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ANTECEDENTES.

Sarcoma deriva del griego, que significa “crecimiento carnoso” y los sarcomas
de la mama son histolégicamente similares a los sarcomas de otros tejidos
blandos del cuerpo. El término sarcoma mamario incluye un grupo heterogéneo
de tumores que se originan del tejido mesenquimatico y no contienen

elementos epiteliales.

Al hablar de sarcomas de partes blandas nos referimos a aquellos procesos
tumorales mesenquimales malignos que se originan en los tejidos no epiteliales
extraesqueléticos, aunque se excluye el sistema reticuloendotelial, la glia y los

tejidos de soporte de algunos 6rganos parenquimatosos.
Por convenio, los tejidos que se incluyen son:

e Musculatura voluntaria y tendones.

e Tejido adiposo.

e Tejido conectivo.

e Vasos que irrigan a los tejidos anteriormente citados.

« Nervios periféricos, dado que se presentan como masas en el tejido

blando.

Los sarcomas representan un grupo de tumores altamente heterogéneo que se
clasifican en base a su histologia respecto al tejido adulto al cual se parecen.
Por ejemplo, los angiosarcomas, que contienen células que recuerdan al

endotelio vascular.

Son localmente agresivos, con capacidad invasiva o de crecimiento destructivo,
de recurrencia y de metastasis a distancia, por lo que requieren de una cirugia

radical para asegurar una exéresis completa.

La rareza de estos tumores en su incidencia clinica hace que la experiencia en
este campo sea muy limitada. Es por esto que la epidemiologia y su patogenia
es menos conocida que la de los carcinomas. Ademas hay lesiones mal
definidas en las que es dificil determinar el potencial de malignidad, asimismo

también existen neoplasias benignas y lesiones no neoplasicas que



morfol6égicamente aparentan ser malignas pero siguen un curso benigno

(pseudosarcomas).

Como en otras neoplasias malignas se sospecha de causas fisicas, quimicas,

inmunoldgicas, hereditarias, etc, aunque por la rareza de estos tumores no

gueda bien definida la relacién.

Factores ambientales:

Traumatismos: frecuentemente se encuentra como antecedente.
Carcindgenos: Hidrocarburos policiclicos, asbestos, dioxinas.
Radiaciones: especialmente la radioterapia.

Virus oncogénicos: especialmente el VIH que se relaciona con el

Sarcoma de Kaposi.

Factores inmunolégicos: las inmunodeficiencias y la inmunosupresion

farmacoldgica (ciclosporina por ejemplo) se relacionan con sarcomas,

asi

como la aparicion de angiosarcomas en  regiones

linfadenectomizadas.

Factores genéticos:

Enfermedad de Von Reklinghausen (neurofiboromas que

degeneran en un 1-5% a Schwanoma maligno).
Sindrome de Gardner.

Lipomas, leiomiomas, tumores glémicos, xantomas,
paragangliomas y varias formas de fibromatosis se relacionan con

una base hereditaria.

El sarcoma primitivo de la mama es una entidad infrecuente, la cuél segun la

mayoria de las series publicadas, representan entre el 0.5% y el 1% de todas

las neoplasias malignas de la mama (1-5). Se originan de novo, sin tener

ninguna vinculacién con lesiones previas y ademas se excluyen de esta

definicion los secundarios al tratamiento con radioterapia, los originados en la

piel y aquellos originados en los tumores bifasicos con diferenciacion

sarcomatosa (6-11).



A pesar de estar descrito el caracter bifasico del tumor Phyllodes vy ser en
mucho de los casos un tumor de bajo potencial un tumor de bajo potencial de
malignidad, en diversas series de sarcomas de mama son incluidos variantes
del mismo. (7) Se ha insistido en la clasificacion del sarcoma mamario
haciendo hincapié en agrupar solo los tumores extrémales con alteraciones
malignas (5). En este sentido se incluyen en el grupo de los sarcomas
mamarios, al fibrosarcoma, fibrohistiocitoma maligno, leiomiosarcoma,
liposarcoma, rabdomiosarcoma, condrosarcoma, osteosarcoma Yy

angiosarcoma, entre otros (5).

El grupo etario predominante al momento del diagndstico oscila entre la

segunda y séptima década de la vida (10).

Desde el punto de vista clinico la masa palpable y de crecimiento rapido
representa al signo clinico que con mayor frecuencia se encuentra en estos
pacientes. Rara vez provocan alteraciones en la piel, adherencias al complejo
areola pezén y al musculo pectoral (12-19). Dentro de los factores prondsticos
histolégicos se incluyen el grado histolégico, nimero de mitosis y los margenes

de la neoplasia(1).
La clasificacion por estadio (tabla 1) depende de unas variables que son:
o Tamaiio.
e Grado histolégico de malignidad.
o Afectacion ganglionar regional.
« Metastasis a distancia.

Independientemente del tipo histoldgico tiene una gran importancia el grado del
sarcoma, que nos indica el comportamiento biolégico y determina la estrategia
terapéutica. El grado varia del | al Il ( al IV en algunos sistemas de estadiaje) y
se basa en el numero de mitosis, celularidad, pleomorfismo, y extension de la

necrosis.

El tamafio tumoral y la extension de la necrosis tienen especial importancia en
el prondstico para cada tumor en concreto. El tamafio también nos determina la

relacion con estructuras circundantes: los tumores confinados a un grupo



muscular (lesiones intracompartimentales) tienen mejor prondstico que las que

rompen la barrera fascial (lesiones extracompartimentales).

La reseccién de tumores de bajo grado, grado |, se sigue de una supervivencia

del 96% a los 6 y 10 afos, en los grado Il es del 60%.

Ademas se consideran factores de riesgo elevado el sexo masculino y grado |l,
el tamafio superior a 10 cm2, y necrosis extensa. Si concurren estos junto a un

tumor grado Il la supervivencia es del 15%.

El tratamiento de estas neoplasias requiere de una evaluacion clinica,
radiologica e histolégica exhaustiva, que nos permita establecer el diagnostico
preciso de la enfermedad local como de su extension, para asi iniciar el
tratamiento adecuado (7). El bajo nUmero de casos presentados en la literatura
mundial, limita la experiencia en el tratamiento de estas lesiones, por lo que

aun se mantienen discrepancias(12).

El tratamiento recomendado es la mastectomia sin diseccion axilar, méas la
terapia adyuvante, que consiste en radioterapia y quimioterapia (12).

En las ultimas décadas, el prondstico de estas neoplasias ha mejorado, hasta
el punto que después de tener un pronoéstico fatal, actualmente la sobrevida a 5

afos es del 65% aproximadamente (12).

Recidivas locales, uno de los principales problemas respecto al tratamiento de
los sarcomas de partes blandas, estriba en conseguir el control local de la
enfermedad. Los sarcomas de partes blandas crecen de forma centrifuga y
comprimen el tejido circundante aparentando estar encapsulado. Pero en
realidad se trata de una pseudocapsula compuesta por una capa interna de
tejido normal comprimido y una capa externa de edema y pequefios vasos
neoformados (zona reactiva). El tumor se puede extender a través de la
pseudocapsula formando lesiones satélite. Los sarcomas tienen tendencia a
invadir localmente a través de planos anatomicos como fibras nerviosas,
aponeurosis, planos fasciales y vasos. Por esto la enucleacion del tumor es

inadecuada como Unico tratamiento, pues se acompafia de un 90% de



recidivas locales. En general, cuanto mayor sea la reseccién quirirgica en

todas las direcciones desde el tumor, menor es la tasa de recidivas locales.

Aproximadamente el 80% de las recurrencias locales después de tratamiento

quirurgico solo, se producen dentro de los dos afios de la reseccion.

La Metéstasis a distancia a pesar de un adecuado control local de la
enfermedad, los pacientes de sarcoma de alto grado fallecen a consecuencia
de enfermedad metastasica. En pacientes tratados con cirugia seguida de
radioterapia y quimioterapia, mas de un 50% de las recurrencias son
pulmonares, frente a un 20% de recurrencias locales. Para el seguimiento del
paciente se aconseja un control clinico trimestral durante los 3 primeros afios, y

semestral hasta los 5 afos, realizando:
e Rxtérax.

e« RNM a los 2 meses de finalizado el tratamiento quirdrgico o

radioterapico, a los 6 meses, y anualmente hasta los 5 afios.



OBJETIVO.

Conocer la incidencia de sarcomas de la mama evaluados en el Hospital de
Ginecologia y Obstetricia No4 “Luis Castelazo Ayala” durante los ultimos 8
afos. Revisar la literatura mundial referente a sarcomas primarios de la

mama.

JUSTIFICACION.

El proposito de este trabajo es conocer el nUmero de sarcomas primarios de la
mama diagnosticados en el Hospital de Ginecologia No4 “Luis Castelazo
Ayala” desde 2000 hasta 2008, asi como evaluar sus caracteristicas clinicas, el
tratamiento empleado y la sobrevida global de este grupo de paciente. De igual
forma, se revisa la literatura a fin de comparar los resultados obtenidos en otras
series ya que la incidencia de esta patologia es muy baja, siendo menor del 1%
de los tumores de la mama y menor del 5% de todos los sarcomas de partes

blandas.
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MATERIAL Y METODOS.

Se realiz6 un estudio retrospectivo, de tipo descriptivo, clinico patolégico de
los sarcomas primitivos de la mama tratados en nuestro instituto, por lo que
fueron revisados los expedientes clinicos de las pacientes con el diagnéstico
de neoplasia maligna de la mama correspondientes al servicio de oncologia
de mama, del Hospital de Ginecologia y Obstetricia No 4 “Luis Castelazo
Ayala” en el lapso comprendido entre Enero del 2000 a Enero del 2008, con
la finalidad de buscara aquellas neoplasias sarcomatosas primitivas de la
mama (de novo), excluyéndose por supuesto aquellas originadas en los
tumores biféasicos (tumor Phyllodes), asi como los originados en la piel y en
los inducidos por la radioterapia (por transformacion sarcomatosa). Para el
estadio se utilizé la clasificacion TNM de los sarcomas de partes blandas de

la American Joint Comite of Cancer 2002.

De esta forma se revisaron 856 expedientes, de donde se extrajeron tan solo 6

casos de sarcomas primitivos de la mama.
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RESULTADOS.

De los 856 expedientes evaluados, se encontraron seis sarcomas primitivos
de la mama, con una edad media de 40 afios con rango de 33 a 70 afios. La

mama derecha fue la mas afectada con un 66,4%

El 100% de las lesiones al momento del diagndstico presentaron didmetro
superior a 2.5 cm y en su mayoria se encontraban entre 5y 7 cm de didmetro.
Ninguno de los casos present6 afeccion axilar y en los casos donde posterior al
tratamiento quirdrgico se lograron evidenciar algunos nddulos linfaticos en la

pieza quirdrgica, estos eran negativos.

La mayoria de las pacientes se presentaron en estadios avanzados, uno en
estadio I, tres en estadio Il B y dos en estadio Il B. De los seis casos
presentados, el 50% estuvo constituido por angiosarcomas, 16.6%
neurofibrosarcomas, 16.6% fibrohistiocitomas y el otro 16.6% por tumor

neuroectodérmico primitivo.

La sobrevida global oscilé entre 2 y 5 afios. De los seis casos uno presentd
enfermedad metastésica a pulmén 3 meses posterior al tratamiento quirdrgico,
mientras que otras dos presentaron progresion ésea 18 meses posterior al
tratamiento quirdrgico. Los restantes tres casos se encuentran actualmente sin
evidencias de enfermedad metastasica, con un intervalo libre de enfermedad

que oscila entre 18, 45 y 60 meses.

El tratamiento estandar fue el de mastectomia total més reseccion pectoral mas

radioterapia local, ninguna recibié quimioterapia.
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ANALISIS Y DISCUSION.

Los sarcomas de la mama son un conjunto heterogéneo de tumores que se
originan del tejido mesenquimatoso sin componente bifasico. Son lesiones
poco frecuentes, que en las series internacionales ocupan el 1% de los tumores
malignos de la mama y menos del 5% de los sarcomas de partes blandas. (15)

En nuestro estudio estas neoplasias representaron el 0.7%

Los sarcomas de la mama suelen aparecer con mayor incidencia en la sexta
década de la vida, reportando algunas series presentaciones desde los 27
hasta los 89 afios (5). La edad promedio encontrada en nuestra serie se ubicé

en la quinta década de la vida, registrdndose un promedio de 40 afos.

Se sostiene que el tumor nace del tejido conectivo periductal e interlobulillar y
difiere basicamente del cistosarcoma phyllodes porque no contiene epitelial. En

adicion, su crecimiento es menos rapido y es poco frecuente la bilateralidad.

Una vez extirpados, el riesgo de recurrencia resulta mayor dentro de los 2
primeros afos (12). Los modelos histolégicos son similares a los sarcomas de
partes blandas originados en otras partes del cuerpo, pero son mas frecuentes
aquellos tumores que incluyen la formacion de cartilago, hueso, musculo y
grasa (14). En nuestro estudio, donde revisamos las pacientes ingresadas con
neoplasias malignas en 8 afos, solo fueron tratadas 6 pacientes con el
diagndstico de sarcoma mamario, con una edad promedio de 40 afios, donde
tres fueron angiosarcomas, un fibrosarcoma, un fibrohistiosarcoma y un tumor

neuroectodérmico primitivo.

En ocasiones el tamafio alcanza dimensiones extremas que causan ruptura de
la piel, llegando inclusive a infiltrarla, ocasionando ulceracion de la mama,
infeccién sobreagregada, La met4stasis a distancia se produce a través del

torrente sanguineo, teniendo predileccion por el pulmén, higado y los huesos.
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Las metastasis ganglionares son extremadamente raras, representando menos
del 6%, siendo el angiosarcoma y el neurofibrosarcoma las variedades
histolégicas con mayor incidencia de siembra ganglionar (16). En nuestra
revision, apreciamos esta misma forma de presentacion clinica y no se
registraron metastasis ganglionares. El 6rgano blanco para las metéstasis en
primer orden de frecuencia es el pulmdn, caracteristica observada en las

pacientes que desarrollaron metastasis en nuestra revision.

A pesar de ser una serie con pocos casos llama la atencién que las pacientes
con peor pronostico mostraron ser grado Ill, lo que corrobora al grado

histolégico como uno de los factores prondsticos mas importantes.

El tratamiento de eleccion es quirdrgico debiendo garantizar margenes
adecuados. Los protocolos llevados a cabo con quimioterapia y radioterapia
resultan de la extrapolacion basados en la experiencia con sarcomas de partes
blandas. (10).

Para nuestro estudio la sobrevida global oscila entre 24 y 60 meses, mientras
que para McGowan (11), en la universidad de Toronto, la supervivencia a 5y
10 aflos para los 78 pacientes fue del 57% y 48%, en tanto las tasas de

sobrevida libre de recaida fue 75% a 5 como a 10 afios.
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CONCLUSIONES

e Los sarcomas primarios de mama son un conjunto de entidades
heterogéneas de tumores que se originan del tejido mesenquimatico sin

componente bifésico.
e Representan menos del 1% de los cdnceres mamarios y menos del 5%
de los sarcomas de tejidos blandos. En el Hospital de Ginecologia y

Obstetricia No 4 “ Luis Castelazo Ayala” del IMSS represent6 el 0.7%.

e La mama mas afectada en este estudio fue del lado derecho

representando un 66.4%

e Los tipos histologicos que se presentaron en este hospital estuvo
constituido por 50% con angiosarcomas, 16.6% neurofibrosarcomas,
16.6% fibrohistiocitomas y el otro 16.6% por tumor neuroectodérmico
primitivo.

e Eltratamiento de eleccién es mastectomia total.

e La sobrevida global oscil6 entre 2 y 5 afios.

15



ANEXOS

Tabla 1. Clasificacion por estadio. Estadificacion de los pacientes afectados de
sarcomas de partes blandas de acuerdo con el sistema de clasificacion del
American Joint Comision of Cancer.

Estadio la (G1T1INOMO):

Tumor grado | menor de 5 cm de didmetro, sin ganglios regionales
ni metéstasis a distancia.

Estadio Ib (G1T2NOMO):

Tumor grado | mayor de 5 cm de didmetro, sin ganglios regionales
ni metéstasis a distancia.

Estadio lla (G2T1NOMO):

Tumor grado 1l menor de 5 cm de didmetro, sin ganglios regionales
ni metéstasis a distancia.

Estadio 11b (G2T2NOMO):

Tumor grado 1l mayor de 5 cm de didmetro, sin ganglios regionales
ni metéstasis a distancia.

Estadio Illa (G3T1NOMO):

Tumor grado 11l menor de 5 cm de didmetro, sin ganglios
regionales ni metastasis a distancia.

Estadio I1Ib (G3T2NOMO):

Tumor grado 111 mayor de 5 cm de didmetro, sin ganglios
regionales ni metastasis a distancia.

Estadio IVa (G1-3T1-2N1MO):

Tumor de cualquier grado o medida con afectacion ganglionar,
pero sin metastasis a distancia.

Estadio IVb (G1-3T1-2N0-1M1):
Tumor con metastasis a distancia.

T Tumor primario
T1 Tumor <5¢cm
T2 Tumor >5cm

N Ganglios limfaticos regionales
N1 Sin afectacion histoldgica
N2 Con afectacion histologica

G Grado histoldgico de malignidad M
Metastasis a distancia

G1 Bajo (bien diferenciado) MO Sin
metastasis a distancia

G2 Moderado M1 Con metastasis a distancia
G3 Alto (pobremente diferenciado
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