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SUMMARY 3
This report describes the case of a 7-year-old patient with a 3-crm abdominal tumor. The morphological study demonstrated a low-grade
leiomyosarcoma with prominent osteoclast-like giant cells. The presence of osteoclast-like giant cells in a leiomyosarcoma has been
described in exceptional cases. This and the rarity of this neoplasia in infancy can lead to problems of differential diagnosis of other
benign or malignant soft tissues tumors, especially infantile myofibromatosis. \n situ hybridization did not demonstrate that Epstein-Bajrr
virus was involved in the pathogenesis of this case. Rev Esp Patol 2000; 33(4): 341-345. i
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RESUMEN

El presente articulo describe el caso de un paciente de siete afos ,inrervehido por tumoracion de 3 cm en la pared abdominal. El estu-
dio anatomopatoldgico demostré un leiomiosarcoma de grado bajo con células gigantes de tipo osteocldstico. La presencia de célu-
las gigantes de tipo osteoclastico en el leiomiosarcoma ha sido excepcionalmente descrita. lo que unido a la rareza de esta neopla-
sia en la edad infantil puede plantear problemas de diagndstico diferencial con otros tumores ‘de partes blandas infantiles benignos o
malignos, especialmente con la miofibromatosis infantil. La hibridacion in situ no demostrd que el virus de Epstein-Barr estuviera impli-
cado en la patogénesis de este caso. Rev Esp Patol 2000; 33(4): 341-345.

Palabras clave: Leiomiosarcoma - Céluias gigantes tipo osteoclasto - Inrhunohistoquimica

INTRODUCCION sicas de factores inductores (1, 2). Su presencia en tumores
musculares se ha descrito especialmente en leiomiosarco-

La presencia de células gigantes de tipo osteocléstico en mas uterinos (3) y, ocasionalmente, en leiomiosarcomas de
tumores epiteliales y mesenquimales es un hecho bien partes blandas (2. 4). El presente trabajo describe un caso
conocido y constituye un fenémeno reactivo que parece de leiomiosarcoma superficial con células gigantes de tipo

estar relacionado con la produccién por las células neopla- osteocldstico en un paciente en edad pedidtrica.
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DESCRIPCION DEL CASO

Un nifio de siete afios de edad, sin antecedentes de inte-
rés, fue remitido al servicio de cirugia infantil de nues-
tro hospital por presentar en la zona supraumbilical de la
pared abdominal una tumoracion de crecimiento lento y
progresivo, de seis meses de evolucién. La superficie
cutanea estaba sobreelevada, eritematosa, con un nédu-
lo de 3 x 2,5 cm, de bordes irregulares y consistencia
firme, no adherido a planos profundos. Se realiz6 esci-
sién quirtrgica de la lesién. Macroscopicamente desta-
caba un nédulo subcutdneo, solido, eldstico, con super-
ficie de seccidén fasciculada. El estudio microscopico
mostré una proliferacién fusocelular situada en el tejido
celular subcutaneo con extension a la dermis, con mar-
genes de crecimiento compresivos y formacién de una
seudocdpsula. Las células estaban dispuestas en fascicu-
los compactos, con minimo colageno entre ellas (Fig. 1),
y mostraban citoplasma eosin6filo, nicleos alargados de

Figura 1. Células fusiformes monomorfas. en fasciculos entrecruza-
dos, con escaso pleomorfismo nuclear y células gigantes multinuclea-
das de tipo osteoclastico (original, HE x200).
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borde romo y pleomorfismo moderado (Fig. 2). El re- .
cuento de mitosis (realizado en 50 campos de gran au-
mento consecutivos, con un microscopio Olympus
BX50 equipado con ocular 10X/22, objetivo con 0,65 de
apertura y un tamafio de campo de 0,221 mm?) dio como
resultado Ia presencia de tres figuras de mitosis por 10
campos de gran aumento. Ademds se identificaron nume-
rosas células gigantes multinucleadas de tipo osteocldsti-
co regularmente distribuidas, con citoplasma eosindfilo,
bien definido, y numerosos nicleos redondos u ovales
con uno o dos pequefios nucléolos (Fig. 1). No se ob-
servé necrosis tumoral ni signos de invasién vascular y
los médrgenes de reseccidn estaban libres. El estudio in-
munohistoquimico (método de estreptavidina-biotina-
peroxidasa, Dako LSAB-kit universal) mostré positivi-
dad de las células fusiformes para vimentina (V9, Novo-
castra), alfa-actina (1A4. Dako) (Fig. 3) y desmina (Der-
11. Novocastra). Las células gigantes fueron intensa-
mente positivas para CD68 (KP1, Dako) (Fig. 4) y ne-

Figura 2. Las células fusiformes presentan ndcleos alargados de
borde romo, citoplasma eosindfilo, fibrilar, vacuolas paranucleares y
figuras de mitosis (original, HE x400).
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Figura 3. Inmunotincién de las células fusiformes para. alfa-actina. Las
celulas gigantes multinucleadas son negativas (original, alfa-actina x400).

gativas para alfa-actina y desmina. La inmunotincién pa-
ra coldgeno IV (CIV-22, Dako) demostré positividad pe-
ricelular prominente en el componente fusocelular. Las
citoqueratinas (AE1:AE3, Dako: Pan-cytokeratin 5/6/8/18,
NCL-PAN-CK Novocastra), la proteina S100 (policlonal,
Dako) y el CD34 (NCL-END. Novocastra) fueron nega-
tivos en los dos componentes. Con el Ki-67 (Ki-S3,
Dako) se observé positividad nuclear en un 18% de las
células neopldsicas. La tincién para virus de Epstein-Barr
mediante hibridacién in sifu (sonda PNA-EBER. Dako)
fue negativa. Con el conjunto de estos hallazgos se realiz6
el diagnéstico de leiomiosarcoma subcutdneo de grado
bajo con células gigantes de tipo osteocldstico.

DISCUSION

El leiomiosarcoma representa menos del 1% de todas las
neoplasias primarias malignas de partes blandas en pa-
cientes en edad pedidtrica, incluyendo piel, siendo muy

Leiomiosarcoma infantil con células gigantes de ripo osteocldstico
7 818 2

Figura 4. Positividad de las células gigantes de tipo osteoclastico par
CD68 (original, CD68 x200). :

pocas las series recogidas en la literatura (5-7). Al igual
que ocurre con otras neoplasias malignas, existe una ma-
yor3 frecuencia de leiomiosarcomas viscerales en nifios
VIH positivos y sometidos a trasplante, que estdn aso-
ciados a la infeccién por el virus de Epstein-Barr (8, 9).
En el presente caso no existian datos de depresién de la
inmunidad y la hibridacion in sifu frente al RNA del vi-
rus de Epstein-Barr fue negativa. |
La presencia de células gigantes de tipo osteocldstico
ha sido excepcionalmente descrita en el seno de tumores
de musculo liso (2. 4), si bien para algunos autores pare-
cen, verse de forma més habitual en leiomiosarcomas que
en otros tipos de sarcoma (2). Estas células, caracteriza-
das por la presencia de numerosos nticleos redondos, uni-
formes, sin atipia, de situacién central, deben diferenciar-
se de las células gigantes multinucleadas de origen neo-
plasico. de caracteristicas atipicas. Recientemente, en una
serie de 20 casos de leiomiosarcoma en edad pedidtrica se
handescrito dos casos con células gigantes de tipo osteo-
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clastico (7), lo que sugeriria, nuevamente, una mayor
incidencia de esta peculiaridad. En la actualidad la pre-
sencia de células gigantes de tipo osteocléstico en el seno
de neoplasias se considera un fenémeno reactivo. Su posi-
tividad para CD68 y negatividad para los marcadores
musculares en el presente caso concuerda con esta inter-
pretacion.

Las lesiones fusocelulares benignas y malignas de
partes blandas y localizacién superficial més frecuentes
en la edad pediétrica, que pueden confundirse con el
leiomiosarcoma y con las que hay que establecer el
diagnéstico diferencial, son la miofibromatosis infantil.
el lelomioma, el histiocitoma fibroso maligno, el sarco-
ma sinovial y el rabdomiosarcoma.

La miofibromatosis infantil es més frecuente en ni-
flos que el leiomiosarcoma y puede afectar a la piel. Sm
embargo, en un 60% de los casos es una lesién congéni-
ta y en un 25% multicéntrica. La existencia de ambos
hechos favorece su diagnéstico. Aunque el componente
periférico de la miofibromatosis infantil puede ser simi-
lar a los tumores de musculo liso, la alternancia de estas
dreas con focos de configuracién fibroblastica y de tipo
hemangiopericitomatoide, ausentes en el presente caso.
permiten diferenciar ambos cuadros. La inmunotincidn
para desmina y de coldgeno IV no ayuda en el diagnosti-
co, ya que también se ha descrito en el componente de
células fusiformes de la miofibromatosis {10). Los leio-
miomas cutdneos y de partes blandas en la edad pediatri-
ca son extremadamente raros (7), y cualquier actividad
mitdtica en tumores de musculo liso de partes blandas
debe considerarse indicativa de potencial maligno (7).

Dentro del histiocitoma fibroso maligno, la variante
que puede causar confusion con el letomiosarcoma es el
tumor fibrohistiocitario plexiforme, que generalmente
aparece en nifios como un tumor pequefio de crecimien-
to dérmico o en tejido celular subcutaneo, aunque afec-
tando con mayor frecuencia a las extremidades superio-
res (11). Microscépicamente, muestra un crecimiento
multinodular o plexiforme de células fusiformes y ¢élu-
las semejantes a histiocitos, junto con células gigantes
multinucleadas que podrian recordar al leiomiosarcoma
con células gigantes de tipo osteocldstico. Las caracte-
risticas inmunohistoquimicas corresponden a miofibro-
blastos con positividad ocasional para alfa-actina.

El sarcoma sinovial monofisico, mas frecuente en
pacientes pedidtricos que el leiomiosarcoma, es otro:im-
portante diagndstico diferencial. A la dificultad diagnos-
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tica con hematoxilina-eosina se afiade el que un 40% de
los leiomiosarcomas pueden presentar positividad focal
para citoqueratinas (7). La arquitectura de la lesién uni-
da a ld morfologia celular con eosinofilia citoplasmzitiQ
ca, ademds de la positividad para alfa-actina y desmina
con negatividad para citoqueratinas, permite descartar
en el presente caso, este diagndstico.

Excepcionalmente, el rabdomiosarcoma de celulas‘
fusiformes, variante del rabdomiosarcoma embrionario,
afecta primariamente a la piel (12). Aunque las carac-
terfsticas nucleares pueden ser semejantes a las del leio-
miosarcoma, con frecuencia se-acompafia de estriacio-
nes transversales y dreas de rabdomiosarcoma embrio-
nario clasico en la periferia del tumor (13).

En resumen, los leiomiosarcomas con células gigan-
tes de tipo osteoclastico deberian aiiadirse a la lista de
patrones morfoldgicos de tumores de musculo liso de
localizacién subcutdnea con extensién a la dermis.

Respecto al prondstico, los leiomiosarcomas en edad
pediatrica parecen presentar un comportamiento mucho
mejor que los procedentes de adultos, con aparicién de
recidiva local en menos del 20% de los casos, siendo
excepcionales las metéstasis (7). La presencia de recidi-
va local en los adultos es de aproximadamente un 50%,
con aparicién de metdstasis en un tercio de los casos
cuando ‘el tumor afecta al tejido celular subcutdneo (14).
El buen prondstico observado en los leiomiosarcomas
infantiles parece estar en relacién con su frecuente loca-
lizacidn superficial, el pequefio tamafio y la presencia de
criterios histolégicos de bajo grado de malignidad (7).
Actualmente, el paciente del caso descrito, con un segui-
miento de 24 meses, se encuentra libre de enfermedad.
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