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RESUMEN SUMMARY

Los sarcomas de la mama son patologias muy infrecuentes, Sarcomas of the breast are very infrequent pathologies of
de diagnostico dificil y de curso menos agresivo que en difficult diagnoses and generally, with less aggressive
sarcomas de partes blandas en otras localizaciones; sucourse than other soft tissue sarcomas; the treatment of
tratamiento es quirdrgico y, consiste en la reseccidn breast’'s sarcomas is always surgical and consists in a
amplia del tumor hasta obtener margenes libres de tumor; tumor full resection until clear margins are obtained; the
las recurrencias son frecuentes y siempre se asocian a unrecurrences are frequent and always associated with poor
pronéstico pobre presentando sobrevida promedio de 18 prognosis with a 18 months mean survival fatdehe
mese$), siendo la sobrevida aparentemente relacionada overall survival rate is relate to tumoral size. Diagnosis
al tamafio tumoral. Los sarcomas de la mama son dificiles of breast’s sarcomas is very difficult in early stages
de diagnosticar cuando se evidencian en estadios because can be confused with a big fibroadenoma or
tempranos porque pueden confundirse con un Phylloid tumors. Puncture-aspiration small needle
fibroadenoma grande o un tumor Phyllodes. La puncién- cytology can be helpful to early diagnose of the lesion,
aspiracion con aguja fina puede ser de ayuda para el butthe differential diagnoses with carcinoma of the breast
diagnoéstico temprano de la lesién aunque el diagnéstico with pseudosarcomatous metaplasia is diffi¢ult
diferencial con el carcinoma mamario con metaplasia Osteoclastic sarcoma of the breast with production of
pseudosarcomatosa es muy diffeil El sarcoma osteoid is very rare; there are published less than two
osteoclastico de la mama, productor de osteoide, es hundred cases. The presentreportis extraordinary because
infrecuente; hay publicados menos de doscientos casos. it's huge size, aggresivity, and patient’'s age. We
El presente reporte que presentamos es extraordinario por documented the tumor evolution with pictures and it's
su tamafio, su agresividad, y la edad de la paciente. response to radiotherapy.

Documentamos la evolucion del tumor con fotografias y

su respuesta a la radioterapia. KEY WORDS: Breast, sarcoma, osteoid.
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INTRODUCCION

0s sarcomas de la mama por
definicion se originan del tejido
conectivo mamario, y no deben
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(osteoclastos) y son productores de osteoide,
menos de 200 casos se han reportado en la
literatura mundial.

CASO CLIiNICO

Paciente femenina de 34 afios de edad, con
antecedentes de menarquia a los 12 afios, ung
biopsia mamaria por patologia benigna en ambas
mamas, un embarazo atérmino, sin antecedenteqd
familiares de patologia maligna; quien acudi6 a
la Maternidad “Concepcién Palacios” por
presentar un tumor que ocupa toda la mama
derecha de un afo de evolucion, y el cual, es no
doloroso, no esta fijo a planos profundos y sin Figura 1. Mamografia preoperatoria (Proyeccion
presentar infiltracion la piel. Se le realiz6 estudio mediolateral derecha).
mamogréfico (Figura 1), que sugiere la presencia
de un tumor que ocupa toda la mama izquierda
y presenta en su interior una calcificacionega,
central al parénquima mamario. Se plantea el
diagnéstico de tumdrhyllodesy se hospitaliza
para realizar mastectomia parcial con biopsia
peroperatoria; es intervenida en noviembre de
2000, el resultado de la biopsia peroperatoria
reporta “tumor maligno mesenquimatico;
sarcoma”, por lo que se realiza mastectomia
simple con reseccion de la aponeurosis del
pectoral mayor y se reseca un fragmento del
pectoral que impresionaba infiltrado por tumor,
el reporte definitivo de anatomia patolégica
sugiere la realizacion de pruebas de inmuno-
histoquimica, los cuales reportan sarcoma
osteogénico tipo osteoclastico (osteoclastoma).
La paciente permanece asintomética por 3 meses
cuando comenz6 a presentar nddulos satélites
en la cicatriz de la mastectomia, los cuales
aumentan rapidamente su tamafio, se realiz6
biopsia a los nédulos que reporté sarcoma y se
considerdé una recurrencia tumoral; dado el
CreCimientO eXtraordinariamente I‘épldo del Figura 2. Mamograﬁa de la recurrencia |oca|,
tumor, la lesion logro un tamafio de 30 cm x 30 demostrando calcificaciones gruesas, correspon-
cm de diametro ocupando todo el lecho de la dientes a la formacién de hueso.
cicatriz de la mastectomiay proyectandose hacia
la axila (Figura 2). La paciente fue considerada inoperable, por

lo que se administr6é quimioterapia en dos ciclos
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de doxorubicina y cisplatino, que produjeron de la mama, de borde irregular con abundante
necrosis tumoral y secrecion fétida por el tumor, tejido necrético. La evaluacién microscopica
razon por la que consulta al Servicio de Cirugia report6 un sarcoma osteogénico de tipo
3 del Hospital Universitario de Caracas, donde osteocldstico con extensas areas de necrosis;
es evaluada, y considerada inoperable, se aplicbademés reportd las siguientes patologias:
radioterapia paliativa con una dosis de 4 000 fibroadenoma, adenosis, hiperplasia ductal
cGy., con buenarespuesta, con unadisminucién tipica, metaplasia y ectasia ductal. Se sugiere la
del tamafio tumoral de un 60 % y necrosis del realizacion de pruebas inmunohistoquimicas
tumor con la consecuente exposicion de la pared para realizar el diagnostico diferencial con el
toracica (Figura 3). Lapaciente permanecié carcinoma con metaplasia sarcomatosa,
hospitalizada para cumplir una nueva dosis de carcinoma sarcomatoide monofasico, histiocito-
1000 cGy, y posteriormente, cirugia paliativay ma fibroso maligno de tipo células gigantes,
reconstructiva de la pared toracica. tumor phyllodes maligno y carcinoma indi-
ferenciado. Los estudios inmunohistoquimicos
se realizaron mediante la técnica de la
estreptavidina biotina peroxidasay se realizaron
inmunorreacciones para los anticuerpos
citoqueratina AE1/AE3, actina de musculo liso
especifica, vimentina, CD68. Se observo
negatividad para citoqueratinas y positividad
para vimentina y actina en células fusiformesy
células multinucleadas con una fuerte
positividad para CD68 y células gigantes
multinucleadas. En todos los casos se emplearon
controles positivos. El diagndéstico definitivo
fue de sarcoma osteogénico de tipo osteoclastico
(osteoclastoma).

Figura 3. Aspecto tumoral posterior a la aplicacion
de radioterapia preoperatoria (4 000 cGry.)

Estudio anatomopatolégico

El diagnéstico preoperatorio de la lesion
sugiere un “sarcoma osteogénico de tipo
osteoclastico en un grupo de fragmentos que en
conjunto miden 12 cm x 12 cm de didmetro,
ademas hay abundante necrosis y coagulos
sanguineos. El reporte definitivo describi6 una
pieza de mastectomiade 16 cmx 10 cm x 10 cm,
con piel, areolay pezon sin lesiones, al corte se
evidencia una cavidad tumoral bien circunscrita Figura4. Aspecto tumoral posterior a la recurrencia
gque se encontraba ocupando todos los cuadrantedocal de la lesion.
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DISCUSION Desde el punto de vista clinico, las pacientes
con sarcomas de la mama evidencian clinica-
mente la presencia de la lesion desde mucho
mas tiempo antes que las pacientes con carcino-
mas de la mama. Segun un estudio de Barnes 'y
Pietrusk&, quienes evaluaron 100 pacientes,
encontraron que el 50 % de éstas presentaban el
tumor en un promedio de 6 meses antes de la
primera consulta, y de igual manera, el tamafio
tumoral al momento del diagnéstico, es mayor,
con un promedio de 5,3 cm.

Los sarcomas de la mama son tumores
excepcionalmente raros, representan el 1,1 %
de los tumores malignos de la mdfthaSon
tumores que provienen del tejido mesen-
quimético que se encuentra entre los lobulillos
y ductos de la gldndula mamaria y, por
definicion, no deben tener ningln componente
maligno de tejido mamario; por tanto, los
criterios diagnésticos para el sarcoma
osteogénico de la mama son: la identificacion  La tasa de sobrevida de las pacientes fue
de formacion 6sea con estroma celular de mejor en algunas seri®s que la de otros
aspecto maligno y ausencia de elementos sarcomas de tejidos blandos, al comparar
epiteliales neoplasicos, Murrafij y Feiféren tumores de igual tamafo, sin embargo, es una
su estudio acerca de los sarcomas de la mamaentidad usualmente fatal, con una sobrevida de
sugieren que, para el diagndstico de sarcoma So0lo 18 meses luego del diagnosttto
osteogénico de la mama deben cumplirse los  El diagndstico de las lesiones es dificil dado
siguientes parametros: a. ausencia de cualquierque suelen confundirse con fibroadenomas
carcinoma o carcinomian situ, b. presencia de  grandes, tumores Phyllodes e inclusive con
areas de fibrosarcoma, c. ausencia de metastasicarcinomas con metaplasia pseudosarcomatosa,
a ganglios linfaticos, pero si, a pulmén como probablemente la biopsia por aguja fina sea de
nodulos pulmonares multiples. utilidad en orientar el diagnéstico, sin embargo,

Los sarcomas de la mama son muy poco el Citopatélogo debe tener gran eXperienCia en
frecuentes, encontrandose raramente su descrip-Patologia mamaria; en los casos en los que se
cién en la literatura; en un estudio realizado por UsO biopsia con aguja fina el diagndstico
Berg y col®, se introdujo por vez primera el retrospectivo de sarcomade lamama fue posible;
término sarcoma estromal para denominar a los S€ ha sugerido que para lesiones menores de 3
sarcomas de la mama, éste, es un término CM se realicen biopsias escisionales de la lesion
inespecifico que no debe utilizafg, que se Y. que paratumores mayores de 3 cm se realice
reserva solamente para sarcomas que se originarPiopsia incisional con criterio oncol6gico para
en el tnico tejido estromal sensible a hormonas realizar la incision en la piel y esperar biopsia
que se encuentra en los lobulillos mamarios.  Intraoperatoria.

El estudio de las pacientes con sarcomas de L& mamografia ha sido de escasa utilidad en
la mama debe demostrar gue, el sarcoma Seel dlagnéStICO de estos tumores, se suglere que
origina en el tejido conectivo mamario y no en ante la presencia de cglmf!camones gruesas en
tejidos adyacentes como el masculo, piel o el la mama se realice biopsia de la lesion para
tejido conectivo axilar; en el caso de sarcoma descartar la presencia de un sarcoma
Osteogénico de la mama, éste estd Compuestoosteogen|C6), en nuestro caso se puede observar
por células mesenquimales malignas que (Figuras 1y 2) la presencia de un gran tumor
producen osteoide calcificado o no mineralizado due ocupatodala mamaderecha, de bordes bien

organizado en trabéculas o como material delimitados y que sustituye en su totalidad el
intercelular amorfo. parénquima mamario. Dentro de la lesion se

evidencia la presencia de calcificaciones
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gruesas, irregulares, con abundante contenido proteinas receptores de estr6genos y proges-
célcico. La variacion en la presentacion de los terona, lo cual, sugiere que no existe relacion
diferentes sarcomas de la mama report&tos entre las células tumorales de estos tumoresy el
sugiere que, la presencia de calcificaciones tejido epitelial mamario.

gruesas irregulares dentro de una lesion bien | gg hallazgos inmunohistoquimicos de
circunscrita qUiZéS sea la L’Jnica CaraCterfStica positividadalavimentinayla ausencia uniforme
mamografica relevante (Figuras 1y 2). de inmunorreactividad a la citoqueratina vy, a

El estudio retrospectivo de los sarcomas de los antigenos de membrana epiteliales en las
la mama se dificulta como consecuencia del célulastumorales dan elinmunofenotipo propio
escaso numero de pacientes con esta patologiade las células sarcomatosas. La inmunohisto-
y la interpretacién muy variada entre los quimica se encuentra dentro de los mejores
patélogos, lo que ha hecho que se cambie la métodos para caracterizar y clasificar neoplas-
clasificacion histolégica con demasiada mas, y se considera que ante la ausencia
frecuencia, comenzando por la denominacion histolégica e inmunohistoguimica de diferen-
de sarcomas estromales de B&rgue esta en  ciacidn epitelial el diagnéstico de sarcoma para
desuso hasta la utilizacién rutinaria de la este tipo de tumores es inequivoco.

inmunohistoquimica para el diagnoéstico En cuanto al manejo quirlrgico de los

diferencial de estos tumores, por lo que, la sarcomas osteogénicos de la mama, es comun a
clasificacion histologica de los sarcomas de la tpdos los sarcomas de la mama: en tumores

mama ha Cambiado ConSiderabIemente en IaS mayores de 2 cm se sugiere |a realizacién de
tltimas décadas. Con el arribo de la inmuno- pjopsia incisional, en los menores se realiza

histoguimica se ha podido realizar el diagnéstico piopsia escisional. El tratamiento primario de
diferencial de los sarcomas entre si y con el |gs sarcomas de la mama es la escision amplia
carcinoma con metaplasia pseudosarcomatosade| tumor, lo cual, frecuentemente determina
de manera mas confiable. una mastectomia total. Obviamente los
Gonzalez-Licea y cot?, han sugerido un  principios de la cirugia del sarcoma no deben
origen comun entre los tumores osteogénicos comprometerse por la intencién de evitar la
del hueso y de la mama, dada la relacién intima mastectomia. En las pacientes evaluadas por
al microscopio electrénicoy de luz de los diver- Berg y col®, se evidenci6 una tasa de 53 % de
sos tipos celulares, como lo es la produccion de recurrencia en las mujeres tratadas con mastec-
hueso. Otros autores sugieren que los tumorestomia parcial versus un 8 % de recurrencia para
productores de hueso en la mama se originan las tratadas con mastectomia total. El prondstico
del tejido conectivo de un fibroadenoma no estd intimamente relacionado al tamafio
preexistent@l%) lo cual, no hasido demostrado tumoral, pero ciertamente empeora si los
en otros estudios. margenes de reseccion estan afectados por
Hist0|égicamente el sarcoma Osteogénico se tumor, si la lesion afecta tejidOS adyacentes, Si
asocia a la presencia de pleomorfismo celular, S€ evidencian mas de 8 mitosis por campo de
atipias nucleares y mitosis abundantes. Células alto aumento, o si hay atipias estromales de
gigantes multinucleadas se encuentran comun- moderadas a sevefds
mente en los bordes del tumor, donde se El tratamiento adyuvante con quimioterapia
encuentra mayor contenido osteoide y o radioterapia ha sido poco esperanzador en el
calcificacion. tratamiento de esta patologia; desde afios se han
Los sarcomas de |a mama en general tratado de utilizar diversos tratamientos
presentan negatividad para la presencia de médiCOS, dentro de los cuales se han contado la
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thiotepa, testosterona, prednisoléfacytoxan CONCLUSIONES
y cortison&"), con respuesta parcial y recurren-

cias que produjeron la muerte, igual experiencia

se ha obtenido con el tratamiento combinado de fibro
radioterapia y quimioterapi®. Se han descrito
diversos tratamientos con resultados variables.

Los tumores que impresionan como
adenomas o tumores Phyllodes grandes
con crecimiento r4pido, larga duracion de los
sintomas y sin de evidencia de enfermedad
La aplicacion de radioterapia, como parte axjlar, son sugestivos de sarcomas de la mama.
del tratamiento de los sarcomas de la mama, se| 3 presencia en la mamografia de calcificaciones
ha realizado en todos los tipos de sarcoma, gryesas dentro del parénquima mamario, hace
obteniendo una respuesta limitada. El pequefio jndispensable el estudio exhaustivo de estas

nimero de pacientes con esta patologia ha hechopacientes para descartar la posibilidad de un
dificil larealizacion de estudios cuyos resultados sarcoma de la mama.

estadisticos al comparar tumores de igual tamafio
constituyan una evidencia sélida. En MD
Anderson Cancer Center®?, se realiz6 uestudio
retrospectivo de 59 casos con sarcomas de la
mama, evidenciaron que la posibilidad de tener
fracasos en el control local de la enfermedad era
mayor en pacientes no irradiados que en los que
recibieron dosis de 5 000 cGy en el lecho
tumoral, el 75 % de las recurrencias locales
ocurrié en pacientes tratadas con cirugia
solamente, el 60 % de las pacientes con margene
positivos que no recibieron radioterapia tuvieron
recurrencias locales de la enfermedad, la mayor

morbilidad posradioterapia ocurrié en las " lo el teiido afectado. La di -
pacientes alas cuales se realiz6 diseccién axilar,ex_'rpa‘r solo e ,eJ' 0 aflectado. La diseccion
axilar formal esta contraindicada en este grupo

debido a que, dado el tamafio, generalmented ) | idad de irradiar | |
grande de estas lesiones, para poder obtener un e pacientes porlanecesidad deirradiar la axila

campo de irradiacion adecuado, en la mayor posteriormente, lo que acarrearia una morbilidad
parte de los casos, es necesario incluir la axila muy aumentada. Dependiendo del tamafio del

por lo que la morbilidad aumenta; por otra parte tL_Jmor, €s posible realizar una cuadrantectomig
ninguno de los ganglios axilares resecados tuvo si la lesion €s pequena, sin embqrgo, S€ asocia
metastasis. Ninguna de las pacientes con a un mayor nimero de recurrencias Iocgles. En
margenes de reseccion negativosy, enlas cuales,general y debido aque estos tumores tle_nden,a
se aplico radioterapia, tuvo recurrencias locales. ser de gran tamang, €s necesaria la realizacion
No encontramos estudios que reporten de una mastectomia simple.

resultados de la aplicacién de la radioterapia  El pronoéstico de estas pacientes es pobre con
como tratamiento neoadyuvante o para el unamortalidad muy elevada, el tratamiento con
tratamiento de recurrencias locales, sin quimioterapia no ha reportado resultados
embargo, en el caso que presentamos hubo unadlentadores, la radioterapia local fraccionada
respuesta importante al tratamiento radiante, puede disminuir la frecuencia de recurrencias

con disminucion del tamafio de la recurrencia, locales en pacientes con margenes positivos,
lograndose la operabilidad de la paciente. asi como también, produce una disminucion del

La mamografia como diagndstico es util en
los casos en que hay presencia de hueso dentro
de la mama, sin embargo, dada la densidad
aumentada de la mama producida por este tumor,
el diagnéstico mamografico puede sugerir un
fibroadenoma o un tumor Phyllodes.

Dada la naturaleza sarcomatosa de esta
lesién, la diseminacidn de las metastasis ocurre
por via hematica o por invasién directa, no se
Sconsidera necesario realizar diseccién axilar,
excepto en los casos en que el tejido axilar esté
directamente invadido por tumor, y en este caso,
se realizaria la reseccion solo con intencién de
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tamafo tumoral que permite la realizacién de

una adecuada reseccién de

las recurrencias

locales.

=
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