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Leiomyosarcoma of the Vagina in a Pregnant Patient: Case Report
Leiomiossarcoma de Vagina em Paciente Gestante: Relato de Caso

Amanda de Queiroz Piffer'; Ana Victoria Carvalho Domingues?; Leticia lamada Porto?;
Maria Amalia Barbosa Duarte de Oliveira%; Giuliano Tavares Tosello®

RESUMEN

Introduccién: Las lesiones malignas primarias de la vagina son atipicas y los sarcomas vaginales son atiin més infrecuentes. Los leiomiosarcomas
representan menos del 2% de las neoplasias malignas ginecoldgicas y solo el 10% de ellas se produce fuera del Gtero. Informe del caso:
Mujer de 39 afios, embarazada, acudié al médico presentando dolor y sangrado vaginal. Se encontré un ttero embarazado y una masa
vaginal sélida que se extendia hacia la grasa adyacente. En la semana 35 de gestacién se realizé cesdrea con escisién del tumor, el cual
posteriormente fue sometido a andlisis anatomopatolégico, siendo diagnosticado como leiomiosarcoma vaginal. Conclusién: La escision
del tumor, en este caso, fue el abordaje elegido teniendo en cuenta factores como la presentacion del caso, la experiencia de los médicos
involucrados y la disponibilidad de recursos en el hospital donde se traté a la paciente. De hecho, no existen pautas especificas para este
tipo de presentacién del leiomiosarcoma vaginal, lo que implica la individualizacién de cada caso, con abordajes terapéuticos variados,

respetando las particularidades de cada paciente.
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ABSTRACT

Introduction: Primary malignant lesions of the vagina are atypical, and
vaginal sarcomas are even more uncommon. Leiomyosarcomas represent less
than 2% of gynecological malignancies, and only 10% of these occur outside
the uterus. Case report: Pregnant woman, 39 years old, sought medical
attention due to pain and vaginal bleeding. A pregnant uterus and a solid
vaginal mass extending into adjacent fat were found. At the 35" week of
gestation, a cesarean section was performed with excision of the tumor, which
was subsequently submitted to anatomopathological analysis and diagnosed
as vaginal leiomyosarcoma. Conclusion: In this case, tumor removal was
the chosen approach, given the presentation of the case, experience of the
physicians involved, and availability of the hospital resources where the
patient was treated. In fact, there are no specific guidelines for this type of
presentation of vaginal leiomyosarcoma, which implies individualization
of each case, with different therapeutic approaches, respecting the patient’s
particularities.

Keywords: Leiomyosarcoma; Pregnancy; Vaginal Neoplasms; Uterine
Hemorrhage.

RESUMO

Introdugao: As lesdes malignas primdrias da vagina sdo atipicas, e sarcomas
vaginais ainda mais incomuns. Leiomiossarcomas retratam menos de 2%
das neoplasias malignas ginecoldgicas, e apenas 10% destes ocorrem fora do
utero. Relato do caso: Mulher, 39 anos, gestante, procurou atendimento
médico apresentando dor e sangramento vaginal. Foram constatados ttero
gravidico e massa sélida vaginal que se estendia para gordura adjacente.
Na 352 semana de gestagdo, foi realizada uma cesdrea com exérese da
tumoragio que posteriormente foi submetida 4 andlise anatomopatoldgica,
sendo diagnosticada como leiomiossarcoma de vagina. Conclusao: A exérese
da tumoragio, neste caso, foi a abordagem escolhida levando em conta
fatores como apresentacio do caso, experiéncia dos médicos envolvidos e
disponibilidade de recursos no hospital onde a paciente foi atendida. De fato,
néo hd guidelines especificos para esse tipo de apresentagio de leimiossarcoma
vaginal, o que implica em individualizagdo de cada caso, com condutas
terapéuticas variadas, respeitando as particularidades de cada paciente.
Palavras-chave: Leiomiossarcoma; Gravidez; Neoplasias Vaginais;
Hemorragia Uterina.
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INTRODUCCION

Las lesiones malignas primarias de la vagina son atipicas,
y los sarcomas vaginales son ademds poco comunes. Los
leiomiosarcomas corresponden a menos del 2% de las
neoplasias malignas ginecoldgicas, y solo el 10% de ellos
ocurre fuera del ttero'?. Existe divergencia en el niimero de
casos en mujeres afroamericanas, quienes tienen el doble de
incidencia, en comparacién con las mujeres caucdsicas®. Los
sarcomas vaginales son mds comunes en adultas. Se originan
en cualquier parte de la vagina, pero también pueden surgir
en células de musculo liso en tejidos adyacentes.

La literatura de estos casos se basa principalmente en
algunos informes y series de casos>. Aunque no haya
sintomas tipicos y caracteristicas descritas, los mds frecuentes
son sangrado vaginal (56%), masas pélvicas (54%) y dolor
pélvico (22%), en algunos casos dificultad de miccién y
dispareunia. Al examen fisico, la mayorfa de las pacientes
presenta nédulos cercados por mucosa vaginal normal,
como una masa vaginal, y, en casos de tumor avanzado,
pueden ser palpados pélipos con componente exofitico o
masas vaginales necroticas. Estos tumores son capaces de
invadir el recto o tejidos pélvicos adyacentes a la vagina®”%.

Los leiomiosarcomas vaginales son dificilmente
diagnosticados tempranamente. La edad promedio
de diagnéstico es alrededor de los 50 afios, llegando
hasta 86 anos®”’. Puesto que no existe un diagnéstico
preoperatorio claro para leiomiosarcoma vaginal, este se
debe hacer basado en los resultados inmunohistoquimico
y anatomopatolégico después de las exéresis. La norma
dorada para el diagndstico es la histologfa'®!". Las distintivas
caracteristicas histopatoldgicas de los leiomiosarcomas son
la presencia de necrosis coagulativa de células tumorales,
atipia citoldgica, alta tasa mitética y coloracién positiva para
marcadores musculares (actina, desmina, caldesmon)'?13.

Debido ala posibilidad de transformacién y recidiva, estos
tumores deben ser removidos integramente. La extirpacién
radical del tumor es el tratamiento primario y con mejores
resultados. Los cirujanos deben elegir la intervencién
quirtdrgica adecuada de acuerdo con la localizacién del
leiomiosarcoma. Son pocos los relatos que describen cémo
removerlos quirtirgicamente, la mayorfa informa solamente
sobre la patologfa de estos tumores'®'*. El papel adyuvante
de la radioterapia no estd claramente definido en sarcomas
vaginales, y ademds hay menos datos disponibles respecto de la
quimioterapia usada como terapia adyuvante. La radioterapia
adyuvante parece estar indicada en pacientes con sarcomas
de alto grado, tumor recurrente de bajo grado y si el tumor
se extendiere més alld de los margenes quirtirgicos®.

Por no existir un protocolo especifico para intervencién
terapéutica de leiomiosarcomas de vagina, el tratamiento, que
tiene como piedra angular la reseccién quirdrgica, es variable
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y tendrd en consideracién las caracteristicas de cada caso, la
experiencia de los profesionales involucrados y la condicién
clinica de la paciente'. La diferenciacién del grado del tumor
es el factor mds importante para el prondstico'’, pero, aun
asi, los leiomiosarcomas se caracterizan por comportamiento
agresivo y prondstico reservado, incluso en etapas tempranas.
En las pacientes tratadas con quimioterapia o radioterapia
posoperatoria, la tasa de sobrevivencia a los cinco afios
siguientes es de solo el 36%. Incluso en etapas tempranas,
presenta tasas de recidiva del 53 al 71%. Algunas series relatan
sobrevida de cinco anos del 51% en el estadio I, 25% en el
estadio I y 0% en los estadios III o TV®.

Estos tumores pueden presentar recidiva y eventualmente
evolucionar con el surgimiento de metdstasis en drganos
distantes. Un estudio de autopsias mostré que estas
metdstasis sucedian sin enfermedad linfética, lo que justifica
una diseminacién hematogénica. Por lo tanto, pacientes
con dicha enfermedad tienen un pronéstico desfavorable
y la metdstasis hacia el pulmén sucede con frecuencia'”'%.

El leiomiosarcoma vaginal es un tumor maligno que
tiene como caracteristicas un curso agresivo, presentacion
variada, alta recurrencia y no tener un tratamiento ideal
establecido. Las informaciones sobre este tipo de sarcoma
pueden encontrarse en escasos relatos de casos que tienen
falta de consenso con relacién al tratamiento, por lo
tanto, le cabe al médico individualizarlo, con cautela,
para cada paciente®.

La importancia de este relato de caso es divulgar y alertar
a la comunidad cientifica respecto de esta rara neoplasia,
asi como discutir sobre los hallazgos clinicos, exdmenes y
tratamiento quirdrgico. Tema relevante para discutir, puesto
que hay poca informacién de esta enfermedad.

Este estudio se basé en el andlisis de historias clinicas,
que contenfan informaciones relevantes sobre el cuadro
clinico. En paralelo, se hizo una revisién de literatura en
bases de datos como SciELO y PubMed, para que se haga
una comparacién entre lo que fue de hecho realizado
frente al caso y lo que recomienda la literatura cientifica.

El presente articulo fue aprobado por el Comité de Etica
en Pesquisa (CEP), con el ndmero de parecer 5168096
(CAAE: 52890121.0.0000.5515), de acuerdo con la
Resolucién n.0 466/2012% del Consejo Nacional de Salud.

INFORME DEL CASO

Mujer, 39 afios, gestante de 31 semanas y 6 dias,
cuadrigesta con tres partos anteriores via cesdrea, buscé
atencién médica en un centro de referencia en ginecologia
y obstetricia en un hospital privado del interior de Sao
Paulo, quejdndose de sangrado vaginal hacia 15 dias.
Sangrado de coloracién roja intensa y con salida de
codgulos. El cuadro comenzé en la 292 semana. Niega
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comorbilidades, tabaquismo y alcoholismo. El padre de
la paciente presentd cdncer de vesicula biliar a los 72 afios.

Durante el examen fisico del abdomen, se constaté
ttero gravidico, altura uterina de 29 cm, frecuencia cardiaca
fetal de 144 latidos por minuto, tono uterino normal y
dindmica uterina ausente. El examen especular presentd
masa tumoral voluminosa y friable de aproximadamente 10
cm, iniciando en el tercio superior de la pared vaginal lateral
derechay extendiéndose hasta el tercio medio de la vagina.

El mismo dia de la atencién se realiz6 una ecografia que
evidenci6 una formacién s6lida, lobulada, con componente
exofitico, flujo vascular al Doppler, con medida de 5,5 x
5,4 x 4,2 cm, volumen de 67 cm®. Dos semanas después
de esa primera atencién, se realizé resonancia magnética
de la pelvis que visualizé lesién sélida, heterogénea, en
el tercio profundo de la pared vaginal lateral derecha,
extendiéndose hacia la grasa adyacente, midiendo 8,2 x
8,1 x 4,6 cm y volumen estimado de 157 cm’.

En la 35*semana de edad gestacional, debido al
aumento del sangrado vaginal, fue realizado el parto
por cesdrea teniendo el recién nacido Apgar 9 y
10. Inmediatamente después del parto, se realizé la
reseccién de la tumoracién por via vaginal (Figura 1).
El contenido removido fue enviado para anilisis
anatomopatoldgico e inmunohistoquimico con el
diagnéstico de leiomiosarcoma de alto grado y mdrgenes no

Figura 1. Primera reseccién tumoral
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evaluables debido a la fragmentacién del tumor (Figura 2).
La inmunohistoquimica presentd receptor de estrégeno
+/3+ (15%); Ki-67 positivo (90%); desmina positiva;
caldesmon positivo; CD 10 negativo; citoqueratina de
40, 48, 50 y 50,6 kDa negativas y miogenina negativa.
Ocho semanas después de la cirugia vaginal y de
la cesdrea, se realizé la estadificacién sistémica usando
tomografia de térax y resonancia magnética de abdomen
visualizdindose multiples nédulos pulmonares no especificos,
no calcificados, de hasta 0,7 cm en los l6bulos inferiores del
pulmén derecho e izquierdo. En la resonancia de abdomen
y pelvis, se identificaron tres lesiones en el l6bulo hepdtico
derecho, heterogéneas, con dreas de licuefaccién sugerentes
de acometimiento metastésico, teniendo el mayor 7 cm en
su mayor didmetro. También se vio lesién expansiva en el
tercio superior de la pared vaginal lateral derecha midiendo
3,8x 3,5 cm sugerente de progresién local de la enfermedad.
Después de una reunién oncolégica multidisciplinaria, se
empez6 la quimioterapia paliativa con docetaxel y clorhidrato
de gemcitabina, realizando dos ciclos sin intercurrencias.
Presenté progresion local de la enfermedad perceptible al
examen especular y nuevos episodios de sangrado, siendo
asi sometida a una nueva reseccién quirtirgica de toda la
masa tumoral macroscopicamente visible nuevamente por
via vaginal. Esta segunda intervencién quirdrgica sucedié

cuatro meses después de la primera. Después de un mes

Figura 2. Macroscopia de la masa tumoral
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de la segunda cirugfa, fue sometida a diez sesiones de
radioterapia adyuvante. Evolucioné con cuadro de absceso
hepdtico y tuvo mejoria con tratamiento clinico después de
una internacién prolongada de 45 dias.

Se realizé una nueva resonancia de abdomen que mostré
aumento de los tres nédulos hepdticos como progresion de
la enfermedad metastdsica hepdtica, teniendo el mayor ahora
16 cm. Después de una nueva discusién multidisciplinaria,
se comenzd una nueva quimioterapia paliativa con
doxorrubicina + ifosfamida + dacarbazina + pazopanib.
Tras tres ciclos del nuevo esquema de quimioterapia paliativa
y 14 meses después de la primera cirugfa vaginal, presenté
progresién de la enfermedad hepdtica con alteracién de
enzimas hepdticas y ascitis. En nueva discusién clinica, se optd
suspender la quimioterapia y seguir solamente con cuidados
paliativos. Tras 18 meses del diagndstico del leiomiosarcoma
vaginal, la paciente falleci6 por causa de la progresién de la
enfermedad metastdsica y sin sangrado vaginal.

El informe histolégico evidencié neoplasia maligna,
diagnosticada como leiomiosarcoma.

DISCUSION

La vagina no es un lugar comtn para el desarrollo de
tumores malignos primarios. El leiomiosarcoma vaginal,
en particular, es un tumor agresivo y poco comun. La
literatura médica indica que sarcomas malignos vaginales,
ademds de pronéstico complicado, tienen altas tasas de
recidiva local y a distancia'.

La relevancia clinica de la discusién sobre leiomiosarcoma
vaginal estd relacionada a la escasez de casos descritos,
que representa menos del 2% de las neoplasias malignas
ginecoldgicas. Presenta dificil diagnéstico y no posee
sintomas especificos. Tales tumores se caracterizan por
comportamiento agresivo y prondstico reservado y elevadas
tasas de recidiva, llegando a casi el 80% en dos afios™.

A pesar de que la mayorfa de los informes solo abordan
la patologia de estos tumores, es de suma importancia que
se presente la remocidn quirtrgica, ya que la gravedad de
este tumor es alta y el papel adyuvante de la radioterapia
y quimioterapia no estd claramente definido, mientras que
la exéresis radical del tumor es considerada como forma
de tratamiento primario®.

En articulos cientificos sobre casos similares, se puede
observar el predominio de trabajos que informaban
sobre la aparicién de esta neoplasia en mujeres adultas,
la cirugfa como principal tratamiento, y radioterapia y
quimioterapia como Complemento, aunque todavia no se
tenga un consenso sobre el tratamiento ideal?"*.

Segtin los principios de técnicas auxiliares de la National
Comprehensive Cancer Network (NCCN)* de 2024,

que analiza las aberraciones cromosémicas y los genes
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relacionados a cada tipo de neoplasia, los leiomiosarcomas
presentan aberraciones con complejas alteraciones, y
los genes involucrados todavia son desconocidos. Esto
evidencia la necesidad de nuevos estudios, no solo clinicos,
sino genéticos, para mejor delineamiento de la patologia y
mejora en la precision del diagnéstico temprano.

Independientemente de cudn temprano haya sido el
diagnéstico en este caso, la enfermedad de la paciente era
compleja y de naturaleza agresiva; exdmenes de imagen
realizados dos meses después del parto ya dejaban en evidencia
compromiso pulmonar y hepético por posibles metdstasis
y; en la mayorfa de los casos, disponibles en la literatura, las
metdstasis pulmonares fueron las mds comunes'”'8.

Aunque la paciente haya recibido atencién de elevada
complejidad, con acceso a terapias adyuvantes y neoadyuvantes,
firmacos de alto costo y soporte multidisciplinario, el
desenlace desfavorable, con progresion de la enfermedad y
posterior deceso, sigue la tendencia de lo que estd descrito en
la literatura. Incluso con diagnésticos tempranos, la tasa de
sobrevida a cinco afos para casos como este no llega al 40%,
con recidivas llegando al 71% de los casos™.

CONCLUSION

El leiomiosarcoma vaginal es un cdncer raro, retratando
menos del 2% de las neoplasias malignas ginecolégicas,
agresivo y con elevada tasa de recidivas. Existe poca evidencia
cientifica publicada en los tltimos diez afios, y los genes
relacionados al desarrollo de esta patologfa siguen siendo
desconocidos. Frente a las dificultades para establecer el
diagnéstico temprano y de los vacios en el conocimiento sobre
esta neoplasia maligna rara y de elevada morbimortalidad,
es esencial el perfeccionamiento de las técnicas terapéuticas
y el fomento a nuevas investigaciones relacionadas al tema.
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