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INTRODUCCION

Resumen

Los pacientes con colitis ulcerosa (CU) y enfermedad de Crohn (EC) presentan un mayor riesgo de cancer
colorrectal (CCR), debido a la inflamacion cronica, la susceptibilidad genética y los factores de riesgo ambien-
tales. Sin embargo, las neoplasias no epiteliales son infrecuentes.

Presentamos el caso de un varén de 83 afios con una CU de larga evolucion, que presenta una lesion
polipoide. Una vez resecada, se diagnostico de un leiomiosarcoma de alto grado. En la literatura, Gnicamente
se han publicado tres casos previos de leiomiosarcoma en pacientes con CU, por lo que este reporte repre-
sentaria el cuarto caso. La asociacion directa de la CU y el leiomiosarcoma no ha sido bien establecida. No
obstante, se sugiere que la inmunosupresion y la inflamacién cronica son factores de riesgo.
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Abstract

Ulcerative colitis (UC) and Crohn’s disease (CD) patients present an increased risk of colorectal cancer (CRC)
due to chronic inflammation, genetic susceptibility and environmental risk factors. In contrast, non-epithelial
neoplasms are uncommon.

We discuss the case of an 83-year-old male with a long-standing UC, presenting with a polypoid lesion.
Once resected, the lesion was identified as a high-grade leiomyosarcoma. A review of the literature revealed
that only three previous cases of leiomyosarcoma among patients with UC have been published. Thus, this
one would represent the fourth case where this rare non-epithelial neoplasm was detected in a patient with
UC. The direct association of UC and leiomyosarcoma has not been well established; however, immunosup-
pression is suggested to be a risk factor for leiomyosarcoma in the literature.
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cion crénica de la mucosa, la predisposicién genética y los
factores ambientales (1,2).

La enfermedad inflamatoria intestinal (EII) se asocia con
un mayor riesgo de céncer colorrectal (CCR) y tiene una
incidencia acumulada del 18 % después de 30 anos de
patologia. El aumento del riesgo de CCR se atribuye a tres
aspectos principales: el efecto carcinogénico de la inflama-

Para prevenir la morbimortalidad asociada al CCR en
pacientes con EII, el cribado de displasia con vigilancia
endoscopica debe comenzar a los 8 anos posteriores al
diagnoéstico de colitis izquierda, pancolitis o enfermedad de
Crohn (EC) con un tercio del colon afectado, o al diagnés-
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tico de colangitis esclerosante primaria (Primary Sclerosing
Colangitis, PSC).

La frecuencia de esta vigilancia depende de los factores de
riesgo individuales presentes, como antecedentes familiares
de CCR, diagnéstico de PSC, pseudopdlipos inflamato-
rios, inflamacion histolégica grave o afectacién extensa de
la mucosa. La periodicidad de la vigilancia de deteccién se
divide en dos grupos segun el riesgo subyacente: pacientes
de bajo riesgo, a los que se les debe realizar una endoscopia
cada 3 a 4 anos, o de alto riesgo, cada 1-2 afios (3, 4).

Al contrario que con el CCR, no se ha establecido el riesgo
de neoplasias coldnicas no epiteliales entre estos pacientes.
Solo un pequeiio nimero de casos han sido reportados en
la literatura. Los tumores no epiteliales del tracto gastroin-
testinal son enfermedades raras y su incidencia es inferior al
2,6 % de todos los tumores de esta localizacion.

Asi, desde 2000 se han notificado 31 casos de leiomiosar-
coma colorrectal. El diagnéstico diferencial para este tipo de
cancer debe incluir linfoma, tumor del estroma gastrointesti-
nal (Gastrointestinal Stromal Tumors, GIST) y pSlipo fibroide
inflamatorio. Solo un estudio histolégico con inmunohisto-
quimica puede verificar el tipo de neoplasia (2).

CASO CLIiNICO

Presentamos el caso de un vardn de 83 afos, con buen
estado funcional, pero con antecedentes de tromboembo-
lismo pulmonar recurrente, asi como de enfermedad obs-
tructiva crénica pulmonar (EPOC), adenoma suprarrenal
no funcional estable y diagnéstico de colitis ulcerosa (CU)
alos 73 afios (A3 S3 E3, segtin la clasificacién de Montreal).

El paciente estaba bajo tratamiento inicial con esteroides
y mesalazina. Poco después del diagnéstico, desarroll6 cri-
terios corticodependientes y comenzé con azatioprina, con
lo cual se logré una remisién clinica y bioldgica.

Luego de 6 anos del diagndstico, se identifico, mediante
una colonoscopia de revisién, una CU quiescente, sin
datos de actividad aguda. Ademads, se encontraron multi-
ples pdlipos inflamatorios histolégicamente confirmados.
El paciente permanecié en remisién clinica y bioldgica
con azatioprina de 200 mg y mesalazina de 2,4 g diarios.
Debido a la larga evolucion de la enfermedad y a los facto-
res de riesgo individuales, se inici6 el cribado de displasia
con endoscopia cada 2 afos.

Después de 8 anos del diagndstico, se identifico, a partir
de la colonoscopia de cribado, un pdlipo sésil de 15 mm
(0-Is, clasificacion de Paris) erosionado en su ctspide. Se
tomaron biopsias y la histologia demostré un adenoma
tubular con cambios pseudosarcomatosos sobre una
mucosa con inflamacién crénica.

Asi, se realiz6 una segunda colonoscopia precoz con la
reseccién del pélipo (Figura 1). El estudio histolégico
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demostré un sarcoma de alto grado de tipo leiomiosar-
coma con mérgenes afectados. La inmunohistoquimica era
positiva para la vimentina y negativa para el c-kit y el CD34
(Figuras 2Ay 2B).

Figura 1. Un polipo sésil de 15 mm (0-Is de la clasificacién de Paris) en
el colon ascendente.

Se efectud una tomografia computarizada (TC) abdomi-
nal que no revel6 una enfermedad locorregional ni a distan-
cia (T2NOMO, estadio IIB). El caso fue presentado en una
sesion multidisciplinar y, dada la inflamacién crénica de
larga evolucidén y la extensién de la enfermedad, se decidié
realizar una proctocolectomia.

En febrero de 2017, el paciente fue intervenido quirtrgi-
camente y se le realiz6 una proctocolectomia total con una
ileostomia de Brooke. Durante el periodo posoperatorio,
present6 un hemoperitoneo secundario ala reintroduccién
de anticoagulacién, por causa del alto riesgo trombético.
El paciente ingres6 en la unidad de cuidados intensivos
(UCI), tuvo una evolucién térpida y fallecié en abril del
mismo ano.

DISCUSION

Los pacientes con CU tienen un mayor riesgo de desarro-
llar CCR. Sin embargo, no se ha establecido el riesgo de
neoplasias no epiteliales en estos pacientes, el cual parece
ser bajo. De hecho, existen solo tres casos reportados de
leiomiosarcoma en pacientes con CU (Tabla 1). Ademas
de ellos, hay cinco casos informados de este tipo de tumo-
res (leiomiosarcoma, GIST y neuromas gastrointestinales)
asociados con la EC (5).
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Figura 2. A. La inmunohistoquimica fue positiva para la vimentina. B. La inmunohistoquimica fue negativa para el c-kit y el CD34.

Tabla 1. Casos de leiomiosarcoma en pacientes con CU reportados

Edad Sexo  Duracion Tratamiento  Actividad Sintomas

Ubicacion Presentacion  Tamaiio Tipo de cirugia
endoscopica

30 Muijer 5 afios Corticoides Actividad ~ Sangrado

+ severa
azatioprina
70 Muijer 30 afios - Actividad ~ Sangrado
severa
51 Muijer 30 afios Acido Remision Sin
5-aminosalicilico sintomas
83 Hombre 10 afios Azatioprina Remision Sin
o sintomas
Acido

5-aminosalicilico

Colon izquierdo  Lesion polipoide 40 mm  Hartmann con una
ileostomia

Recto Lesion polipoide 17 mm  Proctocolectomia total
con ileostomia final

Colon izquierdo  Lesion ulcerada 30 mm  Colectomia izquierda

Colon derecho  Lesién polipoide 15 mm  Proctocolectomia total
con ileostomia final

El leiomiosarcoma tiene una prevalencia del 10-20 %
entre todos los sarcomas de partes blandas. Las localizacio-
nesmds frecuentes son el itero, el retroperitoneoy el aparato
gastrointestinal. Las afectaciones gastrointestinales cldsicas
son en el estémago (S0 %), el intestino delgado (30 %),
colorrectal (15 %) y el eséfago (S %). Sin embargo, con
la reclasificacion de los tumores de estoma mesenquimal
desde 2000, estos porcentajes podrian haber cambiado.
Entre todos los tumores colorrectales malignos, los sarco-
mas colorrectales tienen una prevalencia del 0,1 % (4, 6).

Este es un tumor originado de fibra muscular liso y se
caracteriza por tener un indice mitético elevado y una ati-
pia celular marcada. En cuanto a los factores de riesgo, se
encuentran la edad avanzada, la exposicion a la radiacién
y la predisposicion genética. Asimismo, se ha reportado la

implicaciéon de la inmunosupresion y la inflamacién cré-
nica del tracto gastrointestinal (2, 3, 7).

En efecto, 3 de los 4 pacientes con leiomiosarcoma sobre
CU tenian mds de 50 anos y el 75 % eran mujeres. La mayo-
ria de ellos tenfan una enfermedad de larga evolucién y solo
uno estaba siendo tratado con altas dosis de corticoesteroi-
des; la mitad de estaba en remision. La lesion endoscopica
mas frecuente era de tipo polipoide. Ademds, uno de los
pacientes fue sometido a una colectomia parcial, mientras
que a otro se le realizé un Hartmann y una ileostomia de
descarga. Nuestro paciente es el de mayor edad reportado y
el primero en presentar una localizacion derecha (Tabla 1).

Entre tanto, la edad de aparicién de estos tumores oscila
entre 40 y 60 aios y son mds frecuentes en hombresy enla
poblacién afroamericana, en comparacién con los caucdsi-
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cos. Sutratamiento depende, principalmente, delareseccién
quirurgica completa, con una alta tasa de recurrencia local
(38-80 %), y de la diseminacién hematégena (55-71 %).
El higado el érgano suele ser el érgano mds afectado,
seguido por los pulmones y los huesos.

La apariencia endoscépica no es especifica y el diagnos-
tico diferencial se debe hacer a partir del linfoma, el GIST y
el polipo fibroso inflamatorio. La TAC abdominal o la reso-
nancia magnética nuclear son ttiles para evaluar el estadio
de la enfermedad y para el seguimiento posquirtirgico (9).

El diagnostico se fundamenta en la histologia y en la
inmunohistoquimica. Las células presentan un aspecto
fusiforme, con un nucleo caracteristico conocido como
en cigarro puro. El grado histolégico depende del numero
de mitosis, asi como del grado de diferenciacién y del por-
centaje de necrosis. Por su parte, la inmunohistoquimica
es positiva para los marcadores de células musculares lisas
como la vimentina, la actina especifica del musculo liso
(Smooth Muscle Actin, SMA), HHE-3S y desmina, y nega-
tiva para el c-kit (CD 117) y el CD 34, el AE1/AE3 y la
S-100, entre otros.

Dentro de este contexto, la piedra angular del tratamiento
es la cirugia con intencién curativa. En pacientes con una
actividad inflamatoria marcada y afectacion extensa, la pan-
proctocolectomia se considera la cirugia de eleccion. Sin
embargo, en aquellos que estin en remision, la resecciéon
parcial parece ser una técnica apropiada.

El leiomiosarcoma es un tumor de mal prondstico, con
una tasa de supervivencia a los 5 anos del 30 % en aquellos
pacientes sin factores de riesgo asociados, que son la mino-
ria. Los factores de mal pronéstico incluyen un tamano
tumoral >5 cm, un alto grado histolégico, una edad >60
afnos y unos mérgenes quirurgicos afectados.

Nuestro paciente presentaba dos factores de mal pronds-
tico, ademds del riesgo inherente de la cirugia colorrectal, y
multiples comorbilidades que condicionaron su desenlace.
Por tanto, es importante realizar el manejo de cada caso de
forma individualizada.

En los ultimos afios, se han desarrollado estudios que
evaltan el efecto terapéutico de los inhibidores de la tiro-
sina cinasa en estadios avanzados. Sin embargo, no se ha
demostrado ningtn beneficio significativo (10).

CONCLUSIONES

El leiomiosarcoma de colon es un tumor infrecuente y
agresivo, con un prondstico muy desfavorable. La asocia-
cion directa de la CU y el leiomiosarcoma no ha sido bien
establecida. Por tanto, no podemos descartar una conco-
mitancia incidental de estas enfermedades. Sin embargo, la
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inmunosupresién y la inflamacién crénica podrian desem-
pefiar un papel como factores de riesgo. Se necesitan estu-
dios prospectivos adicionales con un tamano de muestra
grande, a fin de establecer si existe una relacién causal o si
realmente es una concomitancia incidental.
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