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RESUMEN SUMMARY

El sarcoma alveolar es un tipo de sarcoma de partes The alveolar sarcoma is arare type of soft tissue sarcomas
blandas poco frecuente que afecta principalmente a that usually occurs principal in young people. It has a
personas jovenes. El alto potencial de metastasis, hastahigh potential risk of metastasis, even many years after
muchos afios después de tratada la lesién primaria, hacethe treatment of the primary lesion, given to this tumor a
a este un tumor de un relativo mal pronéstico, con una relative bad prognosis, with an approximated 5-years
sobrevida a los 5 afios de aproximadamente 60 %. En estesurvival rate of 60 %. In these work we presented the
trabajo se presentan los hallazgos clinicos, imagenoldgicos clinical, imagenologic and pathological findings of a 30

y patoldgicos de un paciente masculino de 30 afios quien year-old male patient who had a bone metastases as an
presentd una metastasis 6sea como manifestacion inicial initial symptom of an alveolar soft tissue sarcoma.

de un sarcoma alveolar de partes blandas.
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INTRODUCCION

| sarcoma alveolar de partes blandas femenino. Afecta principalmente los tejidos
es una entidad poco frecuente blandos profundos del muslo, pierna y cintura
descrita por primera vez por escapular, sinembargo, se han descrito casos en
Christophersonen 1952y representa la cavidad oral, faringe, mediastino, retro-
el 0,5 % a 1 % de todos los tumores peritoneo, Orbita, vena pulmonar, estémago,
de partes blandas, siendo mas frecuente enutero y vagina, siendo inusual la presentacion
adultos jovenes y adolescentes del sexo Osea.
El tratamiento de este tumor es multi-
disciplinario, incluyendo la cirugia como prime-
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PRESENTACION DEL CASO

Se trata de paciente masculino de 30 afios
quien presentd en 1996 un aumento progresivo
de volumen en la rodilla derecha, asociado a
dolor e impotencia funcional de la misma. En
aquella oportunidad se le realiz6 una radiologia
simple de tibia derecha, la cual evidencié una
lesion osteolitica en su tercio proximal. El
gammagrama 6seo reportd aumento del radio
farmaco a nivel de la tibia. Se le realiz6é una
biopsia incisional que report6 quiste 6seo
solitario benigno practicandosele curetaje de la
lesion e injerto 6seo, con un diagndstico
histol6gico y de inmunohistoquimica definitivo
de quiste 6seo aneurismatico con reaccién
histiocitaria atipica exuberante (células
negativas a queratina, antigeno epitelial de
membrana, proteina S-108;1-antitripsina y
antigeno comudn leucocitario). EI paciente
permanecié asintomatico durante 2 afos,
posterior a la cirugia, presentando nuevamente
una sintomatologia similar a la inicial. La
radiologia simple de la tibia derecha en esta
oportunidad (Figura 1) evidencié una lesidon
osteolitica en su 1/3 proximal con las mismas
caracteristicas radiolégicas de la lesién inicial
(patréon geogréfico, bordes mal delimitados y
expansivo).

Acudi6é al Servicio de Partes blandas y
Tumores Oseos del Hospital Oncolégico Padre
Machado, siendo los hallazgos al examen fisico:
un aumento de volumen difuso en la rodilla
derecha, dolorosa a la palpacién y a la
movilizacién; a nivel del 1/3 medio de la pierna

derecha, en su cara antero-lateral, se evidenciaba

una lesion mal delimitada, pulséatil, con soplo a
la auscultacion de 17 cm de longitud y 12 cm de
ancho. Los diagndésticos clinicos que se
plantearon fueron el de un defecto 6seo de tipo
osteolitico de tibia derecha proximal y una

malformacion probablemente de tipo vascular a
nivel de la cara antero-lateral de la pierna
derecha.
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Figura 1.

La resonancia magnética nuclear (Figura 2)
mostré una lesidn osteolitica a nivel proximal
de la tibia en relacién a la superficie articular
posterior de la tibia, expandiendo el hueso sin
precisar indemnidad de la cortical a ese nivel.
La arteriografia selectiva (Figura 3) aprecié
una lesién de ocupacion de espacio vascu-
larizada a nivel de la epifisis proximal de la
tibia derecha con evidencia de multiples vasos
irregulares de contornos mal definidos, que se
plenificaban a través de las ramas articulares de
la arteria poplitea, asociada a unaimagen sacular
de 1 cm de diametro sin evidencia de drenaje
venoso temprano. Asimismo, se observo la
presencia de una malformacion arterio-venosa
de 20 cm x 5 cm localizada a nivel de partes
blandas del aspecto anterior de la pierna derecha,
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Figura 2.

Figura 3.

la cual, se plenificaba a través de las ramas
musculares de la arteria tibial anterior derecha,
asociado a drenaje venoso temprano hacia el
sistema venoso profundo y superficial. El
gammagrama 6seo (Figura 4) evidencié un
aumento de la perfusidon que involucraba tanto
la rodilla como la pierna derecha en su tercio
proximal y medio.

Figura 4.

Serealiz6 larevision de la biopsia practicada
en el primer tratamiento quirurgico sin lograrse
un diagnostico de certeza, decidiéndose realizar
una biopsia incisional de la lesion 6sea la cual
fue informada como un sarcoma alveolar de
partes blandas de crecimiento intradseo. Se le
practicé la coloracién de &acido peryddico de
Schiff (PAS) evidencidndose cristales PAS
positivos intracitoplasmaticos, lo que confir-
maba el diagnostico.

Entre los examenes de extension realizados,
la radiologia simple y la tomografia axial
computada del térax no reportaron lesiones a
este nivel.
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En vista del hallazgo histologico de la lesién
0sea, se considero en primer lugar larealizacién
de lareseccion del tumor con margenes amplios
para lograr la conservacion del miembro del
paciente. La dificultad de esta intervencion
quirurgica se basaba en el riesgo de la
hemorragia que se podia presentar al intentar el
acceso al tumor 6seo a través de la lesion
vascular ubicada en la cara antero-lateral de la
pierna. Para evitar este riesgo, se planted la
embolizacion selectiva de esta lesion, a través
de la arteriografia, para posteriormente lograr
el acceso al tumor 6seo. Igualmente se planted
la administracion de terapia neoadyuvante con
drogas antineoplasicas para luego realizar la Figura 5.
cirugia.

Considerando la gran agresividad de los
sarcomas alveolares, lo que representa una
elevada probabilidad de recidiva tumoral local,
asociado al hecho de la pobre respuesta que” "
presenta este tipo de tumores a la quimioterapia =
neoadyuvante, y por ultimo, a la probable ;
asociacion histolégica de la lesion 6sea con la &
lesion vascular, la decision quirargica fue la
amputacion supracondilea del miembro inferior
derecho, la cual fue realizada sin compli-
caciones.

A la exploracion de la pieza quirargica se
evidencié una lesion tumoral intradsea
localizada en el tercio proximal de la tibia que
midi6 6 cm x 4,5 cm x 4 cm, de color blanco
amarillento con areas pardas, de consistencia
blanda, la cual en su parte posterior rompia la Figura 6.
cortical e infiltraba los tejidos blandos de la
region poplitea y musculos del compartimiento
posterior (Figura 5). Igualmente se identifico
otra lesion en el compartimiento muscular Histolégicamente se describe una lesién
anterior tibial que midio 14 cm x 5,5cm x5 cm, tumoral maligna constituida por nidos de células
de color pardo con abundantes vasos de medianodispuestas con un patrén organoide, separados
calibre y areas de hemorragia; dicha lesion era por canales vasculares de paredes delgadas;
bien delimitada y sin compromiso ¢seo directo dichas células eran grandes, poligonales y con
(Figura 6). poca variaciéon en la forma y tamafio. Ocasio-

nalmente se vieron nudcleos vesiculares con
nucléolos pequefios y abundante citoplasma
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eosinofilico con escasas mitosis (Figura 7).

También se evidenci6 pérdida de la cohesion,
resultando un patron pseudo alveolar y areas
donde la coloracion de PAS identificaba cristales

intracitoplasmaticos resistentes a la diastasa y
glicogeno (Figura 8). También se evidencio la

presencia de émbolos tumorales en los vasos
sanguineos intratumorales.

Se concluy6 como un sarcoma alveolar de
partes blandas de la pierna derecha con
metdastasis 6sea (G4 T2b NO M1, estadio IV).

Figura 7.

Figura 8.

Seindic6 quimioterapia posoperatoria a base
de adriamicina como monodroga cada 3
semanas, por 6 ciclos. Transcurridos 20 meses
de la cirugia, el paciente present6 tos seca y
disfonia, por lo que se realizé una radiologia
simple y una tomografia axial computada del
térax evidenciandose multiples imagenes
nodulares correspondientes a ndédulos pulmo-
nares y a adenopatias del hilio pulmonar y peri
traqueales. Serealiz6 una citologia por puncién
de una adenopatia del mediastino antero
superior, la cual fue reportada como positiva
para malignidad (metastasico de primario
conocido).

En vista de estos hallazgos se decidi6 colocar
un esquema de 3 ciclos quimioterapia basado en
ifosfamida y etopdsido, asociados a factor
estimulante de colonias. Al ser evaluado
después del tercer ciclo de quimioterapia, se
evidencio progresion de enfermedad, por lo que
se aumento la dosis de ifosfamida y se asocio
radioterapia, logrdndose una respuesta parcial a
nivel del plastrén cervical. El paciente fallecié
a los 43 meses posteriores a la cirugia con
multiples metastasis pulmonares y hepaticas.
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DISCUSION caso, la afectacion 6sea fue la manifestacién
clinica inicial. Posteriormente se evidencio el
tumor en la pierna, el cual por ser muy
vascularizado se penso6 en un principio que se
trataba de una malformacién arteriovenosa.

Los sarcomas de partes blandas son tumores
del tejido conectivo (hueso, cartilago, musculo,
grasa, fibras y vasos), derivados del mesénquima

primitivo @2, Tienen una incidencia del 0,5 % Sulocalizacion mas frecuente es en los tejidos
al 1 % de todas las neoplasias vistas anualmenteblandos profundos de las extremidades,
en Estados Unidds?. principalmente en la piernay el muslo, y menos

frecuentemente en la cabeza, cuello o en el
tronco; igualmente se ha descrito su presencia
en la cavidad oral, faringe, estomad®,
retroperitoneo, 6rbitd®, vagind!¥, rétula, atero
(14-16) mediastin®®>'") mlsculo pectoral mayor
18y vena pulmonaf), siendo la afectacién 6sea
sumamente rar&®2?Y, Se ha descrito que la
localizacién anatémica del tumor juega un papel
importante en el tipo de comportamiento del
mismo @7,

El sarcoma alveolar de partes blandas es un
tumor maligno que fue descrito por primera vez
en 1952 por Christopherséi’siendo designado
en el pasado como “mioblastoma maligno
organoide de células granulares” y “paragan-
glioma maligno no cromafin”, entre otrés-%.

Los pocos sarcomas alveolares de partes
blandas que han sido estudiados citoge-
néticamente han mostrado una anormalidad del

cromosoma 17g29. , . ] .
Las metastasis por via hematégena son las

| i“:’)‘/ IQCI?ednCIG} de este tumo?r estderIO,5dA) mas comunes, siendo el pulmoén el érgano mas
a 0 d€ 1odos 10S sarcomas de partes blandas.¢ o entemente afectadt?®?), otros sitios de

siendo menos comun en otras series, como la de
Eckfors y col®, con una incidencia de 0,4 %.

En una serie nacional de 107 pacientes adultos
con sarcomas de partes blandas del Instituto
Oncolégico Luis Razetti, se describieron 6 casos

geG i;zl(rlg:)oma alveolar lo que correspondia al manifestacién de la enfermedad, pero se ha
' ' descrito que también pueden aparecer hasta 35
Este tumor ocurre principalmente en afios después de resecado el tumor prinfatio
adolescentes y adultos jovenes, con una o, respecto a la histogénesis, esta atin no
frecuencia mayor en el grupo etario entre 15y - “siqo definitivamente establecid&2,
2?322;|ﬁ’;§¥3§c'end0 el sexo femenino sobre gyisien evidencias que soportan una derivacion
: midgena propuesta por FishéPy Mukai @,
Usualmente la presentacion clinica del proponiendo que esta entidad pudiera tratarse
sarcoma alveolar es de una masa no dolorosa,de un tipo diferente de rabdomiosarcoma con
de crecimiento lento y que no produce disfuncidn yn crecimiento lento. Welsh y cot), obser-
del miembro afectad®’, pero a pesar de su varon, con el microscopio electrénico, granulos
lento e indolente curso cI|'nico, es altamente secretores parecidos a los observados en el
maligno®*Y. El hecho que el tumor sea muy cuerpo carotideo, planteandose una histogénesis
vascularizado, ocasiona que el mismo sea relacionada con los paragangliomas del cuerpo
pulsatil y con un soplo audible, pudiéndose carotideo. Laidea de que pudiera tratarse de un
producir una hemorragia severa durante su angioreninoma maligno, originalmente propues-

remocién. En muy raras ocasiones, el hueso ta por Deschnyver-Kecskemeti y cd®, ha
vecino es erosionado o destrufdo En nuestro sido refutada por Mukaiy cd#®, igualmente la

metastasis son: el cereb?® y hueso®Y; las
metastasis linfaticas son infrecuenté&s
Comunmente, debido a la ausencia de sintomas
que produce el tumor, las metéstasis a pulmény
otros 6rganos pueden ser la primera
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teoria del origen de la cresta neural sugerida por microfotografias electronicas a través de
Mathew®@®, no ha sido soportada. imagenes digitalizadas, reportando que los

Macroscépicamente’ estos tumores son CriStaIOideS del sarcoma alveOIar de parteS
usualmente grandes’ friables y mal delimitadOS, blandas muestran una periOdiCidad similar a los
de consistencia firme y de color gris o amarillo. filamentos de actina. Este mismo autor en
Las areas de necrosis o hemorragia son comunestlgunos de sus casos reportados encontré
en las neoplasias de mayor tamafio. Frecuen-Positividad con la desmina y la actiftél.
temente el tumor esta rodeado por numerosos La inmunohistoquimica de estas lesiones
vasos tortuosos de gran calibte. demuestra muasculo liso y actina sarcomérica,

Microscopicamente, el tumor muestra nidos desmina, proteina Z, miosina rapida, beta-
e islotes de células dispuestas en un patrén€nolasa y la MM-isozima de creatinkinasa
organoide separados por canales vasculares®®***®" Ocasionalmente puede haber
delgados, revestidos por una sola capa de célulasPositividad a la vimentina, enolasa neuronal
endoteliales aplanadas. Las células son especificay ala proteina S-100, y negatividad
poligonales de citoplasma abundante eosi- & la citoqueratina, antigeno de membrana
nofilico. Se puede apreciar un patrén pseudo epitelial, sinaptofisina, serotonina, metence-
alveolar debido a la degeneracion central y falinay leucoencefalin&*>* Igualmente, la
pérdida de la cohesién; periféricamente se demostracion de la proteina MyoD1 (una
observan vasos producidos por los shunts fosfoproteina nuclear que es el producto de un
arteriovenosos dentro de la neoplasia. Las 9en regulador que controla el compromiso de
figuras mitéticas son raras. Recientemente se |as células al linaje miogénico) es importante
ha reportado una variante plemérfiédy, otra para el diagnostico de este sarcoffie??03°)
con un Componente fusocelular y patrén ReCientemente Pal‘k y COF?]') Obsel‘val’on
pseudoglandularf®®. Tipicamente con la Positividad para la mioglobina y el MyoD1 en
coloracién PAS se observan cristales resistentes ¢inco de seis casos de tumores primarios de
a la diastasa, caracteristicas de esta lesignhueso.
681517.31) | os cristales fueron descritos por El diagnoéstico diferencial se plantea con el
primera vez por Masson en 1956 y, son de gran carcinoma renal de células claras metastésico,
valor en lesiones de naturaleza controversial, paraganglioma no cromafin, tumor de células
ya que son un rasgo diagnéstico en el sarcomagranulares, el rabdomiosarcoma alveolar,
alveolar (se presentan en el 80 % de estos melanoma maligno ameldnico con patrén

tumores)®?®), alveolar y tumores vasculares como el
Los rasgos ultra estructurales incluyen angiosarcomé).
numerosas mitocondrias, un reticulo endo- El tratamiento del sarcoma alveolar, en

pldsmico liso prominente, la presencia de particular, no es muy prometedor. La mayoria
glucégenoy un aparato de Golgi bien desarrolla- de las revisiones recomiendan como tratamiento
do. Caracteristicamente existen cristales laescision quirtrgicaradical deltumor primario
espiculares (los cuales fueron estudiados atravésy de sus metastasis, asociado a radioterapia
del microscopio electrénico por primera vez localy quimioterapi&). La cirugia consiste en
por Shipkey en 19659, que estan limitados por la escision radical del tumor y la remocién del
una membrana con una periodicidad de 58 a 100 tejido sano que lo rodea, logrando asi un margen
A, algunas veces dispuestos con un patrén ennegativo amplio con el fin de eliminar la
malla cruzada (23). enfermedad subclinica. La radioterapia
Mukay y col.®?, recientemente analizaron @adyuvante en la cirugia conservadora debe ser
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considerada para tratar la extensién
microscopica del tumor que pudiera encontrarse
en el tejido normal de los bordes de reseccién
(35-37),

Cuando se compara el tratamiento conser-
vador con la amputaciéon, segun cifras del
National Cancer Institute(NCI), el control local

selograenun 83 %y un 100 % respectivamente,

siendo la supervivencia alos 5 afios muy similar
entre ambas modalidades de tratamiento.

de la terapia sistémica con thiotepa, mientras
que Baum y col., reportaron una cura aparente
después de unareseccion de metastasis pulmonar
bilateral combinado con quimioterapfa Se

ha demostrado que en los tumores de alto grado,
cuando miden menos de 5 cm y son resecados
adecuadamente, la administracion de quimio-
terapia no produce beneficio algufib

En una serie de Lieberman y cé!, existe

La una pequefa diferencia entre las tasas de

amputacion para el tratamiento de las lesiones supervivencia después de escisiéon local con o

primarias es utilizada en aqguellas lesiones en
las cuales sea dificil conseguir un margen
negativo posterior a la escision local, en
recurrencias locales o cuando la cirugia
conservadora produzca una disminucion
importante de la funcion del miembro y/o
aspecto cosméticé”.

Debido a la gran vascularizacién que poseen

sin radioterapia o quimioterapia.

El seguimiento de estos pacientes debe
hacerse cada 3 meses los primeros dos afos,
cada seis meses los dos afos siguientes y luego
anualmente, con examen fisico y a través de
estudios que evallen las estructuras profundas
(tomografia axial computarizada o resonancia
magnética), los cuales, deben ser realizados en

estos tumores, se ha descrito que previo a suaquellos pacientes que han sido sometidos a

remocioén se realice una embolizacidn selectiva

de la lesion para su mas facil acceso durante la

operacion®®,
Para la quimioterapia adyuvante de los

una cirugia conservadof&.

Aproximadamente el 15 % de los sarcomas
en las extremidades recurren y lo hacen més
frecuentemente durante los primeros dos afos

sarcomas de partes blandas se han utilizadoposterior a la cirugia, aunque se han visto

multiples medicamentos, entre los cuales
encontramos los agentes alquilantes (ciclofosfa-
mida, ifosfamida, dacarbazina), compuestos de
platino (cisplatino, carboplatino), antraciclinas
y taxanos (paclitaxel, taxoter€y). Ellos han
sido utilizados solos o combinados, demos-
trandose en algunos trabajos, como el de
Bramwell y col., de l&uropean Organization

for Research and Treatment of Cancer (EORTC)

y el del MD. Anderson Cancer Center, una
disminucion en la recurrencia local en los
pacientes que reciben quimioterapia posope-
ratoria; caso contrario se evidencio en el trabajo

recurrencias tardias entre 5 y 10 afos. El
tratamiento de la recurrencia es la re-escision y
radioterapia posoperatoria, sino larecibio en la
primera cirugia. La posibilidad del control
local de la enfermedad en la segunda cirugia es
mas dificil que en la primera, ya que es mas
problematico conseguir margenes negativos, por
lo que, en muchas ocasiones el tratamiento
indicado es la amputaciéfi“®. Porlo general,
cuando existe recurrencia, debe ser administrada
guimioterapia posoperatorfa

El pronéstico es pobre a pesar de su
crecimiento lento, siendo méas favorable en nifios

del Grupo Escandinavo de Sarcomas, en el cual que en adultos, debiéndose relacionar con la
se demostro6 que la quimioterapia no afectaba el |gcalizacion del tumor, su tamafio y su

pronéstico del pacient€”. En el sarcoma

resecabilidad®. EI pronéstico también

alveolar, pocos son los datos acerca del efecto gependera del tamafio del tumor, existiendo una

de la quimioterapia. Asvall y col. evidenciaron

muy buena correlacién entre el tamafio del tumor

unarespuesta dramatica en un paciente después; | supervivenci&":3)
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La supervivencia a los 5 afios es del 60 % al sobrevivié alos 20 afiés?. Auerbachy Brooks

80 % y, muchos pacientes desarrollan reportaron una supervivencia a los 5 afos de

enfermedad metastasica a lo largo de 10 a 1567 % 24,

afios antes de producirse la muerte (25). Enuna  gp conclusion, el sarcoma alveolar de partes

serie de Lieberman y col. se reportd una pjandas es un tumor mesenquimatico muy

supervivencia del 77 % a los 2 afios, 60 % a 10s agresivo, que a pesar de su tratamiento adecuado

5 afios, 38 % a los 10 afios y, solo el 15 % con cirugia, quimioterapia y radioterapia
posoperatoria, posee un relativo mal prondéstico.
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