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Resumen

El sarcoma epitelioide es una neoplasia mesenquimal maligna que involucra los tejidos blan-
dos, con topografia predominante en mufiecas, dedos y brazos. Afecta principalmente a ado-
lescentes y adultos jovenes del sexo masculino; se presenta como neoformaciones nodulares
de crecimiento lento que posteriormente se ulceran. Se presenta el caso de un vardén de 34
anos de edad, con neoformaciones en placas maltiples, ulceradas, en la mufieca, posterior-
mente con diseminacién a codo y axila ipsilaterales. Se realizé biopsia de las lesiones, re-
portando sarcoma epitelioide. Se realizé desarticulacidon escapulo-toricica de la extremidad
superior izquierda. Actualmente en seguimiento, sin extensién tumoral. El tratamiento de
estas lesiones es muy largo, debido a la confusion con lesiones benignas y malignas, entre ellas
las infecciones necrosantes, granulomas, necrobiosis lipoidica, entre otros. Son utiles tincio-
nes de inmunohistoquimica como, citoqueratinas, CD 34, vimentina y de manera especifica
CA125. El tratamiento consiste en cirugia agresiva, quimioterapia y radioterapia, con recu-
rrencias altas y metastasis a pulmon, piel cabelluda y peritoneo.
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Abstract

Epithelioid sarcoma is a malignant mesenchymal neoplasm of soft tissues with clinical development in
wrists, fingers and arms; it mainly affects adolescents and young adult males, presented as slowly growing
nodular tumors that subsequently ulcerate. We report a case of a 34 years old male, with an ulcerated tu-
moral plaque beginning on the wrist, elbow and subsequently spreading to ipsilateral axilla. Biopsy was
performed reporting an epithelioid sarcoma. The patient was submitted for scapulo-thoracic dislocation of the
left upper extremity. Currently he is being followed-up without showing tumoral recurrence or spreading.
The treatment of these lesions is slow due to confusion with benign and malignant lesions, which include
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necrotizing infections, different granulomas, necrobiosis lipoidica, etc., among others. Immunohistochemi-
cal staining is useful with the usage of cytokeratin, CD 34, vimentin, and specifically antibodies against
CA125. Treatment consists of aggressive suigery, chemotherapy and radiotherapy, with high recurrence rate

and metastasis to the lung, scalp and peritoneum.

Keywords: Epithelioid Sarcoma; treatment delay; immunohistochemistry; Mexico.

Introduccion

El sarcoma epitelioide fue descrito por Enzinger en
1970. Anteriormente se habia descrito como un sar-
coma que puede ser confundido con varias condi-
ciones benignas y malignas, especialmente procesos
granulomatosos, sarcoma sinovial o carcinoma de
c€lulas escamosas ulcerado. Contribuyeron a erro-
res diagndsticos las caracteristicas de arreglo nodular
y la apariencia epitelioide de las células tumorales, la
necrosis y el involucro de tendones y las fascias." Es
un tumor mesenquimatoso maligno, raro, que afecta
tejidos blandos con un patrén y apariencia epitelioide.
Ocurre en las extremidades de adolescentes y adultos
j6venes, de entre 10 a 35 afios, con una media de 26
aflos, principalmente en manos y muilecas, afectando
mis frecuentemente a varones.>® Se presenta como
un nddulo solitario o multiples neoformaciones no-
dulares de 3 cm a 6 cm de didmetro, generalmente
asintomdticos y de crecimiento lento, que se adhiere
a superficies tendinosas y con frecuencia se ulcera. Su

Figural. Extremidad superior izquierda con neoformaciones ulceradas

y en placa confluentes, involucrando tejidos profundos y limitando la

movilidad

aspecto clinico es inespecifico, ocasionando retraso
en su diagnoéstico.* Hay dos variantes histopatologicas
del sarcoma epitelioide: el de tipo clisico y el de tipo
proximal; el primero es el mis frecuente en el que las
células tumorales tienen una disposicién nodular que
tiende a sufrir degeneracién y necrosis en el centro
de los nddulos, presentando células de aspecto epi-
telioide con eosinofilia citoplasmatica. Al sarcoma
epitelioide de tipo proximal, algunos autores lo 1la-
maban tumor maligno rabdoide extrarrenal, lo que es
motivo de otra discusion histopatologica.’

Presentacion del caso

Hombre de 34 anos de edad, obrero, actualmente des-
empleado, originario y residente de Coatzacoalcos,
Veracruz. Acudid al servicio de Dermatologia del
Hospital General de México O. D., donde fue
derivado a la consulta de Dermato-Oncologia, con
una dermatosis que afectaba la region de mufieca iz~
quierda, constituida por placas ulceradas e induradas
de un ano y medio de evolucidn, con antecedente de
tratamiento con antibidticos y fomentos secantes sin
mejoria, posteriormente diseminacién a codo y axila
(Figura 1). La dermatosis localizada a la extremidad
superior izquierda, a nivel de la mufeca, antebrazo,
brazo y regién braquial y axilar, constituida por neo-
formaciones nodulares, ulceradas, de distintos tama-
nos, que tienden a la confluencia, afectando la extre-
midad en su circunferencia, con bordes irregulares,
elevados, de fondo hemorragico, con secrecion sero-
sanguinolenta, costras y dreas cicatriciales. Presento
pérdida de peso no cuantificada, adinamia, anorexia
y malestar general. Se le realizé examen directo el
cual fue negativo y reaccién intradérmica negativa a
esporotricina.

Con los diagnoésticos clinicos de esporotricosis
linfangitica, carcinoma epidermoide diseminado o
micobacteriosis atipica ulcerativa, se realizd biopsia,



} Figura 2. Imagen panordmica, muestra
lesion localizada a dermis, con patrén no-
dular, que reemplaza la coldgena y anexos,

invadiendo tejido subcutdneo. Tincién con
H-E 40x.

enviada al servicio de Dermatopatologia del Hospital
General de México. En los cortes histologicos tefiidos
con H-E, se observé ortoqueratosis laminar, con de-
positos de fibrina y detritus celulares, la epidermis se
encontrd adelgazada, con aplanamiento de procesos
interpapilares; en otras dreas con ulceracion del epite-
lio y hemorragia, la dermis se encuentra sustituida por
una proliferacién celular involucrando hasta tejidos
profundos, constituida por acimulos y fasciculos, di-
rigidos hacia distintas direcciones, con células fusifor-
mesy de aspecto epitelioide, alargadas, con citoplasma
fibrilar y nucleos francamente pleomorficos e hiper-
cromaticos, con nucléolos visibles , las dreas sélidas
alternan con dreas de necrosis (Figura 2), existe hiali-
nizacién de fibras de coliageno y formacioén de empa-
lizadas celulares, dirigidas hacia distintas direcciones,
asi como grandes dreas de extravasacion eritrocitaria,
con numerosas células que semejan células epitelioi-
des, neutrdfilos y linfocitos (Figura 3), en la periferia
células fusiformes de gran tamano con citoplasma
eosinofilico, se aprecian nicleos discretamente pleo-
moérficos e hipercromiticos, algunos con nucléolos
visibles (Figura 4), la proliferaciéon celular rodea
estructuras vasculares, y disocia las fibras de colige-
na, sustituyendo francamente las estructuras anexia-
les. Se identificd abundante infiltrado inflamatorio

Ramirez-Munioz JA. etal. )

) Figura 3. Formacién de empalizadas de células de aspecto epitelioide y fusiforme rodeando dreas de
necrosis y degeneracién de fibras de coldgeno. H-E 100x.
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) Figura 4. Células de aspecto epitelioide, con nicleos redondos y cro-
matina vesicular y abundante citoplasma eosinofilico. H-E 400x

constituido por neutrdfilos, linfocitos y algunos plas-
mocitos. Se estableci6 el diagndstico histopatologico
de sarcoma epitelioide tipo clisico. Las reacciones de
inmunohistoquimica para Vimentina (Figura 5),
Antigeno de Membrana Epitelial (Figura 6), Cito-
queratinas AE1-AE2 (Figura 7), fueron positivas; se
realizé Ki67 (Figura 8) con resultado de positivad en
30%. Al paciente se le realizaron radiografia de t6-
rax, tomografia téraco-abdominal y ultrasonografia
hepitica, no evidenciindose nuevos focos tumorales.
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Figura 5. Positividad tumoral franca; inmunohistoquimica: Vimen-

tina 400x.
o e e

Sus exdamenes de laboratorio se encontraron dentro

de limites normales. El servicio de Oncologia Qui-
rurgica realizdé desarticulacion escipulo-toracica de
la extremidad superior izquierda, con un periodo
postoperatorio adecuado sin complicaciones. En es-
tudios posteriores no se reportd extension tumoral,
actualmente contintia el seguimiento y las medidas
para la recuperacion funcional con proétesis del miem-
bro amputado.

Discusion

El sarcoma epitelioide se define como una entidad
maligna de tejidos blandos compuesta por una pobla-
cibén celular que tiene apariencia en el examen mi-
croscopico, en sus caracteristicas ultraestructurales y
en sus caracteres inmunohistoquimicos semejantes a
las que muestran las células epiteliales;® muestra una
predileccion por adolescentes y adultos jovenes, con
predominio en los hombres. Algunos autores men-
cionan una proporcion de 2:1 entre hombres y mu-
jeres.*®7 Las topografias mas comunes son los dedos,
superficie de las manos y mufecas, siendo extrema-
damente raro en cuello, cabeza y tronco, aunque hay
reportes de su presencia en pene y vulva; la mayoria
de los casos que se presentan en extremidades supe-
riores, lo hacen como placas o nédulos subcutineos
de crecimiento lento pero constante. Es frecuente
que crezcan y se diseminen por tejido subcutineo,
adheridos a las superficies de las fascias.>”® El creci-
miento en las fascias o incluso en los tendones origina
una tumoracion pobremente delimitada, en forma de
masa o placa multinodular, que se desplaza con los
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Figura 6. Positividad para antigeno de membrana epitelial. Inmuno-

histoquimica 200x

movimientos articulares; la mayor parte de los pa-
cientes presentan un crecimiento indolente; confor-
me avanza, el dolor y la ulceracién son mais frecuen-
tes;” hay entumecimiento y otros cambios sensoriales
por compresién de troncos nerviosos, ocasionando
atrofia muscular, sin limitacién de la funcién. Tie-
nen la capacidad de desarrollar noédulos satélites hasta
a 30 cm de la lesion inicial," pero se menciona que el
ritmo de replicacién y crecimiento es lento, incluso
que no rebasa mis de un centimetro en las primeras
fases posterior a semanas de ausencia de tratamien-
to.%® Los tumores recurren rapidamente y es nece-
saria la amputacién de la extremidad en la mayoria
de los casos. La presentacién como proceso benigno,
es la causa principal de retraso en el tratamiento." Se
han informado multitud de variantes clinicas como
neoformaciones ulceradas, reblandecidas o induradas,
tumores abscedados, placas con infecciones necrosan-
tes, neoformaciones que dan aspecto de granulomas o
necrobiosis lipoidica.??-® Guillou y colaboradores
informaron sobre casos que desarrollaron multiples
lesiones nodulares, que abarcaron la longitud de la
extremidad superior, usualmente causando gran lin-
fadenopatia de la region;’ el tipo histopatologico es el
llamado “proximal”, pero en su agresividad coincide
con la presentacion clinica del paciente descrito en el
presente informe.

Los factores generales predisponentes que se han
descrito para el desarrollo de sarcoma epitelioide son
traumatismos severos de piel y tejidos blandos y cica-
trices quirdrgicas antiguas.® En nuestro paciente no
fue posible establecer una asociaciéon etiologica sig-
nificativa, pese a su labor ocupacional. En el anilisis



Figura 7. Positividad para antigeno de membrana epitelial. Inmuno-

histoquimica 40x.

anatomo-patoldgico, la superficie de corte de los n6-
dulos tumorales es amarilla grisicea o con manchas
amarillo-gris. El tumor tiene una marcada tendencia
ainvadir tendones, fascias y periostio, como ya se habia
mencionado, por lo que la diseccidn es dificil. Histo-
l6gicamente es una lesion multinodular y difusamen-
te infiltrativa, con tendencia a sufrir degeneracion y
necrosis central; compuesta por células monomorfas,
eosinéfilas redondas o de aspecto epitelioide, aun-
que también se encuentran células ahusadas (fusifor-
mes), en un estroma formado por coligeno denso. El
pleomorfismo es minimo, pero pueden tener nucléo-
lo evidente y una actividad mitésica variable.>8-1 Las
células multinucleadas y binucleadas son raras, las cal-
cificaciones y necrosis se encuentran presentes en tu-
mores primarios y recurrencias asi como formacién
de hueso y osteoide. Usualmente las zonas centrales del
tumor, como se habia mencionado, presentan necro-
sis central que puede estar bien separada del compo-
nente celular por coldgena laxa o estar entremezclada
haciendo dificil el diagnéstico diferencial.*'* En los
mirgenes del tumor se encuentran hemosideréfagos
y células inflamatorias crénicas, principalmente lin-
focitos. Las lesiones tempranas tienen predominio
de células fusiformes y las células epitelioides pre-
dominan en las recurrencias y lesiones metastisicas.

Ramirez-Mufioz JA. et al.

Figura 8. Positividad para antigeno de membrana epitelial. Inmuno-
histoquimica 200x
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Las variables anatomo-patoldgicas que influyen en la
supervivencia son: la invasién vascular, que es el ma-
yor valor predictivo; tamano del tumor, mayor de 5
cm y mds de 30% de necrosis.* Pueden exhibir un
patrén esteriforme rico en colageno (tipo fibroma),
crecimiento pseudovascular (variante angiomatoide),
patrén de crecimiento solido con células tumorales de
apariencia rabdoide y grandes (variante proximal).”8

Por su gran variabilidad, y en ocasiones su aspec-
to abigarrado, también obliga a la consideracién de
multiples entidades inflamatorias; se han establecido
patrones en la inmunohistoquimica. Los sarcomas
epitelioides son positivos para citoqueratinas de alto
y bajo peso molecular, queratinas simples 7, 8, 18, 19,
citoqueratinas complejas 5, 14, 17, CD34, antigeno de
membrana epitelial y vimentina. En un estudio reali-
zado por Kato y colaboradores,? demostraron niveles
elevados de CA 125 en sangre y tincidén fuertemente
positiva en los cortes histologicos de sarcoma epite-
lioide, negativo en otros sarcomas y en granulomas,
considerandolo un marcador especifico.*¢

Aun con los métodos inmunohistoquimicos es
necesario establecer una ruta para el diagnéstico dife-
rencial. El sarcoma epitelioide puede semejar muchas
otras lesiones, tanto reactivas como neoplasicas. Por
ejemplo, se menciona en las revisiones que el proce-
so reactivo mds comun, que se confunde con sarco-
ma epitelioide, es el granuloma en palizada como el
granuloma anular profundo o el ndédulo reumatoide,
pero observando el perfil inmunohistoquimico, se
descartan estas posibilidades. Ademads algunos pro-
cesos granulomatosos con y sin caseificacion, pue-
den inducir a la confusién, sobre todo conteniendo
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gran cantidad de histiocitos epitelioides, y se descar-
tan cuando la inmunohistoquimica revela ausencia
de marcaje para queratinas o CD34. Respecto a la
contraparte de neoplasias malignas que pueden indu-
cir a confusion con este tumor, figuran el carcinoma
epidermoide, sarcoma de células claras, subtipos de
melanoma maligno, angiosarcoma, hemangioendo-
telioma epitelioide, sarcoma sinovial bifdsico y tumo-
res malignos de vaina nerviosa periférica.”'

El sarcoma epitelioide tiene una elevada capa-
cidad metastasica; éstas difieren de los primarios o
recurrentes por el menor grado de diferenciacién ce-
lular y mayor necrosis. Las metdstasis son por via lin-
fitica e involucran pulmén, piel cabelluda y perito-
neo.? El tratamiento de eleccion es la cirugla agresiva,
complementada con quimioterapia y radioterapia. En
nuestro paciente, la extirpacién quirurgica por desar-
ticulacién escapulo-toricica, pese a su elevado rango
de complicaciones locales, con infeccion, linfedema
y alteraciéon de la funcionalidad, fue curativay el Co-
mité de Oncologia no consider6 necesario dar qui-
mioterapia, dado que no se evidencid afeccién gan-
glionar axilar ni metdstasis a distancia. En general, el
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porcentaje de recurrencias en el sarcoma epitelioide
es alto y se presentan usualmente en seis meses a 17
afios."** De ahi deriva la importancia de realizar un
diagnoéstico correcto y oportuno, asi como propor-
cionar un estrecho seguimiento a largo plazo.
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