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RESUMEN

El sarcoma primario de la mama es una entidad rara, pero agresiva, que representa menos del uno por ciento
de los canceres en este 6rgano. Es importante su diagndstico anatomopatolégico precoz, para poder realizar
un tratamiento quirdrgico completo. Es dificil de distinguir de otros sarcomas y carcinomas, desde el punto
de vista histolégico. Su prondéstico es malo, la recidiva local y las metastasis a distancia son habituales. Se
presenta el caso de una mujer de 73 afios de edad, que acudié al facultativo por presentar una masa
palpable en la mama derecha, detectada por el autoexamen de mama 15 dias antes, sin presentar otra
sintomatologia. Después de realizar estudios analiticos e imagenoldgicos se realiza excéresis de la lesién
mamaria, cuyo estudio anatomopatolégico reporté un sarcoma pleomérfico indiferenciado primario en la
mama. Se realiz6 mastectomia radical derecha, en seguida de la cual no se constataron metastasis en
ganglios linfaticos axilares disecados, ni se observaron signos de neoplasia residual. Actualmente, la paciente
se encuentra bajo tratamiento oncoespecifico.

Palabras clave: SARCOMA PRIMARIO DE LA MAMA; SARCOMA PLEOMORFICO INDIFERENCIADO; CANCER DE
MAMA.

Descriptores: NEOPLASIAS DE LA MAMA; SARCOMA; LIPOSARCOMA; GLANDULAS MAMARIAS HUMANAS.

SUMMARY

Primary sarcoma of the breast is a rare but aggressive entity that represents less than 1% of cancers in this
organ. Its early anatomopathological diagnosis is important to be able to perform a complete surgical
treatment. From a histological viewpoint, it is difficult to be distinguished from other sarcomas and
carcinomas. Its prognosis is bad and the local recurrence and distant metastases are common. This study
presents the case of a 73-year-old woman who presented to the doctor with a palpable mass in the right
breast, detected by breast self-examination 15 days before, without presenting another symptomatology.
After performing analytical and imaging studies, exeresis of the mammary lesion was performed, and the
anatomopathological study reported a primary undifferentiated pleomorphic sarcoma in the breast. Radical
right mastectomy was performed, after which metastasis of the dissected axillary lymphatic gland was not
found, nor signs of residual neoplasia were observed. Today, the patient is under oncospecific treatment.
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INTRODUCCION

Las enfermedades malignas de la mama presentan
las mayores frecuencias de incidencia y mortalidad
en el sexo femenino a nivel mundial al
diagnosticarse anualmente mas de 1 millén de casos
nuevos. El cadncer de mama constituye un grupo de
tumores que muestra un comportamiento bioldgico

muy diverso y una gran variabilidad clinica ® y es
considerado como una enfermedad heterogénea. @

El sarcoma de mama (SM) es una entidad rara, pero
agresiva, que representa menos de 1 % de los
cénceres primarios en este érgano y menos de 5 %
del total de los sarcomas de partes blandas en
adultos. Es cinco veces més comln en mujeres que
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en hombres y se presentan con mayor frecuencia
entre la quinta y sexta décadas de la vida. Los SM se
definen como un grupo de neoplasias malignas
heterogéneas que se originan en el estroma
mamario. Se subdividen en tres categorias: tumores
filoides malignos, sarcomas mamarios posradiacién y
sarcomas primarios de mama; donde a este Ultimo
grupo pertenece sarcoma pleomérfico indiferenciado
(SPI). ®

El SPI, antes nombrado como histiocitoma fibroso
maligno, se ha establecido como una entidad
patolégica desde el afio 2002 en la clasificacién de la
Organizacién Mundial de la Salud de tumores de
partes blandas. “ Son procesos poco habituales y su
importancia reside en su diagnéstico
anatomopatoldgico precoz, para poder realizar un
tratamiento quirdrgico completo. Este tumor es dificil
de distinguir desde el punto de vista histolégico de
otros sarcomas y carcinomas. Su prondstico es malo,
la recidiva local y las metdstasis a distancia son la
regla; estas Ultimas son més frecuentes en pulmén,
hueso, cerebro e higado. Dada la peculiar rareza de
este tumor maligno, es que decidimos publicar este
caso.

PRESENTACION DEL CASO

Paciente femenina, de color de piel blanca, de 73
afos de edad con antecedentes de hipertensién
arterial esencial, para lo cual llevaba tratamiento con
enalapril a dosis de 20 miligramos (mg) al dia e
hidroclorotiazida 25 mg al dia. Niega antecedentes
patolégicos familiares de interés.

Acudié al facultativo por presentar una masa
palpable en la mama derecha (MD), detectada por el
autoexamen de mama 15 dias antes de acudir a
consulta, sin presentar otra sintomatologia.

En el examen fisico practicado se constaté un
aumento de volumen de la MD en relacién a su
homéloga, palpando en el cuadrante superior
externo (CSE) wuna masa no dolorosa de

aproximadamente cinco centimetros de didmetro,
firme, de bordes bien definidos y poco movible. En la
regién axilar derecha no se palparon adenopatias. El
resto del examen fisico fue normal.

Se indicaron estudios analiticos e imagenolégicos.
Estudios analiticos

Hemoglobina: 120 g/L

Hematocrito: 0,41 vol/ litro

Eritrosedimentacién: 38 mm/ h

Leucocitos totales: 8 x 10° L

Segmentados: 65 %

Linfocitos: 35 %

Glicemia: 5,1 mmol /L

Creatinina: 108 mmol/L

Tiempo de sangrado y de coagulacién: normales
Conteo de plaquetas: 270 x 109 L

Estudios imagenoldgicos

Ultrasonido mamario: mamas con patrén graso,
observédndose en el CSE de la MD imagen
hipoecogénica, heterogénea de aspecto nodular, de
contornos definidos polilobulados que mide 52 x 43
milimetros (mm) con su centro a 25 mm de la piel.

En la regién axilar derecha no se observan
adenopatias.
Mamografia bilateral: mamas moderadamente

grasas, heterogéneas, llamando la atencién aumento
de la densidad de la MD con respecto a su homdloga.
En el CSE de dicha mama se observa una imagen de
aspecto nodular de 53 x 43 mm de contornos
definidos y lobulados. Axilas libres. Segun la Breast
Imaging Reporting and Data System (BI-RADS), se
cataloga como categoria 5: altamente sugestivo de
malignidad.

En consulta multidisciplinaria se decide realizar
excéresis de la lesién nodular; la cual se efectud sin
complicaciones, enviando la pieza quirdrgica
extraida al departamento de Anatomia Patolégica
para su estudio.

IMAGEN 1. Aspecto microscopico de la lesion. Llama la atencion algunas células gigantes

tumorales y extensas areas de necrosis de coagulaciéon; hematoxilina/eosina, 100X

-
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Informe anatomopatolégico

Descripcién macroscépica: nédulo de mama que
mide 76 x 65 x 56 mm, cuya superficie es de color
amarillento en el 60 %, el resto es de color blanco
gris que resulté dura al tacto y al corte correspondié
con area tumoral de 62 x 42 mm, de bordes
irregulares en contacto con el tejido adiposo vecino.
Borde de seccién quirdrgica de 0 mm en el 40 % del
espécimen.

Diagnéstico microscépico: inmunofenotipicamente y
anatomopatoldégicamente  consistente con  SPI
(fibrohistiocitoma fibroso maligno).
Inmunomarcadores utilizados:

CD68: positivo focal;

MELAN-A: negativa;

CK 7: negativa;

CK AE LAE: negativa.

IMAGEN 2. Panel inmunohistoquimico

ademds, los
biomarcadores inmunohistoquimicos: receptores de
estréogeno (RE), de progesterona (RP) y receptores 2
del factor de crecimiento epidérmico humano (Her-
2).

Resultaron negativos, siguientes

Después de realizada la mastectomia radical
derecha, no se constataron metdstasis en ganglios
linfaticos axilares disecados, ni se observaron signos
de neoplasia residual. Actualmente, la paciente se
encuentra cumpliendo el tratamiento oncoespecifico.

DISCUSION

El SPI en una entidad muy infrecuente en la mama.
Suele debutar en pacientes entre 40 y 60 afos,
presentando rapida infiltracién local. De ahi la
importancia del diagnéstico precoz. Dicho manejo
serd crucial para el prondstico de la paciente, ya que
el tratamiento adyuvante con quimioterapia o
radioterapia no han demostrado superioridad frente
a la cirugia. El tratamiento de estas neoplasias

dependera del grado histolégico que presentan. En
las lesiones de alto grado, el tratamiento habitual es
mastectomia, con o sin vaciamiento axilar. Sin
embargo, se puede considerar la reseccién local en
las lesiones de bajo grado, en funcién de la
presentacidn clinica y caracteristicas de la paciente.
La diseminacién por via linfatica es rara; por lo tanto,
no suele ser necesaria la linfadenectomia. ® En
nuestro caso, al tratarse de una lesién de alto grado,
se realizdé mastectomia radical con vaciamiento
axilar.

A pesar de que este tumor puede aparecer en
cualquier parte de la anatomia, las tres cuartas
partes se localizan en las extremidades y més de la
mitad afecta los miembros inferiores. En Ia
exploracién complementaria, la mamografia, la TAC
y la IRM (imagen por resonancia magnética) no
brindan ningln aspecto caracteristico. Los hallazgos
mamograficos no son especificos y dependen del
tipo, pueden aparecer como masas bien circunscritas
no calcificadas (33 a 68 %), asimetria focal (31 %) o
distorsion (32 %). ®® En el caso que presentamos se
realizé UTS mamario y mamografia, observandose
esta lesion en ambos estudios como masas
polilobuladas de contornos definidos.

En general, los sarcomas de mama pueden medir de
1 a 30 cm, con un promedio de tamafo entre 3 a 4
cm. ElI tamafo del tumor es importante en su
evolucién, los de mejor prondstico son los tumores
menores de 5 cm. Clinicamente se manifiestan como
una masa palpable, no dolorosa, bien delimitada de
crecimiento rdpido y expansivo, tal y como se
presenté en nuestro caso. Se han descrito otros
sintomas, como descarga por el pezén, cambios en
la coloracién de la piel o retraccion del pezén, © los
cuales no estuvieron presentes en este caso.

Son tumores de dificil diagnéstico macroscépico, ya
que se observan como masas circunscritas, de
composicién heterogénea, con dreas palidas vy
carnosas entremezcladas con zonas de necrosis
quistica y cambios mixoides. Microscépicamente se
visualizan células pleomérficas entremezcladas con
células gigantes multinucleadas, células fusiformes y
de citoplasma espumoso, con patrén de crecimiento
estoriforme, acompafiado de infiltrado inflamatorio
crénico y se encuentran con frecuencia extensiones
al tejido adyacente. ® Algunas de estas
caracteristicas fueron encontradas en el estudio
anatomopatoldgico de la lesidn.

En los Ultimos afilos se han producido avances
notables en el conocimiento de la patologia y la
biologia molecular de esta enfermedad, el
tratamiento clinico ha evolucionado de forma mas
discreta y en la préctica, debido principalmente a la
rareza y complejidad de esta enfermedad, los
resultados no son siempre los 6ptimos. ©

El diagnéstico se basa en las caracteristicas e
historia clinica de la lesién, apoyada en estudios
imagenoldgicos, histolégicos e inmunohistoquimicos
(IHQ). Este tumor es dificil de distinguir, desde el
punto de vista histolégico, de otros sarcomas y
carcinomas. 9 Para su diagndstico definitivo el
andlisis IHQ es esencial, solamente se establece
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después de haber excluido un carcinoma
metapldsico y posteriormente se define la
histogénesis de la lesién. En los pacientes con

sarcomas primarios de mama se deben realizar
diferentes andlisis inmunohistoquimicos para su
diagnéstico diferencial, que deben incluir a:
carcinoma metaplasico (sarcomatoide), tumor
filoides maligno (CD34-BCL2), tumor miofibroblastico

inflamatorio (vimentina, SMA, CK AE1l, AE3 y ALK),
mixofibrosarcoma (vimentina, CD34),
leiomiosarcoma (actina, desmina), rabdomiosarcoma
(actina, desmina, mioglobina) y liposarcoma. &7 El
diagnéstico definitivo en el caso presentado fue
confirmado a través del estudio inmunohistoquimico
del tumor.
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