462

CASOS CLINICOS

Antonio Millet*
Diego Soriano”
Antonio Condec
Cristina Gomis*
Carlos Monteagudo*

PDepartamento de Obstetricia y Ginecologia. Seccion de
Patologia Mamaria. Hospital Clinico Universitario de Valencia.
Valencia. Espafa.

PDepartamento de Anatomia Patolégica. Instituto Valenciano de
Oncologia. Valencia. Espana.

‘Departamento de Radioterapia. Seccion de Radioterapia
Oncologica. Hospital General de Castellon. Castellon. Espana.
dDepartamento de Anatomia Patolégica. Hospital Clinico
Universitario de Valencia. Valencia. Espana.

Correspondencia:

Dr. A.V. Millet.

Servicio de Obstetricia y Ginecologia. Hospital Clinico
Universitario de Valencia. Hospital Materno Infantil. Secciéon de
Patologia Mamaria. 0.° piso, 17.

Avda. Blasco Ibdfnez. 46010 Valencia. Espafia.

Correo electrénico: antonmillet@amillets.com

Fecha de recepcion: 7/4/05.
Aceptado para su publicacion: 12/7/05.

Manejo clinico de los
sarcomas mamarios

Clinical management of breast
sarcomas

RESUMEN

Los sarcomas representan el 1% de las neoplasias
mamarias. Aunque poco frecuentes, presentamos
un caso recientemente diagnosticado y tratado en
nuestro centro. Nuestro objetivo es insistir en la
aparente benignidad de estos tumores tanto en la
exploracion clinica como en los estudios por la
imagen para que el clinico los tenga presentes en
su proceso de diagndstico diferencial. Actualizamos
la informacién disponible en lo que respecta a la
presentacién de los sarcomas mamarios, asi como a
su clinica, diagnostico y tratamiento.
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ABSTRACT

Breast sarcomas represent 1% of breast
malignancies. Although these tumors are
uncommon, we present a case of breast sarcoma
that was recently diagnosed and treated in our
institution. The aim is to emphasize the apparently
benign appearance of these tumors on physical
examination and imaging workup so that clinicians
will bear them in mind when making a differential
diagnosis. Updated information is provided on the
clinical presentation, diagnosis, and treatment of
breast sarcomas.
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INTRODUCCION

Los sarcomas mamarios son tumores muy poco
frecuentes que se presentan de la misma manera
que los fibroadenomas. Por tanto, insistimos en que
los clinicos deben estar siempre atentos ante la po-
sibilidad de que una masa mévil, bien delimitada y
aparentemente benigna pueda no serlo...

Ilustramos esta revision con un breve caso clini-
co recientemente diagnosticado y tratado en nuestro
servicio.

CASO CLINICO

Una paciente de 56 afos acude a consultas ex-
ternas de nuestro centro por presentar desde hace
varias semanas una gran masa, bien circunscrita, en
la mama izquierda sin signos de afeccion dérmica.
La exploracién no identifica otros nodulos sospe-
chosos; el tamano tumoral es de 8 x 6 c¢cm, de
consistencia pétrea, que ocupa ambos cuadrantes
superiores. No se palpan nédulos axilares, supracla-
viculares o infraclaviculares. La mamografia muestra
una masa unica de 6 x 6 cm, de contorno redonde-
ado sin otros hallazgos de interés (fig. 1A y B). La
ecografia muestra una Unica masa soélida de ecoge-
nicidad heterogénea, de 6 x 3,4 x 5,8 cm (fig. 2). La
resonancia magnética (RM) muestra 2 nédulos de si-
milares caracteristicas, el mayor ocupa los cuadran-
tes superiores de la mama izquierda y mide 6 x 6
cm; el menor se sitda por debajo de nodulo antes
descrito y mide 1,8 x 2,3 cm, y no puede visualizar-
se al revisar las mamografias ni las ecografias. El
comportamiento dindmico de ambas masas es indi-
cativo de malignidad (fig. 3). Se realiza una biopsia
con aguja gruesa que muestra un tejido fibroso, con
caracteristicas neopldsicas, muy indicativo de miofi-
brosarcoma mamario. Se realiza una mastectomia
simple. La inspecciéon macroscopica de la pieza
muestra una masa de 5,5 cm con unas paredes na-
caradas, lisas y parcialmente bien definidas con zo-
nas que infiltran los tejidos adiposos vecinos. No se
aprecian areas de necrosis. Microscépicamente, se
aprecian numerosos fasciculos de células fusiformes
separados entre ellos por amplias bandas coligenas,
entre las cuales se encuentran pequefos grupos de
adipocitos (figs. 4 y 5). En general, el pleomorfismo
nuclear es muy acusado y la mayoria de las células

Figura 1 A y B. Mamografia que muestra una masa tinica de
6 x 6 cm y de contorno redondeado.

presenta nucleos fusiformes, aunque algunas mues-
tran nudcleos redondos con abundante citoplasma
eosindfilo. El indice mitético es de 6 figuras por 10
campos de gran aumento. El estudio inmunohisto-
quimico muestra una intensa positividad de las cé-
lulas tumorales para el sarcoma mamario y vimenti-
na; numerosas células muestran positividad para
CDG68. No se aprecia positividad para desmina, cito-
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Tabla 1. Tipos histolégicos: frecuencia y comentarios

Histiocitoma fibroso maligno (44%): 4 subtipos (células gigantes,
fibroso, mixoide e inflamatorio)

Liposarcoma (24%)

Fibrosarcoma (16%)

Sarcoma de células claras (4%): melanoma de tejidos blandos

Sarcoma neurogénico (4%)

Leiomiosarcoma (4%)

Sarcoma alveolar de partes blandas (4%): histogénesis incierta,
mal prondstico debido a su gran capacidad metastdsica

Modificado de Millet et al.

Figura 2. Ecografia que muestra una vnica masa solida de
ecogenicidad beterogénea.

queratinas ni antigeno de la membrana epitelial. El
diagnostico histopatolégico final es de miofibrosar-
coma mamario de grado II con margenes libres de
infiltracién tumoral.
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Figura 3. Resonancia magnética que muestra 2 nodulos de
similares caracteristicas.
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Figura 4. Imdgenes histologicas que muestran un tejido fibroso,

indicativo de miofibrosarcoma mamario.
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Figura 5. Imdgenes biSlOlOglCﬂS que muestran un te]z'do fibroso,
indicativo de miofibrosarcoma mamario.
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Tras la cirugia, se administra radioterapia (RT)
(5.000 Gy) y quimioterapia (CT) (4 ciclos de adria-
micina, uno cada 21 dias, a 60 mg/m?/ciclo). La pa-
ciente estd libre de enfermedad 24 meses tras la fi-
nalizacién del tratamiento.

DISCUSION

El término sarcoma (del griego sarkoma, creci-
miento carnoso) se aplica a tumores no epiteliales!.
Los sarcomas de tejidos blandos suponen alrededor
del 1% de todos los tumores en humanos; los sar-
comas mamarios son mucho menos frecuentes®3. Es-
to hace que la mayoria de la informacién sobre los
sarcomas mamarios se limite a escasos estudios re-
trospectivos y a casos clinicos.

La patogenia de la mayorfa de los sarcomas es
desconocida y se clasifican histolégicamente en fun-
cion de los tejidos adultos a los que mas se parecen:
fibrosarcomas, tumores desmoides, liposarcomas,
miosarcoma, schwannomas malignos, sarcomas osteo-
génicos o condrosarmomas (tabla 1)%4.

Clinicamente, suelen presentarse como grandes
masas indolororas que comprimen los tejidos cir-
cundantes. La media de edad a la que se presentan
es de 52 anos>°. La mayoria de las pacientes refiere
un crecimiento rapido y brusco de una masa ya co-
nocida®’. Tienden a metastatizar por via hematica —
generalmente al pulmén y el hueso— y la afeccion
linfitica es muy poco frecuente®.

El estudio histolégico de los sarcomas mamarios
muestra un predominio de células fusiformes que
crecen formando masas con margenes que compri-
men e infiltran, pese a la impresion macroscopica de
que no existe infiltracién de los tejidos circundantes.
Los miofibrosarcomas —y sus equivalentes benig-
nos, los miofibroblastomas— pueden localizarse en
lugares distantes del cuerpo®!!. Se caracterizan por
presentar células que producen cantidades variables
de tejido colageno que se deposita en los espacios
intercelulares en forma de material hialino sélido!.

El diagnéstico diferencial incluye, en primer lu-
gar, los leiomiosarcomas y los histiocitomas malig-
nos. Los leiomiosarcomas se componen de células
fusiformes con citoplasmas mas eosinéfilos y nuacle-
os de contorno menos afilado que los miofibrosar-
comas. La ultraestructura de los leiomiosarcomas ca-
rece de uniones especializadas célula-matriz

—tipicas de los miofibrosarcomas—1°, La identifi-
cacion histolégica del sarcoma mamario y la detec-
cion de fibras musculares orientan hacia la presen-
cia de un tumor de origen muscular mds que un
histiocitoma fibroso maligno —que suele expresar
vimentina y s6lo en raras ocasiones presenta positi-
vidad para desmina y sarcoma mamario®!%13,

La estadificacion de los sarcomas mamarios es
idéntica a la de los sarcomas extramamarios (sistema
TNMG)!.

En las mamografias, los sarcomas mamarios apa-
recen como masas lobuladas, redondeadas u ova-
ladas y bien circunscritas. Las ecografias suelen
mostrar masas solidas y bien delimitadas con ecoge-
nicidad heterogénea en su interior. Es dificil diferen-
ciar los sarcomas mamarios de los fibroadenomas o
los tumores phyllodes mediante las mamografias y
las ecograffas!®. La RM muestra masas ovaladas, re-
dondas o polilobuladas con margenes bien circuns-
critos y senales de alta intensidad. El estudio dina-
mico muestra una captacion ripida de contraste y
generalmente un lavado rapido de éste o bien un la-
vado «en meseta». La RM puede mostrar la totalidad
del contorno del sarcoma —contrariamente a las de-
mas pruebas por imagen, que a veces solo delimitan
parcialmente los tumores— y puede servir para de-
tectar tumores satélite que han pasado desapercibi-
dos en la exploracion, la mamografia y las ecografi-
as previas. La utilidad de la puncién-aspiracion con
aguja fina en el diagnostico de estos tumores es un
tema controvertido y la fiabilidad de la biopsia con
aguja gruesa queda por determinar con precision.

El tratamiento de los sarcomas mamarios requie-
re un enfoque multidisciplinario que incluya la cola-
boracién de un cirujano con experiencia en patolo-
gia mamaria, patélogos, radioterapeutas y oncélogos
médicos®1°. El primer paso en el tratamiento es re-
secar el tumor obteniendo margenes libres de resec-
cion; la reseccion puede requerir la realizacion de
una mastectomia si el tumor es grande; la talla tu-
moral es el factor mas importante a la hora de de-
terminar el tipo de cirugia que se debe realizar®17:18,
Es importante insistir en que el resultado quirtargico
estd determinado mas por la idoneidad de la resec-
cion que por el tamano de ésta; cuando se consi-
guen margenes libres de reseccion tras una tumo-
rectomia, el prondstico es similar al que se logra con
una mastectomia simple o radical®. No se debe des-
cartar la realizacion de una cuadrantectomia con
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posterior irradiaciéon del lecho quirtrgico en algunos
casos bien seleccionados'®!”. Es muy importante
que el patdlogo confirme que los margenes estan li-
bres, dado que la incidencia de recidivas locales se
correlaciona estrechamente con la incidencia de
afeccion de mirgenes®. En los casos en que se pre-
senta una recidiva, generalmente se lleva a cabo una
mastectomia®’. La diseccién axilar no esta indicada,
en general, ya que estos tumores diseminan predo-
minantemente por via hematica, y soélo se debe rea-
lizar en los casos en que haya ganglios axilares cli-
nicamente palpables'®18, Aunque la eficacia de la
RT queda todavia por determinar, cada vez hay mas
consenso respecto a irradiar la mama para mejorar
el control local en los casos de tumores mayores de
5 cm y con mirgenes afectados'®. Las dosis y los es-
quemas de irradiaciéon son similares a los que se

aplican a pacientes con carcinomas ductales infil-
trantes. El control local se logra en el 90% de los ca-
sos cuando se reseca el tumor, consiguiendo marge-
nes libres de infiltracion y, posteriormente, se irradia
el lecho quirtrgico'®.

El papel de la quimioterapia es controvertido, aun-
que se acepta su utilizacion en los casos en que el ta-
mafo tumoral alcance los 5 c¢cm. La quimioterapia
neoadyuvante en casos de tumores de gran tamano
puede tenerse en cuenta para facilitar la cirugia y ob-
tener margenes libres'. Tras la reseccién quirtrgica,
algunos estudios sugieren que los pacientes con tu-
mores quimiosensibles podrian recibir quimioterapia
de nuevo para tratar la enfermedad micrometastasi-
ca'% dicho esto, se ha comunicado que ni la RT ni la
quimioterapia se acompanan de mejorias en la super-

vivencia de las pacientes con sarcomas de mama'®,
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