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RESUMEN SUMMARY

OBJETIVO: EI objetivo del presente trabajo es conocer OBJECTIVES: The objective of this present work is to

la incidencia y la experiencia en el tratamiento de los know the incidence, and the experience in the treatment
sarcomas primitivos de la glandula mamaria, en nuestro of primary sarcomas of the breast in our institute.
instituto. METODOS: Se analizaron retrospectivamente, METHOD: Analyze retrospective review of clinical
las historias de las pacientes con el diagnéstico de neo- records of patients with diagnosis of malignant mammary
plasia maligna de la mama, ingresadas al Servicio de neoplasia, checked into the mammary pathology service
Patologia Mamaria del Instituto de Oncologia “Dr. Miguel  of the Institute of Oncology “Dr. Miguel Perez Carrefio”
Pérez Carrefio” entre diciembre de 1998 y diciembre de between December of 1998 and December of 2003, re-
2003, revisandose un total de 856 historias, de donde se viewing a total of 856 clinical records, and extract of
extrajeron s6lo 6 casos de sarcomas primitivos de la them only 6 cases with primitive sarcoma of the breast
mama, lo que representé un total de 0,74 %. they, represented a total of 0.74 RESULTS: The
RESULTADOS: EIl 100 % de los casos se presenté en el 100 % of the cases were in female patients, with lesions
sexo femenino, y con lesiones mayores de 5 cm de bhigger than 5 cm. None of the cases presented clinically
diametro. En ninguno de los casos se presentaron suspected of axillary’s node metastases. The ages of the
adenopatias axilares clinicamente sospechosas. La edadpatients with the disease varied between 13 and 60 years
de presentacién oscil6 entre los 13 y los 60 afios, con una old, with an age-average of 36 years old. The predomi-
media de 36 afios. El estadio predominante al momento nant stage at the time of diagnosis was IlI-B (50 %). The
del diagnéstico fue el 111-B (50 %). El tratamiento en la treatment in most of the cases, consisted in simple mas-
mayoria de los casos consistié en la mastectomia simple, tectomy, radiation therapy and adjuvant chemotherapy.
radioterapia y quimioterapia adyuvanteCONCLU- CONCLUSIONS: Had been presented a total six cases of
SIONES: Se presentaron un total de seis sarcomas primitive sarcomas of the breast distribute in this way: 03
primitivos de la mama, distribuidos asi: 3 angiosarcomas, angiosarcomas, 01 neurofibrosarcoma, 01 fibrohistio-
1 neurofibrosarcoma, 1 fibrohistiocitoma, 1 un tumor citoma and 01 primitive neuroectodermic tumor. The
neuroectodérmico primitivo. El tratamiento realizado se treatment in most of the cases was based in simple mas-
basé en la mastectomia simple sin diseccion axilar, y el tectomy without axilar dissection and the adjuvant treat-
tratamiento adyuvante con radioterapia y quimioterapia. ment with radiotherapy and chemotherapy. The global
La sobrevida global oscil6 entre 10 y 60 meses. survival oscillates between 10 and 60 months.
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INTRODUCCION El bajo numero de casos presentados en la
literatura mundial, limita la experiencia en el
tratamiento de estas lesiones, por lo que aln se
mantienen discrepanci&$.

El tratamiento recomendado es la mas-
tectomia sin diseccién axilar, mas la terapia
adyuvante, que consiste en radioterapia y
guimioterapia®”.

| sarcoma primitivo de la mama es
una entidad infrecuente, la cual
segun la mayoria de las series
publicadas, representan entre el
0,5 % y el 1 % de todas las neo-
plasias malignas de la marfh&. Se originan de
novo, sin tener ninguna vinculacion con lesiones En las dltimas décadas, el pronéstico de
previas y ademas se excluyen de esta definicién estas neoplasias ha mejorado, hasta el punto
los secundarios al tratamiento con radioterapia, que después de tener un pronostico fatal,
los originados en la piel, y aquellos originados actualmente la sobrevida a 5 afos es del 65 %
en los tumores bifasicos con diferenciacion aproximadamenté?.
sarcomatos&-1,

El grupo etario predominante al momento METODOS
del diagnéstico oscila entre la segunda y séptima

década de la vidd®. Se realiz6 un estudio retrospectivo, de tipo
Desde el punto de vista clinico la masa pal- gescriptivo, clinico patoldgico de los sarcomas
pable y de crecimiento rapido representa el primitivos de la mama tratados en nuestro
signo clinico que con mayor frecuencia se |pstituto, por lo que fueron revisadas las
encuentra en estos pacientes. Raravez provocamjstorias de pacientes con el diagnéstico de
alteraciones en la piel, adherencias al complejo pnegplasia maligna de la mama correspondientes
areola pezon y al musculo pectoféi*®. al Servicio de Patologia Mamaria, del Instituto
Radiologicamente no existen caracteristicas de Oncologia “Dr. Miguel Pérez Carrefio” en el
patognomodnicas, que nos permitan diferen- lapsocomprendido entre diciembre del afio 1998

ciarlos de neoplasias benign&s No reflejan y diciembre del afio 2003, con la finalidad de
imagenes especuladas o estelares asi comobuscar aquellas neoplasias sarcomatosas
tampoco microcalcificacione®”. primitivas de la mama (de novo), excluyéndose

Desde el punto de vista histolégico, en la POrsupuesto aquellas originadas en los tumores
mama se pueden presentar buena parte de laifasicos (Tumor Phyllodes), asi como los
diferentes variantes sarcomatosas encontradasoriginados en la piel y los inducidos por la

en los tejidos blandos del resto del cueffo radioterapia (por transformacion sarcomatosa).
Dentro de los factores pronésticos histo- De esta forma se revisaron un total de 856

l6gicos se incluyen el grado histolégico, el historias, de donde se extrajeron tan solo 6

ndmero de mitosis y los margenes de la neopla- CaS0S dé sarcomas primitivos de la mama, lo
sig @ que representd el 0,74 %. Todos los casos
EI.t tamiento d ¢ lasi , fueron evaluados desde el punto de vista clinico
ratamiento de estas neopiasias requiere patolégico, describiéndose para el aspecto

de una evaluacion clinica, radiologica e

histoléai h " it clinico datos pertinentes como: edad, sexo,
Istologica exhaus |\{a,_que nos permita  ,ama afecta, tamafo de la lesién, estadio
establecer el diagndéstico preciso de la

f dad local d ¢ clinico, tratamiento realizado, sobrevida glo-
enfermedad local como de su extension, para bal: mientras que desde el punto de vista

asi iniciar el tratamiento adecuato patolégico, se describieron parametros como:
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36 Tratamiento de los sarcomas de novo - Felipe Saldivia y col.

tipo histolégico, grado histolégico, marcadores dacarbazine) o de MAID (mesna, adriamicina

inmunohistoquimicos. ifosfamida, dacarbaziné.
Para el estadio se utilizdé la clasificacion
TNM de los sarcomas de partes blandas de la DISCUSION

American Joint Comite of Cancer 2002®,

Los tumores malignos primarios no

RESULTADOS epiteliales de la mama son extremadamente

inusuales, con una incidencia de entre 0,2 % a
De las 856 historias evaluadas, s6lo se 0,6 % enla mayoria de las series reportadas. A
encontraron 6 sarcomas primitivos de la mama, SU Ve€z, los sarcomas mamarios representan
todos se presentaron en pacientes del sexomenos del 5 % del total de tumores de tejidos
femenino, con una edad media de 33 afios y conblandos y entre ellos, el sarcoma primario del

un rango de 13 a 53 afios. La mama derecha fue€stroma mamario es infrecuerte.

la mas afectada, con un 66,4 %. Los sarcomas de la mama son una entidad
El 100 % de las lesiones al momento del Poco frecuente, representan menos del 1 % de

diagnéstico presentaron un diametro superior a 10S tumores malignos de la mama, y por ello
5cm, y en sumayoria se encontraban entre 8 cmPoco conocid&?, y entre ellos, el sarcoma del

y 15 cm de diametro. Ninguno de los casos €stroma mamario es una variedad infrecuente.
presenté afectacion axilar y en los casos donde En nuestra serie estas neoplasias representaron
posterior al tratamiento quirdrgico se lograron €l 0,7 % (Cuadro 1).

evidenciar algunos nodulos linfaticos en la pieza

uirtrgica, estos eran negativos. o . .
q 9 j g Cuadro 1. Distribucién de las neoplasias malignas
La mayoria de las pacientes se p.resentaron de la glandula mamaria segn su origen histolégico.
en estadios avanzados, 1 en estadio IV, 3 en

estadio llI-By 2 en estadio I1I-B. De los 6 casos Neoplasias malignas  N° de pac. %
presentados, el 50 % estuvo constituido por

angiosarcomas, 16,6 % neurofibrosarcomas, Epiteliales 850 97,3
16,6 % fibrohistiocitomas y el otro 16,6 % por Mesenquimales 06 0,7

tumor neuroectodérmico primitivo.

La sobrevida global oscil6 entre 2 y 5 afios.
De los seis casos, 1 presenté enfermedad
metastasica 3 meses posterior al tratamiento  Tiepen en comdn una estructura basica

quirdrgico, mientras que otras 2 presentaron «parecida al estroma”, compuesta por células

progresion osea 18 meses posterior al glongadas con ntcleo excéntrico, y sobre la
tratamiento quirdrgico. Los restantes tres casos, pase de esto se acufio el término “sarcoma

se encuentran actualmente sin evidencias deggiromal”. Dicho estroma especializado,
enfermedad metastésma,_ con un intervalo libre \ picado en los I6bulos y alrededor de los ductos,
de enfermedad que oscila entre 18, 45y 60 g5 ¢| responsable de la respuesta a la accion
MESES. hormonal®).

Eltratamiento estandar fue el de mastectomia g tarmino sarcoma del estroma mamario fue
total sin diseccion axilar radioterapia local y jntroducido por J.W. Berg y col®, en 1962.

quimioterapia: 6 ciclos o mas de cyvadic Eyclyyendo al cistosarcoma maligno, linfosar-
(ciclofosfamida, vincristina, adriamicina ¥ :omas y angiosarcomas; ellos se refirieron a

Total 856 100
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una serie de 25 casos de tumores méas bienprimitivo.
homogéneos, con patron histolégico fibroso,
mixoide y graso. Dado que estos elementos
fueron considerados variaciones normales del
estroma mamario, los tumores fueron

Cuadro 2. Distribucién segun edad de los sarcomas
de la mama.

denominados “sarcomas del estroma mamario” Edad N° de pac. %
(14)

Seglin Rosai, sarcoma del estroma mamario 10-30 2 33,33
es eltérmino genérico que se lesdaalostumores gigg i 15606
malignos, que se suponen originados a partir i '
del estroma especializado de este 6rgano, pero Total 6 100

que carecen del componente epitelial tipico del
tumor phyllodeg'®.

Se sostiene que el tumor nace del tejido _
conectivo periductal e interlobular y difiere Una casuisticareportada por Gutman y®ol.
basicamente del cistosarcoma phyllodes porque tras analizar una serie de 60 pacientes tratadas
no tiene componente epitelial. En adicion, su POr sarcomas primarios de la mama en el M.D.
crecimiento es menos rapido y es poco frecuente Anderson Cancer Center entre 1947 y 1990
la bilateralidad. Una vez extirpados, el riesgo 0Ptuvo que sélo 16 (27 %) fueron sarcomas del

de recurrencia resulta mayor dentro de los 2 €Stroma mamario (seguin J.W. Berg ) y el resto
primeros afo§4. fueron angiosarcomas (28 %), fibrosarcomas

(17 %), histiocitomas fibrosos malignos (10 %)

Los modelos histolégicos son similares a los : .
- otras variedades (18 %). Asimismo McGowan
sarcomas de partes blandas originados en otras’ ( )

3 col. @ en la Universidad de Toronto,
partes del cuerpo, pero son mas frecuentes Y s .
aquellos tumores que incluyen la formacion de efectuaron un analisis retrospectivo de los casos

. , de sarcomas mamarios diagnosticados y tratados
cartllagoi hfjeso, m“"f’“_“o y g,ra&*‘a . entre 1958 y 1990, donde fueron identificados
La revision de la bibliografia de los dltimos ;g pacientes. (76 mujeres y 2 hombres), con

afios y de las publicaciones clasicas sobre sar- 55 edad mediana al momento del diagnéstico
comas de mama pone de manifiesto interesantesje 50 afios

criterios, nomenclaturas, y por supuesto
diferentes alternativas terapéuticas. Uriburuen
su capitulo sobre sarcomas mamarios, hacia ya
consideraciones de valor y manifestaba que
todas las variantes de tumores mesenquimaticos
malignos pueden ser halladas en la m&ha

En la serie del M.D Anderson Cancer Cen-
ter ®, los tumores menores de 5 cm se asociaron
con mejor sobrevida global y libre de
enfermedad comparados con tumoresde 5cmo
mas de diametro (P= 0,04 y P= 0,009,
_ _ _ respectivamente), y para la casuistica Na{

En nuestra pequefa serie, donde revisamos jqna| Cancer Institute of Rabat por Kanouni L.
las pamentesmgresadascqn neoplasias mallgnasy col. ©, quienes retrospectivamente iden-
de la mama en 5 afios, solo fueron tratadas 6 jticaron una serie de 24 sarcomas mamarios
pacientes, con el diagnostico de sarcoma  a1a4os entre 1985 y 2000, la mayoria de los
mamario, con una edad media de 36 afios, pscientes presentaban lesiones avanzadas
(Cuadro 2), donde el 100 % de los casos se |4cqrregionalmente al momento del diagnéstico:
presento en el sexo femenino, de las cuales 3 1 pacientes con tumores T3, 10 con T4, y sélo

fueron angiosarcomas, 1 fibrosarcoma, 1 4conT2, muy similarala encontrada en nuestro
fibrohistiocitoma y 1 tumor neuroectodérmico
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estudio, ya que todos eran mayores de 5 cm. quimioterapia neoadyuvante, tal como es
Ciatto y col.®, en una serie de 70 casos usualmente administrado para lograr down

tratados en varios centros de Italia. Encontraron Staging de los sarcomas de las extremidades,
que sélo 8 (11 %), fueron sarcomas del estroma Se€guido de una cirugia que permita, de ser
mamario y el tamafio tumoral resulté el predic- Posible, obtener margenes de seguridad.

tor mas importante de recaida. Quimioterapia adyuvante podria entonces

Parala serie del M.DAnderson Cancer Cen- reservarse para aquellas lesiones que hayan
ter ®), las pacientes con angiosarcoma exhibieron demostrado quimiosensibilidad. En conclusion,

el mejor pronéstico, a diferencia de la nuestra un esfuerzo unificado para el mejor estudio de
donde representé el tipo histoldgico de peor estetipoinfrecuente detumores seriabienvenido

prondstico. en el area de la oncologfa

Los factores pronosticos que condicionansu  El tratamiento aceptado es la reseccion
tratamiento son: el tipo histoldgico (el angiosar- amplia con margenes libres y sin linfadenec-
coma es el de mayor agresividad, tal y como tomia, si bien el tratamiento mas utilizado es la
ocurrié en nuestra casuistica, el tamafio tu- Mmastectomiasimple, avalado por sdlo un 8 % de
moral (IOS menoresde 5cm presentan tendenciareCidivaS, frente al 23 % con lareseccion amplia
alarecidiva local, mientras que los de mas de 5 ®.
cm suelen evolucionar con metéstasis a Aunque la radioquimioterapia como
distancia), el grado histologico y los margenes tratamiento adyuvante no ha demostrado su
quirdrgicos??®, superioridad frente a la cirugia sola, en los

El manejo terapéutico de estas pacientes Sarcomas con alto riesgo de recid?va chal
pareciera que no debe apartarse de los mayores de 5 cm, multifocal, con invasion
lineamientos generales usualmente seguidos (linfatica, vascular, de piel o pared toracica) y

ante otros sarcomas de partes blarf@s sarcomas del tipo estromal, actualmente se
ejustifica la radioterapia posoperatoria en un

Los datos analizados sugieren que no exist . 0
intento de mejorar su control loc&r.

unrol para la diseccién axilar con propésitos de

estadificacion, tal cual como fue reportada por ~ En nuestra casuistica el tratamiento
Gutman y col®. quirargico practicado en todos los casos fue la

mastectomia simple sin disecci6on axilar,

radioterapia y/o quimioterapia, con control lo-

cal en todos los casos tratados, inclusive en
aquellos que no recibieron radioterapia adyu-
vante, que represent6 el 50 %

Lesiones menores de 5 cm podrian ser
tratadas por medio de una escision ampliay la
adicién de radioterapia adyuvante puede ser
considerada para intentar mejorar el control
local. Paratumores mayores de 5cm, un enfoque
mas agresivo parece justificado. Basandonos En la serie del M.DAnderson Cancer Cen-
en la experiencia de los sarcomas de partester ©, el estado ganglionar fue evaluado por
blandas de las extremidades, para los tumoresdiseccion axilar en 35 pacientes., y en todos los
mayores de 5 cm se puede intentar, dentro del ¢asos los ganglios fueron negativos. En nuestro
contexto de un ensayo clinico, la radioterapiay fegistro a ninguna paciente se le practic6
la quimioterapia adyuvante preoperatoria, diseccion axilar, sin evidencias de recaida local
seguido de cirugia con margenes libres, y con €n el 100 % de las pacientes.
quimioterapia posoperatoria en los casos que En el M.D. Anderson Cancer Center, la
demuestran su sensibilidad previamefite administracion de quimioterapia y/o radio-

El tratamiento podria comenzar con radio- terapia adyuvantes se asocié con una mejor
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sobrevida libre de enfermedad (P= 0,015) y nuestra serie las recaidas se presentaron entre
aunque la radioterapia no disminuyd los 3y 18 meses.

significativamente la tasa de recurrencias lo-  para nuestra serie la sobrevida global oscila
CaIeS, se observd una tendencia hacia un mejorentre 24 y 60 meses, mientras gue para la serie
control local (fallaS: 3/15 tratadas vs. 16/39 no del M.D'Anderson Cancer Center’ |a mediana
tratadas, P= 0,014). En nuestra serie el de sobrevida fue de 67 meses, en tanto que la
tratamiento adyuvante con radioterapia y/0 mediana de sobrevida libre de enfermedad fue
quimioterapia logramos obtener un excelente 18 mesesy parala serie de McGowan (12), en la
control local (100 %), asi como una tasa de ynijversidad de Toronto, la supervivencia actua-
sobrevida global comparable a la de otras seriesjg| a 5y 10 afios para los 78 pacientes fue 57 %
®. y 48 %, en tanto las tasas de sobrevida libre de

McGowan y col.®?, en la Universidad de progresion de enfermedad fueron 47 % vy
Toronto hicieron la comparacion entre cirugia 42 %, respectivamente. La tasa de sobrevida
conservadora y mastectomia concluyendo que libre de recaida local fue 75 % tanto a5 como a
no hay diferencias estadisticamente signi- 10 afios. La sobrevida a 5 afios para los tumores
ficativas en sobrevida global, libre de progresion grados |y Il fue 84 %, vs. 55 % para los grados
o de recaida local. El analisis concluye que si llly IV (P=0,01).

se pueden obtener margenes quirrgicos  sglo 2 pacientes fallecieron por metastasis y
apropiados, los sarcomas mamarios deberianfyeron de tipos histoldgicos desfavorables (tu-
manejarse por medio de cirugia conservadora, mor neuroectodérmico primitivo y angiosar-
seguida de irradiacién posoperatoria al volumen coma). No hay evidencia de recidivas locales y
mamario empleando una dosis de 50 Gy a la | sobrevida es larga en el resto de los casos,
mama en general y llegando a 60 Gy en el lecho jndependientemente del tamafio tumoral, el
tumoral. grado histolégico y el tratamiento efectuado.

Para la serie del M.DAnderson Cancer Cen- Podemos concluir que los sarcomas primarios
ter (8), los sitios iniciales de recaida fueron de mama sontumores malignos poco frecuentes,
solo local (12 pacientes.), s6lo a distancia (15 cyyo diagndstico se basa en la biopsia y su
pacientes.) o sincronicos local y distante (7 tratamiento consiste en la mastectomia simple,
paCIenteS) mientras que en nuestra CaSU|St|Casegu|da de rad|0terap|a posoperatona y
las recaidas fueron sélo a distancia (3 pacientes). quimioterapia adyuvante en aquellos casos que

En la serie del M.D Anderson Cancer Cen- tienen factores de mal prondstico asociados. El
ter, lamayoria de las recaidas (62 %) ocurrieron unico factor de riesgo que parece asociado a la
dentro de los 12 meses del tratamiento inicial. diseminacion metastasica y la mortalidad en
La falla mas tardia fue observada 144 meses esta serie es el tipo histologico.
después de la terapia con intento curativo. En
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