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Casos Clinicos
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RESUMEN

Introduccion y objetivos: El sarcoma mieloide puede ser la primera manifestacion de la leucemia mieloide
aguda (LMA), presentarse simultaneamente o constituir una forma de recaida.

Material y métodos: Presentamos el caso de una paciente con sarcoma mieloide uterino, como forma de
recaida de LMA.

Resultados: El diagnéstico se basa en los hallazgos histopatolégicos, la inmunohistoquimica y el
inmunofenotipo. El tratamiento y el prondstico son similares a LMA.

Conclusién: La afectacion uterina por leucemia mieloide extramedular es rara pero debe tenerse en cuenta
en el diagnostico diferencial de una masa uterina en aquellas pacientes con antecedentes de LMA.

PALABRAS CLAVE: Sarcoma mieloide, leucemia mieloide aguda, inmunohistoquimica.
ABSTRACT

Introduction and objectives: Myeloid Sarcoma can present as a first MLA sign, concurrently with or at
relapse form.

Materials and methods: We present the case of a patient with uterine myeloid sarcoma, as a form of relapse
of MLA.

Results: The diagnostic is based on the histopathology findings along with immunohistochemistry and
immunophenotyping.

Conclusion: Uterine involvement due to extramedullary myeloid leukemia is rare but it should be taken into
account in the differential diagnosis of a uterine mass in those patients with a history of MLA.

KEYWORDS: Myeloid Sarcoma, acute myeloid leukemia, immunohistochemistry.

INTRODUCCION enfermos con sindromes mielodisplasicos o

mieloproliferativos de riesgo alto. Puede ser la primera
El sarcoma mieloide es un tumor extramedular de  manifestacién de la leucemia mieloide aguda (LMA),
linea granulocitica que anteriormente se conocia presentarse simultineamente o constituir una forma
como sarcoma granulocitico, cloroma o tumor de recaida. El diagnéstico se basa en los hallazgos
leucémico extramedular. Se produce en el 1.5% a 3%  histopatologicos, en la inmunohistoquimica y en el
de los pacientes con leucemias agudas y en algunos  inmunofenotipo, permitiendo la clasificacion en
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diferentes tipos de sarcomas mieloides con diferentes
pronésticos. El diagndstico diferencial incluye algunos
linfomas no Hodgkin de alto grado de malignidad,
tumores de células pequefias redondas, carcinomas
indiferenciados y algunas lesiones no malignas. Por
lo general el tratamiento y el prondstico son similares
aLMA®,

El objetivo de esta comunicacion es tratar sobre la
incidencia, diagndstico y tratamiento de este proceso,
asi como realizar una revision de la literatura
existente. Para ello presentamos el caso de una
paciente con recaida de LMA en forma de sarcoma
uterino.

CASO CLINICO

Mujer de 68 afios con antecedentes de Leucemia
Mieloide Aguda hace 4 afios en remision tras
tratamientos con trasplante de médula alogénico de
hermano HLA idéntico (compatible) y Quimioterapia
con citarabina e idarubicina.

Cuatro meses antes presentd trombosis en cayado
de la vena safena mayor inicidndose tratamiento
anticoagulante con Enoxaparina subcutanea a dosis
de 1.5 mgr/Kgr cada 24 horas.

Después de 2 meses se objetivd empeoramiento de la
funcion renal, por lo que se realizé6 ecografia
abdominal que inform6 de hidronefrosis bilateral
grado lll. Se colocd catéter doble J en rifion derecho
siendo imposible cateterizar el izquierdo. Dentro del
estudio etiolégico se solicitd resonancia magnética
con contraste gadolinio (Figuras 1y 2) que muestra
un tumor comprimiendo el cayado de la safena,
aumento de tamafio del cérvix uterino con signos de
infiltracion tanto craneal como lateral hacia
parametrios y pared pélvica, dilatacion ureteral
bilateral e invasibn de musculatura obturadora y
glutea. Estos hallazgos sugerian neoplasia cérvix
estadio IlIB.

La paciente es derivada a ginecologia. En exploracion
ginecoldgica destaca cérvix indurado, en tonel, con
infiltracion vaginal posterior, parametrios borrados y
fijos, y alta vascularizacién con sangrado al minimo
roce.

En ecografia transvaginal se observa cérvix
engrosado, muy vascularizado, preservando canal
cervical. En fosa iliaca izquierda, tumor de 47x49 mm,
heterogéneo, vascularizado y de bordes irregulares.
Se solicitan marcadores tumorales con valores
normales (Ca 125:12KU/L, Ca 19.9: 8KU/Ly Scc 1.4
mcgr/l).

Se realiza biopsia cervical con resultado de pared
vaginal, labio posterior y anterior de cérvix infiltrados
por sarcoma mieloide con indice de proliferacion Ki-67
del 95%, mitosis aisladas y positividad para CD45,
FMPO, CD 34, Bcl-2, CD 99, CD 123, FLil, P 53. WT-
1, CD10y p 16 (marcadores para sarcoma y tumores
de estirpe mieloide). Ausencia de disrupcion del gen
EWS (proteina del sarcoma de Ewing).

Se solicita TAC de térax, abdomen y pelvis con
contraste con profilaxis de insuficiencia renal con
sueroterapia y acetilcisteina que muestra tumor de
cérvix uterino con preservacion de cavidad
endometrial, dilatacién de vias excretoras en ambos
rifones y adenopatias menores a un centimetro
interaortocava y para-aorticas izquierdas.

Se completa estudio con PET-TC (Figura 3) que
confirma masa pélvica con alta captacion (SUVmax
=7.7) que infiltra pared anterior y musculatura pélvica,
engrosamiento pleural bilateral compatible con
enfermedad tumoral ( SUVmax=4,2), asi como 2 focos
en pancreas (SUVmax=4) y nédulos en médula 6sea
sugestivos de malignidad (SUVmax=4,2). Captacion
patolégica en mama izquierda ( SUVmax=2,5).

Con los hallazgos radiologicos, histoldgicos e
inmunohistoquimicos y los antecedentes de la
paciente se consulta a hematologia que considera la
existencia de recaida de LMA en forma de sarcoma
mieloide, solicitando medulograma (hipocelular con
7% blastos) y citometria (1,8% células CD34+
patolégicas) que confirman diagnostico.

Se inicia quimioterapia segun protocolo FLAG-IDA
(Fludarabina, Ara-C, Factores estimulantes de
colonias e ldarrubicina).

DISCUSION

La leucemia mieloide extramedular (LME) afecta entre
el 3y el 5% de los pacientes con LMA 23).Su
incidencia es de 0.7/108 en poblacién joven y 2/108 en
adultos @,

Hueso, ganglios linfaticos, piel, tracto gastrointestinal
y Orbita suelen ser los més afectados. En la poblacion
femenina, el tracto genital y la mama se pueden
dafiar, aunque con menor frecuencia. Dentro del
aparato genital de la mujer el 6rgano mas afectado es
el ovario, estimado en el 36.4%, seguido del cérvix y
Utero G-7). La alteracién uterina se suele presentar en
la cuarta y quinta décadas de la vida @9 aunque la
paciente de nuestro caso era mayor.

La presentacion clinica del compromiso uterino por
LMA puede ser muy diversa. El 82% de los casos se
manifiesta como hemorragia uterina anormal, el 29%
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como dolor pélvico y con sintomas sistémicos en el
17.5%, como ocurri6 en nuestra paciente, que
permanecia asintomatica desde el punto de vista
ginecolégico.

A la exploracion fisica suele ser comdn hallar una
masa en cérvix, o un (tero agrandado y poco movil.
Dado que es una entidad que puede presentarse
antes, durante o después de presentar una LMA, hay
que tenerla en cuenta dentro del diagndstico
diferencial de cualquier masa cervical y/o uterina,
incluso a pesar de que el riesgo de recaida disminuye
pasados tres afios desde la remisién completa. El
caso que nos ocupa presentd la enfermedad a los
cuatro afios.

Los estudios de imagen son dutiles, aunque no
especificos, y, en la mayoria de los casos, confirman
la presencia de un tumor ya detectado o sospechado
en el examen fisico . El PET-TC tiene valor para la
deteccion de focos tempranos, analizando la
extension de la enfermedad y ayudando al
planteamiento terapéutico 4.

El diagndstico inicial puede ser confuso dado que los
datos obtenidos en un primer momento sugieren una
neoplasia de cérvix, por lo que son esenciales los
estudios especiales de inmunohistoquimica para la
clasificacion correcta.  El diagnostico diferencial
incluye varios tumores malignos, incluyendo cancer
cervical, tumores neuroendocrinos y linfoma @9 y se
lleva a cabo la mayoria de las veces tras
determinaciones inmunohistoquimicas. Las
traslocaciones del gen EWS se encuentran en
tumores de tejidos blancos como tumores de Ewing,
tumores neuroectodérmicos, tumores de Askin,
sarcoma de células claras, melanoma maligno de
tejidos blandos, liposarcoma y condrosarcoma
mixoide. Al no objetivarse disrupciones en este gen es
posible descartar estos tipos de tumores. El resto de
marcadores més especificos de sarcoma y de linea

mieloide resultan positivos, haciendo de la
inmunohistoquimica una pieza clave en el
diagnostico. Posteriormente los estudios de

medulograma y citometria confirman el diagnéstico y
determinan el grado de maduracion y de
diferenciacion de las células implicadas.

La quimioterapia sistémica es la piedra angular del
tratamiento, aunque el pronéstico no es bueno
relacionandose con la evolucién de la LMA, con una
supervivencia descrita de entre 7 meses y 2 afios (38
911-14) No se plante6 tratamiento quirrgico ni local
del tumor en primera instancia debido a la infiltracién
de tejidos adyacentes, al compromiso ureteral y a la

presencia de enfermedad a distancia. El papel de la
radioterapia sigue siendo controvertido ©).

En la literatura existen casos publicados similares al
de nuestra paciente de LMA cervical después de
remision G 915 aunque de momento son casos
aislados o series pequefias y es dificil establecer
conclusiones.

CONCLUSIONES

Aunque la afectacion uterina por leucemia mieloide
extramedular sea rara y no existan muchos casos
reportados al respecto, es una entidad a tener en
cuenta en el diagnostico diferencial de una masa
uterina en aquellas pacientes con antecedentes de
LMA.

Pero también habré que sospecharla en el resto de las
mujeres ya que puede ser la primera manifestacion 6
presentarse de forma simultdnea a la misma.
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Figura 1: Corte axial de Resonancia Magnética secuencia T1 con contraste y supresion grasa donde se
observa masa cervical
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Figura 2. Corte sagital de Resonancia Magnética potenciada en T2 donde se observa masa cervical
infiltracion tanto craneal como lateral hacia parametrios y pared pélvica.

%

il

—
-~

$ oo
2 I
"\-,.'.-\(‘._

0Ny

Figura 3. Imagen PET-TC que muestra masa pélvica con alta captacion que infiltra pared anterior y
musculatura pélvica
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