
Original 

Leiomiosarcoma e 
histiocitoma fibroso 
maligno: tumores 
infrecuentes renales 

M. J. Rebassa Llull, C. Gutiérrez Sanz-
Gadea, A. Mus Malleu, D. Muñoz Vélez, 
R. Ramos Asensio*, I. Torrens Darder, M. 
Ozonas Moragues. 

Introducción 

Los sarcomas renales son raros, repre
sentan de un 2-3 % de los tumores malig
nos renales, y de estos el más frecuente 
es el leiomiosarcoma (50-60%) ( 1 , 2). El 
primer leiomiosercoma renal fue descubier
to por Berry en 1919 (3). Otros sarcomas 
renales más infrecuentes incluyen: el his
t iocitoma fibroso maligno, el angiosarco-
ma, el l iposarcoma, el rabdomiosarcoma,... 

Presentamos dos casos de sarcomas 
renales (un leiomiosarcoma y un histioci
toma fibroso maligno), y se comentan los 
aspectos clínicos, diagnósticos, tratamien
tos y factores pronósticos. 

Casos clínicos 

Caso núm. 1 

Mujer de 32 años de edad que consultó 
por molestias gástricas inespecíficas de 6 
meses de evolución, sin clínica urológica. 
A la exploración física se palpaba una 
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masa dura, no dolorosa en hemiabdomen 
izquierdo. 

La analítica realizada fue r igurosamen
te normal. La ecograf ia demostró la pre
sencia de una masa sólida renal izquier
da. El TAC abdominal (Fig 1) señaló la 
presencia de una masa renal izquierda de 
gran tamaño, heterogénea, sól ida, con 
dudosa adenopat ía hil iar y vena renal 
engrosada. La RMN (Fig. 2) mostró una 
gran masa renal izquierda que comprimía 
la cara posterior gástr ica, heterogénea, 
con vena renal y cava libres, y dudosa 
adenopatía en el hilio renal. 

Con la sospecha diagnóstica de tumor 
parenquimatoso renal maligno se practicó 
nefrectomía radical izquierda con l infade-
nectomía amplia latero y preaórt ica. El 
postoperatorio cursó sin incidencias , sien
do dada de alta la paciente a los 7 días de 
la intervención quirúrgica. 

El informe anatomopatológico describió 
el hallazgo de un leiomiosarcoma renal, 
de unos 13 cm. de tamaño, afectando al 
seno renal, con 0,5 cm. libres de tumor. 
Grado histológico l- l l / l l l . Ganglios negati
vos. 

A los 2 meses de la intervención qui
rúrgica se le practicó radioterapia del le
cho quirúrgico con buena tolerancia. 

A los 15 meses del tratamiento quirúr
gico el estudio de extensión y el TAC no 
evidenciaron metástasis ni recidiva local. 

Caso núm. 2 

Varón de 51 años, que consultó por 
presentar dolor en fosa renal izquierda 
intenso y progresivo, sin acompañarse de 
clínica miccional ni síndrome constitucio
nal. 

Entre sus an teceden tes persona les 
destacaban un hábito tabáquico y enólico 
moderados y lumbalgias de repetición. 

A la exploración abdominal se aprecia
ba una sensación de masa e induración 
en vacío izquierdo y zona lumbar izquier
da. 
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La analít ica realizada fue normal. La 
urografía intravenosa (Fig. 3) evidenció la 
anulación funcional del riñon izquierdo, 
psoas borrado y efecto masa a dicho ni
vel. Se practicó ecografia renal (Fig. 4) 
describiéndose el hallazgo de una hidro-
nefrosis izquierda, gran masa multiquísti-
ca de gruesos tabiques. 

Ante la sospecha inicial de riñon obs
truido se derivó el riñon izquierdo median
te una ne f ros tomía demos t rándose la 
anulación funcional renal. 

El paciente fue intervenido e ¡ntraope-
ratoriamente se evidenció un tumor renal 
muy duro y adherido, practicándose ne-
frectomía radical izquierda siendo la di
sección renal muy laboriosa por la intensa 
perinefr i t is y presencia de adherencias 
fibrosas y de consistencia leñosa a dia
fragma y psoas, no siendo posible la re
sección completa de estas. No se eviden
c iaron adenopat ías macroscóp icas . El 
postoperatorio cursó sin incidencias. 

El informe adenopatológico describió el 
hallazgo de un riñon de unos 22 cm. en el 
que se apreciaba una gran tumoración 
grisácea elástica con áreas de necrosis 
que infiltraba pelvis e hilio renales, tratán
dose de un hist icionoma fibroso maligno. 
Ganglios hiliares infiltrados Pleura infiltra
da por sarcoma. Grado histológico II. T4 
N1 MO. 

Al mes de la intervención quirúrgica el 
paciente refirió dolor en hemipelvis izquier
da pract icándose un TAC abdómino-pélvi-
co en el que se observó tumor residual 
pelviano con amplia base de contacto a 
nivel de múscu lo psoas. Gammagraf ía 
ósea normal. 

Posteriormente el paciente siguió trata
miento quimioterápico con i fosfamida a 
altas dosis, completando tres ciclos de 
tratamiento el paciente una mejoría clínica 
sin objetivarse en un nuevo TAC de con
trol disminución de la masa tumoral . El 
paciente se sometió a una segunda inter
vención quirúrgica practicándose la resec
ción del tumor pélvico, estando este muy 

adherido a los vasos ilíacos precisándose 
la colocación de una prótesis vascular. 

Discusión 

El leiomiosarcoma renal es un tumor 
mesenquimal mal igno in f recuente, con 
menos de 100 casos descritos en la litera
tura. Se origina en el tejido muscular liso 
de la cápsula renal, hilio renal, vasos in-
trarrenales, y tejidos perirrenales o peri-
piélicos (2, 4). Alcanzan gran tamaño y es 
característica su tendencia a recidivar tras 
la resección. 

El histiocitoma fibroso maligno es el 
sarcoma de tejidos blandos más frecuente 
en la v ida adul ta, local izándose en la 
mayoría de casos en las extremidades (5, 
6). En un 13-16% de casos afecta al retro-
peritoneo (5,7). la local ización pr imaria 
renal es muy infrecuente, con sólo unos 
20 casos descritos en la literatura. Suelen 
ser grandes y de aspecto carnoso, con 
áreas de necrosis y/o hemorragia. 

La clínica en ambos tipos tumorales, 
es similar al adenocarcinoma renal dando 
lugar a dolor lumbar, masa en f lanco, 
hematuria, síndrome consti tucional, . . . (5, 
7, 8, 9). Pueden descubrirse de forma 
incidental durante durante una exploración 
ecográf ica o TAC real izadas por otros 
motivos. 

El leiomiosarcoma es mas frecuente a 
partir de los 50 años (8, 10), existiendo 
controversias en la l iteratura en cuanto a 
la incidencia por sexos: en algunas series 
hay un predominio masculino (8, 9) y en 
otras se cita un leve predominio femenino 
(2, 10). La mayoría de autores no encuen
tran diferencias significativas en cuanto a 
la afectación del riñon derecho o izquierdo 
(2, 8), ci tándose en una revisión un predo
minio derecho (10). Un 7% son bilaterales 
(11). 

En cuanto al histiocitoma fibroso malig
no, es mas frecuente en la edad adulta y 
en el varón (5, 12), habiéndose descrito 
algún caso en la edad pediátrica (13). 
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No hay ningún método diagnóstico que 
permita sospechar el diagnóstico específi
co de ambos tipos tumorales. Al igual que 
en otros tumores renales la TAC y HMN 
p ropo rc ionan una mayor prec is ión en 
cuanto al tamaño, relación con las estruc
turas vecinas, y recidivas locales tras su 
resección. El único método que nos da el 
diagnóstico de confirmación es el anato-
mopatológico (7, 8, 9, 14, 15), aparecien
do en el le iomiosarcoma unas células 
fusiformes mult inucleadas, con citoplasma 
eosinófi lo y fibrilar rico en glucógeno y 
mitocóndrias y núcleos de bordes romos 
en "cigarro puro" (Fig. 5). En cuanto al 
hist ioci toma f ibroso mal igno, el subtipo 
pleomórfico-vertici lar es el más frecuente
mente encontrado, presentando un patrón 
de crecimiento ventricular o en rueda de 
carro con fascículos cortos entrelazados 
en ángulos variables y presencia de abun
dantes cé lu las p leomór f i cas g igan tes , 
mons t ruosas con numerosas mi tos is 
muchas de ellas atípicas (Fig. 6). 

Ambas neoplasias tienen un comporta
miento agresivo, con tendencia a la recidi
va local tras su exéresis (1 , 2, 5). Para el 
histiocitoma fibroso maligno se citan reci
divas en hasta un 50% de casos tras la 
excis ión "completa" del tumor (6). Las 
metástasis son frecuentes pudiendo afec

tar a los gangl ios l infáticos regionales, 
pulmón, huesos.. . (5, 16). 

El d iagnós t i co d i fe renc ia l de es tos 
tumores debe establecerse con los sarco
mas derivados de otras estructuras retro-
peritoneales y que afectan de forma se
cundaria al riñon. 

Para ambos tipos de sarcomas el trata
miento de elección es la nefrectomía radi
cal (6, 7, 8, 14, 15, 17). La escasa casuís
tica existente contribuye a que el trata
miento adyuvante no esté bien definido ( 1 , 
5, 17). 

Para el leiomiosarcoma hay autores que 
preconizan la radioterapia externa sobre 
el lecho quirúrgico para prevenir la recidi
va tumoral (18), otros la poliquimioterapia 
postoperator ia (8) o una asociación de 
ambas (9, 10), describiéndose en algunos 
casos aumentos de la supervivencia. La 
radioterapia puede dificultar la recescción 
ulterior de recidivas tumorales (8). Pese al 
tratamiento el pronóstico es pobre, siendo 
en general la supervivencia inferior a dos 
años (2, 8, 11). Se han citado como facto
res pronósticos positivos más importantes 
la extirpación completa con márgenes li
bres de tumor y el bajo grado histológico 
( 1 , 17). 

El tratamiento adyuvante, radioterapia 
y quimioterapia, del histiocitoma fibroso 

Fig. 1: TAC abdominal 
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maligno es poco eficaz (6, 7, 15), reser
vándose para las recidivas locales y me
tástas is . La tasa de superv ivencia del 
histiocitoma fibroso maligno renal es infe
rior a los de otras localizaciones, siendo 
inferior a los 5 años del 14% (6, 7). 

Por el lo f rente a estos tumores es 
importante una actitud quirúrgica agresiva 

intentando resecar todo el tejido tumoral, 
lo cual es técnicamente difícil en los sar
comas retroperitoneales, siendo mas fac
tible en los renales dadas sus circunstan
cias anatómicas, como ocurrió en uno de 
nuestros casos. 

Fig. 2: RMN. royección coronal 

Fig. 3: UIV 
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