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Introducción
Los leiomiosarcomas (LMS) son neoformaciones malig-

nas que se originan del músculo liso. Dado que estos tumo-
res pueden originarse de la pared, tanto de grandes vasos 
como de los pequeños vasos, en teoría podemos hallarlos 
en cualquier parte del cuerpo. Los LMS se dan también en 
vísceras, como por ejemplo el útero o el tubo digestivo, 
derivando del propio músculo liso o de los vasos que allí 
se encuentran. Los LMS aparecen con cierta frecuencia 
en retroperitoneo donde se comportan como neoplasias 
especialmente agresivas. En cabeza y cuello son menos fre-
cuentes, debido a que no existe proporcionalmente tanto 
músculo liso, aunque por este motivo, se pueden encontrar 
en esófago y tráquea y,  por supuesto,  en los numerosos 
vasos sanguíneos de la región.

Los LMS se estudian dentro del conjunto de todos los 
tumores malignos derivados del mesenquima o sarcomas, 
en este caso con origen en la fibra muscular lisa. Los sarco-
mas, en general, también son poco frecuentes en cabeza 
y cuello, encontrándose más habitualmente en tronco y 
extremidades. Dentro de todos los sarcomas, los LMS esca-
samente  suponen una incidencia menor del 10 %. (1).

Para los que no somos expertos en anatomía patológi-
ca, podríamos decir que los LMS tienen cierto parentesco, 
aunque no deben ser confundidos, con los sarcomas cuyo 
origen es el músculo estriado, como el fibromiosarcoma 
o el rabdomiosarcoma, este último el más común en la 
infancia. 

Conceptualmente en cabeza y cuello, el LMS puede 
aparecer como tumor primario o metastásico. En este 
último caso, si se encuentra otro tumor, cuyo origen fun-
damentalmente visceral, como puede ser por ejemplo en 
útero, donde estadísticamente es más frecuente y general-
mente más benigno (2,3) 

Como en la mayor parte de los sarcomas, no se conoce 
la causa por la que aparecen estos tumores, aunque en el 
caso del LMS de cabeza y cuello se han descrito a los años 
de un tratamiento previo con radioterapia de un tumor 
anterior distinto. (4,5) 

La distribución en cuanto al sexo está equilibrada al 
50%. 

Los LMS pueden aparecer en todas edades de la vida. 
La mayor parte de los casos descritos corresponden a 
adultos, sin embargo, De Saint (6) publica una serie de 20 
pacientes de menos de 16 años con LMS de tejidos blandos. 
(11 niñas y 9 niños). El menor era un niño de 4 años. En 
cuanto a la distribución, el 30 % aparecen en el tronco, 
el 25% en cabeza y cuello, en miembros inferiores el 25 
% y en miembros superiores el 20 %. Sólo hubo dos casos 
de posterior recurrencia local, uno con progresión a gran 
lesión local pero sin metástasis. El 85 % fueron lesiones de 
bajo grado histológico. 

Según esta revisión, parece ser que el LMS en los niños 
tiene menos agresividad que los estudios que hacen refe-
rencia a los hallados en adultos. No obstante, el LMS es 
muy infrecuente en la infancia, de hecho no debemos de 
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olvidar que, en los niños, el sarcoma más frecuente es el 
rabdomiosarcoma de origen músculo estriado, y dentro de 
este, la variante rabdomiosarcoma embrionario (7).

Dentro del  territorio cabeza y cuello, en el lugar (8) 
que con mayor frecuencia aparecen casos de LMS es fun-
damentalmente en la mucosa oral (9). También hay casos 
descritos, aunque en menor número, en mucosa nasal, en 
faringe y laringe (10,11) –ya sean primarios o metastásicos 
-. Así como en tráquea, esófago cervical y, por proximidad 
podríamos citar aquí, mediastino superior. Fuera del con-
texto de vía aero digestiva, se encuentran LSM en el resto 
del cuello, ya sean fundamentalmente primarios o, en 
menos casos, metastásicos: en espacio parafaríngeo, entre 
las fascias musculares, subcutáneos o dentro de glándulas 
salivares(12,13), e incluso, en la glándula tiroides. (14,15)

Caso Clínico

Nuestro caso es en una paciente de 70 años. Destaca 
entre sus antecedentes de interés, que fue operada, 5 años 
antes,  de una tumoración benigna en la parte interna de 
la rodilla derecha, cuyo diagnóstico anatomo patológico, 
según informe, es “tumoración de células fusiformes, con 
delimitación pseudocapsular de características histológicas 
benignas”. En la actualidad, la cicatriz de dicha interven-
ción no hace sospechar recidiva.  Fue tratada de úlcera 
gastroduodenal. Sufrió hace unos años,  infarto cerebral 
sin secuelas aparentes. Refiere otras enfermedades, como 
megaureter y megavejiga;  está diagnosticada de pequeño 
meningioma en esfenoides;  y toma tratamiento hormonal 
por hipotiroidismo. 

Fue remitida por su endocrino, al que acudió al apa-
recerle un “bulto molesto” en el cuello, que ella relacio-
nó con el tratamiento para el hipotiroidismo. Este bulto 
consistía en una tumoración latero cervical izquierda en la 
cadena retro espinal, por debajo del músculo ECM, dura y 
ligeramente dolorosa a la palpación, de unos dos centíme-
tros de diámetro y con movilidad horizontal sobre planos 
profundos.

El resto de exploración ORL fue normal: faringoscopia, 
laringoscopia,  fibroscopia de cavum y palpación de otras 
regiones cervicales. No existía ninguna relación, ni proximi-
dad con glándula tiroides.

Se realizó PAAF que fue sugestiva de malignidad, apun-
tando a un posible origen nervioso.

La RNM cervical pone de manifiesto la tumoración 
descrita. (Figuras 1, 2 y 3). El informe radiológico sugiere 
el diagnóstico diferencial de adenopatía, neurinoma, o 
cualquier otro tipo de tumoración. Nos llamó la atención 
la señal, en el T2 de la RNM,  de la yugular interna próxima 
a la tumoración, interpretándola como posible trombosis 
de la misma, por lo que realizamos estudio ECO doppler, 
que demostró que no había tal trombosis, siendo un vaso 
completamente permeable. En dicha RNM, se apunta la 
existencia de otras adenopatías de menor tamaño en 
ambos lados del cuello que captan señal.

Figura 1: RNM axial. Tumoración que asienta por debajo del ECM y por detrás 
de la yugular interna izquierda, cuya señal T2 es diferente a la derecha.

Figura 2: RNM coronal. Esta proyección sugiere la posibilidad de tratar-
se de un neurinoma de una raíz nerviosa cervical.

Figura 3: Imagen RNM contrastada por sustracción.
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El estudio preoperatorio incluye una radiografía de 
tórax que no presenta patología evidente.

Se decidió realizar exéresis de la tumoración mediante 
anestesia general con doble intención: diagnóstica y tera-
péutica. La extirpación fue completa debido a la definición 
de sus límites, aunque varios nervios del plexo cervical 
sensitivo y algunas fibras musculares del ECM estaban infil-
trados e incluidos en la masa patológica, que tenía una 
consistencia de dureza pétrea, dando el aspecto quirúrgico 
macroscópico de un posible, tal como apuntaba la PAAF, 
neurinoma con características de malignidad. No estaba 
infiltrada la rama posterior del espinal, y la tumoración 
pudo ser despegada con relativa facilidad de una yugular 
interna, que lejos de estar trombosada, era absolutamente 
normal. En el tejido graso peritumoral  se encontraron 
varias adenopatías pequeñas de aspecto normal incluyén-
dose en la pieza quirúrgica. 

  El informe de anatomía patológica describe una pieza 
de resección quirúrgica de 4 cm de diámetro, dentro de la 
que aparece un nódulo circunscrito por un fino perímetro 
conectivo. Se encuentra constituido por una densa proli-
feración celular, de hábito fusiforme, con marcada atipia 
nuclear y elevada actividad mitótica (fig 4); células dis-
puestas en diversas direcciones, formando ocasionalmente 
empalizadas celulares y frecuentes áreas de necrosis. La 
celularidad tumoral expresa filamentos intermedios de 
actina músculo liso específica, de manera difusa (fig. 5).

Por todo ello, concluye el informe etiquetándolo de 
LEIOMIOSARCOMA.

Ante este diagnóstico, hemos considerado conveniente 
completar el tratamiento local mediante radioterapia cer-
vical mientras completamos el estudio de extensión. 

Con esta finalidad se realizó estudio ginecológico, que 
fue normal. Se solicitó ECO y TAC abdominal encontrándo-
se dos zonas hipodensas en hígado, que  fueron definidas 
por el radiólogo como compatibles con metástasis, y no se 
encontraron hallazgos patológicos en región pelviana. 

Se realizó un estudio mediante PET, (figura 6) para acla-
rar las imágenes hepáticas y otras posibles lesiones ocultas.  
En dicho estudio, no se encuentra actividad en región cer-
vical, asiento de la lesión extirpada;  ni tampoco en hígado 
donde aparecían las imágenes hipodensas descritas. Si apa-
rece una imagen de hipercaptación sospechosa de maligni-
dad en glúteo izquierdo, pendiente de diagnóstico.

Se realizó TAC craneal, detallándose que la  imagen del 
meningioma antes comentado permanecía igual que en 
estudios anteriores.

La cicatriz de la pierna, donde se extirpo el tumor mus-
cular descrito en los antecedentes, no muestra signos de 
recidiva.

Según la clasificación TNM para sarcomas (20). Nuestra 
paciente se encontraría en un T1,N0,M0, G3 (alto grado). 
Estadio III, si estamos ante un tumor primario y único;  o 
en un Estadio VI b, si se demostrasen que las lesiones en 
glúteo son también malignas.

Figura 4: Elevada actividad mitótica, puesta de manifiesto mediante identi-
ficación de la expresión de proteína Ki-67, presente en las células incluidas 
dentro del ciclo celular (marcaje nuclear; Técnica de peroxidasa; 10x).

Figura 5: Expresión tumoral de Actina músculo liso específica (Marcaje 
citoplasmático; Técnica de peroxidasa; 10x).

Figura 6:  PET.  No se aprecia actividad en cuello, tampoco en hígado, 
pero sí en región glútea izquierda.
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Discusión
El caso que presentamos es reciente y, por tanto, per-

manece abierto en cuanto a  los aspectos de pronóstico y 
supervivencia, que tratamos más abajo. La revisión biblio-
gráfica en un caso infrecuente como este, nos puede resul-
tar muy útil para orientar nuestra actitud terapéutica.

El estudio de imagen es imprescindible en toda tumo-
ración cervical, pero los hallazgos que podemos encontrar 
en estas  imágenes TAC y RNM de cuello no son específicos 
en cuanto al tipo de tumor, aunque sí altamente orienta-
dores.  En este caso se realizó RNM. Esta, según algunos, 
define mejor los límites de la lesión que la TAC, aunque la 
especificidad de la lesión sigue quedando en manos del 
patólogo. (16) La utilidad de las pruebas de imagen es 
indudable para la planificación del posterior tratamiento 
quirúrgico y posible aplicación de radioterapia.

Según autores (17), el pronóstico del LMS, viene corre-
lacionado con el tamaño y actividad mitótica, pero sobre 
todo con la profundidad: pues mientras que las localizacio-
nes superficiales raramente metastatizan, las profundas de 
partes blandas lo hacen en un 30 % de los casos. 

La distinción histológica entre leiomioma y leiomiosar-
coma se basa fundamentalmente en la presencia de necro-
sis o hemorragia en éste último caso, así como también en 
la mayor densidad celular y actividad mitótica (18). 

Es difícil encontrar series amplias de LMS, que nos 
orienten sobre el pronóstico clínico, que asegura el tra-
tamiento quirúrgico y radioterápico empleado en nuestra 
paciente,  por lo que tenemos que recurrir al estudio en 
conjunto de todos los sarcomas, aunque estos constituyen, 
como sabemos, un grupo de enfermedades demasiado 
heterogéneo. 

En este sentido, una de las revisiones más amplias 
sobre el tema lo encontramos en un artículo publicado por 
Zagars (19) sobre 1225 sarcomas tratados en el “Anderson 
Cancer Center de Houston”.  El estudio se centra en 225 
casos tratados, como nuestro caso, mediante cirugía con-
servadora y tratamiento complementario con radioterapia, 
con los siguientes resultados:

La Supervivencia media fue de 9,5 años. El Control local 
de la enfermedad a los 5, 10 y 15 años, fue del 83 %, 80 % 
y 79 % respectivamente. Los factores predictivos de mayor 
riesgo de recurrencia local fueron: positiva o incierta resec-
ción de márgenes; localización en cabeza y  cuello o en par-
tes profundas del tronco; pacientes mayores de 65 años; 
histopatología de histiocitoma, neurogénico o epitelioide; 
medida del tumor superior a 10 cm; grado histopatológico. 
Libre de metástasis a los 5, 10 y 15 años, se encontraban 
el 71 %, 68 % y 66 % respectivamente. Fueron predictivos 
de metástasis: el alto grado histológico; el tamaño superior 
a 5 cm; histología de leiomiosarcoma, rhabdomiosarcoma, 
sarcoma sinovial o sarcoma epitelioide.

En este estudio se apunta que el LMS, del que aquí 
tratamos, tiene cierta tendencia a producir metástasis a 
distancia por encima de otros sarcomas.

También podemos decir que el tratamiento quirúrgico, 
en los casos que la lesión es única, aunque no implique una 
exéresis radical excesiva, junto con la radioterapia obtiene 
un buen control de la enfermedad sarcomatosa y una esti-
mable supervivencia. 

Backer (20), sobre una serie de 44 sarcomas con caracte-
rísticas homogéneas  tratados con cirugía y/o radioterapia, 
da mayor importancia a la radicalidad quirúrgica y a la 
combinación cirugía radioterapia como tratamientos más 
eficaces. La supervivencia media era más modesta en esta 
serie, 79 meses. 

La utilidad de la quimioterapia (21) es más discutida en 
el tratamiento de los sarcomas, aunque excepcionalmente se 
ha utilizado con carácter paliativo, en modalidad intraarte-
rial y en combinación con radioterapia, logrando respuestas 
parciales y prolongando la supervivencia en casos en los que 
no ha sido posible la exéresis quirúrgica. La respuesta a qui-
mioterapia convencional es escasa o nula para esta enferme-
dad cuando está extendida con diversas metástasis.

Conclusión
Nos encontramos ante un diagnóstico de LMS reciente 

y,  por lo tanto, es un caso clínico abierto. Se trata de un 
tumor raro en el área cabeza y cuello.

El patólogo sigue siendo el principal protagonista en el 
diagnóstico de los tumores, sea cual sea su origen. El área 
cabeza y cuello es asiento de tumores raros cuyo comporta-
miento es radicalmente distinto según su estirpe. 

El pronóstico de estos LMS, depende de la histología, 
de la profundidad de localización, del tamaño, así como de 
la posible extensión en otros lugares del cuerpo. 

Son enfermedades en las que el médico ORL cumple 
fundamentalmente una labor de colaboración diagnóstica 
y orientación terapéutica, siendo la imagen, la PAAF y la 
biopsia (completa si es posible) nuestras principales armas.
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