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RESUMEN
La endometriosis es una lesión benigna común cuya importancia radica en la sintomatología asociada y la posibilidad 
de transformación maligna. El sarcoma del estroma endometrial es un tumor poco frecuente que representa solo el  
0,2 % de todos los tumores del aparato genital femenino. Los sarcomas estromales endometriales extrauterinos 
primarios son aún más raros, se asocian frecuentemente con endometriosis y se han descrito en los ovarios, las trompas 
de Falopio, la cavidad pélvica, la cavidad abdominal y el retroperitoneo en ausencia de patología uterina. Presentamos 
un caso de sarcoma estromal extrauterino primario de bajo grado en una paciente que consultó por dismenorrea, 
disuria y disquecia. La resonancia magnética pélvica mostró un tumor heterogéneo en los anexos izquierdos compatible 
con un endometrioma. Los hallazgos histopatológicos y la tinción inmunohistoquímica confirmaron el diagnóstico. La 
paciente fue sometida a histerectomía total, ooforosalepingectomía bilateral, omentectomía total y resección de ganglios 
linfáticos pélvicos y paraaórticos.
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Primary low-grade extrauterine stromal sarcoma
SUMMARY

Endometriosis is a common benign lesion whose importance lies in the associated symptomatology and the possibility 
of malignant transformation. Endometrial stromal sarcoma is a rare tumor, accounting for only 0.2% of all female 
genital tract tumors. Primary extrauterine endometrial stromal sarcomas are even rarer, are frequently associated with 
endometriosis, and have been reported in the ovaries, fallopian tubes, pelvic cavity, abdominal cavity, and retroperitoneum 
in the absence of uterine pathology. We describe a case of a female patient who consulted for dysmenorrhea, dysuria, and 
dyschezia. Pelvic magnetic resonance showed a heterogeneous tumor in the left adnexa compatible with endometrioma. 
Histopathological findings and immunohistochemical staining were consistent with the diagnosis of primary low-grade 
extrauterine endometrial stromal sarcoma. The patient underwent total hysterectomy, bilateral oophorosalpingectomy, 
total omentectomy, and pelvic and para-aortic lymph node resection.
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clínico agresivo y mal pronóstico, ya que puede 
presentar recidivas tardías y metástasis hasta tres 
décadas después del diagnóstico (1). Su aparición en 
lugares extrauterinos es aún más rara en ausencia de 
extensión o metástasis desde un tumor uterino son 
muy poco frecuentes (2). 

El SEE extrauterino primario es una condición aún 
más rara, con alrededor de 80 casos de descritos en la 
literatura (3). En la mayoría de los casos reportados, 
los tumores surgen en el ovario, aunque otros sitios 
de aparición incluyen peritoneo pélvico, tabique recto-
vaginal, vagina y serosa colorrectal, principalmente 
asociado con transformación maligna de los implantes 
endometriósicos (4). La sintomatología clínica 

INTRODUCCIÓN

El sarcoma estromal endometrial (SEE) es una 
neoplasia maligna poco frecuente y representa 0,2 % 
de los tumores del tracto genital femenino, por lo que 
en ocasiones puede confundirse erróneamente con 
otras neoplasias más comunes. Tiene comportamiento 
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es variable y los estudios por imágenes no tienen 
hallazgos específicos para el diagnóstico. Se presenta 
un caso de sarcoma estromal endometrial extrauterino 
primario de bajo grado.

CASO CLÍNICO

Se trata de una paciente femenina de 48 años, 
nuligesta, quien consultó por presentar dismenorrea, 
disuria y disquecia de, aproximadamente, dos meses 
de evolución. La paciente refería diagnóstico de 
endometriosis desde hacía 12 años y negaba uso de 
cualquier tipo de terapia hormonal y antecedentes 
personales o familiares de importancia.

Al examen físico, la paciente estaba en buenas 
condiciones generales, afebril e hidratada. La 
exploración física demostró que el abdomen estaba 
blando, depresible y no doloroso. La exploración 
pélvica bimanual demostró una tumoración de 
consistencia dura, fija, de aproximadamente 6 
centímetros de diámetro en el anexo izquierdo. El 
útero estaba fijo e inmóvil, con firmeza e induración 
a lo largo de la porción apical distal del tabique recto-
vaginal. Al examen con espéculo, se observó que el 
cuello uterino estaba macroscópicamente sano sin 
evidencia de sangrado genital.

Los resultados de las pruebas de hematología, 
funcionalismo hepático y renal, electrolitos, examen de 
orina y perfil de coagulación estaban dentro de límites 
normales. Las concentraciones de los marcadores 
tumorales CA-125, gonadotropina coriónica, 
deshidrogenasa láctica y antígeno carcinoembrionario 
también estaban en rangos normales. La ecografía 
pélvica informó de lesión sólido-quística situada en el 
anexo izquierdo de 71 × 51 milímetros con paredes 
gruesas hiperecoicas y nódulos ecogénicos en su 
interior. El útero estaba ligeramente aumentado de 
tamaño con endometrio de 8 milímetros de grosor. El 
ovario derecho era normal en tamaño y ecogenicidad. 
Las imágenes de resonancia magnética de la pelvis 
demostraron tumoración heterogénea con realce 
de contraste y áreas de hemorragia/necrosis en el 
anexo izquierdo (figura 1), junto con evidencia 
de endometriosis pélvica difusa. El útero estaba 
ligeramente aumentado de tamaño sin evidencia de 
lesiones. El cuello uterino y la vagina parecían normales. 
No se encontraron evidencias de linfadenopatías 
ni de afección de otros órganos abdominopélvicos. 
La biopsia endometrial mostró endometrio en fase 
proliferativa, sin evidencia de tejido neoplásico en 
la muestra. En vista de los hallazgos, la paciente fue 
diagnosticada con endometrioma de ovario derecho y 
endometriosis pélvica y fue programada para cirugía.
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Figura 1. Imágenes ponderadas de resonancia magnética. Las flechas señalan el tumor en el anexo izquierdo.



total, resección de los ganglios linfáticos pélvicos y 
paraaórticos. Además, los implantes endometriósicos 
adicionales y de mayor tamaño fueron resecados.

La evaluación macroscópica del tumor ovárico 
mostró que era de tipo sólido-quístico, blanquecino, 
con algunas paredes engrosadas, con lóbulos de 
diferente tamaño y superficie friable, lleno de 
líquido hemorrágico de color chocolate. El examen 
anatomopatológico demostró que el parénquima 
ovárico estaba ocupado por proliferación difusa de 
pequeñas células redondas - fusiformes uniformes con 
núcleos ovalados hipercromáticos, escaso citoplasma 
y atípica citológica moderada. Estas eran similares al 
estroma endometrial, con un patrón vascular definido 
de numerosas arteriolas pequeñas yuxtapuestas 
y paredes con diferentes grados de hialinización. 
Las mitosis eran escasas (3 mitosis/10 campos de 
alta potencia). La tinción inmunohistoquímica fue 
positiva para CD10, vimentina y receptores de 
estrógeno y progesterona y negativa para calretinina, 
cromogranina A, inhibina, actina de músculo liso y 
sinaptofisina (figura 3). El marcador de proliferación 
Ki67 (MIB1) era positivo en el 10 % de las células 
tumorales. Los nódulos pélvicos eran hemorrágicos 
con focos de glándulas endometriales regulares 

Durante la laparotomía, se encontró extensa 
endometriosis pélvica con múltiples adherencias y 
obliteración de los planos anatómicos. Se encontró 
tumor en el anexo izquierdo, correspondiente al ovario 
y a la trompa de Falopio, de color violáceo, que medía 8 
x 6 centímetros y fuertemente adherida al recto (figura 
2). Además, fueron evidentes múltiples lesiones sólido-
quísticas, en pelvis, epiplón y diafragma, la mayor de 4 
centímetros, sugestivas de implantes endometriósicos. 
En vista de los hallazgos, y por solicitud de la 
paciente, se realizó histerectomía abdominal total, 
ooforosalpingectomía bilateral, omentectomía 
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 Figura 2. Tumoración ovárica con múltiples nódulos 
endometriósicos en su superficie.

 Figura 3. Imágenes anatomopatológicas del sarcoma estromal endometrial extrauterino de bajo grado.  
A) Células pequeñas redondeadas-fusiformes con distribución uniforme con núcleos redondos y citoplasma 

escaso similares al estroma endometrial. B) Positividad a CD10.
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y dilatadas mostraron características típicas de 
endometriosis. Tanto el útero como el anexo derecho 
estaban normales sin evidencia de lesiones tumorales 
microscópicas. El resto de las muestras quirúrgicas 
fueron negativas para malignidad, aunque se encontró 
una extensa endometriosis. El diagnóstico definitivo 
fue SEE extrauterino primario de bajo grado.

El posoperatorio no mostró complicaciones y fue dada 
de alta al cuarto día de la cirugía. Posteriormente, 
fue referida al servicio de oncología médica para 
su tratamiento y seguimiento regular. La paciente 
ha permanecido asintomática y sin evidencia de 
recurrencia luego de 16 meses de seguimiento 
posoperatorio. 

DISCUSIÓN

La endometriosis es una condición benigna 
caracterizada por la presencia de tejido endometrial 
fuera del útero. La transformación maligna de la 
endometriosis es infrecuente, y ocurre en menos del  
1 % de las mujeres afectadas, siendo el ovario el órgano 
más comúnmente afectado. Las transformaciones de 
tipo epitelial producen el carcinoma endometrioide y 
de células claras, mientras que los de tipo mesenquimal 
son mucho más raros y producen el SEE (2). 

El SEE extrauterino primario es una entidad 
extremadamente rara que previamente ha sido 
designada como endometriosis estromal, estromatosis 
endometrial y miosis estromal endolinfática (3). La 
Organización Mundial de la Salud clasificó estas 
neoplasias según su morfología, actividad mitótica, 
celularidad y presencia de necrosis en cuatro categorías: 
nódulo del estroma endometrial, SEE de bajo grado, 
SEE de alto grado y sarcoma uterino indiferenciado 
Esta clasificación se basó en el parecido morfológico 
general de la lesión con las células estromales 
endometriales en fase proliferativa, la tasa mitótica y 
el comportamiento clínico (5). 

El SEE extrauterino primario es más común en 
mujeres con edad entre 34 y 76 años (4, 6). Sin 
embargo, las mujeres de mayor edad presentan peor 
supervivencia global (7 - 9). Aún no está claro el 
origen de este tumor. Un estudio previo demostró que 
60 % de los casos presentaban tejido de implantes 
endometriósicos dentro del tumor, lo cual explicaría 
la aparición extrauterina de los mismos (8). Existe una 
hipótesis alternativa que sugiere que el tumor puede 
surgir de la diferenciación estromal de tipo Mülleriano 
del epitelio celómico en lugares extrauterinos como 
trompas de Falopio, ovarios y peritoneo pélvico. No 
obstante, esta hipótesis no explicaría la aparición de 
tumores en sitios extrauterinos que no derivan del 
epitelio celómico (10).

El diagnóstico preoperatorio de estos tumores es 
difícil. La presentación clínica es inespecífica y está 
relacionada con la localización y tamaño del tumor e 
incluye desde tumoración abdominal o pélvica, dolor 
pélvico, sangrado vaginal y síntomas gastrointestinales. 
Aquellos casos con afección ovárica presentan amplia 
variedad de síntomas clínicos, desde asintomáticos 
hasta dolor y distensión abdominal. La mayoría de las 
pacientes son diagnosticadas en estadios avanzados, 
cuando ya existe extensión a la pelvis y órganos 
vecinos (1, 9). 

El diagnóstico definitivo del SEE extrauterino está 
basado en los hallazgos anatomopatológicos, ya que 
los estudios por imágenes no proporcionan signos 
específicos. El diagnóstico histológico puede ser 
sencillo cuando la localización es uterina, pero los 
tumores extrauterinos pueden presentar dificultades 
adicionales (8, 11). La lesión puede aparecer con 
características similares a las células estromales 
del endometrio en fase proliferativa, con grupos 
de células pequeñas, monomórficas, redondas a 
fusiformes, con núcleos ovales a fusiformes, con 
distribución difusa y recuento mitótico variable. El 
estroma tumoral tiene redes vasculares de pequeños 
vasos con paredes hialinizadas, muy similares a las 
arteriolas espirales endometriales (6, 12). Las tinciones 
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inmunohistoquímicas características son positivas para 
CD10, receptores de estrógeno y de progesterona y 
negativas para actina de músculo liso, desmina, CD34, 
CD31, inhibina y calretinina (11, 12). La anomalía 
genética más común es la t(7,17)(p15;q21) que resulta 
en la fusión de los genes JAZF1 y SUZ12 (JJAZ1) en 
7p15 y 17q21 respectivamente (13). 

Los principales diagnósticos diferenciales del SEE 
extrauterino incluyen neoplasia estromal ovárica, 
leiomiosarcoma, tumor estromal gastrointestinal 
(GIST), tumor de células de la granulosa, liposarcoma, 
tumor de células azules redondas pequeñas, 
adenosarcoma, fibroma celular, tumor maligno de la 
vaina del nervio periférico, endometriosis estromal 
atípica y sarcoma sinovial mal diferenciado (8). Los 
erróneos diagnósticos pueden deberse a los cambios 
en la clasificación histológica. Sin embargo, los 
cambios celulares focales con distribución difusa 
dentro del estroma con vasos hialinizados deberían 
permitir el diagnóstico correcto. Por otra parte, el SEE 
de ovario con células fusiformes podría confundirse 
con metástasis de GIST u otros sarcomas (6). 

La tinción inmunohistoquímica es útil para diferenciar 
el SEE extrauterino de otro tipo de neoplasias 
malignas. Los tumores del estroma del cordón sexual 
son positivos a inhibina y calretinina, los tumores de 
músculo liso son positivos a marcadores musculares 
(actina del músculo liso, desmina, caldesmon) y los 
tumores GIST son positivos a CD117 y DOG-1. Todos 
estos marcadores son negativos en el SEE extrauterino. 
Otro diagnóstico diferencial es la metástasis del SEE 
uterino primario. Para confirmar el diagnóstico de 
tumor extrauterino primario, no debe haber evidencia 
de alteraciones uterinas macroscópicas o en la 
evaluación anatomopatológica (6, 8).

El SEE extrauterino de bajo grado es considerado una 
neoplasia indolente con propensión a recidivas tardías. 
Su tratamiento ha sido adaptado del manejo de otros 
sarcomas estromales más frecuentes, ya que el manejo 
terapéutico no está bien definido debido a su baja 

incidencia. La resección quirúrgica es el tratamiento 
principal de este tipo de tumores. Sin embargo, la 
terapia adyuvante (hormonoterapia, quimioterapia 
o radioterapia) puede ser útil en estadios tumorales 
avanzados (4). Dada la expresión de receptores 
de estrógeno y progesterona, la hormonoterapia 
es utilizada en forma habitual para suprimir la 
proliferación estromal (8). La radioterapia reduce 
las tasas de recidiva local y regional comparado con 
las pacientes sometidas únicamente a tratamiento 
quirúrgico (14).

A pesar de la resección quirúrgica completa, es 
posible que se produzcan recidivas tardías, por lo que 
es necesario el seguimiento estrecho y continuo, que 
incluye exámenes pélvicos regulares y pruebas de 
imágenes (15). Es necesario una cuidadosa evaluación 
intraoperatoria de la cavidad abdominal durante la 
cirugía, ya que el SEE extrauterino primario que 
deriva de la endometriosis puede ser multifocal. Los 
implantes endometriósicos grandes pueden contener 
lesiones malignas que pueden necesitar tratamiento y 
seguimiento adecuado a largo plazo (1, 4).

En conclusión, el SEE extrauterino de bajo grado es 
un tumor extremadamente raro con sintomatología 
inespecífica, por lo cual es un reto diagnóstico. El 
diagnóstico puede ser difícil y en la mayoría de los 
casos se realiza luego de la confirmación histológica. 
Sus características deben guiar al diagnóstico 
correcto, ya que tiene características histopatológicas 
y comportamiento clínico similar al de su homólogo 
uterino. El tratamiento es quirúrgico y el seguimiento 
debe ser a largo plazo por el alto riesgo de recidivas 
tardías.
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