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Caso clinico

Leiomiosarcoma intraoseo mandibular

Mandibular intraosseous leiomyosarcoma

A. Lopez Ceres', F. Ruiz Delgado’, L. Bermudo Afino?

Resumen: Los leiomiosarcomas son neoplasias malignas mesenquimales
derivadas del musculo liso. Los leiomiosarcomas intraéseos mandibulares
primarios son muy raros. Se cree que proceden de la musculatura lisa de
la pared de los vasos sanguineos. Pueden presentarse a cualquier edad, sin
ninguna predileccién y afectan preferentemente a hombres, con una rela-
cién hombre-mujer de 2:1. La excisién quirlirgica completa esté asociada
con una menor recidiva y mayor supervivencia. La radioterapia es efecti-
va en el tratamiento de la enfermedad microscépica residual. Presentamos
el caso de un leiomiosarcoma intradseo mandibular.
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Abstract: Leiomyosarcomas are malignant mesenchymal
neoplasms of smooth muscle differentiation. Leiomyosar-
comas occurring in the jawbones are exceedingly rare, and
are believed to arise from the musculature of the tunica of
blood vessels. Intraoral cases may present at any age with
no predilection for any age group. They occur predominantly
in males, with a male to female ratio of approximately 2:1.
Complete surgical excision is associated with low recurren-
ce and longer survival. Radiotherapy is effective in the tre-
atment of microscopic disease.

Key words: Mandibular leiomyosarcomas; Spindle-cell tumour.



332 Rev Esp Cir Oral y Maxilofac 2007;29,5 (septiembre-octubre):332-335 © 2007 ergon

Introduccion

Los leiomiosarcomas son neoplasias malignas mesenquimales
derivadas del musculo liso que suponen un 5-10% de todos los sar-
comas de tejidos blandos. Se suelen dividir en tres grupos anaté-
micos: tejidos blandos, cutdneos y vasculares. Las zonas donde se
desarrollan con mayor frecuencia son el tracto gastrointestinal, el
tracto urinario y el aparato genital femenino. Los leiomiosarcomas
intradseos primarios son muy raros, con una predilecciéon por los
huesos largos, mas raro aun, su aparicién en huesos maxiloman-
dibulares, debido a la poca presencia de tejido muscular liso en
dicha zona.!

Aunque infrecuente, la posibilidad de que un leiomiosarcoma
primario de otra localizacién metastatize a nivel intraoral existe, y
siempre debe ser descartada ante un diagnédstico de leiomiosar-
coma.?

Las caracteristicas histopatoldgicas del tumor no son conside-
radas factores prondstico en los leiomiosarcomas. El pronéstico del
leiomiosarcoma de tejidos blandos depende, tanto del tratamien-
to quirdrgico, como de la localizacién anatémica, ya que los leio-
miosarcomas de localizacién periférica se comportan mucho mas
agresivamente que los localizados en los tejidos profundos.3 A pesar
de su localizacién, los leiomiosarcomas intraorales son tumores muy
agresivos asociados a una alta recidiva local y/o metastasis a dis-
tancia con un indice de supervivencia muy bajo.45

Presentamos el caso de un leiomiosarcoma intraéseo mandibu-
lar.

Caso clinico

Presentamos el caso de una paciente de 63 afios de edad, remi-
tida a nuestra consulta por su odontélogo, quejandose de una masa
dolorosa en la regién del canino inferior derecho, que habia des-
cubierto cuatro semanas antes. Negaba historia de alteracién neu-
rosensorial, disfagia, odinofagia, pérdida de peso o fiebre. El exa-
men fisico demostraba una minima tumefaccién facial y asime-
tria. Intraoralmente, se observaba un abombamiento de la tabla lin-
gual derecha mandibular a nivel del canino, con vestibulizacion del
mismo. No se palpaban adenopatias cervicales. La ortopantomo-
grafia demostré un area radiollcida, de bordes regulares, en rela-
cién con el canino, de 2 cm de didmetro maximo. Se diagnosticé
como patologia quistica benigna (Fig. 1).

Se realiz6 una biopsia incisional bajo anestesia local. Los estu-
dios microscépicos concluyeron que era una neoplasia maligna
de células fusiformes.

Como estudio de extension se realizdé una TC de térax, de abdo-
men y de pelvis, que fue absolutamente negativo.

La paciente fue intervenida bajo anestesia general tres semanas
después de su primera visita. En ese momento, presentaba una masa
que habia emergido por la cara vestibular, en la zona de la biopsia.
Se realiz6 una diseccién cervical supraomohioidea derecha, con exé-
resis de la glandula submaxilar y los ganglios linfaticos regionales.
La mandibula fue resecada desde la sinfisis hasta el primer molar
inferior derecho. La pieza quirdrgica y el vaciamiento cervical esta-
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Introduction

Leiomyosarcomas are malignant mesenchymal neo-
plasms with a smooth muscle origin that represent 5-10%
of all soft tissue sarcomas. They tend to be divided into three
anatomic groups: soft, cutaneous and vascular tissue. The
areas where they develop with greater frequency are the gas-
trointestinal tract, urinary tract and the female genital appa-
ratus. Primary intraosseous leiomyosarcomas are very rare,
as they have a predilection for long bones. Their appearance
in the jaw bones is even rarer due to there being very little
smooth muscle in this area.’

Although somewhat uncommon, there is a possibility of
a primary leiomyosarcoma in another location metastasiz-
ing to an intraoral location, and this should always be ruled
out when there is a diagnosis of leiomyosarcoma.2

The histopathologic characteristics of the tumor are not
considered prognostic factors in leiomyosarcomas. The prog-
nosis of leiomyosarcomas of soft tissue depends on the sur-
gical treatment as well as the anatomic location, as
leiomyosarcomas with a peripheral location behave much
more aggressively that those located in the deeper tissues.?
In spite of their location, intraoral leiomyosarcomas are very
aggressive tumors with high local recurrence and/or distant
metastasis, and the survival rate is very low.*5

We present a case of mandibular intraosseous leiomyosar-
coma.

Case report

We present the case of a female patient, 63 years of age,
who was referred to our department by her dentist, com-
plaining of a painful mass in the region of the lower right
canine, which she had discovered four weeks previously. She
denied having experienced neurosensory disturbance, dys-
phagia, odynphagia, weight loss or fever. The physical exam-
ination showed minimal facial swelling and asymmetry. Intra-
oral vestibular bulging could be observed on the right
mandibular lingual surface by the canine. No neck adenopa-
thy was noted. The orthopantomography showed a radi-
olucid area, with regular borders by the canine, with a 2 cm
diameter maximum. It was diagnosed as having a benign
cystic pathology.

An incisional biopsy was carried out under local anes-
thesia. The microscopic studies concluded that it was a malig-
nant neoplasm with spindle cells. Extension studies were car-
ried out with a CAT scan of thorax, abdomen and pelvis that
were completely negative.

The patient was operated under general anesthesia three
weeks after her first visit. At this point the mass had emerged
on the vestibular side in the area of the biopsy Right-sided,
supraomohyoid neck dissection was carried out and the sub-
maxillary gland was excised together with the regional lymph
nodes. The mandible was resected from the symphysis to the
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ban, macroscépicamente, libres de
tumor (Fig. 2). Para la reconstruccién
primaria del defecto se utiliz6 una placa
de reconstruccion.

En el postoperatorio inmediato, la
paciente desarroll6 una infeccién cervi-
cal, con una comunicacién orocervical,
a pesar de la sonda nasogastrica colo-
cada en el momento de la cirugia. A
pesar del tratamiento antibiético intra-
venoso, la paciente no mejord, con lo
que se retird la placa de reconstruccion
bajo anestesia general. Posteriormen-
te, la paciente evolucion6 favorable-
mente, y fue dada de alta en el 20 dia
postoperatorio.

El estudio inmunohistoquimico de la
biopsia y de la pieza quirdrgica mostra-
ban que las células tumorales eran reac-
tivas para vimentina y actina musculo-
especifica. Asimismo, también eran reac-
tivas para desmina. Finalmente, se diag-
nosticé de leiomiosarcoma grado II.

La paciente presenta seguimientos
periédicos en nuestra consulta, hace ya
15 meses del diagndstico, y esta libre de
recidivas o metéstasis.

Discusion

Carmody y cols.6 en 1944 fue el pri-
mer investigador en describir un leio-
miosarcoma mandibular. Se cree que los
leiomiosarcomas mandibulares proce-
den de la musculatura lisa de la pared
de los vasos sanguineos. Los huesos maxilares son el sitio de pre-
dileccién de los leiomiosarcomas intraorales, aproximadamente el
50% de estos tumores afectan al maxilar o a la mandibula.'4

Las posibles zonas de origen de los leiomiosarcomas intraorales
son: 1) Las papilas circunvaladas de la lengua, 2) células mesen-
quimales pluripotenciales indiferenciadas, 3) elementos del tejido
muscular liso de las paredes de los vasos sanguineos, 4) sistema
neurovascular, 5) el musculo erector del pelo en los foliculos pilo-
sos aberrantes de la mejilla y 6) células mioepiteliales de las glan-
dulas mucosas.’ 8

El sintoma mas comdn de presentacién en los estadios precoces del
leiomiosarcoma mandibular es el desarrollo de una masa de crecimiento
lento, no ulcerada, que puede o no ser dolorosa. No se ha demostra-
do ningun factor predisponente o etioldgico en estos tumores.?

Pueden presentarse a cualquier edad, sin ninguna predileccion,
y afecta preferentemente a hombres, con una relacién hombre-
mujer de 2:1.10

Las metastasis a distancia del leiomiosarcoma intraoral apare-
cen en un 39% de los casos.8 Los pulmones son la zona de mayor

Figura 2. Pieza macroscépica.

Figura 1. Lesién radiollcida a nivel mandibular.
Figure 1. Radiolucid lesion in mandible.

Figure 2. Macroscopic specimen.

Rev Esp Cir Oral y Maxilofac 2007;29,5 (septiembre-octubre):331-335 © 2007 ergon 333

lower right first molar. The
surgical specimen, and what
had been removed from the
neck, was macroscopically
tumor-free. For the primary
reconstruction of the defect
a reconstruction plate was
used.

During the immediate post-
operative period, the patient
developed a neck infection
that went through to the
mouth, despite the naso-
gastric tube placed during
the surgery. Despite intra-
venous treatment the patient
did not improve, and the
reconstruction plate was
removed under general anes-
thesia. Later the patient
evolved favorably and she
was discharged twenty days
into the postoperative peri-
od.

The immunohistochemical
study of the biopsy and the
surgical specimen showed
that the tumor cells were
reactive for vimentin and
muscle-specific actin. They
were also reactive for
desmin. Grade Il leiomyosar-
comas was finally diagnosed.
The patient was followed
reqularly by our department
and 15 months after the
diagnosis she is free of recurrence or metastases.

Discussion

In 1944 Carmody et al.6 was the first researcher to
describe mandibular leiomyosarcoma. It is thought that
mandibular leiomyosarcomas arise in the smooth muscles
of blood vessel walls. The maxillary bones are the location
of choice of intraoral leiomyosarcomas, approximately 50%
of these tumors affect the maxilla or mandible.’

The possible areas where intraoral leiomyosarcoma may
arise are: 1) the rounded papillae of the tongue, 2) undif-
ferentiated pluripotential mesenchymal cells, 3) smooth mus-
cle tissue of the blood vessel walls, 4) neurovascular system,
5) erector muscle of aberrant hair follicles of the cheek, and
6) myoepithelial cells of the mucosal glands.”¢

The most common symptom at onset during the early
stages of mandibular leiomyosarcoma is the development of
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afectacion, a diferencia de los tumores
que se originan en otras partes del orga-
nismo, que metastatizan generalmen-
te en el pulmén y en el higado. La afec-
tacién ganglionar cervical ocurre en un
15% de los casos. También han sido des-
critos leiomiosarcomas metastaticos en
la cavidad oral.2

Radiolégicamente, estas lesiones no
tienen ninguna caracteristica que los
diferencie del resto de lesiones, y puede
simular cualquier tumoracién expansi-
va, o destructiva de la mandibula. Se han
descrito lesiones liticas con méargenes

ficaciones y destruccién cortical.™

El diagnéstico microscépico de las
lesiones de la musculatura lisa de la man-
dibula son dificiles, debido al pequefio tamafio de las piezas de biop-
sia y la diversidad de lesiones. El diagnéstico diferencial de las lesio-
nes de células fusiformes debe incluir lesiones benignas y malignas,
como puede ser el fibroma no osificante, el histiocitoma fibroso
maligno, el sarcoma neurogénico y el fibrosarcoma. La diferencia-
cién miogénica, supuesta caracteristica del leiomiosarcoma, puede
aparecer también en otros sarcomas. Tomar una buena muestra de
la pieza quirdrgica, asi como el estudio inmunocitoquimico, y par-
ticularmente, la actina, puede ayudar a diferenciarlo de otras lesio-
nes.'?

El éxito del tratamiento inicial es un factor pronéstico impor-
tante, ya que la excision quirtrgica completa esté asociada con una
menor recidiva y mayor supervivencia. En presencia de afectacién
adenopdtica, se deberd llevar a cabo una diseccién radical modifi-
cada de cuello.313

La radioterapia postoperatoria en los leiomiosarcomas demues-
tra algin beneficio mejorando la supervivencia y el tiempo libre
de recidiva. En el tratamiento de los sarcomas de tejidos blandos,
la radioterapia de forma aislada es capaz de conseguir un control
local a muy altas dosis. El control local de la radioterapia aislada
es menor que si se da asociada a la cirugia.’® La radioterapia es
efectiva en el tratamiento de la enfermedad microscépica residual,
por tanto, mejor utilizarla de forma adyuvante postoperatoria-
mente.

La quimioterapia se tiende a utilizar de forma paliativa y puede
mejorar la supervivencia y calidad de vida en los pacientes con enfer-
medad metastasica o tumores inoperables, pero no se utiliza como
primera maniobra terapéutica de rutina.™

actin.

Conclusiones

El leiomiosarcoma intraoral es un tumor muy agresivo, y para
conseguir un buen resultado, lo mejor es tratarlo quirdrgicamente,
de forma precoz y agresiva, siendo su diagnéstico por biopsia,
debiendo incluir diagnéstico de extensién para descartar tumor pri-
mario en otra localizacién.

o e : > Figura 3. Corte histopatolégico, reactivo a actina especifica para
mal definidos, elevacion periostal, calci- muasculo.
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a slow-growing, non-ulcer-
ated mass that may or may
not be tender. No predis-
posing or etiologic factor for
these tumors has been
demonstrated.®

They can arise at any age,
as they have no specific age
predilection, and they par-
ticularly affect males with
male-female ratio of 2:1.70
Distant metastases of intra-
oral leiomyosarcoma appear
in up to 39% of cases.® The
lungs are affected the most,

Figure 3. Histopathologic slice showing reaction to muscle-specific ynlike tumors that arise in

other parts of the organism,

which metastasize general-
ly in the lungs and liver. Neck node involvement occurs 15%
of the time. Metastatic leiomyosarcoma has been described
in the oral cavity.2

Radiologically these lesions do not have any charac-
teristics that differentiate them from other lesions, and they
can simulate any expansive or destructive lesion of the
mandible. Lytic lesions have been described with ill-defined
margins, periosteal elevation, calcification and cortical
destruction.™

Microscopic diagnosis of the smooth muscle lesions of
the mandible is difficult, due to the small biopsy sizes and
the diversity of the lesions. The differential diagnosis of spin-
dle shaped lesions should include benign and malignant
lesions, such as non-ossifying fibroma, malignant fibrous his-
tiocytoma, neurogenic sarcoma and fibrosarcoma. Myogenic
differentiation, presumably a characteristic of leiomyosar-
coma, can also appear in other sarcomas. Taking a good
sample of the surgical specimen, as well as the immunocy-
tochemical study, and particularly actin can help in differ-
entiating this from other lesions.!?

The success of the initial treatment is an important prog-
nostic factor, as complete surgical excision is associated with
lower recurrence and greater survival. When there is nodal
involvement, modified radical dissection of the neck should
be carried out.313

Postoperative radiotherapy of leiomyosarcomas appears
to be beneficial as survival improves together with the recur-
rence-free period. When treating soft tissue sarcomas, radio-
therapy on its own is capable of achieving local control with
high doses. Local control with just radiotherapy is lower than
if associated with surgery.'® Radiotherapy is effective for treat-
ing residual microscopic disease; therefore, it is better if used
as adjuvant treatment postoperatively.

Chemotherapy tends to be palliative and survival can
improve together with the quality of life of those patients
with metastatic disease or inoperable tumors, but it is not
used routinely as an initial therapeutic maneuver.'
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Conclusions

Intraoral leiomyosarcoma is a very aggressive tumor and,
in order to achieve good results, it is better for it to be treat-
ed surgically, both promptly and aggressively. lts diagnosis
is through biopsy, and an extension study should be includ-
ed in order to rule out a primary tumor in another loca-
tion.





