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Sarcoma pleomaérfico
indiferenciado: un sarcoma
excepcional en la glandula
mamaria. Presentacion de un caso

Davila-Zablah YJ%, Garza-Garcia N, Garza-Montemayor ML?

Resumen

El sarcoma es un tumor raro y agresivo que se desarrolla del tejido
conectivo de la mama. Representa menos de 1% de los tumores ma-
marios. Casi todas las referencias en la literatura son de casos aislados
donde el diagndstico, tanto clinico como por imagen, no es especifico
y se verifica histoldgicamente. La prevalencia, factores de riesgo, curso
clinico y caracteristicas radiolégicas han sido poco caracterizadas. Este
estudio tiene como propédsito compartir un caso del Hospital San José
de Monterrey, una paciente con un sarcoma pleomorfico indiferenciado
que es excepcional en la glandula mamaria.
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Undifferentiated pleomorphic sarcoma:
an exceptional sarcoma in the mammary
gland. Presentation of a case

Davila-Zablah YJ*, Garza-Garcia N*, Garza-Montemayor ML?

Abstract

Sarcoma is a rare and aggressive tumor which develops from connec-
tive tissue in the breast. It represents less than 1% of mammary tumors.
Almost all references in the literature are of isolated cases where diag-
nosis, both clinical and by image, is nonspecific and is verified histo-
logically. Its prevalence, risk factors, clinical course, and radiological
characteristics have been characterized little. The purpose of this study
is to share a case from Hospital San Jose de Monterrey, of a patient
with an undifferentiated pleomorphic sarcoma, which is exceptional
in the mammary gland.
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CASO

Paciente de 67 afos que acudi6 a nuestro Centro
de Imagen Diagnéstica de Mama, del Hospital
San José, por presentar una masa palpable en la
mama derecha de rapido crecimiento (3 sema-
nas). No refirié antecedentes heredofamiliares
para cancer de mama.

Se realizaron proyecciones convencionales
de mamografia digital, indicando con un mar-
cador triangular radiopaco el drea palpable,
visualizando en la mama derecha una masa
oval, hiperdensa, de margenes circunscritos, no
calcificada, que involucraba los cuadrantes su-
periores y la region retroareolar. En el cuadrante
superior externo se observa retraccion de la piel
y engrosamiento trabecular (Figura 1).

Por ultrasonido, en la mama derecha se observa
una masa oval, paralela, de bordes circunscritos,
de ecogenicidad heterogénea y con reforza-
miento acustico posterior. Con el Doppler color
se observé discreta vascularidad periférica e
interna. Media 8 cm. En la region axilar derecha
se observaron al menos dos ganglios linfaticos
axiales anormales, con corteza de 5 mm y mar-
cadamente hipoecoica (Figura 2).

Se categoriz6 como BI-RADS 4. Se realiz6
biopsia percutanea con resultado de carcinoma
ductal infiltrante con grado nuclear 3, triple
negativo. Por el tamafno del tumor se inicié
quimioterapia neoadyuvante y 5 meses después
se decidi6 realizar mastectomia con diseccién
axilar por progresion del tumor. En el resultado
histopatolégico definitivo se reportd neoplasia
maligna, pleomérfica de alto grado nuclear,
conformada por células medianas epitelioides y
células gigantes osteoclasticas, asi como células
gigantes pleomorficas con nucleos polimorfos
y mitosis anapldsicas. El estudio inmunohis-
toquimico demostré células neoplasicas con
vimentina +, panCK-x, S-100 + focal, HMB45-.
Lo anterior era consistente con un sarcoma
pleomérfico de la glandula mamaria (Figura 3).
Posteriormente se indicé radioterapia un mes
después de la cirugia. La paciente murié un afio
después del diagndstico.

DISCUSION

El sarcoma de mama es una entidad rara pero
agresiva. Representa menos de 1% de los can-
ceres primarios de mama''® y menos de 5%
del total de los sarcomas de partes blandas en
adultos.”'151718 Se estima una incidencia, en

Figura 1. Proyecciones convencionales de mamografia digital, indicando con un marcador triangular radiopaco
el drea palpable. Se observa en la mama derecha una masa oval, hiperdensa, de margenes circunscritos, no
calcificada, que involucra los cuadrantes superiores y la regién retroareolar. En el cuadrante superior externo
se observa retraccién de la piel y engrosamiento trabecular.
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Figura 2. Imagenes de ultrasonido de la mama derecha. Se observa una masa oval, paralela, de bordes circuns-
critos, de ecogenicidad heterogénea y con reforzamiento acustico posterior que mide 8 cm. Con el Doppler
color se observa discreta vascularidad periférica e interna. En la region axilar derecha se observan al menos dos
ganglios linfaticos axiales anormales, con corteza de 5 mm y marcadamente hipoecoica.

Figura 3. Imégenes del estudio histolégico. Neoplasia maligna, pleomérfica de alto grado nuclear, conformada
por células medianas epitelioides y células gigantes osteoclasticas, asi como células gigantes pleomérficas con
nicleos polimorfos y mitosis anapldsicas. El estudio inmunohistoquimico demuestra células neoclasicas con
vimentina +, panCK-x, S-100 + focal, HMB45, consistentes con un sarcoma pleomdrfico de la glandula mamaria.

Estados Unidos, de 44.8 casos por cada 10
millones de mujeres."'" Es 5 veces mds comun
en mujeres que en hombres.® Se presentan con
mayor frecuencia entre la quinta y sexta décadas
de la vida,#91415 excepto en pacientes con an-
giosarcoma inducido por radiacion (35 afos)."?

La etiologia es desconocida, excepto en los
angiosarcomas inducidos por radiacién,’"”
otros factores descritos en la literatura incluyen
linfedema crénico del brazo y mama, asi como
enfermedades hereditarias como neurofibroma-
tosis o sindrome de Li-Fraumeni."
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Los sarcomas de mama 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 (fibrosarcoma,
histiocitoma fibroso maligno, liposarcoma,
leiomiosarcoma, angiosarcoma, condrosar-
coma, rabdomiosarcoma, leiomiosarcoma,
hemangiosarcoma, linfangiosarcoma, sarcoma
osteogénico y sarcoma pleomérfico indiferen-
CiadO).1’5’7’8’10']6

El sarcoma pleomérfico indiferenciado consti-
tuye solamente de 10.5 a 24% de los sarcomas
primarios de mama. Se presenta en mayores de
64 anos,”> como en nuestro caso. Es de dificil
diagnéstico porque su forma de presentacién
clinica y por imagen no son especificas, siendo
imposible diferenciarlo de otros sarcomas por
estos métodos, por lo tanto, la inmunohistoqui-
mica es esencial para este proposito.

En general, los sarcomas de mama pueden me-
dirde 1 a 30 cm, con un promedio de tamano
entre 3 a 4 cm. El tamafo del tumor es impor-
tante en su evolucién, los de mejor pronéstico
son los tumores menores de 5 cm."#%10.1¢
Clinicamente se manifiestan como una masa
palpable, no dolorosa, bien delimitada,>”?
de crecimiento rapido 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 pezon.™

Los hallazgos mamograficos no son especificos y
dependen del tipo, pueden aparecer como masas
bien circunscritas no calcificadas (33 a 68%,), asi-
metria focal (31%) o distorsion (32%). La mayoria
de los que se presentan con distorsion han sido
reportados como angiosarcomas. En un estudio
retrospectivo de Smith y sus colaboradores se
describen 24 casos de sarcoma de mama, de los

cuales 21% se presentaba con una calcificacién
Unica gruesa."'* Por ultrasonido se caracterizan
por ser una masa oval, hipoecoica, de margenes
indistintos con reforzamiento acUstico posterior
y vascularizacién interna, hallazgos inespecifi-
cos similares a las caracteristicas de los tumores
filoides.

En nuestro caso se presentd, como en la mayoria
de los sarcomas, como una masa bien circuns-
crita no calcificada, con reforzamiento acdstico
posterior y vascularizacién interna. En la reso-
nancia magnética se presenta como una masa
lobulada de margenes lisos con dreas quisticas,
al igual que los tumores filoides."

El diagnéstico diferencial por imagen es con los
diferentes tipos de sarcoma, con el carcinoma
ductal infiltrante triple negativo y, cuando son
pequeios, incluso pueden ser confundidos con
tumores benignos como los fibroadenomas o
filoides.'2° Son tumores de dificil diagnostico
macroscopico ya que se observan como masas
circunscritas, de composicion heterogénea, con
areas palidas y carnosas entremezcladas con
zonas de necrosis quistica y cambios mixoides.
Microscépicamente se visualizan células pleo-
morficas entremezcladas con células gigantes
multinucleadas, células fusiformes y de cito-
plasma espumoso, con patrén de crecimiento
esteriforme acompanado de infiltrado inflama-
torio crénico.>'®

Para su diagnéstico definitivo el andlisis in-
munohistoquimico es esencial, solamente se
establece después de haber excluido un carci-
noma metaplasico y posteriormente se define
la histogénesis de la lesién."*'® En los pacientes
con sarcomas primarios de mama se deben
realizar diferentes andlisis inmunohistoquimi-
cos para su diagnostico diferencial que debe
incluir, carcinoma metaplasico (sarcomatoide),
tumor filoides maligno (CD34-BCL2), tumor
miofibroblastico inflamatorio (vimentina, SMA,
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CK AET, AE3 y ALK), mixofibrosarcoma (vimen-
tina, CD34), leiomiosarcoma (actina, desmina),
rabdomiosarcoma (actina, desmina, mioglobina)
y liposarcoma.?#15

Son factores de pronéstico el tamafio tumoral,
el grado de diferenciacién y la existencia de
margenes libres en la reseccién e invasion me-
tastasica.”®1%1218 | a invasion linfatica es poco
frecuente, su via de diseminacion es por via
hematdgena'#4>#131617 y |os sitios mas frecuentes
de metéstasis son pulmén, pleura, higado, hueso
y tejidos blandos." La supervivencia a 5 afos es
de 49 a 67%, 210131518 y 3 10 afios de 90, 60 y
20% segun se trate de un tumor de bajo, inter-
medio o de alto grado, respectivamente.? Se ha
reportado una tasa de recurrencia local de 40 a
73%?*21013 y metastasis en 60%.%°

Debido a su incidencia es dificil desarrollar
gufas para su tratamiento.'® Pasta y su equipo, en
un articulo del 2015, publicaron la alternativa
de realizar reseccién completa del tumor, con
margenes libres de 1 cm, con una recurrencia
de 13% y en margenes mayores de 1 cm con
recurrencia de 0%;'® al contrario con otros
autores donde se reporta a la mastectomia sin
diseccion axilar como tratamiento de eleccién,
a menos que exista involucramiento linfatico, se
deberd realizar diseccién axilar.'27:10121517 En g
presente caso, el tratamiento quirtrgico fue de
mastectomia y ganglio centinela porque entré
a quiréfano con el diagnéstico de carcinoma
ductal invasor de mama.

El tratamiento conservador se practica en
lesiones de bajo grado y en tumores meno-
res de 5 cm.'® Se recomienda radioterapia,
especialmente en los tumores grandes de alto
grado."*® El papel de la quimioterapia adin no
estd claro,">1%-13151618 o recomienda utilizarla
en tumores mayores de 5 cm’'? para disminuir
el tamafno del tumor y asi obtener margenes
negativos en la cirugfa.''®

2016 enero;15(1)

CONCLUSION

Es primordial el diagnéstico diferencial de
esta entidad clinica debido a la variabilidad
histolégica de los tumores sarcomatosos. Sus
caracteristicas clinicas y radiolégicas no son
especificas y su comportamiento agresivo hace
necesario un diagnéstico temprano, lo cual
permitira un tratamiento adecuado para lograr
aumento en la supervivencia.
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