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Presentacion de caso
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RESUMEN

Introduccion: El sarcoma primitivo de la mama es el tumor maligno no epitelial menos
frecuente. Se trata de una entidad infrecuente que presenta una incidencia menor al 1 % de
las neoplasias malignas de la mama y menos del 5 % de todos los sarcomas.

Objetivo: Presentar una serie de casos con diagndstico de sarcoma de la mama por la baja
incidencia de esta enfermedad a nivel mundial, su agresividad y su curso precario.
Presentacion de caso: Se presentan siete pacientes con diagnéstico de sarcoma de la mama,
de las cuales seis correspondieron al sexo femenino; la edad promedio fue de 52,8 afios.
Desde el punto de vista anatomopatoldgico el diagndstico fue heterogéneo pues se
encontraron: tumor phylodes maligno, fibrosarcomas, sarcoma epitelioide, sarcoma
pleomorfico y sarcoma de células claras.

Conclusiones: El sarcoma de la mama es una entidad rara y poco frecuente.
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ABSTRACT

Introduction: Primitive sarcoma of the breast is the least frequent nonepithelial malignant
tumor. It is a rare entity whose incidence accounts for less than 1 % of malignant neoplasms
of the breast and less than 5 % of all sarcomas.

Objective: To present a series of cases diagnosed with sarcoma of the breast due to the low
incidence of this disease worldwide, as well as its aggressiveness and precarious course.
Case presentation: Seven patients with a diagnosis of sarcoma of the breast are presented,
six of whom were female. Their average age was 52.8 years. From the anatomopathological
point of view, the diagnosis was heterogeneous, since malignant phyllodes tumor,
fibrosarcomas, epithelioid sarcoma, pleomorphic sarcoma and clear cell sarcoma were found.
Conclusions: Sarcoma of the breast is a rare and infrequent entity.
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Introduccion

El cancer de mama, considerado actualmente como la neoplasia maligna méas frecuente en
mujeres, afecta a una de cada 12 en el mundo occidental.® Si bien la mayoria de las lesiones
surgen del epitelio, el estroma también puede dar origen a neoplasias, las cuales en general
son similares en apariencia a las lesiones mesenquimaticas vista en cualquier otro 6rgano.?®
Los sarcomas mamarios son enfermedades que representan alrededor del 12 % de los
sarcomas y menos de 1 % del cancer en esta localizacion.® Los subtipos histolégicos varian
y los més frecuentes son el angiosarcoma, el fibrohistiocitoma maligno, el sarcoma de células
fusiformes, el fibrosarcoma y el tumor phyllodes maligno.®

Entre los factores de riesgo esta la exposicion a radiaciones (0,3 %), y entre los factores
prondsticos se encuentran el tipo histoldgico, grado, mitosis, atipias celulares y el estado de

los méargenes.®
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Fue descrito por primera vez en el afio 1828 por Chibelius.®) Pertenece al grupo de los
tumores mesenquimales malignos de la mama, que como su nombre lo indica se desarrollan
a expensas del tejido mesenquimatoso, es decir, conectivo o estromal, vascular.®

Su diagnéstico es dificil y de un curso agresivo, aunque menos que los sarcomas de partes
blandas en otras partes del cuerpo, considerandose los sarcomas mamarios primarios tumores
muy agresivos, con recidivas locales tempranas y diseminacion hematdgena, en especial a
los pulmones.”

Se presentan como grandes tumores de crecimiento progresivo y gradual que llegan con el
tiempo a ocupar toda la mama, se torna la piel que los cubre tensa y lustrosa, surcada por
gruesas venas, la cual, con el progreso de la enfermedad, puede ulcerarse por distension y
dar salida a un material fétido producto de la desintegracion del tumor. Muy raramente se
acomparian de telorragia, piel en corteza de naranja y retraccion de la piel, como ocurre con
frecuencia en los carcinomas.®®

La diseminacion linfatica axilar es extremadamente rara. Estos tumores metastizan
fundamentalmente por via hemaética. Tienen un pronéstico sombrio, con la presencia
temprana de metastasis, principalmente a nivel de pulmon, hueso, higado y cerebro y una
sobrevida muy pobre de solo 5 afios.(”

El manejo quirdrgico de estas lesiones es actualmente discutido, pero sin lugar a duda el
procedimiento mas recomendado en la actualidad es la mastectomia radical.® El objetivo
principal de este abordaje consiste en realizar exéresis total de la masa tumoral, puesto que
las recidivas locales son el principal temor durante el seguimiento y representan el factor que
mas afecta la sobrevida de los pacientes.(®10

La respuesta de los sarcomas de la mama al uso de quimioterapia es poco favorable, % razon
por la cual actualmente se considera a la radioterapia como el tratamiento de eleccion, pues
se ha demostrado que esta relacionado con una mayor sobrevida y un periodo libre de
enfermedad mas prolongado.?

La supervivencia global a 5 afios alcanza 60 %, la sobrevida libre de enfermedad es de un 52
%, la recurrencia local al afio es de un 20 % y hacen metastasis hasta en un 40 %.

El objetivo del estudio fue presentar una serie de casos con diagnostico de sarcoma de la
mama por la baja incidencia de esta enfermedad a nivel mundial, por su agresividad y su

curso precario.
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Presentacion de caso

En la tabla 1 se muestra la distribucién de los pacientes consultados en la investigacion. Se
estudiaron 7 pacientes con diagndstico de sarcoma de la mama; la edad promedio fue de 52,8
afios con un predominio del sexo femenino con 6 casos (85,7 %) sobre el masculino, 1 caso
(14,3 %).

En 5 casos la lesion fue localizada en la mama derecha (71,4 %). Se presentaron 2 pacientes
en estadio lla (28,6 %), estadio Ilb y IV respectivamente. Solo un paciente se diagnostico en
estadio Ib (14,3 %).

Desde el punto de vista anatomopatoldgico el diagnostico fue heterogéneo. En 2 pacientes se
diagnosticé tumor phylodes maligno (28,3 %), en 2 fibrosarcomas y en uno sarcoma
epitelioide, en otro sarcoma pleomdrfico y en una paciente sarcoma de células claras, cada
uno de los cuales representaron el 14,5 %.

El 100 % de los pacientes fueron sometidos a cirugia (mastectomia radical) y en 5 pacientes
se aplicé quimioterapia y radioterapia adyuvante (71,4 %) segin régimen y dosis
recomendadas para cada caso.

En los pacientes en estadio 1V (2) los sitios de metastasis fueron pulmén, higado y hueso,
una de ellas presentd metéastasis en los 3 sitios sefialados. Solo cinco pacientes (71,4 %) se

mantuvieron vivos y controlados de su enfermedad.

Tabla 1- Distribucién de pacientes segin caracteristicas clinicas, anatomopatolégicas y conducta

terapéutica

L Diagndstico Etapa o ) Estado
Edad Sexo Localizacion . . Metastasis Tratamiento
histologico clinica actual
Higado Cirugia
35 F Mama derecha Sarcoma epitelioide v Pulmén Radioterapia Viva
Hueso Quimioterapia
o Tumor phyllodes Cirugia .
54 F Mama izquierda ] lla No . ) Viva
maligno Radioterapia
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Cirugia
M Mama derecha Fibrosarcoma I1b No Radioterapia Fallecido
Quimioterapia
Cirugia
Tumor phyllodes . . .
F Mama derecha . lla No Radioterapia Viva
maligno o .
Quimioterapia
F Mama derecha Fibrosarcoma Ib No Cirugia Viva
Sarcoma Cirugia .
Mama derecha o v Pulmén o ) Fallecida
pleomorfico Quimioterapia
Cirugia
o Sarcoma de células . . ]
F Mama izquierda I1b No Radioterapia Fallecida

claras o .
Quimioterapia

Fuente: Historias clinicas de las pacientes.

Discusion

El sarcoma de la mama, excluyendo el tumor phyllodes, es un grupo extremadamente raro y
heterogéneo de neoplasias malignas. Su rareza plantea desafios significativos en su
diagnostico, tratamiento e investigacion.*®

En un estudio realizado en Venezuela, por el Servicio Oncoldgico Hospitalario del Instituto
Venezolano de Seguridad Social, se reportd una serie de casos de 11 pacientes con sarcoma
de la mama en los afios comprendidos entre 1988 y 2011 en edades entre 23-60 afios. Estos
datos coinciden con nuestros pacientes en estudio, ya que la edad de presentacion estuvo
entre los 35 y 66 afios. Los subtipos histologicos reportados: angiosarcomas (6/11),
liposarcomas (2/11), fibrosarcoma (1/11), sarcoma alveolar (1/11), sarcoma neurogénico
(1/11). De todos esos datos solo coinciden con nuestro estudio los relacionados con el
fibrosarcoma. El principal factor de riesgo reportado fue la irradiacién previa por un
carcinoma de mama anterior y el linfedema crénico.®

En el estudio realizado entre 1999 y 2004 por Chirife y otros en Argentina sobre sarcomas
primarios de la mama, se diagnosticaron 9 pacientes con sarcomas primarios de la mama: 3
angiosarcomas, 1 leiomiosarcoma, 1 sarcoma fibromixoide de bajo grado, 1
dermatofibrosarcoma, 1 liposarcoma, 1 osteosarcoma y 1 tumor maligno de la vaina de los

nervios periféricos. Todas las pacientes fueron intervenidas quirirgicamente y los sitios
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afectados por metéstasis fueron pulmon, higado y sistema nervioso central.*> En nuestras
pacientes los sitios metastasicos mas afectados fueron higado pulmén y hueso; sin embargo,
ninguna paciente presentd metastasis a sistema nervioso central.

En un estudio realizado en la Mayo Clinic, donde recopilaron todos los sarcomas primarios
de la mama desde 1990 gasta el afio 2000 presentes en sus archivos, se identificaron 25 casos,
los cuales correspondieron a fibrosarcomas, angiosarcomas, leiomiosarcomas,
mixosarcomas, sarcomas pleomarficos, 1 hemangiopericitoma y 1 osteosarcoma.®®

De la misma forma, en la Universidad de Toronto (Canada) analizaron 78 casos entre 1958
y 1990. En esa investigacion se observaron los mismos diagnosticos histologicos que en la
Mayo Clinic. Ademas, se establecieron como factores pronosticos el grado histoldgico
tumoral y el grado quirdrgico de reseccion.*”

Martin Ipifia y otros en un estudio de 18 afios en pacientes con sarcoma de mama en el
Instituto Oncoldgico Angel H. Roffo reportaron 20 casos; 19 mujeres y 1 hombre con
sarcomas primarios de la mama, la media de edad al diagnostico fue de 50,5 afios, dato que
coincide con lo reportado en nuestra investigacion. Segun el subtipo histolégico el orden de
frecuencia fue el siguiente: 10 sarcomas fusocelulares, 2 angiosarcomas, 1 mixosarcoma, 1
cistosarcoma, 1 liposarcoma pleomorfo, 1 dermatofibrosarcoma protuberans y 1
osteosarcoma.*®

En conclusién, el sarcoma de la mama es una entidad rara y poco frecuente que presenta

gravedad en su pronostico.
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