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Resumen

El sarcoma granulocitico es un tumor localizado poco co-
mun, compuesto de células granulociticas inmaduras. Ge-
neralmente se presenta en pacientes con leucemia mieloi-

de aguda, sindromes mielodisplésicos o leucemia mieloide
cronica. Puede ocurrir en cualquier localizacion anatomica.
Reportamos el caso de una mujer de 41 afos con el diag-
néstico de leucemia mieloide cronica que presentd edema
en brazo derecho que no remitia a pesar de tratamiento an-
tibidtico y fasciotomia. El estudio histolégico de la biopsia
la lesion tomada mostrdé un sarcoma granulocitico. En este
trabajo se revisa la citogenética, presentacion clinica, diag-
noéstico y pronostico de este sindrome tumoral.

Palabras clave: Sarcoma granulocitico, leucemia mieloide
crénica, leucemia mieloide aguda.
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Granulocytic sarcoma in a female patient with
chronic myeloid leukemia

Abstract

Granulocytic sarcoma is an uncommon and localized extra-
medullary tumor composed of immature granulocytic cells.
[t may present in patiens with acute myeloid leukaemia, mye-
lodysplastic syndrome or chronic myelogenous leukaemia.
[t may occur in any anatomical site. We report on the case of
a 41 year old female diagnosed with chronic myelogenous
leukaemia who presented with right arm swelling that did
not resolve after antibiotic and surgical fasciotomy. The his-
tological examination showed granulocytic sarcoma. In this
report the citogenetics, clinical presentation, diagnosis and
outcome of granulocytic sarcoma was reviewed.

Key words: Granulocytic sarcoma, chronic myelogenous leu-
kaemia, acute myeloid leukaemia.

INTRODUCCION
El sarcoma granulocitico (SG) es una masa tumo-
ral compuesta por células inmaduras de la serie granu-
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Sarcoma granulocitico asociados a neoplasias hematoldgicas

56 D 11 25
Tejido blando (3) 46 NR NR 26
58 D 1 27
16 Vv VS 28
Abdomen (3) 36 TMO VS 29
32 NR NR 30
67 D 13 31
M (14)
SNC (3) 1 D 0 32
22 NR NR 33
Hueso (1) 18 TMO VS 9
37 TMO VS 34
LMA (23) Torax (2)
4 R VS 35
Linfatico (1) 24 NR NR 36
Cuello (1) 36 NR NR 37
58 D 3 10
SNC (2)
13 NR NR 11
33 NR NR 7
Abdomen (2)
61 D 0 38
F(9)
Toérax (1) 34 NR NR 39
Hueso (1) 2 R VS 35
Tejidos blandos (1) 56 NR NR 40
Cuello (1) 1 R VS 41
60 NR NR 42
LMC (2) F(2) Hueso (2)
32 R VS 43

F: femenino; LMA: leucemia mieloide aguda; LMC: leucemia mieloide crénica; M: masculino; n: nimero; NR: no reporta-
do; Ref.: nimero de referencia; SNC: sistema nervioso central.
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Localizacién anatémica reportada en la literatura de sarcoma granulocitico primario

Tejidos blandos (4) 43 D 0.25 45
33 NR NR 15
6 D 7 46
40 D 10 47
M (10)
Abdomen (3) 37 R VS 48
33 NR NR 49
SNC (1) 4 NR NR 50
Hueso (1) 5 NR NR 51
Pelvis (1) 36 NR NR 52

M: masculino; n: nimero; NR: no reportado; Ref.: Nimero de referencia; SNC: sistema nervioso central.

El sarcoma granulocitico (SG) es una
masa tumoral compuesta por células
inmaduras de la serie granulocitica
originadas a partir de un precursor
mieloide (mieloblastos).

locitica originadas a partir de un precursor mieloi-
de (mieloblastos).

Se ha descrito el desarrollo de SG de novo o
asociado a leucemia mieloide aguda (LMA), neo-
plasia mieloproliferativa (NM) o sindrome mielodis-
plasico”. Puede ser la primera manifestacién de una
LMA, precederla o ser el primer dato de recurren-
cia de una LMA previamente tratada, considerada
en remisién®. En cuanto a localizacién anatémi-
ca?, 24% se presentan en tejido celular subcutdneo,
24% en 6rbita, 11% en senos paranasales, 11% en
nédulos linfoides, 5% en hueso/periostio y algu-
nos casos aislados en el sistema nervioso central® (ta-
blas 1y 2). El pronéstico de estos pacientes es malo,
con una sobrevida promedio a 2 afios de 6%°”.
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El objetivo de este trabajo es presentar el caso
clinico de un paciente con sarcoma granulocitico y
hacer una revisién bibliogréfica acerca de esta inte-
resante entidad.

CASO CLiNICO

Paciente de 41 afos de edad con el diagndstico de
leucemia mieloide crénica por lo que recibid trata-
miento con imatinib y dasatinib. Acudié al depar-
tamento de urgencias para evaluacién de dolor en
hombro derecho con aumento de volumen, limi-
tacién de movimiento de la articulacién y fiebre.
A su ingreso se corroboré el aumento de volumen
asociado a disminucién de la fuerza y limitacién
de los arcos de movilidad. Los exdmenes de labora-
torio con anemia Hb 10 gr/dL y trombocitopenia
78x103/microlitro. Se practicé estudio linfagama-
grafico con hallazgos compatibles de proceso in-
flamatorio en la extremidad tordcica derecha con
drenaje adecuado de la via linfdtica y alteracién
de los ganglios axilares derechos. Con base en los
hallazgos clinicos y gamagréficos se diagnosticé in-
feccion de tejidos blandos, se tomaron cultivos y se
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Figura 1. Tomografia axial por emision de positrones en donde se observa: A) hombro derecho, zona hipermetabélica
con SUV maximo de 5.6 g/ml, y una lesion litica en el cuello de la escapula con SUV méaximo de 2.8 g/ml; B) en el cuerpo
vertebral L2 se observa hipermetabolismo, con SUV maximo de 2.4 g/ml, y una lesién litica heterogénea que abarca casi
todo el cuerpo vertebral.

Figura 2. Resonancia magnética (A:T1; B: T2) de hombro derecho que muestra neoformacién de aspecto permeativo
del cuello de la escapula con extensidn glenohumeral que condiciona desplazamiento de la transicién miotendinosa del

subescapular infraespinoso, redondo menor y de la capsula, compatible con sarcoma granulocitico.

inici6 manejo antibiético de amplio espectro. No
se observé crecimiento de microorganismos en los
cultivos iniciales, ni se obtuvo mejorfa clinica, por
lo que se decidi realizar tomografia por emisién de
positrones (PET-CT) y resonancia magnética (RM).

En el PET-CT se observé una amplia zona hi-
permetabdlica que correspondia a la zona de au-
mento de volumen en el hombro derecho, y tenia

un valor méximo de captacién de 5.6 g/ml de es-
tindar de méxima captacién (SUV, por sus siglas
en inglés), 2 lesiones liticas: una en la escdpula de-
recha con SUV mdximo de 2.8 gr/ml, y una hete-
rogénea en el cuerpo vertebral en la segunda vér-
tebra lumbar (L2) con SUV médximo de 2.4 gr/ml
(figura 1). En la RM se observé una neoformacién
de aspecto permeativo en el cuello de la escédpu-
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Figura 3. Estudio histopatolégico donde se observa un
fondo hemorragico y abundantes células de estirpe mie-
loide, con nucleo grande hipercromatico y nucléolo evi-
dente con escaso citoplasma.

la con extensién glenohumeral que condicionaba
desplazamiento de la transicién miotendinosa del
subescapular infraespinoso, redondo menor y de la
capsula articular, compatible con SG (figura 2).
Se decidi6 manejo quirdrgico mediante fascio-
tomia con colocacién de drenaje de cierre asisti-
do con vacio (VAC, por sus siglas en inglés), asi
como toma de biopsia y citologfa. En el estudio
histopatoldgico se observé miositis crénica inespe-
cifica minima, fibrosis local, y, abundantes células
neopldsicas de estirpe mieloide con nucleo gran-
de hipercromitico y nucléolo evidente con escaso
citoplasma, positivas para mieloperoxidasa (figura
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3). Se establecié el diagnéstico de sarcoma granu-
locitico, y se inicié quimioterapia con doxorrubici-
na, citarabina y dexametasona.

DISCUSION

El SG, también denominado cloroma, mieloblas-
toma, tumor mieloide extramedular y sarcoma mo-
nocitico, fue descrito por primera vez por Burns en
1811. En 1853 King acund el término cloroma,
debido a su apariencia tipica amarillo-verdosa se-
cundaria a su alto contenido de mieloperoxidasa.
Su asociacién a LMA fue reconocida en 1904 por
Dock y Warthin. En 1966 Rappaport acuné el tér-
mino “sarcoma granulocitico”, y en 1988 Davey
propuso nombrarlo “tumor de células mieloides
extramedular”. En 2001 la Organizacién Mundial
de la Salud (OMS) lo denominé sarcoma mieloi-
de, y lo clasificé en 2 categorias mayores: sarcoma
granulocitico y sarcoma monobldstico”®.

Los factores de riesgo para el desarrollo de SG
son leucemia FAB subtipo M4, M2 y M5, expre-
sién de CD56, y anomalias genéticas como la t(8
-21) e inv(16). En adultos, la edad promedio de
presentacion es de 26 a 60 afios, con mayor preva-
lencia en mujeres (80%). También ha sido descrito
en nifos”!’.

El SG estd conformado por células inmaduras
de la serie granulocitica, originadas a partir de un
precursor mieloide, generalmente mieloblastos con
o sin caracteristicas de maduracién promielocitica o
polimorfonuclear, pero algunos casos tienen carac-
teristicas mielomonociticas o monobldsticas puras,
y se ha descrito una pequena proporcién de estos
tumores con hematopoiesis trilinear o con predo-
minio eritroide o megacariocitico'.

Es un tumor de coloracién verdosa debido a su
alto contenido de mieloperoxidasa, pero pueden encon-
trarse SG de otros colores segtin la concentracién y
diferentes estados de oxidacién en que se encuen-
tre esta enzima'®. En pacientes no leucémicos, el SG
puede ser confundido con linfoma no Hodgkin (LNH),
granuloma eosinéfilo, carcinoma anapldsico o rab-
domiosarcoma''.

La presentacién clinica incluye datos por com-
presién local como dolor, aumento de volumen, masa
palpable e involucracién de estructuras nerviosas o



vasculares vecinas. Mediante ultrasonido de tejidos
blandos, puede aparecer como una masa hipoecoica
homogénea, o masa hipoecoica con ecogenicidad
central y lesiones hipoecoicas heterogéneas, con o
sin sombra actstica''. En la tomografia axial com-
putada (TAC), pueden observarse lesiones dseas
con patrén litico y esclerdtico mixto, o lesiones
con hiperintensidad homogénea tras la adminis-
tracién de contraste'?.

El estandar de oro diagnéstico es la toma de biopsia
(que puede ser tomada por aguja fina) para estudio de
inmunohistoquimica e inmunofenotipo®. Las tin-
ciones para esterasa de cloroacetato, mieloperoxidasa,
lisozima, CD 43, 68 y 34 pueden ayudar a emitir
un diagnéstico rdpido y preciso'. En pacientes no
leucémicos, la identificacién de transcriptos del gen
AMLI1/ETO, resultante de la fusién t(8;21) median-
te reaccién en cadena de la polimerasa en tiempo real
(RT-PCR) en la médula 6sea puede ser de utilidad
diagndstica®.

Una biopsia negativa puede representar una zona
libre de infiltracién, por lo que en pacientes con sos-
pecha clinica y ultrasonido y tomografia compatibles
con el diagndstico es razonable utilizar RM o PET-
CT para confirmar el diagndstico de sarcoma granu-
locitico.

Enla RM, los sarcomas granulociticos se observan
como una imagen bien definida, en “cera goteando”
enT1', con baja intensidad tanto en T1 como en
T2", que realza homogénea o heterogéneamente
tras la administracién de gadolineo y puede pre-
sentarse con una zona de necrosis central. En T2
pueden presentarse zonas hipointensas correspon-
dientes a zonas con altos niveles de mieloperoxidasa
y enzimas que contienen hierro (normalmente encon-
tradas en los leucocitos)'!. En pacientes con involucra-
miento del sistema nervioso central (SNC), pueden
encontrase masas dependientes de la duramadre, y
en aquellos con actividad leucémica, grandes zonas
de infiltraciéon leucémica a la médula sea'®".

En un estudio retrospectivo, Ueda® describié que
el PET-CT era igualmente efectivo que el diagndsti-
co histopatoldgico en la evaluacién de SG, cuando se
usaba un punto de corte de 2.6 a 9.7 g/ml de SUV-
max, sobre todo en tejidos en donde la captacién de
la fluoroglucosa en el tejido circundante normal no
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Se ha descrito el desarrollo de SG

de novo o asociado a leucemia
mieloide aguda (LMA), neoplasia
mieloproliferativa (NM) o sindrome
mielodisplasico. Puede ser la primera
manifestacion de una LMA, precederla
o ser el primer dato de recurrencia

de una LMA previamente tratada,
considerada en remision.

es muy alto, y las lesiones no estdn al alcance de una
biopsia. Se ha descrito, ademds, que los cambios en
la captacién de la " fluorodesoxiglucosa (FDG) des-
pués de la quimioterapia se correlacionan con el des-
enlace clinico del paciente®*.

El tratamiento debe ser dirigido a la neoplasia
hematoldgica de base. La quimioterapia puede me-
jorar la sobrevida global'. La respuesta a la qui-
mioterapia sistémica es mucho menor en pacientes
que presentan recurrencia de LMA?. El trasplante
de médula 6sea prolonga la sobrevida en pacientes
con SG aislado o asociado a LMA®, pero no dismi-
nuye la probabilidad de recurrencias extramedulraes.
A pesar de ser un tumor radiosensible, no se ha de-
mostrado que la radioterapia mejore la sobrevida o
el desenlace clinico de los pacientes con SG'*. En
pacientes con SG aislado, sin LMA, el tiempo a la
defuncién no es significativamente diferente al de
aquellos con SG asociado a LMA, y la radioterapia
tampoco impacta en el tiempo promedio a la de-
funcién®.

En caso de sarcomas primarios, 87% de los pa-
cientes desarrollardn LMA en un tiempo promedio
de 7.4 meses’. Aunque se han documentado casos
de sobrevida a largo plazo, el prondstico de los pa-
cientes que presentan SG es generalmente malo, en
especial cuando se presenta en pacientes que habian
logrado entrar en remisién.® El SG es radiosensible
92 % de los pacientes entran en remisién con qui-
mio y radioterapia, pero en pacientes con SG mul-
tifocal, la tasa de remisién disminuye a 50%', sin
embargo, el tiempo de remision es corto y la ma-
yoria de los pacientes recurre'* , con una sobrevida
de 6% a dos afios y de 0% a cinco afios®’.
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CONCLUSIONES

Presentamos el caso de una paciente con el diagndsti-
co previo de leucemia mieloide crénica que present,
aumento de volumen y limitacién de la movilidad
en hombro derecho a secundaria a SG. Inicial-
mente, se pensd que se trataba de una infeccion
de tejidos blandos, pero ante la pobre respuesta a
tratamiento se decidi6 realizar estudios de imagen
en los que se identificé una masa tumoral com-
patible con SG. Posteriormente, el estudio histo-
patoldgico confirmé: 1) que se trataba de un SG,
y 2) que el fenotipo habia cambiado a Leucemia
crénica en fase bldstica. Al igual que en los casos
reportados en la literatura, la sobrevida de la pa-
ciente después del diagndstico fue muy corto. En
pacientes con LMC, LMA o SMD, la posibilidad
de aparicién de un SG debe ser considerada ante
cualquier nuevo sintoma por compresién o au-
mento de volumen, y debe considerarse la toma
de estudios de imagen para descartar la presencia

de SG. @
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