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EDITORIAL

Rev Venez Oncol 2020;32(2):97

Il CONGRESO VENEZOLANO INTEGRADO DE ONCOLOGIA

INGRID NASS DE LEDO
EDITORA

Del 22 al 24 de julio 2020 se realizara Dios
mediante el III Congreso Venezolano Integrado
de Oncologia el XIX Congreso Venezolano de
Oncologia y el XV Congreso Venezolano de
Mastologia, en el Gran Hotel Melia Caracas.

El comité organizador y el cientifico de
este congreso, junto a los coordinadores por
especialidades trabajan en el programa cientifico,
mesas redondas, conferencias magistrales
etc., en nuestra pagina Web esta disponible la
informacién actualizada del mismo.

Lapresentaciéndelostrabajosyposteriormente
su publicacién son la columna vertebral de
cualquier congreso cientifico,es muy importante
que los especialistas en las diferentes ramas de la
oncologiaexpongan bien seaen formaoral, pdster
o video, sus experiencias y las de su grupo de
trabajo ante la comunidad oncolégica nacional;
posteriormente su publicacién le brinda apoyo
a las revistas biomédicas del pais.

Esta obra estd bajo una Licencia Creative Commons
Attribution-NonCommercial-ShareAlike 4.0 International
Licens

97

Asistir a congresos internacionales en los
momentos actuales se nos hace muy cuestaarriba,
es por ello que participar activamente con la
presentacion de sus trabajos de investigacion, y
la asistencia atodas las actividades programadas
del congreso, es una forma de actualizarse e
informarse de las dltimas tendencias y conductas
detratamiento,asinuestros Miembros y asistentes
podran estar al dia en la nueva informacién que
surge en oncologia.

La utilizacién de la tecnologia en nuestro
medio, nos permite su uso algo limitado, es por
ello que este congreso es tradicional, y permite
una de las opciones mas importantes que es
la relacién interpersonal el contacto con otros
especialistas, el reencuentro y el intercambio
de experiencias.

Nuestro magno evento cientifico siempre
nos ha dejado muchas ensefianzas y a través del
tiempo acumular estas experiencias, transmitirlas
y aprender de los errores cometidos es lo que nos
ha hecho crecer como Sociedad. Los esperamos
a todos.



ARTicULO DE REVISION

Rev Venez Oncol 2020;32(2):98-105

CANCER DE MAMA ; QUE CAMBIOS IMPACTARON SU

PERSPECTIVA EN 20197

ANA CECILIA CONTRERAS CASTILLO

MEDICINA ONCOLOGICA, HEMATOLOGIA. VALENCIA, ESTADO CARABOBO, VENEZUELA

RESUMEN

Pretendemos con esta revisién incorporar los recientes
avances en prevencion, diagndstico y tratamiento (local
y sistémico) del cdncer de mama. El método que hemos
seleccionado para tal fin, es la revision de importantes
gufas internacionales (2018-2019), correspondientes
a recomendaciones de sociedades internacionales y
reconocidos grupos de consenso. Para ello clasificamos
los pacientes en tres categorias de acuerdo a la expresion de
receptores hormonales,y alaamplificacién del gen ERBB2.

PALABRAS CLAVE: Cancer, mama, tratamiento,
quimioterapia, radioterapia, receptores hormonales.

Recibido: 22/11/2019 Revisado: 02/12/2019
Aceptado para publicacién: 06/01/2020

Correspondencia: Dra. Ana C Contreras Castillo.
E-mail: anacontreras6@gmail.com

SUMMARY

We intend with this review to incorporate recent advances
in prevention, diagnosis and treatment (local and systemic)
of the breast cancer. The method we have selected for
this purpose is the revision of important international
guides (2018-2019), corresponding to recommendations of
international societies and recognized consensus groups. To
do this we classify patients into three categories according to
the expression of hormonal receptors, and the amplification
of the ERBB2 gene.

KEY WORDS: Cancer, breast, chemotherapy, radiation
therapy, hormonal receptors.

Esta obra estd bajo una Licencia Creative Commons
Attribution-NonCommercial-ShareAlike 4.0
International Licens
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INTRODUCCION

n Venezuela, la incidencia de
cancer de mama en mujeres en el
afio 2015 fue de 6 293 casos y 2
204 pacientes fallecieron por esa
causaen 2014 . A continuacion
se mostrardn algunas innovaciones recientes
en la metodologia de prevencion, diagndstico
y tratamiento. Se observa que cada dia una
mayor proporciéon de pacientes se comportan
como portadoras de enfermedad crénica y, no
obstante, tienen largas supervivencias. También
describiremos los subtipos reconocidos,cadauno
delos cuales requerird un tratamiento especifico.

Basandonos en las nuevas clasificaciones
moleculares, trataremos por separado a cada
uno de ellos:

1. Receptor hormonal positivo
2. HER2 neu (ERBB2)
3. Triple negativo (TN)

Se han evaluado solo algunos aspectos, que
incluyen, desde la deteccién temprana hasta
el tratamiento quirdrgico, radioterapéutico y
sistémico.

PLATAFORMAS GENOMICAS

Las plataformas genémicas y los programas
de secuenciacién genética masiva han permitido
una mejor caracterizaciéon del tumor y, en
consecuencia,un tratamiento mds especifico. Se
trata de la evaluacion del riesgo de recurrencia
a distancia a los 10 anos (Recurrence Score -
Oncotype®) y del riesgo de recurrencia para
cancer de mama en etapas iniciales y no mas de
tres ganglios afectados (Mammaprint®). Estas
dos plataformas se han usado en el pais y ambas
tienen categoria IA, ESMO @.

Su utilidad es considerable como soporte
en indicacién de quimioterapia (QT) en los
siguientes casos:

Casos N, receptor hormonal positivo y
HER?2 negativo,cualquier Ty hasta tres ganglios

Rev Venez Oncol

positivos. Atn en T,N se sugiere realizar firma
genética.

En St. Gallen, 2019 @, se presentaron los
resultados del estudio Taylor: pacientes con una
puntuaciénde hasta25 en Recurrence Score (RS),
tratadas en su mayoria solo con hormonoterapia
obtuvieron excelente beneficio en comparacién
con las tasas de recaida a distancia a 10 afios
recibiendo QT seguida de hormonoterapia. Este
resultado nos conduce a evitar la QT en mayores
de 50 afios y con una puntuacién de recidiva de
11 a 25, en pacientes de cualquier edad con una
puntuacion de recidiva de O a 10 y en aquellas
de 50 anos de edad, o mas jovenes, con una
puntuacién de recidiva de 11 a 15 @,

ANATOMIA PATOLOGICA

En presencia de lesiones multifocales o
multicéntricas, debe tomarse muestra para
biopsia de cada una de ellas (ESMO 1, A) vy,
en lo posible, marcar el sitio de cada biopsia
para facilitar la reseccién del tumor con mayor
exactitud y asi proporcionar al patélogo el
material adecuado para su andlisis @.

FACTORES PRONOSTICOS Y
PREDICTIVOS

Infiltracién linfocitaria peritumoral (TILs):
su presencia se asocia a un mejor prondstico y,
al parecer, a una mejor respuesta al tratamiento.

Aunque una mayoriade especialistas expertos
sugieren que se presente esta informacién en
el informe anatomo-patolégico, alin no existe
consenso en relacion con modificar las dosis de
terapia antineoplasica en presencia de TILs .

Si la biopsia resultare HER?2 positivo,
deberia hacerse la prueba en la pieza definitiva,
especialmente en carcinoma invasivo grado
I, RE negativo y RP positivo (incluidos tipos
especiales, como el tubular, el mucinoso o el
cribiforme) o carcinoma adenoideo quistico/
carcinoma secretor (ambos generalmente TN) ©.
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IMAGENES

La imagen inicial debe incluir mamografia
y ultrasonido (mama y axila) para todas las
pacientes. Solo en caso de incertidumbre o
indicaciones especiales usamos la resonancia
magnética nuclear (RMN) después de revisar la
mamografia. ESMO categoria I, A @.

El uso de RMN mas mamografia en mujeres
con cancer de mama familiar, con o sin mutacion
de BRCA comprobada, favorece la deteccion
temprana del cidncer de mama comparado con
la mamografia sola, sin que ello signifique que
este estudio tenga alguna incidencia en la tasa
de mortalidad. Es una recomendacion III, A de
las guias de ESMO 2019. En caso de mutacién
BRCA,larecomendacioén paraindicar RMN seria
categoria I, A. Otras entidades que justificarian
su uso serian un cancer lobulillar, mama densa y
la sospecha de multifocalidad/multicentricidad
(ESMO categorial A,B)y presenciade implantes
mamarios .

Aunque la mamografia en tres dimensiones
(tomosintesis digital) y el ultrasonido 3D
tienen gran potencial, especialmente en mama
densa, ain no suponen indicaciones de estudio
rutinarias.

TRATAMIENTO

Nos centraremos fundamentalmente en la
tendencia actual a usar tratamientos quirdrgicos,
radioterapéuticos y quimioterapicos cada vez mas
personalizados y precisos, asi como en algunas
modalidades de inmunoterapia para determinado
subtipo.

CIRUGIA

Las pacientes con estadios iniciales y axila
negativa deberian someterse a la técnica de
ganglio centinela (GC) (IT, A). Si el GC resulta
positivo (micrometéstasis o 1-2 centinelas con
metéstasis), lo ideal seria la radioterapia (RT)
con campos tangenciales (Il A, ESMO) @.

Enlareciente reunion de Saint Gallen 2019

se recomienda omitir la exploracion de ganglio
centinela en pacientes con cancer de mama en
estadios iniciales de bajo riesgo (T1, Luminal A
y mayor de 70 afos).

Sino disponemos de RT ganglionar regional,
se recomienda la diseccién ganglionar axilar
parala mastectomiay ganglio centinela positivo
(1-2 ganglios positivos). Otra situacién donde
sugieren los expertos la diseccion ganglionar
axilar seriacuando lapaciente evolucionade cN1
a cNO tras un tratamiento sistémico de inicio en
presencia de micrometdstasis en un GC.

En carcinoma ductal in situ existe consenso
en cuanto ausar RT tras unacirugia preservadora
o una mastectomia. La RT tras una cirugia
preservadora reduce la tasa de recurrencia local,
pero no impacta la supervivencia global .

Si se trata de pacientes menores de 50 afios
con grado 1-2, el tnico tratamiento pudiera ser
una cirugia con margen superior a 5 mm ©.

RADIOTERAPIA

La RT no solo es recomendable después de
una cirugia conservadora, sino también en caso
de pacientes con mastectomia y de alto riesgo:
margenes de reseccién positivos, compromiso
ganglionar, tumores T3 y T4 (ESMO 1, A) @.

En caso de GC positivo, la RT representa una
alternativa vélida, independientemente del tipo
de cirugia de mama (ESMO 11, A) @.

Se puede recomendar a la mayoria de los
pacientes la RT hipo-fraccionada (4 000 cGy
en 15 fracciones o0 4 250 cGy en 16 fracciones)
con independencia del grado tumoral, estatus de
receptores, HER2,edad y margenes; efectividad
y efectos adversos similares a las dosis estandar
(I,A ESMO 2019, ASTRO 2018) @®.

Se sugiere tratamiento radiante a region
ganglionar para pacientes con 4 o mds ganglios
comprometidos. Si la paciente tiene de 1 a
3 ganglios afectados, o presenta enfermedad
residual después de tratamiento sistémico de
induccién, la radiacién seria (para algunos
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colegas) una alternativa valida si aquélla tiene
el subtipo TN @

Pacientes sin diseccion axilar y 1-2 ganglios
positivos deberian recibir RT tras mastectomia
y RT regional ganglionar.

Existe consenso con respecto a RT tras una
mastectomia para pacientes con reconstruccién
inmediata: el procedimiento reconstructivo no
cambia el protocolo.

En carcinoma ductal in situ, la RT tras una
cirugiadisminuyeelriesgo derecurrencialocal,y
la supervivenciaes similar ala obtenida después
de una mastectomia @.

TERAPIA SISTEMICA

Si clasificamos, a efectos de tratamiento
sistémico, los subtipos de cancer de mama,
pudiéramos destacar estos tres grupos:
1. Receptor hormonal positivo
2. Her2 positivo (ERBB2)
3. Triple negativo

1. RECEPTOR HORMONAL POSITIVO
PRE-MENOPAUSICAS

Pre-menopdusicas con receptor hormonal
positivoy unafirma genética desfavorable serian
candidatas a supresion de funcién ovérica (SFO)
(St. Gallen 2019) @,

La mayoria de los especialistas aconsejaria
SFO apre-menopausicas condeseos de fertilidad,
especialmente a aquellas que no expresan
receptor de estrégeno.

Se les recomendaria tamoxifeno durante mas
de 5 afios, especialmente en estadios II y III
(ESMO 1,A) @.

Si la indicacién es de neoadyuvancia en
pacientes con subtipo Luminal A, hay consenso
enadministrar terapia hormonal porun lapso que,
aun cuando no estd determinado podria exceder
delos 6 meses,hastaobtener lamédximarespuesta.

Para los pacientes que recibieron QT y que
presentan menstruaciéon 1 afio o 2 después de
concluido el tratamiento, se recomienda asociar
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terapia de SFO a la hormonoterapia (ESMO 1,
A) @,

Las pre-menopadusicas de alto riesgo podrian
recibir inhibidor de aromatasa en lugar de
tamoxifen, siempre y cuando vaya asociada con
terapia de SFO y un control periédico de los
niveles de estrégeno (ESMO 1, A) @.

Aunque no se recomienda como método
Unico para preservar la fertilidad en pacientes
pre-menopausicas que siguen un tratamiento
quimioterépico,la SFO protege la funcién ovérica
y no influye negativamente en los resultados
oncolégicos (ESMO 1,A) @.

PRE-MENOPAUSICAS CON SFO O
ABLACION CON AGONISTA DE LHRH Y
POSMENOPAUSICAS

Inhibidores de quinasas dependientes de
ciclinas 4/6 (inhibidor CDK4/6) pueden indicarse
en primera linea en cancer de mama metastasico
RH hormonal positivo y HER2 negativo:
abemaciclib, palbociclib,oribociclib combinado
con IA (anastrozole, letrozole, o exemestane) o
fulvestrant (NCCN 2019) @,

Ribociclibencancerdemamametastasico

El ribociclib es un inhibidor de las quinasas
dependientes de las ciclinas 4/6 aprobadoen 2017
por EMA (9 para pacientes posmenopausicas
con cincer de mama localmente avanzado o
metastdsico con receptor hormonal positivo y
HER?2 negativo. Unido al Letrozol, representa
una opcion categoria 1 segin NCCN 2019 para
cancer de mama avanzado con receptor hormonal
positivo .

La FDA (Food and Drug Administracion)
ha aprobado el ribociclib asociado a terapia
endocrina estdndar como primer inhibidor de las
quinasas dependientes de ciclina4/6 en pacientes
premenopadusicas y perimenopdusicas con RH
positivo, HER2 negativo y enfermedad avanzada
o metastdsica. La combinacion ha prolongando
la supervivencia libre de progresién al comparar
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con terapia endocrina sola @V,

No disponemos de evidencia que privilegie
a alguno de estos agentes sobre otro en eficacia
y seguridad Lo que puede afirmarse es que el
palbociclib produce menos episodios de diarrea
comparado con el ribociclib .

PACIENTES POSMENOPAUSICAS

En pacientes posmenopausicas estadio I es
recomendable no administrar hormonoterapia (IA
o tamoxifeno) durante mas de cinco afnos. En
estadio Il con ganglios positivos se beneficiarian
de 10 afios de hormonoterapia .

El anastrozol por 7,5 afios es tan eficaz en
términos de supervivencia libre de enfermedad
como el mantenerlo durante 10 afos (SABCS
2017) 49,

Elfulvestrantcomomonoterapiaoacompaifiado
de inhibidor de quinasas dependiente de ciclinas
4/6 es una opcion en primera linea en pacientes
con enfermedad avanzada. La combinacion
de ribociclib con fulvestrant como tratamiento
endocrino inicial o, en caso de progresion bajo
terapiaendocrina,hasido aprobadapor FDA para
posmenopausicas RH positivo, HER2 negativo
y enfermedad avanzada o metastasica V.

Varias combinaciones han sido autorizadas
para pacientes posmenopdusicas con receptor
hormonal positivo. En el caso de progresion
bajo tratamiento con inhibidores de aromatasa,
la combinacién de IA con el inhibidor de
M-TOR (everolimus +IA) ha incrementado la
supervivencialibre de progresion ¥, asicomoel
uso de inhibidores de quinasas dependientes de
ciclina4/6 unidos a inhibidores de aromatasa .

Si hay indicaciéon de terapia endocrina en
posmenopausicas (enfermedad recurrente o
estadioIVysinindicacién de QT porcompromiso
visceral de riesgo) la asociacién de inhibidores
de quinasa dependientes de ciclina4/6 (inhibidor
CDK4/6) con inhibidores de aromatasa o con
fulvestrant tiene categoria 1 (NCCN 2019) @,

2. HER2 POSITIVO

El subtipo HER2 se asociaba a un mal
prondstico hastael advenimiento del trastuzumab.
Hay consenso en tratar con trastuzumab y
taxanos a las pacientes Her2 positivo y estadio I.
Pertuzumab (anticuerpo monoclonal humanizado
anti - EGFR, HER3 y HER4), asociado a
trastuzumab tras antraciclinas — taxanos logré
supervivencias hasta de 5 afios en pacientes con
metastasis. Es una opcién en pacientes HER2
positivo de alto riesgo (estadios II con ganglios
positivos y estadios III) que requieren tratamiento
de induccién (ESMO 11, B) @.

Ademads de incrementarse el riesgo de
toxicidad cardiaca cuando se asocia trastuzumab
+ antraciclinas, debe evitarse, la administracion
concurrente de trastuzumab y pertuzumab con
antraciclina (NCCN 2019) @,

En caso de resistencia a esos dos farmacos,
el trastuzumab-DM1 (TDM1), una droga que
combina QT (emtansina) con trastuzumab,
puede lograr incremento en la supervivencia. El
TDMLI es la terapia de eleccion para pacientes
con enfermedad residual en mama y/o axila
posterior al tratamiento con antraciclina taxanos
+ trastuzumab.

También TDM1 es la indicacién 6ptima
tras neoadyuvancia con TCHP (trastuzumab,
pertuzumab, carboplatino y docetaxel) o
antraciclinas + ciclofosfamida — taxano
+ trastuzumab + pertuzumab y presencia
enfermedad residual tumoral,en axilaoenambos
(NCCN, Categoria 1) ©.

Con laevidencia mencionadaes evidente que
el pronéstico de las pacientes HER?2 positivo ha
mejorado considerablemente.

Aunque recientes ensayos han mostrado que
no es significativa la diferencia en cuanto a
efectividad en el tratamiento anti-HER2 por un
lapso inferior a un afio, el estdndar sigue siendo
12 meses de terapia. Los estudios PHARE (3300
pacientes) y PERSEPHONE (4 000 pacientes)
han aportado informacién muy valiosa en este
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sentido 9. Un meta-andlisis de todos los estudios
vinculantes con seguimiento de pacientes alargo
plazo que evalte la duracién de trastuzumab nos
informard con mas claridad acercade laduracién
del tratamiento con trastuzumab.

QUIMIOTERAPIA

Segin resultados del estudio TaylorRx se
recomienda QT para menores de 50 afios y
ganglios negativos cuyo RS esté entre 21 a25 y
para cualquier edad con puntuacién de 26 a 100.
La mayor proporcién de pacientes en el rango de
RS hasta 25 tuvieron excelentes resultados a 10
afios y una baja tasa de recurrencia a distancia
s6lo con hormonoterapia (ASCO 2019) ©.

El estudio MINDACT (Mammaprint)
sugiere que pacientes menores de 50 afios de
bajo riesgo no sean candidatas a tratamiento
quimioterdpico. Riesgo clinico alto y genémico
bajo pudieran beneficiarse de evitar QT y
tratar con hormonoterapia. Guias de ASCO
recomiendan no usar la prueba en pacientes con
bajo riesgo clinico pues este grupo no pareciera
beneficiarse de QT.

Laprueba puede recomendarse para pacientes
con RH positivo, ganglios negativos y pacientes
seleccionados con ganglios positivos. Pudieran
incluirse hasta 3 ganglios positivos y alto riesgo
clinico; en este caso la calidad de la evidencia es
alta y la fuerza de recomendacién, moderada .

Si la paciente posmenopdusica con RH
positivoy HER2 negativo debe recibir QT, resulta
interesante la opcidn de usar agentes alquilantes
en combinacién con taxano, aunque dependera
delriesgo “”. Lacombinacién de ciclofosfamida
y antraciclinas (modalidad dosis densa) —
taxanos (AC— T) es uno de los esquemas de
eleccion, especialmente en pacientes de alto
riesgo que no tengan contraindicacién para las
antraciclinas. “Incremento en la intensidad de
dosis” se refiere a la disminucién del intervalo
entre ciclosde QT adyuvante (cada 15 diasen los
esquemas de cada tres semanas), 0 administrar
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los antineoplédsicos en forma secuencial y
no concurrente. La reduccién en la tasa de
recurrencia y muerte por cincer de mama a 10
afios es de aproximadamente 10 %-15 %. Esta
modalidad pudieraimpactar latasade mortalidad
previniendo casi el 40 % de muertes durante la
primera década (EBCTCG) 99,

La ciclofosfamida y los taxanos con o sin
antraciclinas siguen siendo la terapia estdndaren
TN, siendo el régimen preferido paralos estadios
2 y 3 la combinacidn triple con antraciclinas,
categoria 2A (NCCN 2019 ©.

Encasode enfermedad residual en mamade 1
cm o0 mas o ganglios axilares positivos, después
de terapia neoadyuvante con antraciclina +
ciclofosfamida seguida de taxanos es razonable
complementar con capecitabina, categoria 2A
(NCCN 2019 @.

INMUNOTERAPIA PARA CANCER DE
MAMA TN

El sistema inmunoldgico identifica a las
células propias mediante un “punto de control”
representado por una proteina celular que regula
la respuesta inmunitaria. Asi, ellas reconocen
un elemento extrafio que pudiera ser perjudicial.
Las células malignas pueden “inhabilitar”
este sistema identificador, de manera que el
propésito de la inmunoterapia fue inhibir estos
puntos de control. Esta inhibicion permitiria el
reconocimiento de las células cancerosas y su
posterior ataque por parte de las células T.

La inmunoterapia ha ofrecido interesantes
innovaciones terapéuticas en diversos tumores.
En el cancer de mama avanzado, metastasico
o PD-L1 positivo con el subtipo TN, la droga
atezolizumab (inhibidor del punto de control
PD-L1) combinada con el antimitético abraxane
ha demostrado un incremento significativo
en supervivencia libre de progresion (estudio
Impassion130) 99, Esta investigacion ofreci6
pruebas convincentes para aprobar el uso de esta
droga por la FDA en primera linea en cdncer de
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mama TN @0,

Los efectos secundarios aparecidos fueron:
fatiga, neutropenia, anemia, nauseas, tos e
hipotiroidismo; y los mdas severos fueron:
neutropenia, neuropatia periférica, anemia y
fatiga, presentes en mas del 40 % de las pacientes.

MUTACION PI3K

En cuanto a la via PI3K (responsable de
la proliferacién celular via tirosina quinasa),
reciente aprobacion de apelisib por FDA aporta
por primera vez una alternativa en pacientes con
mutacion PI3K @V, Este inhibidor de PI3K con
fulvestrant ha incrementado la supervivencia
libre de progresién en pacientes con cancer
avanzado o metastdsico RH positivo, HER2
negativo y con progresion de enfermedad tras
hormonoterapia. La prueba que detecta la
mutacién de PI3K también fue aprobada (kit
de RCP en la plataforma RGQ de PIK3CA de
therascreen) 2.

BIFOSFONATOS

En pacientes pre-menopdusicas con SFO y
tamoxifen oIA,larecomendacion de bifosfonatos
representd el 53,1 % (St. Gallen 2019) .

Existe consenso en la recomendacién del uso
de bifosfonatos en pacientes posmenopdusicas
(sin considerar pardmetros de densimetria
O0sea) para mejorar la supervivencia libre de
enfermedad. EBCTCG (Early Breast Cancer
Trialists’ Collaborative Group) ha demostrado
que los bifosfonatos reducen la recurrencia
a distancia, la enfermedad metastasica Osea
y la mortalidad por cancer en pacientes
posmenopdusicas @,

CONCLUSION

La clasificacién en los grupos: receptor
hormonal positivo,Her2 positivo (ERBB2) y TN
determinalaestrategiadiagndsticay terapéutica.
El estadio de la enfermedad es un contribuyente

primordial en el disefio personalizado del plan
a seguir. Importante incluir a la paciente en la
toma de decisiones.
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ENCONDROMA SOLITARIO COSTAL PATOLOGIA CON
COMPORTAMIENTO EXTRANO Y EVOLUCION INCIERTA.

REPORTE DE UN CASO CLINICO

JUAN C ARAUJO-CUAURO

UNIDAD DE CIRUGIA DE TORAX, HOSPITAL “DR. ADOLFO PONS” IVSS. MARACAIBO, VENEZUELA

RESUMEN

El encondroma solitario es una lesién tumoral benigna
cartilaginosahialina madura que crece mas frecuentemente
en las metdfisis de los huesos tubulares y se expanden
hacia epifisis y diafisis, cuya causa parece ser la pérdida
de normal osificacién encondral bajo la placa fisaria.
OBJETIVO: Presentar un caso clinico de una patologia
de comportamiento extrafio y evolucidn incierta, su manejo
terapéutico, asi como la revisién de la literatura actual.
CASO CLINICO: Paciente femenina de 19 afios de edad
conencondroma solitario en cuarto cartilago costal derecho,
confirmando su diagndstico mediante una tomografia
computadade térax en donde se observa tumor cartilaginoso
que ocupatodo el cuerpo del cuarto cartilago costal derecho,
abombando y adelgazando las corticales, compatible
con lesién neoplasica benigna. Asimismo, los hallazgos
histopatolégicos fueron confimativo para encondroma.
DISCUSION: Un encondroma es un tipo de tumor 6seo
benigno que se origina a partir de tejido cartilaginoso, pero
que su etiologia todavia hoy en dia no es bien conocida, por
lo que el origen exacto del encondroma, se vaticina que se
produce como consecuencia del crecimiento anormal del
cartilago que recubre los extremos de los huesos, o del
crecimiento persistente del cartilago embrionario original.
CONCLUSION: Los encondromas plantean el riesgo de
fracturas patoldgicas, recidiva y, en menor proporcion, de
transformacion maligna,la opcién en el manejo quirtrgico,
debe ser sencilla con buenos y excelentes resultados a
largo plazo.
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SUMMARY

The solitary enchondroma is a benign mature cartilaginous
hyaline tumor that grows more frequently in the metaphyses
of the tubular bones and expands towards the epiphysis and
diaphysis, the cause of which seems to be the loss of normal
ossification under the physeal plate. OBJECTIVE: To
present a clinical case of a pathology of strange behavior
and uncertain evolution, its therapeutic management, as
well as the revision of the current literature. CLINICAL
CASE: Female patient of 19 years of age with solitary
enchondroma in fourth right costal cartilage,,confirming its
diagnosis by means of a chest computed tomography where
cartilaginous tumoris observed that occupies the entire body
of the fourth right costal cartilage, bulging and thinning
the cortical, compatible with benign neoplastic lesion.
Likewise, the histopathological findings were confimative
forencondroma. DISCUSION: An enchondromais atype
of benign bone tumor that originates from the cartilaginous
tissue, but its etiology is still not well known today, so
the exact origin of enchondroma is predicted to occur as
a consequence of the abnormal growth of the cartilage
that lines the ends of the bones, or the persistent growth
of the original embryonic cartilage. CONCLUSION:
The enchondromas pose the risk of pathological fractures,
recurrence and, in a lesser proportion, of malignant
transformation, the option in surgical management, should
be simple with good and excellent long-term results.

KEY WORD: Lone enchondroma, costal wall, cartilage,
chondral tumor, exophytic lesion, cortical defect.
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INTRODUCCION

os tumores de la pared toricica

son entidades raras de encontrar,

entre las que se incluyen lesiones

de hueso y partes blandas, pueden

ser primarias o secundarias
(metéstasis, infecciosas) incluyendo también
tumores de estructuras adyacentes al térax que
comprometen la pared toracica.

Lamayoriadelos tumores primarios benignos
de la pared toracica se origina del tejido 6seo
o cartilaginoso, representan aproximadamente
entre el 2 % a un 5 % de todos los tumores del
torax, siendo el osteocondroma y la displasia
fibrosa los mas frecuentes, con una incidencia
entre el 60 % a 70 % del total de los tumores
benignos .

Los tumores benignos de la pared toricica
tienen una edad promedio de presentacion que
oscila, entre la segunda y la tercera década de la
vida, pero no asi los de tipo maligno que rondan
por lo general después de la cuarta década de la
vida 2,

Son de manejo complejo por lo que ameritan
un estudio detallado y un abordaje exhaustivo
para su correccion. Son neoformaciones
heterogéneas, proliferativas, expansivas o no,
implantadas en los tejidos que la integran la
pared de la caja toracica, se originan tanto de
los tejidos osteo-condro-peridsticos como del
tejido tegumentarios ©@.

Por un lado los tumores localizados en las
costillas de etiologia benigna, tienen su origen
en la zona de unién del cartilago costal con
el esternon, la clavicula o las vértebras. Sin
embargo, no hay suficiente evidencia para saber
la etiologia y podriamos asumir que la zona de
transicién entre el cartilago y el hueso puede
desempefiar un papel determinante, asi como
el trauma G¥,

Y por otro lado, es comun observar que las
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lesiones tumorales en las costillas, se deban
a lesiones metastdsicas o secundarias, porque
dentro de las entidades primarias de esta region,
las dos terceras partes son malignas @,

Elencondroma es unalesién tumoral benigna
cartilaginosa hialina madura se presume que
surjan o se originen de los restos de cartilago
que quedan atrapados en la metéafisis del hueso
en crecimiento, como fracaso de osificacion
endocondral normal debajo del platillo de
crecimiento y representaunadisplasiadel platillo
de crecimiento central. Si el proceso displasico
ocurre en el platillo de crecimiento lateral, el
tumor resultante se llama osteocondroma. La
proliferaciéon displasica cartilaginosa bajo el
pericondrio produce el condroma periosteal ©.

Su crecimiento es mas frecuentemente en las
metafisis de los huesos tubulares y se expanden
hacia epifisis y diéfisis, cuya causa parece ser la
pérdida de la osificacién encondral normal bajo
la placa fisaria. Suelen asentarse o localizarse
mas frecuentemente en los huesos tubulares en
un 25 %, siendo el fémur el lugar més frecuente
seguido del himero, la tibia, los metacarpianos
o metatarsianos y falanges en manos o pies
y a veces en humero, fémur y costillas. Esta
neoplasia se ubica en los huesos tubulares de
manera central en el 57 % de los casos y en el
resto excéntricamente 9.

Pueden ser tnicos o multiples, los tnicos
pueden producir dolor local debido a expansién
intramedular y los multiples producen una amplia
afectacion del esqueleto 6seo cartilaginoso; se
detectan por la presencia de dolor o deformidad
Osea @,

Se presenta de los adultos, entre la segunda 'y
cuarta década de la vida, no presenta preferencia
segun el sexo. Sumalignizacién es excepcional,
sobre todo en edades tempranas antes de la
madurez esquelética.

Generalmente son tumores solitario
cartilaginoso de naturaleza benigna usualmente
asintomadtico que representa la segunda lesién
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condroide benigna seguida del osteocondroma,
ocurriendo en el 3 % al 17 % de los casos de
tumores 6seos primarios osteocartilaginosos,
estd compuesto de 16bulos de cartilago hialino .

El encondroma solitario es habitualmente
asintomatico,lo mas frecuente es que se presente
como un hallazgo radiolégico asintomético,
aunque también puede debutar como una fractura
patolégica o con sintomas debidos al efecto de
masa como dolor y compresion ©.

La forma no agresiva y la presencia de una
estructura interna que corresponde a cartilago
estructuran facilmente el diagnéstico de esta
lesién. En los estudios de imagenes como la
radiografia de térax se aprecia lesiones liticas
redondeadas u ovoideas, bien delimitadas, con
contenido radiotranslicido expansivas que
insuflan el hueso, de contornos lobulados, con
adelgazamiento de la cortical, y que causan
erosion progresiva enddstica. A veces presentan
pequefio moteado que traduce calcificaciones
intratumorales, siendo siempre su limite neto
y escleroso, ubicadas con mayor frecuencia a
nivel metafisiario ®9.

La lesion puede crecer lentamente, pueden
aparecer posteriormente calcificaciones intra-
lesionales. Estas calcificaciones, generalmente
tiene forma de puntos, anillos, y arcos tomando
apariencia de palomitas de maiz. Si las
calcificaciones son extensas, la lesién se llama
encondroma calcificado.

Lacortical estd adelgazada de modo fusiforme
y tiene unos margenes internos festoneados,
que refleja el patrén de crecimiento lobular del
cartilago. Lafrecuente apariencianubosadauna
pista de la naturaleza condroide de la lesién. No
hay ninguna reaccion del periostio ®.

Enlafaselatente,el tejido cartilaginoso puede
calcificar conel modelo punteado difuso. Cuando
lalesion madura,evolucionaaun margenreactivo.
Cuando el tumor es central, se llama encondroma
y, cuando es periférico, eucondroma, aunque es
mejor hablar de condroma periostal o periférico.

Estos dltimos son menos frecuentes 9.

Cuando los tumores son de comportamiento
benigno, la reseccion quirdrgica estd indicada
para mejorar las molestias producidas por el
dolor o la deformacién V.

Presentamos una paciente con diagndstico
de encondroma costal solitario. En donde
mostramos los hallazgos de imdgenes en
radiografias y tomografiacomputada,el hallazgo
histopatolégico y revisamos la literatura actual.

CASO CLiNICO

Paciente femenina de 19 afios de edad natural
y procedente del municipio Maracaibo, Estado
Zulia,sin antecedentes patolégicos,ni familiares,
ni personales de interés, que consulta por una
deformidad region anterior del hemitérax derecho
a nivel del cuarto arco costocondral derecho,
acentuada en los ultimos seis meses, sin que
existiese un traumatismo previo.

Al examen fisico en la esfera tordcica a la
inspeccion se aprecia una deformidad llamativa
aumento de volumen (abultamiento) a nivel
de la unién articular condro-esterno-costal del
cuarto arco derecho, con engrosamiento a la
palpacion,de superficie lisa, sin crepitacion,bien
delimitado, si adherencias a planos adyacente,
con cierta movilidad. No presenta dolor a la
presioén ni con los movimientos.

Motivo por el cual se ordenan exdmenes
complementarios de laboratorio e imdgenes.
Examenes complementarios de laboratorio todos
dentrodel rango de valornormal. Asimismo,enel
estudio analitico, bioquimico y del metabolismo
4seo, no se encontraron datos anormales. Con la
sospecha clinica de encondroma solitario costal,
la paciente fue derivada al servicio de cirugia
de torax, donde se confirmé el diagndstico y se
descartaron mas lesiones en otras localizaciones.

En la exploracién imagenolégica en la
radiografia simple de térax posteroanterior, no
se evidencia imagen compatible a lesiones ni
trazos de fractura (Figura 1). En la tomografia
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computada de térax conreconstrucciénen 3D de
pared toracica 6sea-cartilaginosa,no se evidencia
fractura, pero se identifica tumor cartilaginoso
que ocupa todo el cuerpo del cuarto cartilago
costal derecho de la unién articular condro-
esterno-costal, abombando y adelgazando las
corticales, con lesién litica de coloracién mas
oscura, rodeada de un halo de hiperdensidad
(esclerosis) que lo delimita. Con un patrén
condral muy bien delimitado (se ve la lesion
rodeada por un halo) con alta sospecha de un
tumor de origen condral compatible con lesién
neoplédsica benigna. Resto del plano 6seo y
blando sinevidenciade lesiones (Figura2 Ay B).

Debidoalos hallazgo deimédgenes, se procede
a realizar toracotomia anterior derecha por
planos a nivel del 4y 5 espacio intercostal
con reseccién quirurgica del cuarto cartilago
costal con su desarticulacién esterno-condro-
costal (Figura 3).

Figura 1. Radiografia de térax. No se evidencia
imagen compatible a lesiones, ni trazos de fractura.
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Figura 2. Tomografia multidectector corte axial,
coronal y reconstruccién en 3D: Lesion inica ocupante
de espacio afectando cuarto cartilago derecho
izquierdo expansiva, porcién central hipodensa de
comportamiento osteolitico, con remodelacidn,
adelgazamiento y expansion de la cortical (circulo
verde punteado).

Figura 3. Toracotomia anterior derecha a nivel del
4ty 5' espacio intercostal con reseccidn quirdrgica
del cuarto cartilago costal con su desarticulacion
condrocostal. Lecho quirdrgico después de resecado
el tumor.
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En el examen macroscépico muestra
constituida por tres (3) fragmentos tisulares
alargados de tejido que miden cada uno 2 cm
x 0,8 cm, blanco grisacio, firmes al corte. Se
somete a descalcificacion.

Enlos hallazgos histopatolégicos en el andlisis
microscépico se evidencid lesién compuesta
por lébulos de cartilago hialino, maduro con
focos de generacién mixoide,espacios lacunares
ocupados por condrocitos binucleados, algunos
hipertefiidos y agrandados, sin figuras mitéticas.
Hallazgos histopatolégicos compatibles con el
diagnéstico de encondroma costal solitario.

Evolucién posoperatoria satisfactoria, motivo
por el cual se decide el alta a las 24 h. Se obtuvo
la cura del paciente con laremocion de la lesion.

DISCUSION

Lamayoriade los tumores de la pared toracica
aparecen durante la segunda década de la vida,
con un promedio de edad de los pacientes de 21
afios paralos tumores benignos y de 25 afios para
los malignos. Predominan en el sexo masculino
en una proporcién de 2:1. Las principales
manifestaciones clinicas son dolor,masapalpable
o una anormalidad en la radiografia de térax 2.

Los tumores formadores de cartilago, son los
tumores primarios mds frecuentes, se caracterizan
por su comportamiento extrafio y su evolucién
incierta, porque pueden tener muy buen aspecto,
pero mal desenlace y son de diagndstico muy
dificil.

Lasenfermedades conevoluciony crecimiento
desordenado, del tejido cartilaginoso o fibroso
se pueden clasificar en dos subgrupos: por un
lado las que en su afectacién involucran al
cartilago (displasia epifisaria hemimélica, las
exdstosis cartilaginosas muiiltiples, exdstosis
cartilaginosas multiples-displasia periférica, la
encondromatosis multiple, la encondromatosis
con hemangiomas y la metacondromatosis),

y por el otro lado las que afectan al tejido
fibroso (displasia fibrosa con pigmentacién
cutdnea y pubertad precoz, el querubismo y la
neurofibromatosis) 4.

Un encondroma es un tipo de tumor 6seo
benigno que se origina a partir de tejido
cartilaginoso, pero que su etiologia todavia
hoy en dia no es bien conocida, por lo que el
origen exacto del encondroma, se vaticina que
se produce como consecuencia del crecimiento
anormal del cartilago que recubre los extremos
de los huesos, o del crecimiento persistente del
cartilago embrionario original ©.

Este afecta por lo general con mayor
frecuencia al cartilago que recubre el interior de
los huesos. Los huesos en los que este tumor
benigno se desarrolla con mayor frecuencia son
los diminutos huesos largos de las manos y los
pies. Sin embargo, también puede aparecer en
otros huesos, como por ejemplo, el fémur, el
humero, la tibia o las costillas, como en el caso
que se estudia en nuestro reporte ©©.

Pueden afectar a individuos tanto de sexo
femenino como el masculino de cualquieredad,y
con mayor frecuencia entre la primeray segunda
decada de la vida ©.

Asimismo, se pueden presentar como un
tumor solitario como en el reporte de nuestro
caso o varios tumores, esta condiciones que se
corresponden a multiples lesiones incluyen a la
encondromatosis (enfermedad de Ollier) en el
sindrome de Maffucci .

Las personas que tienen un encondroma no
suelen manifestar ningin sintoma, o todo lo
contrario pueden presentar sintomas como: dolor
que puede aparecer si el tumor es muy grande o
si el hueso afectado se ha debilitado y provoca
una fractura, agrandamiento del hueso afectado
COomo en nuestro caso.

Sin embargo, un encondroma presenta pocos
sintomas,el diagndstico a veces se realiza durante
un examen fisico de rutina o si la presencia del
tumor provoca una fractura patoldgica.
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En cuanto a los procedimientos para
diagnosticarel encondroma ademas de lahistoria
clinicay el examen fisico completo,también nos
podemos apoyar en los estudios de imagenes
donde se observa en la semiologia radiolégica;
lesiones osteoblasticas (ostedlisis) intracortical
excéntricaconexpansiony adelgazamientode la
cortical pero sinrotura, marginadaen su vertiente
medial por un reborde escleroso que oblitera
parcialmente el canal medular en ausencia de
reaccion peridstica ¢,

La tomografia computarizada, muestra
imagenes detalladas de cualquier parte del cuerpo,
donde se incluyen los huesos, los musculos, la
grasa y los 6rganos. La resonancia magnética
(RM) es una de las técnicas de imagenes cada
vez mas implementada en el diagndstico de
esta enfermedad, la intensidad de senal es
moderadamente baja en T1, mientras en T2 es
altao moderaday se realzan con el suministro de
contraste,que incorporalaevaluacion de lamatriz
no mineralizada, la alteracion de la médula 6sea,
el edema peritumoral, y la evaluacién dindmica
del patrén de realce.

Por lo que es la forma més riapida para
determinar la distribucién de las lesiones
esqueléticas ademads permite descubrir lesiones
en sitios insospechados, asimismo, valora con
precision el desplazamiento de las estructuras
adyacentesy laextension del proceso tumoral @2,

Ante la aparicién aislada de estas lesiones
Oseas, se debe descartar que no se trate de
enfermedad mudltiple, haciendo para ello el
escaneo con radionuclidos (gammagrafia) de
los huesos ©.

La confirmacién diagndstica recae en la
anatomia patolégica que permite diferenciar de
otras entidades que implican crecimiento 6seo
como fibrosis osificante, neurofibromatosis,
osteitis fibroquistica, entre otros. Por ser el
encondroma el tumor primario 6seo benigno
mas frecuente, en el contexto de un hallazgo
incidental, representando entre el 3 %-18 % de
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las biopsias 6seas. La biopsia es el diagndstico
definitivo, es un método que permite decidir la
conducta 49,

El tratamiento de los encodroma
preferiblemente es la extirpacion quiridrgica o
el tratamiento conservador, en nuestro caso se
decidi6 por la reseccion quirurgica, de la lesion.
La evolucién de la paciente fue satisfactoria,
ahorase encuentra asintomatica bajo seguimiento
por consulta externa V.

En el encondroma por lo general su periodo
de latencia es mayor en la etapa de la madurez,
en donde menos del 2 % de estos encondromas
solitarios son asintomaticos su transformacién
en malignidad a un condrosarcoma, con riesgo
de transformacién maligna es aproximadamente
10 %-25 % 7.

El encondroma es una patologia benigna de
rara presentacion, su verdadera frecuencia de
aparicién no estd clara, debido a que los casos
recogidos en la literatura cientifica son aislados.
Clinicamente, son tumores de crecimiento lento,
que cursan con poco dolor, su diagndstico debe
realizarse a partir de la historia clinica y el
comportamiento radiolégico no agresivo de la
lesion, por la aparicion de deformidades, retraso
del crecimiento,con posibilidad de afectaciénde
varios huesos. Asimismo, se plantean el riesgo
de fracturas patoldgicas, recidiva y en menor
proporcién, se debe considerar y tener en cuenta
su transformacién maligna. La opcién en el
manejo quirdrgico debe ser sencilla con buenos
y excelentes resultados a largo plazo.
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MELANOMA MALIGNO DE VAGINA A PROPOSITO DE UN CASO
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RESUMEN

Los melanocitos han sido identificados en el 3 % de las
vaginas normales siendo la histogénesis probable de las
lesiones melanociticas y de los melanomas vaginales,
pero para sustanciar un origen local vaginal primario de
un melanoma maligno, es preciso buscar un componente
intraepitelial de apariencia lentiginosa con actividad
de unién y descartar clinicamente ausencia de lesién
pigmentada cutdnea. Se describe caso atendido en el
Instituto de Oncologia “Dr. Miguel Pérez Carrefio” con
sede en Barbula Estado Carabobo de femenina de 67 afios
de edad, que consulté por clinica de sangrado genital
posmenopdusico de 6 meses de evolucién, con lesién
exofitica en canal vaginal con biopsia de la misma que
reporta melanoma maligno por lo que se planted realizar
tratamiento quirtdrgico de consiste en exenteracién anterior
con derivacién urinaria tipo Bricker y vulvectomia radical
y disecciéon inguino-femoral bilateral, con resultados
oncoldégicos y evolucién satisfactoria.

PALABRAS CLAVE: Melanoma, vagina, cirugia,
exenteracion anterior.
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SUMMARY

The melanocytes have been identified in 3 % of the
normal vaginas being the probable histogenesis of vaginal
melanocytes injuries and melanomas, but to embody a
primary vaginal local origin of melanoma malignant,
it is precise to look for an intraepithelial component of
lentiginosa appearance with union activity and to discard
absence of injury clinically pigmented cutaneous. Case
taken care of in the Institute of Oncology “Dr. Miguel
Perez Carrefio” with seat in Barbula - Estado Carabobo of
feminine of 67 years, that consult by clinic of bled genital
post menopausal of 6 months of evolution, with exofitic
injury in vaginal channel with biopsy of the same one which
it reports melanoma malignant by that I consider to make
surgical treatment of consists of previous exenteration with
urinary derivation radical Bricker type and vulvectomia
and bilateral dissection inguino-crural, with oncological
results and satisfactory evolution.

KEY WORDS: Melanoma, vagina, surgery, previous
exenteration.
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INTRODUCCION

os melanocitos han sido identi-

ficados en el 3 % de las vaginas

normales siendo la histogénesis

probable de las lesiones melano-

citicas y de los melanomas
vaginales, sin embargo, para sustanciar un origen
local vaginal primario de un melanoma maligno,
es preciso buscar un componente intraepitelial
de apariencia lentiginosa con actividad de unién
y descartar clinicamente ausencia de lesion
pigmentada cutdanea .

El melanoma primario de vagina es un tumor
muy poco frecuente representando menos del
0,3 % de todos los melanomas y menos del 3 %
delos tumores malignos de la vagina. En nuestro
conocimiento existen 140 casos descritos en la
literatura hasta el afio 2010 @,

La edad de aparicion de este tipo de lesiones
varia entre los 37 y 72 afios con una edad media
de presentacién de 60 afios y se presentan en
formade sangrado genital, siendo lalocalizacién
mas frecuente el tercio inferior de la vagina ©.

En cuanto al prondstico es peor que los
localizados en la piel. La supervivencia varia
entreel 21 % alos 5 anos en larevision de Chung
y col. en 1981 @ y los 19 meses en la revision
de 15 casos de Cobellis y col., en el afio 2000 ©.

El tratamiento de eleccidn es la cirugia con
reseccion completa. En algunos casos se realiza
radioterapia complementaria. Hay autores que
describen tratamiento adyuvante con inmuno-
quimioterapia ©.

Enestaoportunidad se presenta caso atendido
en el Servicio de Ginecologia Oncolégica del
Institutode Oncologia “Dr. Miguel Pérez Carrefio
con sede en Barbula Estado Carabobo,” de
femenina de 67 afios de edad con diagndstico de
melanoma maligno en vagina, cuyo tratamiento
quirdrgico consistid en exenteracién anterior
mads reconstruccién urinaria tipo Bricker con

vulvectomia radical con linfadenectomia
inguino-femoral.

CASO CLiNICO

Se trata de femenina de 67 afios de edad, que
consult6 al Servicio de Ginecologia Oncoldgica
del Instituto “Dr. Miguel Pérez Carreiio”, luego
de ser valorada por facultativo particular, con
clinica de sangrado genital posmenopdausica de
6 meses de evolucion, sin otro concomitante.

Antecedentes familiares: niegaoncolégicos.
Antecedentes personales: menarquia a los 7
afnos, menopausia a los 40 afios, II Gestas, 11
Para, nimero de parejas 2, niega el uso de ACO,
hipertensa en tratamiento regular, fumadora de
larga data. Examen fisico: KFK: 100 % Pulso:
78 pm Respiraciones: 19 pm. Femenina que
luce en buenas condiciones generales. Piel: sin
lesiones evidentes. Cuello: moévil simétrico,
no adenopatias cervicales. Térax: simétrico,
normo-expansible,ruidos respiratorios presentes
sin agregados, ruidos cardiacos ritmicos normo-
fonéticos sin soplos. Mamas: péndulas,
simétricas no ndédulos palpables, complejo
areola pezén sin lesiones. Axilas y fosas
supraclaviculares: sin lesiones. Abdomen:
blando,depresible,ruidos hidroaéreos presentes.
Area inguinal: sin adenopatias. Ginecolégico:
anivel de vulva en labios menores se evidencia
drea eritematosa, igualmente se observa lesion
exofitica friable que ocupa 2/3 superiores de canal
vaginal y que estéd firmemente adherida a pared
anterior de la misma, esta lesién no permite la
visualizacion del cuello uterino.

La paciente acude ya con estudio cito-
patolégico de introito vaginal y de biopsia de la
lesién practicada que reporta:

Citologia No 971: compatible con carcinoma.
Biopsia No 1731-08: células fuso-celulares,con
nucleos ovoides y redondeados, hiper-cromicos
algunos con nucléolo evaluable y figuras
mitdticas atipicas. El citoplasma es eosinéfilo
y los bordes se disponen en haces, separada por
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infiltrado inflamatorio polinuclear, trayectos
vasculares, hemorragia reciente y antigua.
Concluye: neoplasia maligna sarcomatoide de
cuello uterino.

Nota: Dentrode las posibilidades diagndsticas
debe considerarse el carcinoma de células
escamosas sarcomatoide y el tumor mixto
Miilleriano de cuello uterino.

En vista de tal situacion se plantea solicitar
revision de laminas por los patélogos de
nuestro centro y a la par de solicitar estudio de
inmunohistoquimica.

Revision de laminas DO08-539: tumor
maligno pocodiferenciado,sdlido,difuso,de alto
grado citolégico de patrén arquitectural en areas
sarcomatoso en otras epitelioides, sin evidencias
de invasion vascular hematica, ni linfatica en la
muestra examinada.

Nota: laneoplasia presenta ademds, pigmento
parduzco intracelular y extracelular que
impresiona no corresponder a hemosiderina, lo
que nos hace sugerir el diagnéstico de melanoma
maligno (Figura 1).

Figura 1.

Cuadro 1.Informe de inmunohistoquimicaN°712/08.

EMA POSITIVO
Vimentina Positivo
Cd-34 Negativo
S-100 Negativo
Actina Negativo
Qae/ae- Positivo
Pgp Negativo
HMBA45 Positivo

Se solicitan estudios de extension: tomografia
axial computarizada de abdomen y pelvis
15/07/2008: no demuestra imdgenes de tipo MT
anivel hepatico. No se demostraron adenopatias.
Aparente aumento de volumen del cuello uterino
enrelacion al cuerpo uterino que es relativamente
pequeiio. No se puede evaluar con definicién el
recto por encontrarse muy distendido al momento
del estudio (Figura 3).

Figura 2. Diagndstico: melanoma maligno.
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Figura 3.

Uretrocistocopia 03/07/2008: lesién tumoral
en introito vaginal, la uretra anterior se observa
modificada, levantada por lesién amamelonada
ocupando introito vaginal, meato uretral
desplazada, resto del estudio normal.

Figura 5. Colonoscopia 07/07/08: estudio normal.
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Figura 4. Urografia miccional: 09/07/2008: discreta ;
dilatacién pielo-calicial izquierda.

En vistade tal situacién se plantea diagnéstico
de melanoma de vagina y se plantea realizar:
exenteracion anterior + derivacién urinaria tipo

Brickery vulvectomia radical, linfadenectomia
inguinal bilateral. Figura 6. Gammagrama éseo **Tc: no hay evidencias
de diseminacién 6sea.
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Al momento del acto quirtirgico se presenta
paciente ya con una lesién que compromete
hasta 1/3 inferior de vagina que protruye por

i

Figura 7. RX de torax 15/07/08. Estudio normal.

introito vaginal y parece evidenciarse satelitosis
en vulva (Figura 8).
Se realiza procedimiento pautado (Figura 9

y 10).

Figura 8.

Figura 9.

Figura 10.
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Figura 11. Pieza quirirgica

Serecibe parabiopsiaintraoperatoria, material
identificado como: ganglio de fosa obturatriz
izquierda, mide 0,5 cm x 0,3 cm, lobulado,
pardo-grisdceo. Diagnéstico intraoperatorio:
negativo para macro metdstasis de melanoma
maligno.

Espécimen de vulvectomia radical mas
histerectomia radical mas vejiga con segmentos
de uréter y vagina.

Vulvectomia radical: mide 10,5cmx 10 cm
x 4 cm, con areas hipercrémicas, irregulares en
introito vaginal, midenentre2cmx0,5cmy 1,6
cm x 0,7 cm y se extienden de forma irregular
a piel de labios menores. Resto, de vulva de
aspecto macroscopico habitual.

Vagina: mide 5 cm de longitud x 3 cm de
grosor maximo y muestra en tercio distal, lesion
tumoral exofitica, ulcerada, hipercrémica, que
mide 5 cm x 2 cm X 3 cm; semi-firme, la cual
protruye através del introito vaginal ,impresiona
originarse en pared posterior, comprometiendo
tejidos blandos subyacentes y uréter. La pared
interior de vagina en tercio distal no muestra
tumor y el resto de la cavidad vaginal presenta
mucosa levemente edematosa. Los margenes
miden el izquierdo 3,5 cm. El derecho: 3 cm.

El inferior o distal: 5 cm.

Vejiga y uréter: El uréter mide 4 cm x 0,5
cm y se encuentra infiltrado en tercio distal por
tumor, en un areade 1 cm x 0,5 cm. La vejiga
mide 8 cm x 6 cm x 4 cm, externamente recubierta
por tejido adiposo. Al corte, sin contenido con
mucosa de aspecto macroscépico habitual.

Utero mas anexos: cuerpo uterino mide 4 cm
x 3 cm, piriforme, liso. Cavidad uterina, vacia
de 3 cm x 0,5 cm. Endometrio: de 0,3 cm de
grosor. Pared del miometrio: 1,4 cm, fibrilar.
Cuello uterino: mide 3cm x 2cm x 2 cm. OCE:
1 cm, transversal, canal permeable, exo-cérvix
pardo-claro.

Ovarios derecho e izquierdo: miden 5
cmx4ecmx2cmy?25cmx2cemx 1,5 cm,
respectivamente. El ovario derecho quistico,
de contenido seroso y superficie interna lisa. El
ovario izquierdo de aspecto fibroso.

Trompas uterinas derechaeizquierda: miden
en didmetro promedio 7 cm x 0,5 cm, blandas,
flexuosas con luz filiforme al corte.

Vaciamiento inguinal derecho: irregular,
mide 10cm x 2cm x 2 cm. En el se disecan 14
nédulos, el mayor de 1,2 cm y el menor de 0,2
cm pardo-grisidceo, blandos.

Vaciamiento inguinal izquierdo: irregular,
mide 8 cm x 2 cm X 2cm. En el se disecan 7
nédulos, el mayor de 0,5 cm y el menor 0,3 cm,
pardo-claro, blandos.

Margen distal de uréter izquierdo: un
fragmento irregular de tejido, mide 0,5 cm x 0,5
cm, pardo-claro, blando.

Ampliacion de margen distal de uréter
izquierdo: un fragmento irregular de tejido,
mide 0,4 cm x 0,3 cm semi-elastico.

Impresién diagndstica:
Espécimen de vulvectomia mas vagina
mas utero y anexos mas uréter y vejiga
vagina y vulva

Melanoma maligno en vagina, exofitica,
ulcerada, nivel III de “Chung”, sin evidencia de
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invasion vascular linfatica,ni hematica,conleve
a moderado infiltrado inflamatorio linfocitario
peritumoral, actividad mitética variable entre 3
y 7 mitosis en 10 campos de alto aumento, con
aislados focos de necrosis tumoral, sin infiltracion
perineural y con extension intraepitelial al
componente glandular con infiltracién de tejidos
blandos subyacentes hasta uréter distal. Borde
quirdrgico distal del espécimen de vulvectomia
sin tumor margen distal: 5 cm. Bordes
quirdrgicos: derecho e izquierdo, del espécimen
de vulvectomia sin tumor. Margenes: 3cmy 3.5
cm respectivamente.

Margen distal de uréter con tumor. Borde
quirdrgico posterior a uréter sin tumor. Margen
1 cm. Areas hipercrémicas vulgares (descritos
en macro) sin tumor, con focos de hemorragia
reciente y antiguaen el estroma. Resto del tejido
vulvar sin lesiones histologicas significativas.
Resto de vagina sin lesiones histoldgicas
significativas.

Utero y anexos

Cuerpo uterino: endometrio proliferativo
sin tumor

Cuello uterino: endocervicitis crénica
moderada. Sin tumor.

Quiste de Naboth. Metaplasma escamosa.

Ovario derecho: quiste folicular

Ovario izquierdo: cuerpo Albicans.

Trompas uterinas derecha e izquierda: sin
lesiones histolégicas significativas.

Descripcion macroscopica:

Urétery vejiga: uréter izquierdo con tumoren
tercio distal. Vejiga con cambios inflamatorios
leves. Sin tumor.

Vaciamiento inguinal derecho (7):
hiperplasia sinusoidal reactiva en (7) ganglios
linfaticos. Sin tumor metastatico.

Ganglio de fosa obturatriz izquierda (1):
sin metéastasis.

Material remitido como ‘“margen distal”
de uréter izquierdo (N° 8): fragmento de uréter
sin tumor.

Rev Venez Oncol

Ampliaciéon de material remitido como
“margen distal” de uréter izquierdo (N° 10):
fragmento de tejido fibro-conectivo, sin tumor.

NOTA: Losmelanomasde vaginarepresentan,
seglin algunos autores, menos del 5 % de las
neoplasias malignas de vagina y su diagndstico
debe ser hecho, previo descarte de melanoma en
otro 6rgano. Actualmente paciente conevolucién
satisfactoria (Figura 12).

Figura 12.

DISCUSION

Elmelanomade vaginaes untumor sumamente
raro que se asocia a un pobre prondstico con tasas
de sobrevida alos 5 afios de 17 % en las mejores
series estudiadas como la de la Universidad de
Michigan donde evaluaron 15 pacientes con
melanoma de vagina @,

El sintoma mas frecuente de esta neoplasia es
el sangrado genital,este se observa practicamente
en el 90 % de los casos, otros sintomas
observables son adenopatias inguinales, y tumor
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enlavulva ® ennuestrocaso presentaapaciente
de 67 afios de edad que consult6é por sangrado
genital posmenopdusico, es de notar que en las
mejores series estudiadas la edad de aparicion
de esta lesion estd entre los 40 y 70 afios .

MicroscOpicamente este tipo de lesién
muestra un tamafio variable, describiéndose
entre 0,5 cm y més de 5 cm. Nuestro caso era
de 2 cm. EIl epitelio de superficie se muestra
con frecuenciaulcerado o erosionado,hecho que
puede confundir con un carcinoma epidermoide.
En nuestro caso se le realizé una citologia
previa cuyo resultado sugeria la presencia de
un carcinoma. Posteriormente en la biopsia se
comprobd la existencia de areas del epitelio de
superficie con células atipicas que observadas
individualmente en citologia podrian confundirse
con este tumor, sin embargo, actualmente con
la utilizacién de inmunohistoquimica podemos
llegar a confirmar el diagndstico de melanoma
maligno de vagina por la positiva de HMB45
y luego de descartar la presencia de lesiones
melénicas en el resto de la economia.

El tratamiento de eleccidn es la cirugia con
reseccion completa. En algunos casos se realiza
radioterapia complementaria. Hay autores que
describen tratamiento adyuvante con inmuno-
quimioterapia  en el caso particular presentado
se decidi6 cirugia radical exenteracion anterior
vulvectomia y linfadenectomia inguinal; por el
estudio anatomopatolégico dela pieza quirtrgica
se logra el control locorregional de este tipo de
lesiones con cirugias realmente mutilantes como
la presentada.

Los melanocitos han sido identificados
en el 3 % de las vaginas normales, siendo
la histogénesis probable de las lesiones
melanociticas y de los melanomas vaginales,
pero para sustanciar un origen local vaginal
primario de un melanoma maligno, es preciso
buscar un componente intraepitelial de apariencia
lentiginosa con actividad de unién y descartar
clinicamente ausencia de lesién pigmentada

cutdnea.

Hoy dia podemos concluir que ante lesiones en
vaginapoco diferenciadas con estudio histolégico
que reporte componente sarcomatoso se debe
solicitar estudio inmunohistoquimico para la
determinacién precisa del diagndstico y ante la
presencia de un melanoma de vagina se debe
actuar con prontitud realizando el procedimiento
quirdrgico méas adecuado para obtener control
de la enfermedad.

Es preciso continuar con el seguimiento de
este caso, con vigilancia estricta.
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RESECCION DEL COMPARTIMIENTO POSTERIOR DEL MUSLO.
MODIFICACION DE LA TECNICA QUIRURGICA PARA TUMORES
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RESUMEN

OBJETIVO: Se presenta un paciente masculino de 59
afios con lesion de 6 meses de evolucién caracterizado por
aumento de volumen en regién posterior de muslo derecho
de crecimiento expansivo, dolor de moderada intensidad y
limitacién para la marcha. CASO CLINICO: Resonancia
magnéticade muslo que reporta: “alteracion focal dentro del
espesor del plano muscular superficial posterior, misculo
biceps femoral cabeza corta y larga, visible lesion focal
ovalada, que mide aproximadamente 10,44 cm x 7,3 cm
con intensidad heterogénea, muestra trabéculas, detritus
y contenido de alta intensidad”. Drenaje mds biopsia
que reporta: tumor mesenquiméatico maligno. Angiotac
vascularizaciéon tumoral por arteria femoral profunda y
sospecha de compromiso de rama superficial. Se realizé
exéresis de la tumoracién del compartimiento posterior
del muslo, con modificacién de la técnica quirdrgica de
Malawer Sugarbaker,con abordaje antero-lateral en posicion
decubito supino,control vascular y manejo trans-operatorio
de anatomia patoldgica. Reseccién oncolégicaadecuadacon
resultado quirdrgico,evoluciény recuperacion satisfactoria.
CONCLUSION: La modificacién de la técnica clasica de
resecciéon comportamental posterior de muslo para tumores
voluminosos con posible o demostrado compromiso
vascular es una alternativa viable y demostrable desde el
punto de vista prictico porque permite mayor control de
la lesion tumoral durante la cirugia. Se recomienda para
sarcomas de gran volumen del compartimiento posterior y
afectacion vascular el manejo multidisciplinario, utilizar las
herramientas disponibles e individualizar cada caso clinico.

PALABRASCLAVE: Sarcomas,reseccién,compartimiento
posterior, técnica, modificacion.
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SUMMARY

OBJECTIVE: We present a 59 year old male patient with
a 6 month evolution lesion characterized by an increase
in volume in the posterior region of the right thigh with
expansive growth, pain of moderate intensity and limitation
of gait. CLINICAL CASE: Magnetic resonance of the thigh
that reports: “Focal alteration within the thickness of the
posterior superficial muscular plane, biceps femoris muscle
short and long head, visible focal oval lesion, measuring
approximately 10.44 cm x 7.3 cm with heterogeneous
intensity, shows trabeculae, detritus and high intensity
content “. Drainage plus biopsy that reports: Malignant
mesenchymal tumor, the angiotac tumoral vascularization
by deep femoral artery and suspicion of superficial branch
involvement. The tumoration of the posterior compartment
of the thigh was performed, with modification of the surgical
technique of Malawer Sugarbaker, with anterolateral
approach in the supine position, vascular control and trans-
operative management of pathological anatomy. Adequate
oncological resection with surgical result, evolution and
satisfactory recovery. CONCLUSION: The modification of
the classic technique of posterior thigh behavioral resection
for bulky tumors with possible or demonstrated vascular
compromise is a viable and demonstrable alternative from
the practical point of view since it allows greater control
of the tumor lesion during surgery. It is recommended for
large volume sarcomas of the posterior compartment and
vascular involvement, multidisciplinary management, use
of available tools, individualize each clinical case.

KEYWORDS: Sarcomas,resection,posteriorcompartment,
technical modification.
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INTRODUCCION

os sarcomas de partes blandas son
un grupo heterogéneo de tumores
que pueden desarrollarse en
cualquier parte del cuerpoy que se
originan del tejido mesodérmico
embrionario. Se trata de una enfermedad poco
frecuente,conunaincidenciade 2 3/100000 casos
nuevos al afio. La edad de maxima incidencia se
sitdaen los 50 y 65 afios. Estos tumores pueden
producirse en cualquier parte del cuerpo, pero son
mas frecuentes en extremidades (50 %-59 %), el
tronco y retro-peritoneo (40 %), cabezay cuello
(10 %) 12, Representan menos del 1 % de todas
las neoplasias malignas del adulto, clinicamente
se manifiestan como una masa indolora de
comienzo insidioso y crecimiento lento hasta
alcanzar un tamafio notable o producir dolor ©.
El muslo es la localizacién mas frecuente de los
sarcomas en la extremidad inferior. La exéresis
de este tipo de tumores exige margenes libres
de enfermedad y genera defectos secundarios
que no suelen cerrarse de manera directa, o
se obtienen con tension @. El compartimento
posterior del muslo es el compartimento menos
afectado para que se originen los sarcomas.
Aproximadamente el 15 %-20 % de los sarcomas
de tejidos blandos del muslo surgen dentro de la
musculatura posterior del mismo ©. Presentamos
un caso clinico de reseccion posterior de sarcoma
del compartimiento posterior del muslo con
modificacion de la técnica quirtdrgica.

CASO CLIiNICO

Masculino de 59 afios de edad natural y
procedente de la localidad quien refiere inicio
de enfermedad actual, hace aproximadamente 6
meses caracterizado por aumento de volumen en
region posterior de muslo derecho de crecimiento
expansivo, dolor de moderada intensidad y
limitacién paralamarcha,clinicaque se exacerba
progresivamente. Acude a especialista quien

solicita RMN de muslo 02/02/18 que reporta:
“alteracion focal dentro del espesor del plano
muscular superficial posterior, musculo biceps
femoral cabeza corta y larga, visible lesién
focal ovalada, que mide aproximadamente
10,44 cm x 7,3 cm con intensidad heterogénea,
muestras trabéculas, detritus y contenido de alta
intensidad”. Paciente es llevado a quiréfano
el 23/02/18 con diagndstico: 1. Hematoma
abscedado en vientre muscular de biceps crural
derecho. 2. Compresion secundario de periférica
del nervio cidtico derecho. Se realiza drenaje
y toma de muestra para anatomia patolégica.
Cuyo resultado segin informe de Biopsia N°
155-18 reporta: tumor mesenquimatico maligno.
Paciente es referido para valoracion y conducta
oncolégica. Al examen fisico estd en condiciones
clinicas estables, facie algido y palidez
cutdnea. No se palpan adenopatias regionales.
Cardiopulmonar: estable. Extremidades:
asimétricas a expensas de tumoracion en muslo
derecho,de 17 cm de diferencia en comparacion
con el muslo izquierdo. Se aprecia cicatriz
hipertréfica en cara posterior de muslo derecho
con tumoracién de 26 cm x 34 cm con cambios
tréficos y vascularizacion venosa periférica
hipertréfica. Didmetro circunferencial de muslo
derecho 59 cm muslo izquierdo 42 cm. Con
discreta limitacién para la deambulaciéon. No
edemas distales y pulsos simétricos.

Paraclinicos

RMN de muslo derecho. LOE afectando
tercio proximal y medio de muslo derecho,
aspecto posterior afectando planos profundos y
extendiéndose hacia tejido celular subcutdneo
de contornos bien definidos, multilobulados,
contenido heterogéneo. Mide aproximadamente
21cmx 12cmx 11 cm. Con aumento de volumen
y cambios en la intensidad de sefial. Lesién
de naturaleza infiltrativa, lesion de naturaleza
sarcomatosa (Figura 3).
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Figura 1. Paciente en dectbito prono tumoracion
de gran volumen.

TAC de térax y abdominopélvica: estudio
normal.

Angiotac de miembros inferiores. Se
evidencia vascularizacién de la tumoracién por
arteria femoral profunda,zonade clivaje no muy
bien definida con estrecha relacién tumoral con
arteria femoral superficial. Sin evidencia de
obstruccién del flujo sanguineo (Figura 4).

Figura 2. Paciente en dectbito supino, visualizacién
de la lesion cara lateral interna

Se discute plan de trabajo con equipo
multidisciplinario conformado por cirugia
oncolégica,cirugiacardiovascular,anestesiologia
y anatomia patoldgica decidiéndose: anestesia
conductiva peridural con catéter para prolongar
tiempo anestésico, abordaje anterior paciente
en decubito supino, control vascular de vasos
femorales con ligadura de arteria femoral

Figura 3. RMN de muslo derecho, LOE afectando
tercio proximal y medio de muslo.

Rev Venez Oncol

Figura 4. Angiotac de miembros inferiores, vision
lateral, se evidencia no muy bien definida zona de
clivajey vascularizacion del tumor por arteria femoral
profunda.
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profunda, reseccion tumoral con reseccion de
arteria femoral superficial segun hallazgos
intra-operatorios de infiltracidn y reconstruccién
con proétesis vascular de PTFE 6 mm x 30 cm y
biopsia trans-operatoria de bordes de la lesion.

Llevado a quiréfano con hallazgos de tumor
de gran tamafio 30 cm x 20 cm, altamente
vascularizado,ulcerado,con cicatriz hipertréfica
de cirugia anterior de 10 cm. Sin infiltracién
de vasos femorales, nervio ciatico. Lesiones
nodulares de 1,5 cm en fosa poplitea (Figura 5).

DESCRIPCION DE LA TECNICA.
ABORDAJE MODIFICADO

Paciente en decubito supino, protocolo de
asepsia y antisepsia y campos quirirgicos.

Incisiéon longitudinal inguinal derecha,
diseccion hastaidentificacion de paquete vascular
femoral con ligadurade arteria femoral profunda
(Figura 6).

Posterior posicionamiento de extremidad
inferior con flexién de pierna en 60°, muslo con
rotacién externa y en ligera abduccion.

Incision longitudinal en cara posterolateral
interna,con confeccién de colgajo fasciocutaneo
y biopsia trans-operatoria de bordes de piel,
reportados por anatomia patolégica como
negativo de malignidad (Figura 7).

Seccion de tejido muscular, respetando 1
cm de margen de tejido sano, con diseccién y
preservacion del misculo gracilis y sartorio. Con
abordaje del canal de Hunter previaidentificacion
de estructuras vasculares hasta alcanzar plano
6seo (Figura 8 a 10).

Identificacién y preservacion de nervio
ciatico.

Incision longitudinal en cara posterolateral
externa,con confeccién de colgajo fasciocutaneo
y biopsia trans-operatoria de bordes de piel,
reportados por anatomia patolégica como
negativo de malignidad (Figura 9 Ay B).

Seccidn de tejido muscular respetando 1 cm
de margen de tejido sano a través de vasto lateral
de cuddriceps femoral,hasta alcanzar plano 6seo
e identificacion de nervio ciatico (Figura 11).

Para el avance de la intervencién se coloca
en elevacion la extremidad.

Figura 5. Tumor de gran tamafio 30 cm x 20 cm,
altamente vascularizado, ulcerado, con cicatriz
hipertréfica de cirugia anterior de 10 cm.

Figura 6. Incision longitudinal inguinal derecha,
diseccién hasta identificaciéon de paquete vascular
femoral con ligadura de arteria femoral profunda.
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Figura7. Incisién longitudinal en cara posterolateral Figura8. Seccién detejido muscular,respetando 1cm
interna, con confeccién de colgajo fasciocutdneo y de margen de tejido sano,condiseccidn y preservacion
biopsia trans-operatoria de bordes de piel, reportados del musculo Gracilis y Sartorio.

por anatomia patolégicacomonegativo de malignidad.

Figura 9 A - B Incision longitudinal en cara posterolateral externa, con confeccién de colgajo fasciocutaneo y
biopsia trans-operatoria de bordes de piel, reportados por anatomia patolégica como negativo de malignidad.

Figura 10. Abordaje del canal de Hunter previaidentificacion de estructuras vasculares hasta alcanzar plano 6seo.

Rev Venez Oncol
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Figura 11. Seccion de tejido muscular respetando
lcm de margen de tejido sano a través de vasto lateral
de cuadriceps femoral, hasta alcanzar plano éseo e
identificacién de nervio ciéatico.

Seccién de tendones de insercién proximal
y distal a nivel de tuberosidad isquidtica y fosa
poplitea (Figura 12 Ay B)

Biopsia trans-operatoria de bordes de la
tumoracion, proximal, distal, profundo, medial
y lateral. Reportados por anatomia patolégica
negativo para malignidad. El més estrecho el
profundo.

Avance de colgajos fascio-cutdneos de lacara
antero-laterales interno y externo para cierre de
defecto, previa colocacién de 2 ramas de drenaje
aspirativo de O (Figura 15).

Sintesis por planos. Vicryl 2-0, puntos
separados en subcutdneo. Prolene 2-0 de
reforzamiento fasciocutdneo y nylon 2-0 en piel
puntos en “U”.

Ap6sitos y vendaje compresivo.

Figura 12 Ay B. Seccién de tendones de insercion
proximal y distal a nivel de tuberosidad isquiatica y
fosa poplitea.

Figura 13. Lecho quirtdrgico pos-reseccion tumoral.
Se aprecia nervio ciatico (A) y M. Gracilis (B).

Figura 14. Lesion tumoral.
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Figura 15. Avance de colgajos fascio-cutdneos de
la cara antero-laterales interno y externo para cierre
de defecto, previa colocacién de 2 ramas de drenaje
aspirativo de O.

Figura 16. Aspecto del cierre del defecto en su
posoperatorio inmediato 24 h.
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Paciente con evolucidén satisfactoria,
movilizacién precoz de la extremidad, medidas
anti-edema y manejo ambulatorio, marcha con
apoyo a los 7 dias. Resultado de biopsia n°
2465-18 (Dr. Gregorio Orta).

Diagnéstico histologico

Biopsia de tumoracién de partes blandas
de cara posterior de muslo derecho: sarcoma
indiferenciado pleomérfico de alto grado; mide
30 cm x 20 cm x 16 cm grado 3 (indiferenciado,
menos de 50 % de necrosis mas de 20 mitosis
en 10 campos de gran aumento) del sistema
de gradacién francés, bordes de reseccién
quirdrgicos laterales, profundo, distal y proximal
libres de lesién neoplésica, el més cercano el
profundo a 0,3 cm (no llega a la tinta china)
metastdsico a 3 ganglios linfaticos disecados del
extremo distal (peri-tumoral).

Biopsia de losange de piel. medial: mide 23
cm de longitud por 2,5 cm de ancho y lateral
mide 30 cm de longitud por 1,1 cm de ancho:
fibrosis sub-dérmica,sin evidenciade infiltracion
neoplésica.

DISCUSION

Los sarcomas de partes blandas (SPB)
constituyen un grupo amplio y heterogéneo
de tumores poco comunes, que se caracterizan
por requerir un tratamiento multidisciplinario
frecuentemente complejo. Aunque en los
dltimos afios se han producido avances notables
en el conocimiento de la patologia y la biologia
molecular de esta enfermedad, el tratamiento
clinico haevolucionado de forma mas discretay,
en la practica, debido principalmente a la rareza
y complejidad de estaenfermedad, los resultados
no son siempre los 6ptimos ©.

El tratamiento ha cambiado desde
procedimientos ablativos hasta tratamientos



128 Reseccion del compartimiento posterior del muslo

quirdrgicos mas conservadores. La cirugia
preservadora asociada o no a terapia adyuvante
es el tratamiento estindar y uUnicamente se
planteard la posibilidad de amputacién cuando
no sea posible conseguir margenes negativos
para malignidad o reconstruccion funcional del
miembro “©.

Dependiendo de la localizacién y la etapa en
que se encuentre el sarcoma, podra utilizarse la
cirugia para extirpar el cancer y parte del tejido
adyacente. En el pasado muchos sarcomas de las
extremidades se trataban mediante laamputacion.
Hoy dia, rara vez es necesario realizar una
amputacién. En lugar de eso, la mayoria de
los pacientes pueden someterse a cirugia para
preservar la extremidad .

SegtinMalawerMy col.® latécnicaquirdrgica
clasicaparatumores del compartimiento posterior
del muslo (Figura 17), se resume en:

1. Laincision se extiende desde el isquion curvo
hacia la linea media, hacia abajo del muslo,

posterior, haciael nivel del espacio popliteo,y
luego através del espacio popliteo en formade
S (de medial alateral). Luego pasaalacabeza
del peroné. Esta incision permite exposiciéon
delespacio popliteo,el nervio cidticoy ambos
isquio-tibiales medial y lateral, asi como el
origen del isquion.

2. La reseccidn consiste en liberar el origen de

los musculos isquio-tibiales del isquion y
explorar el drea retro-glitea en el momento
de la reseccidn para los tumores proximales,
asi como para el espacio isquio-rectal, para
asegurarse de que no exista extension tumoral.

3. Se requiere exploracion espacial poplitea si

el tumor es distal en el muslo posterior. La
arteria poplitea y la vena se exploran y retrae,
asi como el nervio ciatico.

4. Los musculos involucrados se liberan desde

la cara medial de la rodilla o el peroné y todo
el grupo muscular puede resecarse desde la
linea 4spera ©.

e et ]
[

D

Figura 17 Ay B C y D. Representacién de lesiones en compartimiento posterior del muslo susceptibles a
reseccion compartamental cldsica. Cy D Abordaje clasico de reseccién del compartimiento posterior del muslo ©.
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En cuanto al manejo inicial del caso clinico
presentado,es inevitable mencionar que desde el
punto de vistaoncolégico o abordaje diagndstico
no fue el mds adecuado en una era de cirugia
minimamente invasiva. Siendo la biopsia
percutdnea eco-guiada la mejor opcidn evitando
una herida operatoria, un tiempo quirdrgico y de
recuperacion, crecimiento tumoral y retardo en
la conducta definitiva.

La eleccion del abordaje para el manejo
quirdrgico de esta lesiéon estuvo condicionada
al gran tamafo tumoral, que a pesar todavia se
podia ofrecer una conducta preservadora. En
vista de la sospecha de infiltracién vascular y
el riesgo de lesion y sangrado trans-operatorio
dado a las caracteristicas descritas del tumor,
hicieron considerar al equipo quirirgico:

1. Disminucién del flujo sanguineo mediante la
ligadura de la arteria femoral profunda como
primer paso quirdrgico através de un abordaje
inguinal en el tridngulo de Scarpa

2. El posicionamiento dectubito supino para
evitar la traccién vascular de encontrarse
los vasos femorales infiltrados y su manejo
quirdrgico de ameritarse una reseccidon
segmentaria mas reconstruccion.

Esta modificacion de la técnica nos permitio
la reseccién tumoral conservando los criterios
oncolégicos con un adecuado control vascular
a pesar que no fue necesario la reseccion y
reconstruccion de la arteria femoral superficial
como se pensaba, pero si nos permitié un buena
exposicion para realizarse de ser necesario.

El manejo multidisciplinario, utilizar todas
las herramientas disponibles, individualizar cada
caso clinico nos permite ofrecer los mejores
resultados terapéuticos. En nuestra era, los
esfuerzos para garantizar los procedimientos mas
preservadores y menos cruentos sin afectar los
resultados oncolégicos son necesarios. Por lo
tanto,cualquier modificacién o aporte son ttiles.

La modificacién de la técnica clésica
de reseccién comportamental posterior de

Rev Venez Oncol

muslo para tumores voluminosos con posible
o demostrado compromiso vascular es una
alternativa viable y desde el punto de vista
practico porque permite mayor control de la
lesién tumoral durante la cirugia.
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RESUMEN

OBJETIVO: Presentar caso infrecuente, revision
bibliogréafica. Los tumores retroperitoneales primarios
representan un grupo infrecuente de neoplasias se
desarrollan de los tejidos mesenquimaticos propios de este
espacio. E1 80 % son lesiones malignas, en su gran mayoria
son sarcomas. Los sarcomas de partes blandas representan
menos del 1 % de los tumores malignos su localizacién
retroperitoneal es menor al 15 %. EI tratamiento es la
cirugia, realizando reseccién del tumor en su totalidad,
en bloque con otros drganos y estructuras afectadas.
CASO CLINICO: Masculino 43 afios con crecimiento de
circunferencia abdominal de 8 meses de evolucién, pérdida
de peso cambio del patrén evacuatorio, al examen fisico
presentaabdomen globoso a predominio de lesion palpable,
tactorectal compresion extrinseca sobre recto. Ultrasonido
como tomografiaevidencian lesiéon de ocupacién de espacio
abdominal de gran tamafio sin otras alteraciones. La
colonoscopia confirma compresion extrinseca. Es llevado
a cirugia evidenciando: tumor retroperitoneal de 45 cm x
35 cm x 16 cm que desplaza al colon y asas delgadas. Se
realiza reseccién completa del mismo sin necesidad de
reseccion visceral. La biopsia definitiva concluye como
liposarcoma mixoide con tejido peri-tumoral sin evidencia
de enfermedad. CONCLUSION: Los liposarcomas
retroperitoneales son un grupo de neoplasias poco frecuentes
cuyodiagndsticoy tratamiento representan unreto,debido a
su comportamiento, localizacién y relacién con estructuras
vitales de gran importancia. El tratamiento es quirdrgico y
el éxito depende de la posibilidad de reseccién RO.

PALABRAS CLAVE: Liposarcoma, retroperitoneal,
gigante, sarcomas, tumores, poco frecuentes.
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SUMMARY

OBJECTIVE: To present a rare case, description of
the case and literature review. Primary retroperitoneal
tumors represent a rare group of cancers that develop from
mesenchymal tissues. 80 % are malignant lesions, mostly
are sarcomas. Soft tissue sarcomas accounts less than 1 %
of malignant tumors and retroperitoneal location is less than
15 %. The treatment is surgery, performing resection of the
tumor as a block with other organs and structures affected.
CASE REPORT: Patient male 43 years old with growth
of abdominal circumference of 8 months duration, weight
loss and change evacuator pattern, at physical examination
presents globose abdomen for palpable lesion around the
abdomen, the rectal examination confirm the presence
of extrinsic compression on straight. The abdominal
ultrasound and the tomography evidenced large occupied
space lesion no other abnormalities were present. The
colonoscopy confirms the extrinsic compression. It is
taken to surgery procedure and showing: 45 cm x 35 cm x
16 cm retroperitoneal tumor which displaces the colon and
thin handles. The complete resection is performed without
visceral resection. The definitive biopsy concludes as a
myxoidliposarcoma, peri-tumoral tissue with no evidence of
disease. CONCLUSION: The retroperitoneal liposarcoma
are a group of rare tumors whose diagnosis and treatment
represent achallenge,because of their behavior,location and
the relationship to the vital structures of great importance.
The treatment is the surgical and success depends on the

ability of RO resection.

KEY WORDS: Liposarcoma, retroperitoneal, giant,
sarcomas, rare tumors.
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INTRODUCCION

I retroperitoneo es un espacio
virtual localizado en la parte
posteriorde lacavidad abdominal,
entre el peritoneo parietal posterior
ylafasciaque cubre alos musculos
de laregion lumbar, extendiéndose desde la cara
inferior del diafragma, por arriba,hastael suelode
la pelvis por debajo, llegando lateralmente hasta
el borde externo de los musculos lumbares .

Los tumores retroperitoneales primarios
representan un grupo infrecuente de neoplasias
que no se desarrollan de ningin o6rgano
retroperitoneal, parenquimatoso o no, sino que
provienen de tejidos propios de este espacio
o de restos embrionarios contenidos en él !,
Fueron Lobstein y Witzel en el 1820 los que
utilizaron por primera vez el término de tumores
del retroperitoneo para sustituir la antigua
terminologia que los relacionaban con el sistema
reno-uretral, tales como tumores para renales,
perirrenales o paranefriticos, yuxtaperitoneales
o subperitoneales .

El 80 % de los tumores primarios del
retroperitoneo son lesiones malignas,
representadas en su gran mayoria por el grupo
de los sarcomas de partes blandas . Los
sarcomas de partes blandas representan menos
del 1 % delos tumores malignos y su localizacién
retroperitoneal es menor al 15 % G0,

Los sarcomas retroperitoneales se pueden
originar de todos los tejidos mesenquimaticos
presentes en este espacio, pero el liposarcoma
representa el 50 % de los casos .

El objetivo de estainvestigacion, es presentar
un caso clinico poco frecuente, de manejo dificil
y realizar la revision de la bibliografia actual.

METODO

Este es un estudio de tipo descriptivo mixto,
prospectivo-retrospectivo,revision bibliografica.

Rev Venez Oncol

Paciente visto en el servicio de tumores de
partes blandas del Hospital Oncoldgico “Padre
Machado”. Actualmente Servicio Oncolégico
Hospitalario del IVSS.

Los datos fueron obtenidos mediante el
proceso de interrogatorio o anamnesis del
paciente, el examen fisico exhaustivo, el acto
quirdrgico como tal y larevisiéon de los exdmenes
complementarios y de laboratorio. Se analizaron
en conjunto,todos los datos recolectados a través
del paso anterior.

CASO CLiNICO

Se trata de paciente masculino de 43 afios,
quien presenta aumento de volumen de la
circunferencia abdominal de 8 meses de
evolucion concomitantemente pérdidade pesoy
cambio del patrén evacuatorio por lo que acude
a facultativo quien posterior a estudios refiere
a nuestro servicio. Antecedentes personales:
niega antecedentes de importancia. Antecedentes
familiares: no contributorios. Examen fisico:

Paciente en condiciones generales estables,
signos vitales dentro de valores normales.
Cardio-pulmonar: sin hallazgos patolégicos.
Abdomen: globoso por LOE palpable que ocupa
todalacavidad abdominal,indurada,poco mévil,
no dolorosa, RsHsPs solo en hemiabdomen
derecho (Figura 1). Genitales: de aspecto y
configuracién normal. Tacto rectal: esfinter
ténico, LOE que ejerce compresion extrinseca
sobre la pared rectal anterior, poco mévil.

Figura 1. Paciente.
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Laboratorio

Hematologia y quimica sanguinea dentro de
los limites normales. Perfil pre-operatorio sin
alteracion.

Imagenes

US Abdominal: LOE sélido de gran tamafio.

TAC abdomen y pelvis: gran LOE sélido que
ocupa toda la cavidad abdominal desplazando
las asas, el colon y el uréter izquierdo hacia la
derecha, en intima relacion con la aorta, la cava
y los vasos iliacos izquierdos sin infiltrarlos.
Psoas impresiona normal. No hay evidencia de
enfermedad metastasica (Figura 2).

Figura 2. TAC.

Transito intestinal: desplazamiento medial
de colon y asas hacia el hemiabdomen derecho
(Figura 3).

Radiografia de térax: normal.

Evaluaciones

EDS: dlcera duodenal en cara anterior.
Biopsia: duodenitis crénica.

Colonoscopia: se introduce video-

Figura 3. Transito intestinal.

colonoscopiadesde margen anal hasta sigmoides,
evidenciando disminucién de la luz por
compresion extrinsecaimpidiendo la progresion
del equipo.

Es llevado a mesa operatoria realizando
laparotomia media xifo-pubica encontrando
como hallazgos: grantumorde45cmx38cmx 18
cm que aparenta originarse en el retroperitoneo,
desplazando todas las visceras hacia la derecha,
higado pequeiio,sin lesiones aparentes, resto del
los 6rganos sin evidencia de lesion (Figura 4 A
y B). Se realiza reseccién marginal de la lesién
respetando la pseudo-cdpsulatumoral (Figura5).

Diagnéstico anatomopatolégico
LOEde45cmx36cmx 16cm,quepesal5kg,
capsulado, con trayectos vasculares, color pardo
grisaceo. Al corte, heterogéneo con areas pardo
amarillentas y grisidceas rodeado por cépsula,
sin evidencia macroscépica de hemorragia ni
necrosis. Los hallazgos microscépicos son
compatibles con liposarcoma mixoide, grado
de diferenciacion 2, indice mitdtico 5 x 20
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Figura 4 Ay B. Reseccion de la lesion.

Figura 5. Lesion.

CAP, infiltracion de la cadpsula sin sobrepasarla,
necrosis ausente, invasion perineural presente,
invasién vascular ausente, tejidos blandos
peritumorales sin evidencia de enfermedad.
Paciente presenta evolucién posoperatoria
satisfactoria egresando al tercer dia, acude a
control posoperatorio con evolucién satisfactoria
y se decide en vista del tipo histolégico
desfavorable y el tamafio tumoral referir a
oncologia médica para tratamiento adyuvante.
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DISCUSION

Los tumores retroperitoneales primarios
se definen como aquellos tumores sélidos o
quisticos,benignos o malignos,que se desarrollan
enel espacioretroperitoneal a partir de los tejidos
mesenquiméticos (linfético, nervioso, vascular,
muscularde sostén,conectivo, fibro-areolar,etc.)
independientes de los 6rganos y los grandes vasos
contenidos en este espacio (rifion, suprarrenales,
pancreas, colon, duodeno, etc.) !»,

La clasificacién de los tumores retro-
peritoneales primarios no ha variado mucho
desde la tradicional clasificacién de Ackerman
en 1954 @, El 80 % de los tumores primarios
del retroperitoneo son lesiones malignas, y la
mayoria corresponde a los sarcomas de partes
blandas .

Los sarcomas de partes blandas representan
menos del 1 % de los tumores malignos en el
adulto, y de ellos, menos del 15 % se localizan
en el retroperitoneo ©¢¥. De la gran variedad de
sarcomas retroperitoneales, es el liposarcoma la
variante histolégica més frecuente representando
mads del 50 % 9.

Los sarcomas retroperitoneales se clasifican
utilizando la clasificacion de los tumores de
partes blandas propuesta por la Organizacién
Mundial de la Salud, la cual se basa en el tipo
y subtipo histolégico. El grado histoldgico
representa el indicador de riesgo de metastasis
mas importante ©.

La clasificacion histoldgica del liposarcoma
ha variado en las ultimas décadas debido a los
avances en la biologia molecular y la genética
tumoral. Basados en la altima clasificacién, se
aceptan cuatro grupos de liposarcomas: Bien
diferenciado/lipoma atipico, indiferenciado,
mixoide y pleomorfico .

Se presentan con mayor frecuencia entre
la cuarta y sexta década de la vida ¢, La
distribucion por género es practicamente igual,
aunque,algunos estudios concluyen una pequeiia
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predileccion por las mujeres @. Existen algunos
factores predisponentes identificados como:
alteraciones genéticas (neurofibromatosis tipo 1,
sindrome de Li-Fraumeni, sindrome de Gardner,
retinoblastoma hereditario, sindrome de Werner,
entre otros), exposicion aradiacion y exposicion
a algunas sustancias quimicas (4cido acético,
bromuro de torio,arsénico,asbesto,clorofenoles,
etc. 7.

Eldiagndstico de estos tumores generalmente
es tardio y esto se debe a que el retroperitoneo
es un espacio adaptable y el tumor permanece
asintomatico durante largo tiempo “®. Conmucha
frecuencia el primer sintoma es la aparicién de
unamasa visible y palpable !¥. Enlamayoriade
losestudios se reportaque el 60 % de los sarcomas
retroperitoneales sobrepasalos 10 cm al momento
del diagnéstico ©~. Como se ve en nuestro caso
estos tumores pueden lograr gran tamafio antes
de presentar alguna sintomatologia. En otras
ocasiones los sintomas derivan de lacompresion
oinvasion a érganos vecinos, produciendo dolor
en la mitad de los casos @, sintomas digestivos
(obstruccién, hemorragia digestiva, ictericia,
etc.), neurolégicos (radiculitis, ciatalgia,
disfunciones sensoriales, motoras y esfinterianas)
o urolégicos por afectacién de rifion, uréter o
vejiga @,

El signo de Hesse se manifiesta por
modificaciones térmicas, pilomotoras y sudorales
en los miembros inferiores determinados
por la compresiéon de las cadenas simpadticas
paravertebrales ®. Lacompresionde los grandes
vasos puede generar ascitis, edema y vérices en
miembros inferiores, varicocele en los hombres
y edema vulvar en las mujeres “,

Rara vez hay evidencia de metdstasis a
distancia al momento del diagndstico, menos
del 10 %, y cuando se presentan las mismas son
a: pulmén e higado con la misma proporcién ©.
En nuestro paciente a pesar de tener un tumor
de gran tamafio, no se evidencia enfermedad
metastasica en los estudios de extension.

El diagnéstico y estudio de estos tumores
ameritalapresenciadeun grupomultidisciplinario
y deberia hacerse en un centro especializado ©.
Se pueden utilizar diferentes estudios de imagen
para explorar el retroperitoneo y a los tumores
retroperitoneales . Con estos estudios se puede
confirmar la localizacién de la tumoracion,
establecer relaciones anatémicas con otros
organos y estructuras, verificar la existencia de
invasion a otros 6rganos distantes, etc. V.

Generalmente la exploracién se inicia con
el ultrasonido abdominal y la radiografia de
abdomen simple, estudios poco especificos.
En la radiografia simple podemos evidenciar
signos sugestivos de una tumoracién: aumento
de la densidad, desplazamiento o alteracién de
la sombra renal, desplazamiento de las asas
intestinales, calcificaciones, borramiento de la
linea del psoas. La radiografia de térax de gran
ayuda paraidentificar laexistencia de metdstasis
pulmonar "?. El ultrasonido permite distinguir
la naturaleza de la lesién (sélida o quistica), su
volumen, topografia y relacion con los vasos V.
Como se ve en el caso presentado, se sigue el
protocolo de estudio.

LaTAC esultalaexploracién mas importante
en laexploracion por imagen del retroperitoneo,
define mejor que cualquier otra exploracion las
caracteristicas de la masa asi como la situacion
de los Organos y estructuras vecinas (cava
inferior, rifién, pancreas, psoas, etc.). Puede
considerarse como el método més 6ptimo para
el diagnéstico y estadiaje preoperatorio de
los tumores retroperitoneales primarios (1D,
Distingue diferentes densidades que sugieren
la naturaleza del tumor, define claramente la
forma y el tamaio, identifica el atrapamiento o
infiltracién de los tejidos y érganos circundantes
y descubre posibles adenopatias V. La TAC
permite efectuar biopsias guiadas, buscar
metastasis y detectar recidivas locorregionales
en pacientes ya tratados. En nuestro caso se
evidencia la gran tumoracién desplazando
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los 6rganos abdominales y retroperitoneales,
facilmente se evidencia que no infiltran estos
6rganos,se pudoevidenciar larelacién del tumor
con los grandes vasos.

La principal ventaja de la RMN es el estudio
del tumor en todos los planos del espacio;
proporcionaunanuevaapreciacion preoperatoria
de la anatomia, estructura y vascularizacion
del tumor ®. Es sumamente util en el
diagnéstico del feocromocitoma extra-adrenal
(paraganglioma) 2.

Actualmente los estudios del arbol vascular
(cavagrafiay arteriografia) han sido desplazados
por la TAC con reconstruccion tridimensional
y la RMN para evaluar la irrigacién de una
masa preoperatoriamente 9. El PET-CT es
un método de exploracion de gran utilidad que
adicionalmente puede dar informacién funcional
y biolégica sobre el tumor y posible enfermedad
metastasica, también puede diferenciar entre
lesiones de alto grado y bajo grado, sin embargo,
es un estudio muy costoso por lo que se utiliza
solo en casos muy especificos 49,

El diagndstico definitivo de estos tumores es
la biopsia, sin embargo, debido a su localizacién
obtener esta es muy dificil “. La obtencién de
unabiopsia preoperatoriaes motivo de discusiéon
y controversia en la mayoria de los paneles de
discusiondeestetema®. Debidoalos avancesen
los estudios deimagenes con los cuales se pueden
evidenciar las caracteristicas de estos tumores
la mayoria de las revisiones concluyen que no
es necesario la biopsia previa y recomiendan
utilizarladnicamente en los casos de enfermedad
irresecable, avanzada y de duda diagndstica @.
Laconfirmacion histolégica se puede realizar con
la toma de biopsia percutdnea guiada por algin
estudio de imagen como la TAC o el ultrasonido,
sin embargo, esto en muchas oportunidades no
es posible y en estos casos es necesario la toma
de biopsia incisional, para lo cual, el abordaje
laparoscépico es de gran ayuda ©'¥. Como se
describe en la mayoria de las investigaciones de
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este tema, la evidencia aportada por los estudios
de imagen fue suficiente para tomar la decisién
de reseccion quirtirgica en nuestro caso.

El tratamiento de eleccion de estos tumores
es la cirugia, realizando la reseccién del tumor
en su totalidad, en bloque con otros érganos
y estructuras afectadas, respetando la pseudo-
cédpsula y si es posible dando algin margen
de tejido sano, lo cual es dificil debido a su
localizacion % . A pesar del esfuerzo quirtirgico
solo se consigue lareseccion completaenel 60 %
a70 % de los casos V. Afortunadamente se pudo
realizar una reseccion completa de la lesién en
nuestro paciente a pesar de su gran tamafo, sin
embargo, el tipo histolégico no es favorable, lo
que hace que el prondstico no sea tan bueno.

La importancia de la reseccion completa
estd en relacion directa con las posibilidades de
supervivencia. En casos favorables esta puede
alcanzar entre un 50 % a 70 % a los cinco afios.
La vida media después de la reseccién completa
es de 60 meses, con una tasa de sobrevida a los
5 afios entre el 40 % al 70 %, la cual disminuye
a menos del 30 % en las reseccidn parciales 12,

Todas las series publicadas de sarcomas
retroperitoneales presentan altas tasas de recidiva
local, entre un 40 % a un 80 %. El tiempo medio
de aparicion de las mismas es de 15 a 24 meses.
Por ello es necesario un seguimiento estricto
durante los 2 primeros afilos con TAC y/o RMN
cada seis meses para la deteccién temprana de
las recidivas '?. La reseccién temprana de las
recidivas es ttil, no solo desde el punto de vista
sintomaticoy paliativo,sino también en términos
de supervivencia V. La reseccion de 6érganos
no afectados por el tumor con la finalidad de dar
margen oncolégico no ha demostrado mejorar
la sobrevida global ©.

La frecuencia de recidivas locales después
de una reseccién completa aconseja una terapia
adyuvante !, El papel de la radioterapia y la
quimioterapia como terapias complementarias
en el manejo de los tumores retroperitoneales
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es controversial. Como idea general es posible
que logren un aumento de la sobrevida libre
de enfermedad comparativamente con los que
no la reciben, pero no demuestran un aumento
importante de la sobrevida global *2,

La principal indicaciéon de la radioterapia
es en los casos de tumor residual. En algunos
tipos de tumores retroperitoneales de alto
grado e indiferenciados también ha demostrado
utilidad . Eluso de radioterapia preoperatoria
en cierto grupo de pacientes segin parece tener
algiin tipo de beneficio segin algunos estudios
en cuanto a la disminucién de las recidivas
locales, logrando obtener mejor control local,
sin embargo, no parece tener efecto en la
sobrevida global ®. Un estudio importante como
él (ACOSOG Z9031) no se prosigui6 debido a
los malos resultados, en 2012 inicié la fase de
reclutamiento del (EORTC 62092) y se esperan
resultados.

La quimioterapia estd establecida como
tratamiento paliativo de enfermedad avanzada
y metastdsica. La respuesta del liposarcoma
difiere segtin el subtipo histolégico,asi,existe una
respuesta relativamente alta para el liposarcoma
mixoide comparado a los otros tipos !¥. La
respuesta del liposarcoma bien diferenciado y
en liposarcoma indiferenciado ala quimioterapia
segin lo demostrado por Jones y col., es
estadisticamente similar . Debido a la pobre
respuesta de estos tumores a la quimioterapia se
ha intentado identificar alguna nueva molécula
blanco para posibles terapias . En un estudio
de 48 pacientes en el Moffitt Cancer Center,
Mahmood STy col.,reportaron ciertaeficaciadel
sunitinib,especialmente en los liposarcomas. Sin
embargo, se desconoce porque otras moléculas
similares como el sorafenid y el pazopanid no
tienen respuesta 17,

Los tumores retroperitoneales son lesiones
pocofrecuentes y cuando se presentan el 80 % son
malignos,la gran mayoria son sarcomas de partes
blandas siendo el liposarcoma el més frecuente

de ellos. Se presentan con mayor frecuencia
entre la quinta y sexta década de la vida y la
distribucién por género es priacticamente igual.

Debido a su localizacion pueden crecer hasta
mas de 10 cm antes de dar alguna manifestacion
clinica. Generalmente el sintoma inicial es una
masa palpable de gran tamaiio, pueden presentar
dolor poco especifico y signos de compresién
intestinal, renal, etc.

La intervencién quirtrgica es la base del
tratamiento, cuya mision es lograr unaresecciéon
completa de la lesién en bloque con otras
estructuras y érganos que estén afectados, pero
esto solo selograen menos del 70 % de los casos.

El tratamiento adyuvante con radioterapia o
quimioterapia ha mostrado buenos resultados, sin
embargo, en algunos pacientes pareciera tener
cierto efecto por lo que existen varios grupos de
trabajo buscando mejores respuestas.
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RESUMEN

El tumor de Brenner maligno es un subtipo histolégico raro
de cancerepitelial ovarico,representamenosdel 1 % de todas
las neoplasias ovaricas. OBJETIVO: Presentar un caso de
tumor de Brenner maligno de ovario. CASO CLINICO:
Se trata de paciente femenina de 64 afios de edad, quien
consulté por presentar dolor abdominal, acompafado de
molestias abdominales inespecificas,aumento de volumen
del perimetro abdominal. La exploracién fisica demostrd
tumoracién palpable, mal delimitada, poco mévil y de
consistencia dura en la zona suprapubica. La ecografia y
resonancia magnética detectaron tumor ovdrico derecho,
de tipo mixto localizado anterior al tutero con porcién
quistica de paredes finas, y regulares, tabiques gruesos y
area sélida en la parte inferior. Durante la laparotomia se
observé que el tumor surgia del ovario derecho y estaba
densamente adherido a estructuras vecinas. Se realizd
histerectomia total mas ooforosalpingectomia bilateral,
diseccion de ganglios linfaticos y omentectomia parcial.
Los hallazgos histolégicos e inmunohistoquimicos
confirmaron el diagndstico de tumor de Brenner maligno.
CONCLUSION: El tumor de Brenner maligno se presenta
de manera similar a otras neoplasias ovdricas con dolor
abdominal y sintomas inespecificos. El diagnéstico de la
variante maligna incluye la clara invasién del estroma por
células epiteliales con un nucleo caracteristico de grano
de café, surcos longitudinales y citoplasma pélido. La
cirugia es el tratamiento estdndar para estos tumores, pero
el papel especifico de la quimioterapia adyuvante atin estda
poco definido.

PALABRAS CLAVE: Tumor de Brenner maligno, cancer,
ovario, neoplasia, cirugia.
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SUMMARY

The malignant Brenner tumor is arare histologic subtype of
epithelial ovarian cancer, which accounts for less than 1 %
of all the ovarian neoplasms. OBJECTIVE: To present
a case of malignant ovarian Brenner tumor. CLINICAL
CASE: A 64 year old female patient, who consulted for
presenting abdominal pain, accompanied by nonspecific
abdominal discomfort and increased of the abdominal
perimeter volume. The physical examination showed a
palpable tumor, poorly defined, not mobile and of hard
consistency in the suprapubic area. The ultrasonography
and the magnetic resonance detected a right ovarian tumor
of mixed type located anterior to the uterus with a cystic
portion with thin and regular walls and a solid area in the
lower part. During the laparotomy, it was observed that the
tumor arose from the right ovary and was densely adhered
to the neighboring structures. Total hysterectomy plus
bilateral oophorosalpingectomy,lymph node dissection and
partial omentectomy were performed. The histological and
immunohistochemically findings confirmed the diagnosis of
malignant Brenner tumor. CONCLUSION: The malignant
Brenner tumor presents in a similar way to other ovarian
neoplasms with abdominal pain and unspecific symptoms.
The diagnosis of the malignant variant includes clear
invasion of the stroma by epithelial cells with a characteristic
nucleus of coffee bean, longitudinal grooves, and pale the
cytoplasm. The surgery is the standard treatment for these
tumors, but the specific role of the adjuvant chemotherapy

is still unclear.

KEY WORDS: Malignant Brenner tumor, ovarian cancer,
neoplasia, surgery.
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INTRODUCCION

ostumores de células de transicion

del ovario se derivan del epitelio

de la superficie y se clasifican en

tumor de Brenner y carcinoma de

células transicionales. El tumor
de Brenner es un subtipo raro de neoplasias
epiteliales que representamenos del 1 % de todos
los canceres de ovario y es mds frecuente en
menopadsicas entre 50y 70 afios V. Se catalogan
como benignos, limitrofes (proliferativas) o
malignos. Lavariedad malignarepresenta menos
del 5 % de todos los casos 2.

El tumor de Brenner maligno se caracteriza
por un nimero variable de islotes celulares de
células transicionales o escamosas redondeadas-
cilindricas dentro de tejido fibroso no epitelial.
Los componentes malignos del tumor, que
muestran crecimiento epitelial heterogéneo y
atipia con estroma intermedio, consisten en
células de transicion, carcinoma escamoso,
no diferenciado y/o una mezcla de estos tipos
celulares @, El diagnéstico histolégico puede
ser dificil debido a que las caracteristicas
morfolégicas e histopatolégicas son comunes a
las variantes benigna, proliferativa y carcinoma
de células de transicion. Lareseccion quirdrgica
sigue siendo el pilar terapéutico fundamental
de las pacientes con esta condicién, conducta
similar a la de otros tumores ovaricos de otras
histologias ®. Se presenta un caso de tumor de
Brenner maligno de ovario.

CASO CLIiNICO

Se trata de paciente femenina de 64 afios
de edad, I gesta, I para, quien consulté por
presentar dolor abdominal, acompafiado de
molestias abdominales inespecificas y aumento
de volumen del perimetro abdominal desde hacia
aproximadamente 8 meses. La paciente referia
menopausia desde los 50 afios, antecedentes
de consumo de tabaco (mds de 20 cigarrillos
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diarios), hipertension tratada desde los 42 afios
y antecedentes familiares de cancer.

Al momento del examen fisico estaba en
buenas condiciones generales, consciente,
orientada y colaboradora. La auscultacion
cardiopulmonar estaba dentro de limites
normales. La exploracién fisica demostré
tumoracién palpable, mal delimitada, poco mévil
y de consistencia dura en la zona suprapubica.
El resto de la exploracién no mostré hallazgos
relevantes. El examen ginecoldgico demostré
tumoracién anexial palpable con algunos nédulos
en la superficie con cuello uterino cerrado sin
evidencia de sangrado. El examen neurolégico
estaba normal. Los exdmenes de laboratorio de
rutina presentaron valores de hemoglobinade 9,1
g/dLy sodio sérico de 3,3 meq/L. El resto de los
resultados estaban dentro de limites normales.
Laradiografia de térax y abdomen no mostraron
resultados fuera de los normales.

La ecografia detecté tumor ovérico derecho
de 9 cm de didmetro, de tipo mixto localizada
anterior al titero con porcién quistica anecoicacon
paredes finas, regulares, tabiques gruesos y area
solida en la parte inferior. La ecografia Doppler
demostré vascularizacidon escasay periférica. Las
imégenes de resonancia magnética confirmaron
las caracteristicas de la lesion de 11 cm x 8 cm,
con tabiques gruesos y nddulos periféricos,
supravesical y anterolateral al iteroy que parecia
originarse del ovario derecho. El iitero y anexo
izquierdo estaban normales, sin evidencia de
linfadenopatias pélvicas (Figura 1). Los valores
de marcadores tumorales fueron antigeno
carcinoembriogénico 8,1 ng/mL,CA19-91170y
Ca-125485 UI/mL. Envistade la posibilidad de
unaneoplasia maligna de posible origen ovérico
se decide realizar la cirugia.

Durante la laparotomia se observé que el
tumor surgia del ovario derecho que media
aproximadamente 10 cm de didmetro de tipo
mixtadensamente adherido aestructuras vecinas,
sin evidencia de enfermedad metastdsica local.
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Figura 1. Imagen de resonancia magnética
que demuestra la tumoracién de origen anexial
anterolateral al ttero.

El anexo izquierdo y el ttero estaban normales.
Elresultado de labiopsia por congelacién sugirié
la posibilidad de neoplasia ovérica epitelial. Se
realiz6 lavado peritoneal, reseccion de la lesion,
histerectomia total mas ooforosalpingectomia
bilateral, diseccion de ganglios linfaticos
pélvicos-paraadrticos y omentectomia parcial.

Elexamen macroscépicoreveld tumor sélido-
quistico de 10 cm x 8 cm de didmetro, palido, de
color blanco-grisaceo con un érea quistica de 5
cm. La pared del quiste estaba engrosada llena
de liquido mucinoso. El examen microscépico
revelo proliferacion bifasica de células epiteliales
con dreas de islotes sélidos bien formados
junto a zonas en forma de cordén y crecimiento
infiltrativo de células individuales. Las células
epiteliales tenian nicleos caracteristicos de grano
de café con surcos longitudinales y citoplasma
palido, mostrando atipias leves en todas las
areas (Figura 2). La inmunohistoquimica
demostré inmunotincién positiva para CK7 y
WT-1 con expresion focal de GATA3 y p63 y
negativaparainhibina,cromograninaD,enolasa
neuroespecifica, calretinina y CK20. Sobre la
base de los hallazgos histologicos se realizo el
diagnéstico de tumor de Brenner maligno.

La paciente presenté un posoperatorio sin
complicaciones y fue dada de alta a los 4 dias.
Los valores de CA-125 tres semanas después de
la cirugia fueron de 45 Ul/mL. La paciente fue
referida al servicio de oncologia donde iniciaron
el tratamiento con quimioterapia adyuvante. Sin
embargo,después del tercer ciclo de tratamiento,

Figura 2. Microfotografia del tumor de Brenner maligno en la que observan: A) zonas uniformes de células epiteliales
invadiendo en un estroma fibroso denso y B) islotes de células tumorales en zonas bien demarcadas. Coloracién de

hematoxilina y eosina.
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lapaciente abandoné el tratamiento. No se conoce
el estado actual de la paciente y si ha presentado
recurrencias.

DISCUSION

Lostumores de Brenner malignos constituyen
menos del 1 % de todas las neoplasias
ovéricas. También existen informes de casos
en ligamento ancho y testiculo ®. La mayoria
de estos tumores son unilaterales y se observan
predominantemente en menopdusicas con edad
promedio de presentacién de 50 anos. La
patogenia del tumor de Brenner es desconocida
y aunque muestran diferenciacién transicional,
estos tumores no parecen surgir del tracto
urotelial. Evidencia reciente indica que podrian
derivar de sitios de metaplasia de células de
transicion, conocidos como nidos de células de
Walthard, dentro de los ovarios y trompas de
Falopio 7.

El tumor de Brenner maligno presenta
sintomatologia vaga similar a otras patologias
malignas de ovario. La mayoria de las pacientes
estan asintomdticas, pero pueden presentar
dolor abdominal, retencién urinaria o sindrome
de pseudo Meigs. EIl tumor se descubre
accidentalmente como parte del examen fisicode
rutina y/o ecografia realizada por otra patologia.
Los tumores benignos suelen ser unilaterales de
5 cm - 6 cm de didmetro y solo ocasionalmente
superando 10 cm. Tienen unatasade crecimiento
lentay laascitisesrara®. Los tumores limitrofes
y malignos pueden medir hasta 30 cm. Los
casos estdn generalmente limitados a ovario
y/o tejido circundante, siendo menos frecuente
la diseminacién linfatica . Aunque no son
hormonalmente activos,existen reportes de casos
de tumores productores de estrégenos causando
sangrado uterino anormal 19,

La utilidad de los estudios por imagenes
no esta clara en el tumor de Brenner maligno,
porque no tiene caracteristicas patognomaonicas.
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Las variantes malignas no se asocian con
hallazgos compatibles a hemorragia o necrosis.
No obstante, la presencia de paredes gruesas
e irregulares, septos gruesos y proyecciones
papilares son caracteristicas tipicas de los
tumores ovdricos epiteliales malignos ®. Las
lesiones solidas de baja intensidad observadas
en la resonancia magnética ponderada T2 y
mayor intensidad en imagenes ponderadas T1
son compatibles con tumor de Brenner .

Actualmente no existen marcadores tumorales
confiables para el diagnéstico, aunque se ha
informado que el CA-125 esté elevado en 30 %
- 70 % de los casos, este no se correlaciona con
estadio ni tamafio tumoral. A pesar de la baja
sensibilidad y especificidad moderadade CA125,
sigue siendo el marcador serol6gico mas ttil en
pacientes con cancer de ovario epitelial ®. Dado
que el tumor de Brenner maligno es un céncer
epitelial de ovario, es recomendable cuantificar
las concentraciones de CA125 preoperatorio y
usarlo como marcador de recurrencia @®.

Las principales variantes patolégicas del
tumor de Brenner son: metapldasica,proliferativa,
limitrofes y maligna. Las tres primeras variantes
estdn agrupadas con el término tumor de
Brenner intermedio y tienen un curso clinico
benigno, mientras que el tipo maligno tiene
peor prondstico @. Microscopicamente, los
tumores consisten en islas uniformemente
demarcadas de células epiteliales dentro del
estroma fibromatoso denso V. Ademis,
puede contener calcificaciones extensas ®. El
diagnéstico de la variante maligna incluye la
clarainvasion del estroma por células epiteliales
con un nucleo caracteristico de grano de café,
surcos longitudinales y citoplasma palido. EI
componente maligno puede incluir células
de transicion, células escamosas, carcinoma
indiferenciado o una mezcla de estas %2, La
presenciade estos elementos también es necesaria
para diferenciarlos de lesiones metastasicas 2.

El diagnéstico diferencial del tumor de
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Brenner maligno es el carcinoma de células
transicionales de ovario. Los primeros se
consideran tumores de bajo grado, mientras
que los carcinomas de células transicionales
se consideran neoplasias de alto grado con
comportamiento mas agresivo “%!¥_ A pesarde
poseer diferentes patogénesis,ambos comparten
caracteristicas histolégicas similares, lo que
puede dificultar el diagndstico definitivo. Las
células del tumor de Brenner maligno a menudo
expresan CK7,RAS y ciclina D1 y no presenta
pl6, mientras que las células del carcinoma de
células transicionales expresan WT1,receptores
de estrégeno, p53 y pl6 en forma difusa ‘2.
Existe algunaevidencia que propone laexpresién
positiva de p63 como posible caracteristica
especifica del tumor de Brenner maligno *'?.
Histolégicamente, el tumor de Brenner maligno
tiene componentes epiteliales benignos y
malignos con atipia celular,evidenciade invasion
estromal y necrosis. En contraste, el carcinoma
de células transicionales se parece desde el punto
de vista morfolégico al carcinoma urotelial, no
presenta componentes tumorales benignos y
carece de calcificaciones. Ademas, no existe
evidencia que los tumores de Brenner posean
la mutacién del promotor TERT asociada con
70 % de los casos de carcinoma urotelial '». Los
tumores de Brenner también pueden asociarse a
cistoadenoma mucinoso, tumores de células de
transicion de la vejiga urinaria y, mas raramente,
al struma ovarii .

Lacirugiaesel tratamiento estdndar para todos
los tumores epiteliales ovaricos y mas del 98 %
de los casos de tumor de Brenner maligno son
sometidas a reseccion quirdrgica primaria. La
diseccién concomitante de los ganglios linfaticos
solo ha demostrado que 5 % de los casos tenian
evidencia de diseminacién linféatica y no mejora
la supervivencia general @. Aunque no se ha
establecido lanecesidad de ladiseccion completa
de los ganglios linfaticos en combinacién con
la cirugia, esto se recomienda para realizar la

estadificacion precisa @.

Por otra parte, el papel de la quimioterapia
adyuvante estd poco definido. La quimioterapia
adyuvante basada en platino mds paclitaxel
aumenta la supervivencia @. EIl analisis de
los pacientes con cancer epitelial de ovario
que reciben quimioterapia adyuvante basada
en platino muestra que han mejorado la
supervivencia general en estadios tempranos ©.
La radioterapia como tratamiento primario
ha caido en desuso debido a la capacidad de
respuestarelativaaesquemas quimioterapéuticos
y al perfil desfavorable de efectos secundarios de
la radioterapia abdominal completa. Evidencia
reciente ha demostrado, sin embargo, que
el avance en la tecnologia de radioterapia
contribuye al control local exitoso de las
neoplasias ginecoldgicas y no se asocia con altas
tasas de toxicidad porradiacion, porlo que puede
ser una opcion util en neoplasias refractarias .

El pronéstico de las pacientes con tumor de
Brenner maligno generalmente es bueno. La
tasa de supervivencia a los 5 afios es superior al
90 % en casos conenfermedad limitada al ovario
y superior al 50 % en casos con enfermedad
extra-ovarica. Latasaderecurrenciaes alrededor
del 28 %, con casos de metastasis a duramadre,
pulmén, peritoneo, epiplén, piel y huesos ©-19. El
tiempo medio de recurrencia es de 11 meses ©@.
No obstante, los datos sobre la recurrencia en
los pacientes con esta condicién son limitados
debido a la baja frecuencia de aparicién.

El tumor de Brenner de ovario es un subtipo
raro de neoplasias epiteliales que es mas frecuente
enmenopausicas cuyo origen histolégico es poco
claro. El diagnéstico de la variante maligna
incluye la clara invasién del estroma por células
epiteliales con un nuicleo caracteristico de grano
de café, surcos longitudinales y citoplasma
palido. El diagnéstico puede retrasarse por la
faltade sintomas especificosy el tratamientoes la
cirugia. Lautilidad de quimioterapia adyuvante
atn no estd bien definida.
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Las glandulas salivales desde el punto de vista
histolégico, son del tipo racemosus, esta es una
palabra derivada del latin que significa “lleno de
racimos”’, debido a la disposicién particular en
que se disponen sus células secretoras en acinos,
unidos a sistemas de conductos que se unen entre
si. Las paredes de los acinos rodean una pequeiia
cavidad central: el alvéolo y en las paredes de
estos acinos, se encuentran las células secretoras
piramidales y las células mioepiteliales. Estas
dltimas células se contraen,al igual que las células
mioepiteliales de la mama, y esa contraccion
expulsa el contenido secretado por sus células
a través de los conductos (Figura 1) 42,
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Figura 1. Vision microscépicade glandulasalival @.
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Las glandulas salivales estan controladas por
lasdos divisiones del sistemanervioso auténomo,
el simpético y el parasimpatico. El sistema
nervioso parasimpaticoregulala secrecién por las
células acinares y hace que los vasos sanguineos
sedilaten. Las funciones reguladas porlosnervios
simpaticos incluyen la secrecion de las células
acinares, la constriccién de los vasos sanguineos
y la contraccién de las células mioepiteliales.
Normalmente,lasecrecion de salivaes constante,
independientemente de la presencia o no de
alimentos en la boca. La cantidad de saliva
secretada en 24 h, generalmente es equivalente
alL-15L en promedio. La saliva disuelve
parte de la comida masticada y actia como
lubricante, facilitando el paso de esta a través
de la faringe y es6fago cervical, conteniendo en
su composicion, su principal enzima digestiva,
la amilasa, cuya funcién es iniciar el proceso de
hidrélisis enzimatica. Ademas de la amilasa, la
salivacontiene agua,iones inorganicos, proteinas
salivales, aminodcidos libres y lisozima, enzima
quetiene la capacidad de impedirel crecimiento,
ademds de lisar o disolver ciertas bacterias.
Aunque la saliva es ligeramente 4cida, los
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bicarbonatos y fosfatos contenidos en ella sirven
como amortiguadores y mantienen el pH de la
saliva relativamente constante en condiciones
normales (Figura 2). EIl flujo constante de
saliva mantiene la cavidad oral y los dientes
himedos, tratando de que estén libres de residuos
de alimentos, células epiteliales desprendidas
y particulas extrafias, ademds de proporcionar
un mecanismo por el cual ciertas sustancias
organicas e inorgdnicas pueden excretarse
a través de esta, como el mercurio, plomo,
yoduro de potasio, bromuro, morfina, alcohol
etilico y algunos antibiéticos como penicilina,
estreptomicina y tetraciclinas. La saliva no es
esencial paralavida,pero puede considerarse uno
de los factores mds importantes que influye en el
comportamiento de la homeostasis de la cavidad
oral. Juega un papel importante en numerosos
procesos bioldgicos importantes, facilita la
masticacién y la formacién de bolo, asi como
también desempeiia funciones de proteccion de
los tejidos orales contra estimulos bioldgicos,
mecanicos y quimicos; permite la percepcion
del gusto y la temperatura y es responsable de
la digestion alimentaria inicial. Las glandulas
salivales se clasifican en gldndulas salivales
mayores y menores. Las glandulas salivales
mayores, encargadas de proveer la mayor parte

Figura 2. Homeostasis salival — PH.
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del flujo salival de la cavidad oral a través de
sus respectivos conductos, son las 2 glandulas
pardtidas,las 2 submaxilares y las 2 sublinguales.
Ademads, hay entre 600 y 1 400 glandulas
salivales menores distribuidas en labios, lengua,
amigdalas,faringe, paladar,cavidad nasal, senos
paranasales, laringe y traquea.

El abordaje de las lesiones de las glandulas
salivales mayores y menores en general, tienen
varios objetivos fundamentales: la extirpacion
de la lesién tumoral o no tumoral que afecta la
glandulasalival,lapreservaciéon de los elementos
anatémicos relacionados con la glandula, como
es por ejemplo todas las ramas del nervio facial
en el caso de la parédtida, la rama mandibular
del nervio facial (Figura 3) y nervio lingual en
el caso de la glandula sub maxilar por ejemplo,
manteniendo intacta en la medida de lo posible
la funcionalidad de los diversos musculos de
la expresion y esta a su vez estd intimamente
relacionada con el siguiente objetivo, y es el
hecho de la cosmesis adecuada resultante del
procedimiento, por medio de una incisién que,
porencontrarse muchas veces en unazona visible,
facial o en el cuello, permita al paciente sentirse
satisfecho con la misma, una vez resuelta la
afeccion que le aqueja .

T
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Figura 3. Nervio facial y sus ramas.

Enel casode las glandulas salivales mayores,
las técnicas de remocién de las mismas por
lesiones benignas o malignas, son conocidas y
practicadas universalmente desde el siglo pasado.
Otras técnicas han venido desarrollandose y
creciendo en su uso cotidiano por los cirujanos
otorrinolaring6logos y de cabeza y cuello,como
por ejemplo las técnicas endoscépicas. Esta
dltima se ha venido popularizando y desarrollando
desde 1990, paralelamente con adelantos en
técnicas de litotripsia en el caso de litiasis @.
La sialoendoscopia con extraccion de cédlculos
mediante cestas,forceps o catéteres de balén,han
sido desarrollados con propdsitos terapéuticos.
Si bien los tumores de las gldandulas salivales no
se deberfan tratar mediante cirugia minimamente
invasiva, la sialoadenitis obstructiva, con o sin
sialolitiasis, estenosis y torceduras, se puede
tratar con técnicas minimamente invasivas. Por
lotanto,los enfoques quirdrgicos tradicionales y
minimamente invasivos actualmente coexisten.
Los abordajes minimamente invasivos, o “ciru-
gia menos agresiva”, para la parotidectomia
tradicional sugieren la parotidectomia selectiva

del 16bulo superficial en lugar de la lobectomia
superficial (Figura4).Lascombinacionesde varias
técnicas minimamente invasivas también son
posibles. Noexiste un limite claroentre lacirugia
“tradicional” y la “moderna” de las glandulas
salivales *. Todos los enfoques quirdrgicos
actuales para las enfermedades de las glandulas
salivales se pueden clasificar de la siguiente
manera: cirugia tradicional estdndar, como por
ejemplo parotidectomia, sialoadenectomia, un
enfoque menos agresivo a la cirugia tradicional,
como por ejemplo la parotidectomia parcial,
las cirugias asistidas endoscépicamente, los
abordajes intra o trans-orales video asistidas o
no, la litotripsia extracorpdrea con combinacién
o no de sialoendoscopia y la remocién por
sialoendoscopia de cdalculos en los ductos
de las glandulas salivales. Por lo tanto, las
complicaciones posoperatorias de la cirugia de
las glandulas salivales, pueden ser clasificadas
como relacionadas con la cirugia endoscépica,
a la litotripsia extracorpdrea y a la cirugia
tradicional o abierta.

Figura 4. Parotidectomia parcial: disecado en este
caso so6lo la rama cérvico facial, por localizacién
del tumor.
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El conocimiento de la cirugia parotidea se
remonta desde el afilo 160 DC ©, miiltiples son
los autores que la han descrito a través de la
historia, sin embargo, relevante fue el trabajo de
Stenon NS, oriundo de Copenhague, anatomista
y cientifico danés del siglo XVII, Thomas
Bartholin fue la persona que lanz6 a Stenon
hacia su primera carrera cientifica: la anatomia,
siendo esta en aquella época, una ciencia muy
prestigiosa. Un dia Stenon compré una cabeza
de cordero y se la llevé a su laboratorio. Noté
que la punta de la sonda se movia libremente en
una cavidad, chocaba contra los dientes. Hizo
el comentario a grandes maestros de la época
quienes no le hicieron caso alguno y decide ir
a la Universidad de Leiden para continuar sus
estudios. Alli repitio la diseccién, ensefiando el
conducto a los profesores de esta universidad,
quienes confirmaron que se trataba de unanueva
descripcién anatémica. Hasta ese momento la
funcién de la glandula parétida era desconocida.
La Universidad hizo una presentacién publica
del descubrimiento,llamando al conducto ductus
Stenonianus. Stenon trabajé también en la historia
delanaturalezade los fésiles, siendo considerado
el padre de la geologia. Pasando por distintas,
facetas de su vida como cientifico; le atraia la
vida espiritual y siendo profesor de anatomia, se
convirtiod a la fe catdlica, ordenandose sacerdote
en 1675 &7, Muere en 1686, descansando sus
restos en la Basilica de San Lorenzo, en 1988
después de un arduo proceso de 50 afios, fue
beatificado: “Bello es lo que vemos, mas bello
lo que conocemos, pero con mucho es mas bello
lo que todavia ignoramos™ Stenon N.

Laparotidectomiaes unacirugiaenevolucién,
multiples estudios se han realizado a través de
la historia, en el estudio de las lesiones de la
gldndula pardétida, desde descripciones
anatémicas, técnicas quirdrgicas de incision y
abordaje, técnicas minimamente invasivas,
técnicas anestésicas etc. ®?, desde que Senn “-'?
antes de 1890, describe la enucleacién como
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posibilidad quirdrgica para tratar los adenomas
parotideos. Este tipo de tratamiento no fue
exitoso, debido a las altas tasas de recurrencias
y pardlisis facial V. En 1892 serealizé6 la primera
parotidectomia describiendo la preservacién del
nervio facial @ En 1940, Janes ®, publicé un
articulo de parotidectomia con preservacion del
nervio facial y luego Bailey @, divulgé los
resultados de esta técnica, en 1947, recalcando
la disminucién importante de paralisis facial
posoperatoriaal aplicarla. Desde entonces,tanto
tumores benignoscomomalignossonintervenidos
con estos principios de preservacion del VII par
craneal. Es porello que los abordajes quirdrgicos
tradicionales de los tumores de la glandula
pardtida incluyen parotidectomia parcial
superficial con preservacion del nervio facial, y
parotidectomia total con y sin preservacion del
mismo, esta ultima denomindndose paroti-
dectomia radical. Los intentos de realizar una
parotidectomia selectiva de solo el l6bulo
profundo con preservacién del I6bulo superficial
en casos benignos, se realizaron en la década de
los noventa 1217,

El primerelemento aconsideraren las secuelas
o efectos adversos en la cirugia parotidea es por
supuesto lo relacionado al resultado cosmético
y la cicatriz resultante luego del procedimiento,
aunque el objetivo fundamental es laerradicacion
de la lesion parotidea, no menos lo es, el hecho
de la cicatriz residual en el paciente, siendo
esta que repercute en forma importante en su
cotidianidad e interaccién social del paciente.
Las distintas incisiones fueron introducidas por
Berard en 1823V (Figura 5). Sin embargo, la
primera descripcion de una incisidn especificas
de acceso a la regién parotidea, a fin de realizar
una parotidectomia se le concede a Gutiérrez
en 1903 (Figura 6), pero la incisién estdndar
usada por la mayoria de los cirujanos de cabeza
y cuello es la incision pre auricular modificada
por Blair quien ladescribiéen 1912 y modificada
posteriormente por Bailey © (Figura 7).
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Figura 5. Incisién de Berad.

Figura 6. Incision de Gutiérrez.

Figura 7. Incisién de Bailey.

Con el fin de mejorar la estética, la incision
ritidoplastia fue propuesta en 1967 y que
posteriormente fue incorporada por los cirujanos
maxilofaciales,otorrinolaringélogos y cirujanos
de cabeza cuello (incision de lifting modificada),
que consiste en una incision pre-auricular trago
antes de pasar todo el l6bulo de la oreja (a
diferencia de ritidoplastia que comienza en la
region parietal), bordeando porel oido y el surco
retro-auricular de 4 cm - 5 cm de largo de una
linea oblicua y posterior a la regién mastoideo-
occipital a lo largo de la linea del pelo hasta
llegar a una longitud que puede variar de 5 cm
a 10 cm (Figura 8 ). Laincision desciende hasta
alcanzar el extremo del cuerpo mayor del hioides,
pudiendo a veces hacerla coincidir con el primer
pliegue cutaneo del cuello, para evitar lesién de
laramamarginal del nervio facial y se profundiza
hasta alcanzar el muisculo cutdneo del cuello sin
atravesarlo. Es un excelente abordaje para la
celda parotidea, permitiendo la extirpacion del
I6bulo superficial y profundo con una adecuada
visualizacion del nervio facial; sinembargo, tiene
la particularidad de que la porcion cervical de la
mismaes visible y porende mas notorialacicatriz
resultante *2?. Ciertos autores anglosajones
y venezolanos propusieron una incision retro-
auricular-retro-mandibular, también tipo o en
“Y” U9 con el fin de resultados cosméticos
favorables, de igual manera; los venezolanos
Garriga y col., presentaron su experiencia en

Figura 8. Incision de lifting modificada.
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8 casos de parotidectomia aprovechando la
via de abordaje y los resultados estéticos de la
ritidectomia, para aquellos pacientes con tumor
parotideo que manifestaron el deseo de no tener
cicatrices visibles, ni deformidades, queriendo
eliminar simultdneamente arrugas cérvico-
faciales y aprovechar una sola intervencién
para ambos fines, cuando no existia un riesgo
aumentado para ambas cirugias 1. Enel 2011,
Mijares y col. "V, describen una modificacién de
estastécnicas de incision minimamente invasivas,
resultando mejores resultados cosméticos atn,
en la cual se infiltra por delante del sistema
superficial mudsculo aponeurético parotideo
(superficial musculoaponeurotic system (SMAS),
siglas en inglés), 25 cm?® de solucién salina al
0,9 % solucién en el area parotidea, entre la
glandula parétida y el tejido celular subcutdneo,
inmediatamente por delante del pabelldn
auricular; y haciendo laincision desde laincisura
anterior del trago, borde del trago, pasando por
la incisura inter-trago, rodeando el 16bulo de la
oreja para finalizar a nivel de la unién entre la
piel de la region occipital y la concha cava. Los
pacientes a los que se realiza esta incision peri
auricular,muestran su conformidad y satisfaccion
con la cicatriz resultante, ya en el momento de
retiro del material de sintesis (sutura), que en
todos los casos se realiza después del retiro del
drenaje de aspiracion. Esta técnica disminuye
en forma importante la presentacién de dolor
posoperatorio y no representa de modo alguno
aumento en las complicaciones posoperatorias
en aquellos pacientes sometidos aresecciones de
tumores parotideos en el abordaje peri auricular
encomparaciéonalos que selesrealizael abordaje
pre auricular y transcervical. No produce
dificultades técnicas al momento de lareseccion
tumoral, niinfluye en mayor nimero de recidivas
ni por el tipo histolégico ni por la ubicacién de
la lesion, tanto del 16bulo superficial como del
profundo,de la gldndula parétida comprometida
(Figura 9).

Rev Venez Oncol

Figura 9. Incisién peri-auricular.

La anatomia y el conocimiento de las
variaciones del nervio facial en cuanto a su
forma de presentacion son preponderantes en
la realizacion de esta cirugia @*29. Toda lesion
en el drea parotidea es un tumor de la glandula
hasta que demostremos lo contrario. La cirugia
de la gldndula parétida, no sélo es la reseccion
del tumor diagnosticado,es como hemos acotado
anteriormente, la cirugia del nervio facial. El
nervio facial, el par craneal VII, es un nervio
periférico complejo (motor-sensorial-secretor)
que tiene una gran rama motora y una sensorial
mas pequeia. El beneficio de la monitorizacion
intra-operatoria del nervio facial continuo, se
discute de manera controvertiday faltan estudios
clinicos prospectivos aleatorizados *72%. Se
estima que el riesgo de disfuncidn transitoria del
nervio facial es de aproximadamente 20 %-40 %,
mientras que la pardlisis persistente del nervio
facial ocurre en O %-4 % de los pacientes en
manos expertas, siendo estamés grave y de dificil
manejo, provocando una secuela cosmética y
funcional, como consecuencia de la cirugia; que
el manejo de un tumor de la gldndula parétidaen
si, sobre todo por el hecho de que el 80 % de las
lesiones son benignas. Afortunadamente, en la
minoria de los casos, existe la real probabilidad
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de sacrificar una o varias, o la rama principal
del nervio facial; en este caso, el cirujano de
cabezay cuello debe estarentrenado pararealizar
distintos procedimientos que permitan solventar
esta situacion y por ende, mejorar este aspecto
cosmético del paciente. Todo esto comienza
precisamente por una adecuadaexposicion y una
apropiadavisualizacién de todas lasramasdel VII
par craneal, la cual es programada previamente.

En la cirugia de cabeza y cuello, el beneficio
de las técnicas de diseccién bipolar en la
amigdalectomia para reducir el sangrado intra
y posoperatorio se discute ampliamente 30,
Mas recientemente, la aplicacion del sistema de
hemostasia con el uso del bipolar,en ladiseccién
del cuello revela un tiempo de operacidén
significativamente menor ©V. Tirelli y col.,
opinaron que el bisturi armodnico y el uso del
cauterio bipolar,son superiores en la preservacion
del nervio auricular durante la parotidectomia y
la diseccién del cuello en comparacién con el
monopolar @¥.

En la cirugia de la gldndula pardtida, se
sugirieron diferentes usos de sistemas de
hemostasia, para reducir el tiempo de sangrado
y reducir las complicaciones de paralisis
posoperatorias ¢*3¥_ Si bien estudios recientes
evaldan las modernas técnicas bipolares en el
sellado vascular,la literatura carece de un analisis
diferencial de la preparacién de la glandula
parétidamediante el método de diseccién bipolar.
Se hacomparado la diseccién fria y el método de
diseccién bipolar, ambos complementados con
electrocoagulacion bipolar para el sellado del
vaso. A pesar de los enfoques mas radicales en
los pacientes con diseccidn bipolar, la parélisis
delnervio facial posoperatoria se produjo en solo
el 14 % de los casos, con el uso del bipolar. El
andlisis de subgrupos que analizé exclusivamente
a los pacientes después de la parotidectomia
superficial, demostré una tendencia hacia una
menor tasa de paréalisis del nervio facial después
deladisecciénbipolar (6 %),en comparacién con

laresecciénen frio (19 %), perono logré alcanzar
resultados estadisticamente significativos. Sin
embargo, los pacientes que se sometieron a la
diseccién bipolar de las lesiones de la glandula
parétida mostraron una tasa significativamente
menor de hemorragia posoperatoria y fistula
salival. Debemos suponer que la diseccion
bipolar result6 tanto en el sellado de los vasos
intra-glandulares como en el parénquima salival
(22735)_

Las lesiones de las diferentes ramas del
nervio facial, van a originar alteraciones motoras
de acuerdo a la rama lesionada. En el caso
de lesiones de la rama temporal se producira
asimetria de la frente, las lesiones de las ramas
cigomaticas dan lugar acomplicaciones oculares,
como epifora, 0jos secos, ectropidén, erosion
corneal e incluso en casos severos ceguera,
como resultado de una importante ausencia
de morbilidad en el cierre de los parpados. La
distorsiény asimetriade lacomisuray pérdidade
la continencia salival, ocurren en lesiones de la
rama mandibular marginal y por dltimo el trauma
de la parte superior bucal y cervical, s6lo causan
complicaciones faciales relativamente menores,
evidenciando pliegue naso-labial asimétrico y
disfuncién del musculo depresor del angulo de
la boca ¢,

Diferentes técnicas han sido descritas para
corregir los defectos producidos por la pardlisis
facial, lo cual acarrea trastornos fisiolégicos,
psicolégicos y sociales en el paciente. La
reconstruccion del nervio facial inmediata o
temprana podria estar indicada (Figura 10 y
11), realizando una anastomosis sin tension,
causada por un accidente en el momento de la
cirugiaparotidea. Generalmente,unareparacion
primariasin tensién del nervio facial es imposible.
Paraestos defectos segmentarios del nervio facial,
muchos métodos reconstructivos se han descrito
previamente,usando el nervio auricular mayor,el
injerto del nervio sural olaanastomosis del nervio
hipogloso-facial ®*49. Las lesiones de las ramas
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Figura 10. Reparacién rama mandibular nervio facial.

Figura 11. Funcionamiento posterior a anastomosis.

cigométicas y de la rama marginal mandibular,
daran lugar a las complicaciones oculares y de
comisura- salivacién descritas anteriormente, sin
embargo, el trauma de la rama bucal y cervical
del nervio facial, s6lo causan complicaciones
faciales relativamente menores, como por
ejemplo un pliegue naso labial asimétrico y
disfuncién del misculo depresor del dngulo de
laboca. En vista de esto, Zhai Q y col. ?®_ han
descrito una técnica de reconstruccion de los
defectos del nervio facial delasramas zigomatica
o rama mandibular marginal, usando las ramas
bucal y cervical del mismo nervio, basandose
en la menor importancia cosmética que produce
el sacrificio de estas ultimas, midiendo con
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precision lalongitud del defecto nervioso conuna
regla quirdrgica, para asi evitar realizar suturas
con tensién. La diseccion de las ramas bucales
o cervicales, que se injertard en los defectos
del nervio facial, se maneja cuidadosamente
con una pequefia porciéon de fascia y tejido
adiposo circundante, tejido para preservar la
comunicacion entre el nervio facial y el sistema
de irrigacién del nervio que va por el perineuro
o epineuro. La diseccion del sitio donante se
realiza con precaucion para estar cerca de los
extremos proximales de la parte superior bucal o
cervical tanto como sea posible para asegurarse
de que la longitud suficiente del nervio donante
se puede trasplantar a los defectos. Se sutura la
porcidn distal sacrificada de las ramas cervical
o bucal al mufién proximal de mandibular o
cigomatico del nervio facial con reparacion de
sutura epineural de extremo a extremo, usando
suturas no absorbibles 9-0 (Figura 12). La
recuperacion esperada después de la neurorrafia
puede variar de 4 a9 meses,aunque los pacientes

Figura 12. Dibujo esquematico de la reconstruccion
con las ramas @® bucal o cervical del nervio facial. D.
Defecto. T. Rama temporal. Z. Rama zigomatica.
UB. Rama bucal. LB. Rama marginal mandibular.
C. Rama cervical.
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pueden continuar recuperando la funcién hasta
aflos después“?. Las ventajas del injerto nervioso
de nervio, sensitivo o motor (este ultimo tiene la
desventaja de dejar mayor secuela), incluyen no
solo larestauracion del tono muscular en reposo,
sino también laexpresion facial espontanea. Las
opciones para el injerto de nervio incluyen la
del VII par ipsilateral, la contralateral (cruzada
0 “cross-over”), la transposicion del nervio
hipogloso al facial y mas recientemente, la
rama mesentérica del nervio trigémino o V
par craneal “>*_ Cuando el injerto de nervio
no es posible, la siguiente opcién viable para
la restauracion dinamica, es la transferencia
muscular. Los pacientes con parélisis facial
permanente e irreversible son candidatos para
uso del muisculo masetero para la reanimacion
facial, el cual se describi6é por primera vez en
1908, y fue popularizado por Baker y col., a
finales de los anos 70 ©. Desde entonces, se
han realizado muchas modificaciones y es uno
de los métodos preferidos por algunos cirujanos,
para rehabilitar la comisura oral y el complejo
bucal para sonreir. Debido a su ubicacién
anatémica,el masetero produce un levantamiento
pOstero-superior en la parte media inferior de la
cara “?49_ T as limitaciones de su uso incluyen
asimetria posoperatoriay dificultad ocasional con
la masticacién, lo que hace que esta opcién sea
menos favorable que la transferencia muscular
temporal “7.

Otra técnica es la reconstruccién funcional
y estética de un rostro paralizado, el cual
implica un verdadero desafio. La reanimacion
facial minimamente invasiva graduada se basa
en un principio modular, de acuerdo con las
necesidades, la condicién y las expectativas de
los pacientes, se pueden realizar los siguientes
modulos: transposiciéon y estiramiento facial
del musculo temporal, suspension de la valvula
nasal, estiramiento endoscépico de la ceja y
reconstruccién de los parpados. La aplicacion
de un concepto de reanimacién facial gradual

minimamente invasivapuede ayudar aminimizar
el trauma quirdrgico y reducir la morbilidad
asociada. Mediante este procedimiento, se
puede lograr una mejoria del cierre de parpados,
asimetria de cejas, asimetria nasal y simetria de
la comisura oral en reposo. Esto se plantea en
aquellos pacientes a los cuales no se les puede
ofrecer reparacion primaria del nervio facial o
transferencia de tejido micro-neuro-vascular.
La reanimacién facial minimamente invasiva
graduada, es una opciéon prometedora para
restablecer la funcidén facial y la simetria en
reposo ¢4,

Numerosos trabajos han descrito las distintas
técnicas paracorregir odisminuirel pliegue naso-
labial, que se profundiza caracteristicamente
con la edad, y que se borra en pacientes con
paralisis facial. Bhamay col.®,describieronuna
técnica paralarestauracion del surco naso-labial
utilizando la fascia lata que se puede realizar en
conjuncion con suspension de la comisura labial
y ala nasal. La técnica quirdrgica utilizada,
consiste en preparar y cubrir con campos estériles
la cara y la cara lateral de la pierna ipsilateral y
se hace una incisién temporal y pre-auricular en
el lado paralizado de la cara. La fascia pardtida-
masetéricase identificay se usacomoel pisodela
diseccién. Se abordael plano del sistema musculo
aponeurdtico (SMAS) y se eleva anteriormente
hacia el borde anterior de la glandula parétida
utilizando electrocauterio monopolar. Una vez
que el borde anterior de la parétida se identifica,
laatencién se dirige haciael pliegue borrado naso
geniano o naso-labial. Se marca un segmento
de piel en forma de hoz en la regién naso labial
y se hace el corte de la epidermis y de la dermis
subyacente. Se hace cauterizacién de los foliculos
pilosos para prevenir vellos encarnados. La
pestafia resultante de la dermis se utiliza para
la fijacién de la fascia lata. Luego se crea un
tinel en el plano del SMAS, desde el pliegue
naso geniano hacia la incisién lateral. Si el ala
nasal requiere suspension, se hace una incisién
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en el surco naso facial y el plano del SMAS se
eleva superiormente. Si también se requiere
elevacion de la comisura, se puede hacer en ese
momento. Ahora, se aborda la regién lateral
del muslo, donde se hace una incisién orientada
cranealmente en el muslo lateral, a través de la
piel. El electrocauterio monopolar se usa para
disecar a través de la grasa subcutdnea hasta que
se identifica la fascia lata. Se toma una porcién
de fascia lata de 15 cm de longitud y se coloca
en solucidn salina. Se requiere un segmento de
fascia de aproximadamente 2,5 cm de ancho. La
comisuraoral y surco naso-geniano requieren de
1 cm de ancho para la elevacion, lo que necesita
un segmento de fascia lata de 4,5 cm de ancho,
para la elevacién de las tres estructuras. Se
coloca un drenaje de succion en la herida y se
cierra usando sutura de 3-0 de poli-filamento
absorbible para los tejidos profundos, y sutura
4-0 de monofilamento para la piel. La pierna
estd envuelta con una venda elastica. La fascia
se recorta en tres segmentos, como se describio
anteriormente. Para la reconstruccién del ala
nasal,sefijael tejido graso fibroso de esta al surco
naso-geniano, con sutura de polipropileno 4-0.
La sutura se pasa de lo profundo a superficial a
través de la fascialata, y luego de lo superficial a
profundo de tal manera que el nudo se encuentra
enlasuperficie profundadelafascialata,evitando
laextrusionretardadadel mismo. Se colocan dos
suturas mas de la misma manera y luego los tres
quedan atados. Para la reconstruccién del surco
naso-labial, una pestana de la dermis se sutura
a la fascia lata, de manera tal que la fascia lata
se encuentra en la profundidad de la pestafia y
los nudos permanezcan en la superficie inferior
de la fascia. Lo mismo se hace con la comisura
labial, que se sutura a la tira de fascia restante
usando sutura de poliglactina 2-0, teniendo
cuidado de ocultar los nudos. Cada tira se retrae
hacia arriba mientras el cirujano examina la cara
para determinar la cantidad ideal de tension para
la suspension, muchas veces procurando una

Rev Venez Oncol

discreta “sobre-correccién”, lo que repercutira
a la larga en un mejor resultado cosmético. Se
completael cierre de la piel de laherida temporal
con poliglecaprona 5-0, paralas capas profundas
y nylon 5-0 para la piel. La incisién naso-labial
se cierra usando nylon 5-0 en puntos separados,
y la incisién naso-facial, se usa nylon 6-0 de la
misma manera. La cabeza es envuelta con un
vendaje estiloritidectomiaestdndar y los drenajes
aspirativos seretiran cuando el paciente presenta
menos de 25 cm? de liquido serohematico claro
o seroso en 24 h de gasto por el mismo.

Recientemente, la parotidectomia superficial
total ha llegado a considerarse innecesaria para
prevenir la recurrencia en la mayoria de los
pacientes,dependiendo de lahistologia,tamafioy
ubicacién de los tumores “*~9 . Porlo tanto,enlas
ultimas dos décadas, la parotidectomia superficial
parcial surgié como un enfoque més conservador
que la parotidectomia superficial total en el
manejo de tumores parotideos “*-*¥ (Figura 13).
Enlaparotidectomia superficial parcial,el tumor
parotideo es resecado con un margen circundante
de 0,5 cm a 1 cm de tejido parotideo normal.
El objetivo principal de la cirugia es preservar
el nervio facial, disecando sélo las ramas
adyacentes al tumor, sin necesidad de disecar
las otras ramas no comprometidas. Este método
comunmente preservado el parénquima parotideo
no afectado, minimizé la incidencia de paréalisis
del nervio facial y del sindrome de Frey ©°-59.
Con estos procedimientos menos agresivos, se
redujo la incidencia de estos eventos. Ahora,
la atencion se desplazd gradualmente a otras
secuelas de la cirugia de la parétida, como lo es
eladormecimiento de laregion parotidea y 16bulo
de la oreja, depresion posoperatoria y sindrome
de Frey (Figura 14).

El adormecimiento de la regién parotidea
y l6bulo de la oreja es debido a lesién del
nervio gran auricular (nervus auricularis
magnus) en latin, es una de las cuatro ramas
que forman el plexo cervical superficial. Nace
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Figura 13. Parotidectomia superficial total clasica.

Figura 14. Depresion posoperatoria.

de la segunda asa cervical, contornea el borde
posterior del esternocleidomastoideo y asciende
verticalmente hacia el pabell6n auricular, por
detras de la vena yugular externa. Se divide
en dos ramas, una anterior y otra posterior. La

rama anterior, se distribuye por la piel de la cara
externadel pabellén y de laregion parotidea. La
rama posterior, se ramifica por la piel de la cara
interna del pabellén y de la regién mastoidea.
En un trabajo reciente, en el posoperatorio de
parotidectomia, se detecté hipo-estesia auricular
en 58,6 % de los pacientes, sobre todo cuando se
ha sacrificado el nervio gran auricular,en 18 %
del grupo al que se le realiz6 parotidectomia
superficial parcial, tuvieron parestesia transitoria
a diferencia del 100 % de los pacientes a los
cuales se sometieron a una parotidectomia
superficial total ®*°”. Como método de prevenir
el adormecimiento o entumecimiento del I6bulo
de la oreja, muchos cirujanos han defendido que
la preservacion de la rama posterior del nervio
gran auricular durante la cirugia, podria reducir
la incidencia de este fenémeno ¢339,

Las secuelas de depresién en la regién
parotidea, después de esta cirugia hay una
asimetria en el contorno de la cara que es mas
o menos importante dependiendo del volumen
de tejido glandular salival resecado. Para
evitar este fendmeno, varias técnicas han sido
descritas, como la interposicién del musculo
esternocleidomastoideo, un colgajo muscular,
injerto libre como colgajos cutdneo-adiposos,
relleno con materiales no biolégicos, como la
dermis a-celular puede disminuir estadepresion,
pero aumenta significativamente el riesgo
de fistula salival y coleccion serosa . El
colgajo SCM es una buena opcién para rellenar
el contorno facial pero incluye varios riesgos
que se discutieron anteriormente, tales como
dafio en el nervio espinal, lesién del nervio
auricular, dificil control de recaidas, aumento
del riesgo de lesiones del nervio facial en
re-intervenciones. También se han utilizado
otros materiales, como la propia grasa del
paciente, pero tienen el inconveniente que se
reabsorbe con facilidad ©». Algunos autores
han combinado una parte del SMAS con injerto
adiposo o inyeccidén grasa, teniendo resultados
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positivos. La sutura del SMAS al pericondrio
y al musculo esternocleidomastoideo crea una
superficie apretada que evita el hundimiento
retro-mandibular después de la parotidectomia,
obteniéndose una alta satisfaccion estética en el
posoperatorio. Finalmente el uso del musculo
esternocleidomastoideo ha sido utilizado como
parte importante en la reconstruccion de la celda
parotidea pos- parotidectomia 59,

El sindrome de Frey, descrito por Lucey
Frey en 1923 (Figura 15), neurdloga francesa
del mismo nombre, el cual consiste en la
aparicion de se caracteriza por sudoracién,
enrojecimiento y calor del darea parotidea
y/o pre-auricular, que aparece en el territorio
cérvico-facial, relacionados con el acto de la
masticacion y que aparece en hasta un 50 % de
los casos luego de una parotidectomia (Figura
16). Siendo hipotéticamente su origen debido a
una re-inervacién cruzada anémala de las fibras
para- simpéticas del IX par craneal, que llegan
a las glandulas sudoriparas de esta zona. Como
se sabe, en las personas sanas estas glandulas
sudoriparas normalmente reciben inervacion de
tipo simpético, pero posterior ala parotidectomia,
las fibras parasimpaticas que pasan por el
nervio auriculo temporal, al seccionarse y

Figura 15. Lucey Frey ®-59,
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posteriormente regenerarse, alcanzan dichas
glandulas sudoriparas, asi como los vasos
de la piel, produciendo el efecto local antes
mencionado. Frey y su esposo fueron acusados
de contrarrevolucionarios y enviados a campos
de concentracion en la era de la invasion nazi,
muriendo allien 1942 (148-59 Ha sido descrito en
otros tipos de entidades clinicas, en disecciones
cervicales, adeno-sub-maxilectomias, en la
neuropatiaautonémicadiabética,simpatectomias
toraco cervicales, infecciones de las gldndulas
salivales, cirugias de la articulacién témporo-
mandibular, cirugias ortognaticas, fracturas de
céndilo, en neonatos por trauma obstétrico, en
otitis externas agudas a repeticion y en fracturas
condileas. Clinicamente se manifiesta como
se caracteriza por la aparicion, generalmente
unilateral, de eritema cutdneo, sensacion de
calor y sudoracion local, ocasionalmente con
dolor en la regién pre-auricular y temporal en
el momento de la ingestion de alimentos en
general y sobre todo en aquellos que producen
un fuerte estimulo de la secrecion salival. El
tiempo promedio de apariciéon de las primeras
manifestaciones clinicas del sindrome, es de
nueve meses y aparece tardiamente a los 17 afios
de la intervencion. Debido a que el sindrome
de Frey es una afeccion benigna que rara vez
progresa,latnicaindicacién paralaintervenciéon

Figura 16. Sindrome de Frey.



156 Complicaciones en la cirugia de las glandulas salivales mayores

es la incomodidad de los pacientes “®. En
algunos pacientes, el sindrome de Frey se podria
presentar en forma subclinica y completamente
asintomaético. Cuando se incluyen estos casos
subclinicos realizando pruebas objetivas, como
por ejemplo el test Minor, la incidencia aumenta
en forma importante. Se cree que en muchos
estudios,solo se incluyen pacientes sintomaticos,
manteniendo un grupo importante en los cuales no
se realiza diagnéstico, de alli, es la variabilidad
reportada por algunos autores de laincidenciade
esta afeccion, oscilando entre 41 % y 96 % ©9.
La realizacion del test de Minor, se hace en las
mujeres sin maquillaje y enlos hombres rasurados
en el lado donde fue realizada la parotidectomia
de la siguiente manera: se coloca a paciente en
una silla de examen clinico, en un angulo de 45
grados, luego se asegurarse que la piel esté seca,
haciendo el secado con una gasa seca y limpia.
Se aplica en esta la solucién yodada, que estd
compuesta por 15 g de yodo, 100 cm? de aceite
de castor y 900 cm? de etanol. Se deja secar por
dos min y se aplica ahora el almidén sobre la
zona, ofreciendo en este momento al paciente
un estimulo sialagogo, como por ejemplo
limo6n, comer algun tipo de alimento azucarado,
caramelos,chicle,etc.,y se esperadurante 5 min,
observando el drea afecta una coloracién violeta
onegra,siendo este resultado considerado como
positivoy finalmente se procede a medir la zona.

La diseccién del colgajo del misculo
esternocleidomastoideo, la preservacién del
SMAS de mayor grosor del colgajo de piel y
trasplante de tejido autélogo o xenoinjertos
se mencionan como técnicas para evitar esta
sudoracion gustativa (Figura 17) ¢, Grosheva
y col. ®¥_ describieron un trabajo prospectivo,
no aleatorizado y controlado, donde se
programé para realizar colgajos de musculo
esternocleidomastoideo, en 130 pacientes,
desde septiembre de 2010 a mayo de 2012.
Todos los pacientes incluidos se sometieron
a una parotidectomia superficial. El método

Figura 17. Resultado cosmético.

de cirugia fue estandarizada en forma similar
en todos los casos, consistiendo en el uso un
microscopio 6ptico de luz o lupa binocular
ademas de monitoreo visual del nervio facial
en todos los hospitales participantes. E1 SMAS
se integrd en el colgajo cutdneo en todos los
pacientes. Después se identificé el tronco
principal del nervio facial y todas las ramas
periféricas del nervio, debido al protocolo
de disefio del estudio, el colgajo de musculo
esternocleidomastoideo fue obligatoriamente
realizado en los pacientes con mayor extension
de reseccion, es decir, del volumen extirpado.
Para determinar el volumen de las muestras
durante la cirugia, la muestra extirpada se midi6
por desplazamiento del formaldehido (en mL)
en un contenedor milimetrado. El minimo que
se requeria era un volumen de desplazamiento
de 25 mL para el uso del colgajo del misculo
esternocleidomastoideo. La interposicién del
colgajo no se realizé en pacientes con volumen
dedesplazamiento menosde 25 mL. Este niimero
especifico fue establecido, basado en los datos
de unainvestigacién previa sobre especimenes y
mediciones durante la parotidectomia superficial
en los centros de estudio participantes ©”. El
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colgajo del misculo esternocleidomastoideo,
fue disecado usando este método en cada centro
de estudio participante. Por lo tanto, la parte
proximal del esternocleidomastoideo (Figura
18) fue movilizado. Después de laidentificacion
del nervio espinal, un tercio del musculo fue
disecado y girado hacia el tronco principal del
nervio facial,cubriendolaregién facial. El tejido
muscular se sutura sin tensién al tejido adiposo
circundante y el resultado cosmético ha sido
demostrado y realizado con éxito igualmente
en Venezuela 5%,

Figura 18. Rotacion colgajo de esterno-
cleidomastoideo.

Se ha descrito también para tratar el sindrome
de Frey, el uso topico de anti-transpirante o
anticolinérgicos 7. Eluso de toxinabotulinica
también es comun en la prictica clinica. La
toxina botulinica es producida por clostridium
botulinum, una bacteria anaerobia. La bacteria
produce siete tipos seroldgicos de toxinas (A,
B,C1,D, E,Fy G) como una mezcla compleja
de polipéptidos neurotéxicos y componentes
proteicos no téxicos. La toxina botulinica tipo
Ay B son comercializadas y disponibles para
uso médico ©¥62,
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La aplicaciéon por inyeccién de la toxina
botulinica se propuso en las glandulas salivales
por primera vez en 1997, como tratamiento para
la sialorrea, y en 1999 se propuso la inyeccién
de la misma para el tratamiento del sialocele
parotideo “*%9. La toxina puede deprimir la
actividad secretora de las gldndulas salivales
reduciendo la produccién de saliva. La
toxina botulinica una vez adherida, disminuye
la cantidad de acetil colina liberada tras la
despolarizacién. Esta disminucién provoca
transmisionneuromuscularineficazy consecuente
debilidad generalizada. La toxina botulinica A
tiene dos preparados comerciales, Botox® y
Dysport®,que tienen potencias diferentes: Botox®
es mas potente y tiene menos carga antigénica
y la toxina botulinica B, su preparado es el
Myoblock®, que se empezé a comercializar
desde el afios 2000 y requiere dosis mucho mas
altas para lograr el mismo efecto y por lo tanto
tiene mayor carga antigénica. La inyeccion
intradérmica de la toxina ha sido recomendada
para el control local de la hiperhidrosis, y su uso
en el sindrome de Frey ha ido evolucionando
en los ultimos 10 afos. El procedimiento esta
ganando popularidad debido a su simplicidad,
repetitividad, naturaleza minimamente invasiva,
efectos secundarios limitados y viabilidad para
ser llevado cabo en un entorno ambulatorio ¢*
% Clinicamente, el medicamento puede ser
efectivo dentro de los 7 dias posteriores a la
inyeccion ©¥. Aunque el efecto puede durar al
menos 12 meses,algunos autores han descrito que
los efectos del Botox® podrian ser impredecibles
y el sindrome de Frey puede recaer en diferentes
puntos de tiempo y en diferentes dreas ©¥.
El bloqueo colinérgico localizado logrado
mediante la inyeccion de la toxina botulinica,
inhibe el flujo salival y permite la mejoria de
los trastornos salivales, siendo utilizada con
eficacia en diversos trastornos, como fistulas
salivales después de una sialoadenectomia ©7,
sialoceles salivales iatrogénicos y traumaticos
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y sialoadenitis crénica 87D,

Pueden aparecer fistulas salivales y sialoceles
después de tratamiento de lesiones de las
glandulas salivales, como una complicacion
de por ejemplo de parotidectomia parcial 79,
También se han documentado fistulas salivales
de origen parotideo después de la ritidectomia,
mastoidectomia, extraccion dental, cirugia
de la articulacién témporo-mandibular y
osteotomia mandibular “". El sialocele y
la fistula salival, especialmente cuando son
postraumadticos, pueden tratarse con tratamiento
médico conservador no quirdrgico, que incluye
antibidticos, apdsitos a presion y drenes
aspirativos (Figura 19) 7». La fistula salival es
una entidad clinica que en ocasiones es compleja
su resolucién, toma tiempo en desaparecer
y no es infrecuente que implique una larga
estadia hospitalaria, aunque generalmente se
puede manejar ambulatoriamente pero esto
produce una considerable incomodidad. Wax
y col., describieron tratamiento con éxito en
14 casos de fistula pos-parotidectomia: con
aposito a presion 9 casos sanaron después de
2 a 9 dias, mientras que los otros necesitaron
de 10 a 36 dias de tratamiento, con un periodo
promedio de 21 dias “». Se han empleado
farmacos anticolinérgicos sistémicos, que
pueden conducir temporalmente aunareduccion
de la secrecién salival, pero a menudo causan
efectos secundarios, como sequedad de boca,

Figura 19. Drenaje aspirativo de Blake(R): ya para
retiro.

visién borrosa, retencion de orina, fotofobia,
taquicardia, palpitaciones y anhidrosis con
intolerancia al calor “. En el tratamiento de
las fistulas parétidas, las diversas terapias que
se han descrito vendaje a presion, farmacos
anticolinérgicos sistémicos, insercion de drenaje
de succién, neurectomia timpanica con o sin
seccién de la cuerda del timpano, cirugia, etc.
Eluso de toxina botulinica ha demostrado ser
eficiente en el tratamiento de estos trastornos
salivales mencionados, ademds de que puede
tener un papel importante en el tratamiento de
la sialoadenitis cronica 379, La dosis de toxina
botulinica A, inyectada en la glandula parétida,
paratratar sialoceles y fistulas salivales, variaen
diferentes estudios, de 10 a 60 MU. Capaccioy
col., utilizaron de 25 a 60 MU por tratamiento
fraccionado en 4 dosis, porque la pardtida se
dividi6 en cuadrantes anterior, posterior, superior
e inferior. En su serie de casos, los autores
trataron babeo, fistulas salivales, sialoceles
y parotiditis recurrente, sin dar indicaciones
precisas sobre las dosis utilizadas en las diferentes
entidades 7”. Al tratar las fistulas salivales
pos-parotidectomia, se puede lograr la curacién
completa de todas las fistulas utilizando una
sola dosis mds baja (10 a 20 MU) fraccionada
en 3 dosis (dos para el 16bulo superior y uno
para el 16bulo inferior) 787, Para las fistulas
posteriores a la parotidectomia, Laskawi y col.,
informaron una dosis total de toxina botulinica
- Aentre 10 y 40 MU, dependiendo del tamafio
del compartimento glandular restante. Las
inyecciones se realizaron en la glandula en
dos o tres sitios, tres pacientes recibieron dos
inyecciones debido a una fuga persistente de
saliva después de la primera inyeccion 7. En
el sindrome de Frey, el area identificada por test
Minor,se divide encuadradosde 1 cm-1,5cmde
didmetro,y seinyectan 2 MU de toxinabotulinica
por via subcutdnea en cada cuadrado para lograr
un efecto difuso y homogéneo ©>*7. Enlos casos
de fistulas salivales parotideas, se inyecta toxina
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botulinica bajo control electro-miogréafico de
forma ambulatoria, con relativa poca molestia.
Se usa una jeringa de tuberculina con una
aguja de grabacion de electromiografia hueca
cubierta de teflon monopolar, calibre 27 y es
conectadaaun grabador electromiografiaparala
inyeccion. Paraevitar que los musculos masetero
y pterigoideo se debiliten indebidamente con
la aguja colocada, se les indica a los pacientes
que abran y cierren la boca, y se observan las
sefiales de electromiografia 7’7, Otros autores
utilizan infiltracién intra-parenquimatosa asistida
por ultrasonografia “77®. Ambas técnicas han
sido descritas de manera eficaz y con pocas
complicaciones leves, como paresia transitoria
de la rama inferior del nervio facial y cambio
del grosor de la saliva 7. Las inyecciones para
el sindrome de Frey también deben considerarse
seguras, solo la paresia transitoriadel orbicularis
oris, en muy pocos casos, se ha informado 7®.
En relacién con la escision de la glandula
sub-mentoniana, esta se considera la forma mas
efectiva de tratamiento de los padecimientos de
este drgano,aunque se asociacon unciertoriesgo
también de complicaciones. Estos incluyen
lesiéon del nervio lingual o del conducto de
Wharton, con eventuales estenosis, que pueden
conducir a una sialoadenitis obstructiva y
laceracion ductal, lo que puede provocar una
fugasalivalimportante,hemorragia o hematoma,
dehiscencia de la herida y déficits sensoriales en
la lengua 7¥3Y_ Los calculos, las ranulas y las
neoplasias malignas de las glandulas sublinguales
sonraros. Enlos casos con cancer,el tratamiento
de eleccion es la escision quirtrgica amplia del
tumor y los nervios mencionados anteriormente
que pueden afectarse ®V. También son posibles
las lesiones del conducto de Wharton, pero en
general la tasa de complicaciones son menores
que en los casos de la cirugia de la glandula
sub-mandibular ®”. Xerostomia y sindrome
de Frey no se observan en estos casos. Los
abordajes quirdrgicos trans-orales / intra-orales
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con o sin asistencia endoscépica se utilizan
principalmente para la eliminacién de célculos
salivales localizados en los conductos, incluidos
los sialolitos gigantes. En general, hay una tasa
muy baja de complicaciones (0 % -3 %), como
trastorno funcional de los nervios mandibular,
marginal, hipogloso y lingual, o formacién de
hematomas. Debe recordarse que estos resultados
se limitan principalmente sélo al tratamiento en
los casos muy especificos de sialolitiasis .

Con el desarrollo de nuevas técnicas tera-
péuticas,también han variado las complicaciones
de acuerdo a esos procedimientos. Este es el
caso de las cirugias endoscopicas o asistidas por
endoscopia, que pueden tener complicaciones
posquirdrgicas generales como infecciones o
hematomas ®V. Las intervenciones endoscopicas
pueden producir varias complicaciones
especificas ®*%). Generalmente se aplica una
técnica quirdrgica combinada o asistida por
endoscopia para extirpar sialolitos grandes
de las glandulas salivales o después del
fracaso de un enfoque endoscépico puro. La
Unica contraindicacién para la intervencion
endoscopica es la sialoadenitis aguda. Muchos
autores coinciden en que la mayoria de las
complicaciones de la sialendoscopia son
menores, aunque algunas requieren atencién
especifica®89, Las complicacionesrelacionadas
con la endoscopia son de origen diferente en
comparacion con las complicaciones quirtrgicas
tradicionales descritas anteriormente, y la
comparacién directa de los riesgos es dificil.
Si bien la mayoria de las complicaciones de la
cirugia radical son neurolégicas, este tipo de
complicaciones son minimas cuando se usa la
sialendoscopia. La paralisis facial o el sindrome
de Frey no suelen ocurrir ®*#7. La parestesia del
nervio lingual puede ocurrir si la glandula sub-
mandibular estd involucrada, pero el riesgo de
complicaciones es minimo (<0,7 %) ®©.

Las principales complicaciones relacionadas
con la endoscopia se definen como lesiones
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iatrogénicas directamente responsables de
procedimientos adicionales ®”. Dentro de las
complicaciones mayores, encontramos que
ocurren en solo 2 % - 3 % de los casos, y las
complicaciones menores ocurren en 19 %-
23 % ®®_ La avulsion del conducto salival, no
es frecuente, se produce durante la eliminacién
de un calculo, donde si los esfuerzos de traccion
son excesivos, puede producirse la rotura del
mismo. Por otro lado, las estenosis secundarias,
el edema glandular, las fistulas y perforaciones
salivales o falsas vias, las rdnulas traumaticas y
laparestesiadel nervio lingual son las principales
complicaciones relacionadas con las técnicas
endoscépicas.

Las estenosis secundarias o posoperatorias
del conducto salival son la principal
complicacion después de los procedimientos
sialendoscopicos ®?. Estas estenosis pueden ser
identificadas tanto en casos de cirugia parotidea
como sub-mandibular por edema continuo de la
glanduladespués de laextraccion de cdlculos, sin
evidencia de particulas adicionales o de piedras
intraductales, y la ausencia de saliva o secrecién
salival reducida por el orificio del conducto la
glandula afectada. La mayoria de las estenosis
posoperatorias se localizan cerca de la regién
del orificio, y la dilatacién exitosa es posible en
gran parte de los casos ®”. Las perforaciones
del conducto salival se producen cerca del
orificio del conducto, debido a la separacién de
la pared ductal de la mucosa oral durante los
procedimientos mecdnicos sialendoscépicos,
como por ejemplo la extraccién de cdlculos y la
dilatacion delaestenosis ©V. Eledema glandular
que se produce luego de un procedimiento
endoscopico, ocurre cuando se logré el objetivo
principal de la cirugia minimamente invasiva,es
decir,conservarlaglandulay es porlaobstruccién
del conducto salival principal, la perforacién del
conducto o el riego excesivo con soluciones ®9.
Este edema glandular por lo general se resuelve
en aproximadamente 24-48 h ©®Y.  Aunque

generalmente no es peligrosa, estacomplicacion
puede causar obstruccion de la via aérea después
de cirugia, sobre todo anivel sub-mandibular ©?.
Por lo tanto, si se planifica una intervencién sub-
mandibular bilateral, el cirujano debe examinar
la glandula y la cavidad oral después de operar
la primera glandula y determinar si es seguro
proceder con lasegunda glandula,delo contrario,
debera realizar el otro procedimiento otro dia.
Generalmente se asocia estos procedimientos
con el uso de esteroides intravenosos, como la
dexametasona®.

La formacién de rdnula es un resultado bien
documentado de los procedimientos quirtirgicos
en el piso de la boca. La formacién de la
ranula puede ocurrir en pacientes posterior a
una sialendoscopia sub-mandibular ©¥. La
marsupializacion estd indicada en la mayoria
de los casos.

La parestesia del nervio lingual es una
complicacién rara de la sialendoscopia de la
glandula sub-mandibular, siendo menos del
1 % ©'°¥. Puede ocurrir principalmente en un
procedimiento asistido por endoscopia: en la
fase de estiramiento. Durante un procedimiento
endoscépico intraductal puro, puede ocurrir solo
debido alaperforacién del conducto salival. Por
lo general, la lesion se identifica mediante la
evaluacién de los nervios. Evaluar la parestesia
en anestesia es aun mas raro, si se demuestra
al paciente estar despierto, el tratamiento con
esteroides debe administrarse inmediatamente
después del diagndstico correcto. Los casos
analizados actualmente muestran que el riesgo
de esta complicacidn existe cuando los célculos
se localizan en el tercio posterior del conducto
principal.
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