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Resumen

Introduccién: Liposarcoma de vulva es extremadamente raro, representa un reto diagnos-
tico para el ginecélogo como para el patélogo, hay pocos casos reportados en la literatura.
Presentamos un caso de liposarcoma pleomorfico de vulva, el primero reportado en el Ins-
tituto Oncolégico Nacional en Panama y el cuarto reportado en la literatura.

Reporte de caso: Se trata de una mujer de 52 afios con un afio de evolucion de tumora-
cion en labio mayor derecho de la vulva , con crecimiento acelerado en los Ultimos meses
asociada a ulceracion, la biopsia reporta neoplasia mesenquimatosa maligna de alto grado,
es llevada a cirugia a hemivulvectomia y reconstruccion con colgajo, los margenes de re-
seccion fueron negativos. La evolucién postoperatoria sin eventos adversos.

Conclusiones: Liposarcoma pleomérfico de vulva es una entidad extremadamente rara, la
biopsia de la tumoracion vulvar es crucial para el planeamiento de la cirugia, tratamiento de
eleccién en la mayoria de los casos. El tratamiento adyuvante es individualizado y el segui-
miento podria ser estrecho.

Abstract

Introduction: Liposarcoma of the vulva is extremely rare, it represents a diagnostic cha-
llenge for the gynecologist as well as the pathologist, there are few cases reported in the li-
terature. We present a case of pleomorphic liposarcoma of the vulva, the first reported at
the National Oncological Institute in Panama.

Case report: This is a 52-year-old woman with a one-year history of a tumor on the right la-
bia majora of the vulva, with accelerated growth in recent months associated with ulcera-
tion. The biopsy reported high-grade malignant mesenchymal neoplasia. She was taken
After surgery, hemivulvectomy and flap reconstruction, the resection margins were negative.
Postoperative evolution without adverse events.

Conclusions: Pleomorphic liposarcoma of the vulva is an extremely rare entity; biopsy of
the vulvar tumor is crucial for planning surgery, the treatment of choice in most cases. Adju-
vant treatment is individualized and follow-up could be close.
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INTRODUCCION

El cancer de vulva comprende alrededor del 5% de
todas las malignidades en el tracto genital femenino
y de ese 5%, 1-3% corresponden a sarcomas [1,2].

El tipo histolégico mas reportado en la vulva es el
leiomiosarcoma, siendo el liposarcoma, extremada-
mente raro [37].

Segun la clasificacion de 2020 de la OMS hay 5
tipos de tumores adipociticos malignos de tejidos
blando: liposarcoma bien diferenciado, liposarcoma
diferenciado, liposarcoma mixoide, liposarcoma
pleomérfico y liposarcoma pleomérfico mixoide [4].
El liposarcoma bien diferenciado es el tipo mas
reportado y el liposarcoma pleomorfico aparece en
menos del 5% de los casos [5].

El sistema de clasificacion de la FNCLCC
(Fédération Nationale des Centres de Lutte Contre
le Cancer) es el mas utilizado para los sarcomas.
Se basa en la diferenciacion tumoral, el recuento
mitético y el grado de necrosis. La graduacion es el
factor mas determinante del prondstico, del riesgo
metastasico y del manejo de estos tumores.

El sitio mas comun de metastasis son los pulmones;
sin embargo, puede ocurrir en varios otros érganos,
incluyendo la pleura, el higado y los huesos [6]. El
diagnostico definitivo es histopatolégico y la cirugia
con margenes negativos es el tratamiento de
eleccioén [7].

Para el 2022, se habian reportado 23 casos. De
los 23 casos, soOlo dos eran liposarcomas
pleomorficos [3,7,8,9].

Debido a la baja frecuencia de este tumor en la
vulva y los pocos casos reportados en la literatura
consideramos importante publicar el primer caso
diagnosticado en el Instituto Oncolégico Nacional.

CASO CLiNICO

Se trata de una paciente de 52 afos que presento
una tumoracion vulvar indolora dependiente del
labio mayor derecho de 1 afio de evolucion, que
acelerd su crecimiento dos meses antes. Se le
realiza biopsia que reporta neoplasia mesen-
quimatosa maligna de alto grado y es referida al
Instituto Oncoldgico Nacional para manejo, en mayo
2023.

La revision de patologia reporta liposarcoma
pleomorfico Grado 2, Mitosis: no se observo,
Necrosis: menos del 50% (FNCLCC) (Ver Figura 1).
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Caracteristicas histologicas: grado extremo de pleomorfismo
celular, mostrando células de nucleos bizarros. El muestreo
adecuado es necesario para ver areas lipomatosas.

Como antecedentes personales, hipertension
arterial con control adecuado. Gravida: 3, Partos 3.
Us6 anticonceptivos orales por 10 afos. Pobre
control  ginecoldgico. Tuvo histerectomia por
miomatosis uterina a los 38 anos.

Al examen fisico presenta obesidad con IMC: 43.
Presenta tumoracion de consistencia cauchosa de
8 cm dependiente del labio mayor derecho con area
ulcerada de 3 cm. No esta fija a planos profundos,
no compromete la vagina ni el periné. No se palpan
adenopatias inguinales.

En la tomografia computada de térax, abdomen y
pelvis no se encuentra compromiso a distancia y se
describe una masa heterogénea de bordes
definidos que mide 11 x 13 x 8 cm (Ver Figura 2).
Los laboratorios generales dentro de limites
aceptables, excepto leucocitosis que se interpreta
como secundaria a la necrosis de la tumoracion
(Ver Figura 3).

Se realiza hemivulvectomia radical derecha en julio
2023 con reconstruccién con colgajo de rotacién
(Ver Figura 4). EI informe patologico reporta:
liposarcoma pleomoérfico grado 2 (FNCLCC),
tamafo tumoral de 16 cm, piel con ulceracion por
tumor, indice mitdético 3 mitosis/10 campos.
Necrosis tumoral presente menos de 50%:
Margenes de reseccion negativos.

No presenta complicaciones postoperatorias. No se
indicé terapia adyuvante ya que los margenes
resultaronlibres. Al momento de la realizacion de
este reporte tiene 9 meses de su cirugia con buena
evolucion.
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Figura 2. Tomografia de abdomen y pelvis.

Tomografia de abdomen y pelvis A y B flechas muestran e
tumoracion heterogénea de bordes definidos en la region vulvai
derecha.

DISCUSION

El liposarcoma pleomoérfico es uno de los subtipos
menos frecuentes (<5% de todos los liposarcomas)
y mas agresivos [10]. En la vulva es raro, se ha
descrito en mujeres en la quinta década de la vida.
Se presenta como masas indoloras localizadas en
los labios mayores, simulando un lipoma o masa
benigna de la vulva por lo que muchas veces no se
realiza una biopsia para un diagndstico
histopatoldgico inicial.

En reportes previos de liposarcoma de vulva como
el de 6 casos de Nucci et al, y en los casos
reportados por Tahereh AshrafGanjooie et al, Suardi
et al, Donnellan et al, tuvieron una sospecha clinica
de lesiones benignas en la vulva (lipoma, tumor

Figura 3. Tumoracién en labio mayor derecho
ulcerada e infectada previa a la cirugia.

benigno o hernia) y no se realizaron biopsias
previas a la cirugia, lo que pudo llevar a
reintervenciones o margenes positivos [3]. En
nuestro caso se realizé una biopsia, lo que llevo al
ginecdlogo a referir a la paciente al Instituto.

Se recomiendan estudios de imagenes para
descartar metéstasis a los sitios mas frecuentes
(pulmodn, higado o hueso), como la tomografia
computada, la resonancia magnética y la tomografia
por emision de positrones [8]. En nuestro caso se
realizé6 tomografia computada de térax, abdomen y
pelvis para descartar metastasis.
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El tratamiento de eleccion es la reseccion quirurgica
con margenes de 1 cm o una barrera fascial mayor
circunferencialmente. En los casos de margenes
positivos se recomienda radioterapia comple-
mentaria [3]. En nuestro caso se lograron
margenes adecuados y se decidié vigilancia. Se
reportan recurrencias del 36% al 72% de los casos,
siendo mas frecuente en casos de margenes
quirargicos comprometidos [3].

El rol de la quimioterapia no esta probado en estos
casos, a pesar de que se recomienda para
recurrencias de liposarcomas de origen diferente a
la vulva.

No hay guias especificas para el seguimiento de
estas pacientes y generalmente se adoptan las
normas de NCCN o ESMO de sarcomas de tejidos
blandos que sugieren evaluacién cada 3-6 meses
durante 2-3 afos y luego dos veces al afio hasta los
5 afios en sarcomas de alto grado.
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