis. Atypical cutaneous leiomyoma is a
rare tumor, benign variant of cutaneous leiomyoma. Despite being a
proliferation of smooth muscle, there were no reported recurrences or
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Una paciente de 16 afios, sin antecedentes patold-
gicos, consultd por una lesién nodular rojiza, duroelds-
tica, mévil, de 1 cm de didmetro, localizada en la cara
ventral de la mufeca izquierda (Foto 1), que present6
un crecimiento lento en los tltimos meses. La ecografia
mostré una imagen sélida con refuerzo actstico poste-
rior, en proyeccién al tejido celular subcutdneo (TCS),
de limites netos, sin evidencia de vascularizacién en
el Doppler, de 8 mm de didmetro (Foto 2). Se realizé
como tratamiento la exéresis quirtrgica total de la le-
sién. En el examen histolégico, con HyE, se observé
una proliferacién dérmica multilobular compuesta por
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bandas densas de fibras musculares lisas, con moderado
pleomorfismo e hipercromasia nuclear, sin evidencia de
mitosis, con mdrgenes de la lesion sin tumor (Foto 3).
Se realizé una tincién tricrémica donde se observaron
haces de coldgeno de coloracién azul, entrelazados con
haces de fibras musculares lisas de color rojo (Foto 4).

El examen inmunohistoquimico fue positivo para
vimentina, desmina y actina de musculo liso, PCNA
positivo 35% (grado intermedio) y negativo para p53.
Los resultados del panel sustentan el diagnéstico de
leiomioma cutdneo atipico. No se observaron recidivas
tras un afio de seguimiento.
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FOTO 3: Proliferacion dérmica multilobular de fibras musculares lisas con
moderado pleomorfismo e hipercromasia nuclear sin mitosis (HyE 40X).

FOTO 4: Tricrémico. Haces de coldgeno de coloracién azul, entrelazados con
haces de fibras musculares lisas de color rojo.

COMENTARIOS

Los leiomiomas cutdneos son tumores benignos de
misculo liso"* En la piel, derivan del musculo erector del
pelo, de las fibras musculares lisas de los vasos sanguineos
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FOTO 2: Ecografia: imagen sélida de limites netos, sin evidencia de vascularizacion.

y del dartos del escroto, labios mayores, aréola o pe-
z6n. Son llamados piloleiomiomas, angioleiomiomas
y leiomiomas genitales, respectivamente.

El piloleiomioma se presenta con mayor frecuen-
cia entre los 30 y los 40 anos, como tumores multi-
ples y, con menor frecuencia, como tumor solitario.
Son papulonédulos multiples, firmes, de color pardo
rojizo, de varios milimetros a 1 cm, fijos a la piel, que
se movilizan sobre los planos profundos. Suelen ser
asintomdticos. Pueden coalescer hasta formar placas
o patrones lineales, agrupados o por dermatomas. Se
ubican mds a menudo a los lados de la cara, el cuello,
el tronco y en zonas extensoras de las extremidades.

Son adquiridos o pueden presentar una heren-
cia autosémica dominante; esta condicién se conoce
como sindrome de Reed o leiomiomatosis multiple
cutdnea y uterina’. Histolégicamente, el leiomioma
es una proliferacién dérmica mal circunscripta, no
encapsulada, compuesta por células fusiformes: los
miocitos. Las células musculares lisas tienen abun-
dante citoplasma cosinéfilo fibrilar con nucleos ova-
les de extremos redondeados “con forma de cigarro” y
vacuolas perinucleares, y no presentan mitosis, atipia
citolégica ni pleomorfismo?.

El diagndstico diferencial de leiomioma incluye
otros tumores benignos, como schwannomas, fibrohis-
tiocitomas, neuromas, angiolipomas, tumores glémicos,
espiradenomas ecrinos, neurofibromas, nevos o lipomas.

El leiomioma cutdneo atipico, pleomérfico o sim-
plastico, es una variante rara del leiomioma’. Histo-
légicamente muestra caracteristicas intermedias entre
el leiomioma y el leiomiosarcoma, con células gigan-
tes multinucleadas, atipia citoldgica, pleomorfismo
nuclear y actividad mitética minima.

Se han publicado pocos casos en la bibliografia
especializada®.
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Aunque la actividad mitdtica estd cldsicamente au-
sente, Raj et dl. revisaron a 45 pacientes con leiomiomas
cutdneos y llegaron a la conclusién de que tales lesiones
podrian tener una actividad mitética baja sin ser deno-
minadas malignas’. En cambio, los leiomiosarcomas son
reconocidos por su grado de atipia citoldgica, con nticleos
de forma irregular, células gigantes atipicas y diversos gra-
dos de pleomorfismo®. La actividad mitética estd siem-
pre presente. Los resultados de una serie grande de casos
muestran la presencia de mds de 2 mitosis cada 10 campos
de potencia alta (HPF) en un 80% de las lesiones’.

La designacién correcta para los tumores del
musculo liso que muestran pleomorfismo con una tasa
de mitosis baja (menor que la utilizada para definir
leiomiosarcomas cutdneos) es todavia incierta.
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CONCLUSIONES

El leiomioma cutdneo atipico es un tumor benig-
no del musculo liso que se encuentra en el centro del
espectro entre el leiomioma cutdneo y el leiomiosarco-
ma, con miocitos atipicos y células gigantes, pero con
una mitosis minima o sin ella.

La presencia de citologfa atipica y mitosis, en cualquier
tumor de células fusiformes, suele ser una caracteristica
preocupante. Como no hay grandes estudios de segui-
miento a largo plazo, se deberfa controlar a los pacientes
en forma periddica hasta que la actividad bioldgica de esta
variante poco frecuente de leiomioma cutdneo se establez-
ca con mayor claridad.
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A pesar del avance en la terapéutica de la psoriasis, su
control contintia siendo un desafio en muchos casos, en
particular en las formas moderadas a severas.

Los recientes descubrimientos sobre la patogenia de la
enfermedad han permitido identificar nuevos objetivos
prometedores para su tratamiento, entre ellosla IL-17A.
Su produccion anormal estd fuertemente relacionada
con la patogenia de la psoriasis y otras enfermedades
autoinmunitarias.

En el caso de la psoriasis, intervienen mecanismos inmu-
nomediados que producen la activacion de las células
dendriticas, con liberacién de la interleuquina 17A y
otras citoquinas que activan a las células T; entre ellas,
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a célula Th17. Esta cascada proinflamatoria causa pro-
liferacion de queratinocitos, angiogénesis y quimiotaxis
de células inmunitarias. El ixekizumab es un anticuerpo
monodlonal humanizado (IgG) que se une selectiva-
mente a la IL-17A, por lo que interrumpe esa cascada
inflamatoria.

Este farmaco bioldgico fue estudiado en tres ensayos
clinicos de fase 3: UNCOVER-1, UNCOVER-2 y UNCO-
VER-3, en los que se lo compard contra el etanercepty el
placebo. Se observé una franca mejoria en el indice PASI
en los tres ensayos con el ixekizumab en comparacion
conel etanercept y el placebo.

Se administra por via subcutanea. La dosis recomenda-

da es de 160 mg en la semana 0'y de 80 mg en las se-
manas 2,4, 6,8, 10y 12. La dosis de mantenimiento es
de 80 mg cada 4 semanas. La semivida de eliminacién
media es de 10,5 dias.

Las reacciones adversas observadas cominmente
(> 10%) son: neutropenia, reacciones de hipersensi-
bilidad, infecciones, reacciones en el sitio de inyeccion;
con menor frecuendia (< 10%): candidiasis, nduseas,
trombocitopenia y desarrollo de anticuerpos. Este tltimo
efecto adverso puede disminuir las concentraciones del
ixekizumab y reducir su eficacia. Se describen, en menos
del 1% de los pacientes: enfermedad de Crohn, colitis
ulcerosa, candidiasis bucal, gripe, conjuntivitis y rinitis.
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