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Liposarcoma vulvar desdiferenciado
con diferenciacion homologa a
liposarcoma pleomorfico: reporte de
caso

Dedifferentiated vulvar liposarcoma with
homologous differentiation to pleomorphic
liposarcoma: case report.

Miguel Angel Crespin,* César Alas-Pineda,? Kristhel Gaitdn-Zambrano,** Olga
Enamorado-Leiva,®* Walter O Vasquez-Bonilla,® Suyapa Bejarano-Céceres!

Los liposarcomas son un tipo de tumor de partes blandas. El subtipo
desdiferenciado es una de las variantes mas comunes junto con el liposarcoma bien
diferenciado.

Paciente de 68 afios que acudié a consulta por aparicién de una
masa en la zona vaginal que clinicamente se diagnosticé como hernia inguinal di-
recta. Se procedié a la reseccién quirdrgica de la masa. El reporte histopatolégico fue
de miofibrolipoma, sin atipias y con bordes libres de neoplasia. Tres afios después,
la paciente retorné a la consulta por reaparicién de la masa y se negé a una nueva
biopsia. Posteriormente, en el 2020, la paciente acepté la reseccion de la masa; el
reporte histopatolégico fue: liposarcoma desdiferenciado con diferenciacién lipobldstica
homologa a liposarcoma pleomérfico.

Los estudios histopatoldgicos son necesarios para la confirmacion del
diagnéstico y la reseccién quirdrgica es el tratamiento de eleccién.

Liposarcoma; neoplasias de tejidos blandos; hernia inguinal;
biopsia; liposarcoma desdiferenciado; liposarcoma pleomérfico.

Liposarcomas are a type of soft tissue tumor. The dedifferentiated
subtype is one of the most common variants along with well-differentiated liposarcoma.

A 68-year-old female patient presented for consultation due to the
appearance of a mass in the vaginal area which was clinically diagnosed as a direct
inguinal hernia. Surgical resection of the mass was performed. The histopathological
report was myofibrolipoma, without atypia and with borders free of neoplasia. Three
years later, the patient returned to the office for recurrence of the mass and refused a
new biopsy. Subsequently, in 2020, the patient accepted the resection of the mass; the
histopathologic report was: dedifferentiated liposarcoma with lipoblastic differentiation
homologous to pleomorphic liposarcoma.

Histopathological studies are necessary for confirmation of the diag-
nosis and surgical resection is the treatment of choice.

Liposarcoma; Soft tissue neoplasms; Hernia, inguinal; Biopsy; Dedif-
ferentiated liposarcoma; Pleomorphic liposarcoma.
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Los liposarcomas son el subtipo de sarcomas
de tejidos blandos mas comunes: constituyen
el 20% de los sarcomas en adultos y son mas
frecuentes en hombres que en mujeres."? En
el 2020 la Organizacién Mundial de la Salud
(OMS) separ6 al liposarcoma en cinco subtipos
histolégicos: liposarcoma bien diferenciado
(WDLPS), liposarcoma desdiferenciado (DDLPS),
liposarcoma mixoide, liposarcoma pleomor-
fico-liposarcoma epitelioide y liposarcoma
pleomérfico mixoide.?> Los liposarcomas bien
diferenciados-desdiferenciados representan la
mayor parte de los casos.**

Los liposarcomas aparecen con mayor frecuencia
en las extremidades, pero también pueden lo-
calizarse en el abdomen o retroperitoneo."® Los
liposarcomas vulvares son extremadamente raros
y corresponden del 1 al 3% de las neoplasias
vulvares. Estas neoplasias afectan, sobre todo,
a mujeres en la quinta década de la vida y apa-
recen en forma de masas indoloras localizadas
en los labios mayores.”?

El diagnéstico de liposarcoma se basa en los
hallazgos histopatolégicos y el tratamiento de
eleccién es la reseccion quirdrgica completa.
En pacientes con liposarcoma desdiferenciado el
seguimiento puede ser de gran importancia debi-
do a las altas tasas de recurrencia y metastasis.*?

Paciente de 68 afios, procedente de la zona norte
de Honduras, atendida en la consulta ginecol6-
gica de la Liga Contra el Cancer de Honduras
en octubre del 2015. En la primera consulta se
advirtié la aparicion de una masa prominente
en la zona vaginal de un afno de evolucion, que
le limitaba las actividades fisicas e impedia la
sedestacion prolongada.

Antecedentes ginecoobstétricos: menarquia
a los 13 afnos, ciclo menstrual cada 28 dias
con duracién del sangrado de 3 dias, 1 pareja
sexual, negd enfermedad de trasmision sexual,
menopausia a los 49 anos; anticoncepcion
oral de 1971 a 1978 y dispositivo intrauterino
a partir de 1981, sin confirmacién de afos de
uso; 4 embarazos: 2 partos, 1 aborto y 1 6bito.
Negé antecedentes oncolégicos personales y
familiares.

Durante el examen fisico se observé una masa de
14 x 6 cm ubicada en el labio mayor derecho de
la vulva que se extendia hasta el gliteo, movil,
no dolorosa, sin rubor, de consistencia blanda y
sin adherencia al plano profundo de la piel (Fi-
guras 1A'y 1B). No se encontraron adenopatias.

La impresién diagnoéstica inicial fue: hernia in-
guinal indirecta por la que se solicitaron estudios
de imagen y la interconsulta con los especialis-
tas del servicio de Cirugia general y se decidié
atender el caso en conjunto con los ginecélogos.
Se procedi6 a la reseccion total de la masa, con
margenes amplios y reconstruccién perineal. El
reporte patoldgico inicial de 2015 fue de miofi-
brolipoma sin atipias. Durante el posoperatorio
no hubo complicaciones y fue dada de alta para
su seguimiento en la consulta externa a los 6
meses, sin reportes de anormalidad.

Tres anos después (2018) la paciente volvié a la
consulta ginecolégica debido a la reaparicion de
la masa en el labio derecho de la vulva, que le difi-
cultaba la deambulacién, sedestacién y mostraba
un aumento progresivo de tamano. La recidiva se
localizo en el sitio de la incisién quirdrgica de la
primera intervencién, de tamafo aproximado de
12 x 5 cm, de igual contextura y consistencia a
la inicial (Figura 1C). La paciente se neg6 a una
nueva biopsia y al tratamiento quirdrgico porque
la masa no afectaba su calidad de vida: perma-
necio en vigilancia y observacion de cambios.
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Protuberancia vulvar.

La inmunohistoquimica de la biopsia tomada
en la primera intervencién (2015) reporté el
inmunofenotipo: actina de masculo liso positiva
focal y negatividad para los marcadores MDM2,
MYOD1 y S-100 (Figura 2), compatibles con el
diagnéstico de leiomioma.

En enero del 2020 la paciente volvio a consultar
debido al aumento de la masa en el drea vulvar
que le impedia la sedestacion y afectaba su
calidad de vida. Se le tom6 una biopsia trucut
que reporté un sarcoma de alto grado, compa-
tible con un liposarcoma pleomérfico. Volvié
a reintervenirse para la reseccion total de la
lesién, con margenes amplios. En esta ocasion
el estudio anatomopatoldgico reporté que se
trataba de una neoplasia maligna, compuesta
por células fusiformes con marcado pleomorfis-
mo nuclear. Algunas células estaban dispuestas
en fasciculos que concordaron con un patrén
estoriforme en algunas partes (Figura 3A) y
células bizarras pleomérficas, de nuicleos hi-
percromaticos y cromatina granular (Figura 3B).

Aspecto posoperatorio.
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Recidiva.

También se identificaron numerosos lipoblastos
univacuolados y multivacuolados con ntcleos
atipicos pleomérficos, de nicleos hipercroma-
ticos que desplazaban el nicleo periféricamente
y citoplasma vacuolar, mezclado en un estroma
fibroso (Figuras 3C-D). Ademas, tenia areas
hipocelulares, con cambios de hialinizacién y
células elongadas atipicas (Figura 3E). El indice
mitético fue alto: 6 mitosis por 10 campos de
alta potencia (HPF) (Figura 3F). El diagndstico
final fue: liposarcoma desdiferenciado con dife-
renciacién lipoblastica homologa a liposarcoma
pleomoérfico.

En mayo del 2021, la paciente volvié a experi-
mentar la recidiva del tumor, que le generaba
sintomas de compresién y molestias al deam-
bular. Debido al antecedente de diagnédstico
de liposarcoma desdiferenciado se le indico
la radioterapia con dosis de 60 Gy dirigida al
lecho tumoral, sin respuesta. Lo conducente
fue la tercera intervencién para la reseccién de
la masa. No hubo complicaciones durante el
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Figura 2. A) Actina de musculo liso positiva focal.
) MDM2 negativo. ©) MYOD1 negativo. 1J) S-100
negativa.

trans ni posoperatorio y fue dada de alta con
recomendaciones en caso de otra recidiva; desde
entonces permanece en vigilancia ginecologica
periddica.

DISCUSION

Los liposarcomas desdiferenciados son neopla-
sias de alto grado, con altas tasas de recurrencia
en el 40% de los casos y metdstasis a distancia
en 15 a 20% de los casos, con una mortalidad
global del 28 al 30% a los cinco afos, segtn lo
reporta la OMS."91° Por |o general, las pacientes
cursan asintomaticas y acuden a consulta hasta
que la masa genera incomodidad o dolor.”"" Los
liposarcomas vulvares afectan a mujeres en la
quinta década de la vida. Debido a su cuadro

Figura 5. A) Liposarcoma pleomérfico. ) Células bizarras pleomérficas. €-1) Lipoblastos atipicos. ') Areas
hipocelulares. F) Mitosis atipicas.
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clinico inespecifico y su localizacién tienden a
diagnosticarse erréneamente como lesiones be-
nignas o lipomas.®” La paciente del caso acudié
a consulta debido a las molestias generadas por
la masa, hasta que el tamafio afecté su calidad
de vida e impidié sus actividades cotidianas,
circunstancias que retrasaron el diagndstico y
el tratamiento.

Los liposarcomas pueden aparecer en otras
areas, ademds de las extremidades, como el
abdomen y el retroperitoneo; sin embargo, se
ha reportado una reducida cantidad de casos
de aparicién en el drea vulvar."® Seglin Kwak
y colaboradores (2014)" solo se han reportado
16 casos de liposarcoma vulvar.! En la paciente
del caso, la tumoracién se encontré en el drea
vulvar.

Desde el punto de vista histolégico, los liposarco-
mas desdiferenciados surgen de un liposarcoma
bien diferenciado. Esta desdiferenciacién ocurre
en un 10% de los liposarcomas bien diferencia-
dos y se caracteriza por una transiciéon de un
sarcoma no lipogénico a una variante de alto
grado.?*'? Para el diagnéstico diferencial de es-
tos casos resultan utiles los marcadores MDM2
y CDK4 debido a la similitud morfolégica entre
el liposarcoma desdiferenciado y el liposarcoma
pleomorfico. También son de utilidad los antece-
dentes de un diagndstico previo de liposarcoma
bien diferenciado o el grado de diferenciacién
lipoblastica.

Solo un 5% de los liposarcomas desdiferen-
ciados muestra diferenciacion heteréloga;
sin embargo, recientemente se describi6, de
manera infrecuente, la diferenciacion homo-
loga en la que se observa una diferenciacion
adipocitica con componentes de liposarcoma
desdiferenciado de alto grado o pleomorfismos
que simulan un liposarcoma pleomérfico.?'
El diagndstico final del caso en cuestién fue
un liposarcoma desdiferenciado con diferen-
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ciacién lipoblastica homéloga a liposarcoma
pleomérfico, hallazgo poco frecuente en la
region vulvar, sitio anatémico con una rara y
baja incidencia de aparicién.

Debido a la dificultad que implica su diferen-
ciacion, por su baja incidencia y caracteristicas
compartidas con otras neoplasias para estable-
cer el diagndstico, se requiere la confirmacion
mediante pruebas inmunopatolégicas. El trata-
miento de eleccién es la reseccién quirdrgica
total; sin embargo, en algunos casos se sugiere
la radioterapia o quimioterapia como tratamiento
coadyuvante.*> Segtin Gootee y colaboradores,'
la radioterapia como tratamiento primario o co-
adyuvante resulta en tasas de supervivencia mas
altas (93 meses) y un 63.4% de probabilidades
de supervivencia a 5 anos. Ademas, la quimiote-
rapia como tratamiento primario o coadyuvante
es poco considerada debido a su baja respuesta y
se reserva solo para casos en los que la reseccién
quirdrgica no es posible o hay metastasis.*> En
comparacién con la radioterapia coadyuvante,
la quimioterapia muestra un incremento de la
mortalidad de 48.9%; es la que representa un
peor prondstico en las tasas de supervivencia a
5y 10 afios.™ En la actualidad, las terapias diri-
gidas a los oncogenes CDK4 y MDM2 parecen
ser la respuesta ante la resistencia que muestra
el liposarcoma diferenciado-desdiferenciado
hacia la quimioterapia. A pesar de ello, adn se
requieren estudios que puedan determinar su
seguridad y eficacia.”'?

Entre los factores prondéstico mas importantes
estd la localizacién anatémica; de estos, las
neoplasias retroperitoneales son las que se ma-
nifiestan con un cuadro clinico desfavorable.’ A
la paciente del caso fue necesario practicarle la
reseccion quirdrgica completa en dos ocasiones.
Al sobrevenir la tercera recidiva, la radioterapia
fue el tratamiento de eleccién, lamentablemente
sin respuesta por lo que se reintervino para la
reseccion completa de la masa.
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Debido a la complejidad de los liposarcomas y
sus diversas variantes, ain se carece de infor-
macioén que permita establecer un diagnéstico y
tratamiento adecuados a las pacientes con esta
neoplasia, sobre todo tratindose de los liposar-
comas vulvares, por su baja incidencia.
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