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RESUMEN

El cancer de mama en el sexo masculino es una entidad clinica poco frecuente, tiene
una presentacion unimodal a los 71 afios de edad, generalmente se presenta de
manera similar a la forma en que se presenta en el sexo femenino. Su causa es poco
conocida. Los sarcomas son tumores de componentes mesenquimatoso que
constituyen del 0,2-1 % de todos los tumores de mama, y menos del 5 % del total. El
sarcoma neurogeénico, a su vez, es un tumor extremadamente raro. Representa del 1-2
% aproximadamente, de los tumores de los nervios periféricos con transformacion
maligna. Debido a la rareza geogréfica e histopatolégica de este tipo y mucho mas en
pacientes masculinos se presentd este caso. Paciente masculino de 57 afios de edad,
con el diagnéstico de un sarcoma de la mama derecha. Se le realizé una mastectomia
radical mas quimioterapia y radioterapia adyuvante. Los estudios de
inmunohistoquimicos permitieron llegar al diagndstico de sarcoma neurogénico.
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ABSTRACT

Breast cancer in men (BCM) is a rare clinical entity that has a unimodal presentation at
the age of 71 years, and generally presents in a similar way it presents in the female
sex. Its etiology remains almost unknown. Sarcomas are tumors of mesenchymal
components representing from 0.2 to 1 % of all the breast tumors and less than 5 %
of the total. The neurogenic sarcoma is also an extremely rare tumor. It represents
around 1-2 % of the peripheral nerves tumors with malignant transformations. Due to
location and histopathological rarity of this kind of tumors, much more in male
patients, the authors presented the case of a male patient, aged 57 years, with the
diagnosis of a left breast sarcoma. He undergone a radical mastectomy plus adjuvant
chemotherapy and radiotherapy. The immunohystochemical studies allowed arriving to
the diagnosis of neurogenic sarcoma.
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INTRODUCCION

El cancer de mama en el hombre es una entidad clinica poco frecuente, tiene una
presentacion unimodal a los 71 afios de edad. De manera similar a lo que ocurre en la
mujer, su causa es poco conocida y parcialmente caracterizada. La presentacion
familiar se debe principalmente a mutaciones en el gen BRCA2. Existen diversos
factores de riesgo, los mas importantes son: disfuncién gonadal, hiperestrogenismo,
obesidad, ingesta elevada de alcohol; sin embargo, la ginecomastia no parece
incrementar el riesgo.

El retraso en el diagndstico es muy comun debido a la ignorancia de la presentacion de
esta enfermedad en el hombre, por lo que el diagndstico ocurre en la mayoria de los
casos en una etapa clinica Il o IV. La gran mayoria de los tumores son de origen
ductal el que representa mas del 90 % de todos los tumores en el hombre. Otros tipos
histolégicos menos frecuentes son papilomas invasores y lesiones medulares.®

Los sarcomas de la mama son tumores de componente mesenquimatoso que
constituyen del 0,2-1 % de todos los tumores de mama y menos del 5 % del total. Los
subtipos histolégicos varian, el angiosarcoma, el fibrohistiocitoma maligno, sarcoma de
células fusiformes y el fibrosarcoma los mas frecuentes, y a su vez, los que marcan la
pauta del tratamiento. Otros subtipos como el leimiosarcoma, liposarcoma,



rabdomiosarcoma, osteosarcoma y sarcoma sinovial, son descritos en pequefias series
de casos o casos aislados.

El diagnéstico es clinico, patoldgico e inmunohistoquimico. Los factores prondésticos son
el tipo histoldgico, grado, mitosis, atipias celulares y el estado de los margenes. La
sobrevida global a 5 afios, alcanza 60 %; la eliminaciéon de enfermedad, 52 %;

recurrencia local al afio, es 20 %. Hacen metastasis hasta en un 40 % de los casos.?
12)

El sarcoma neurogénico (SN) es un tumor extremadamente raro. Representa del 1 al
2 % de los tumores de los nervios periféricos con transformacion
maligna, aproximadamente el 5 % de los pacientes con neurofibromatosis tipo 1 (NF-
1) desarrollan SN.®*®

PRESENTACION DEL CASO

Paciente masculino de 57 afios de edad, de procedencia urbana, con antecedentes de
salud. Acudidé a consulta en junio del 2013 porque hacia mas de tres afios, que
notaba un aumento progresivo en el volumen de su tetilla izquierda, no refirié otro
sintoma.

El paciente negd antecedentes familiares y personales de cancer de mama. No recibié
algun trauma, ni tratamiento radiante anteriormente. No tenia habitos toxicos.

Examen fisico.

Se observé un aumento de volumen de la mama izquierda, aproximadamente de
25x25 cm, con discreta vascularizacion periférica, sin cambios de coloraciéon de la piel,
sin signos de infiltracion de la misma. A la palpacion era una tumoracién dura con
areas fluctuantes, poco moévil pero no adherida a planos profundos, irregular. Sin
adenopatias axilares.

Estudios complementarios.

Rx de térax y cerebro.
Tomografia de térax y cerebro.
Ultrasonidos de abdomen.
Gammagrafia dsea.

Todos resultaron de enfermedad secundaria.

Se le realizé una biopsia por aguja gruesa (Tru-cut) que resulté ser positiva de un
sarcoma.

El paciente fue valorado por un equipo multidisciplinario integrado por mastdlogos,
patdlogos, oncoélogos clinicos, oncélogos radioterapeutas y cirujanos estéticos. Se
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realizd, como tratamiento inicial, una mastectomia radical y se logré la remocion total
del tumor. Se orient6 6 ciclos de quimioterapia con antraciclinas, y radioterapia en el
lecho quirdrgico con haces externos.

La biopsia informd al examen macroscépico que se trataba de una pieza quirdrgica,
correspondiente a mama derecha masculina de 27x20x9 cm. Recubierta por segmento
de piel con complejo areola, y pezon sin alteraciones macroscopicas. A los cortes
seriados, se tratd de una lesion tumoral de aspecto sarcomatosa con areas de necrosis
y hemorragia que impresion6 desplazar muisculo. Con margen de seccidon quirdrgica a
menos 0.9 cm en profundidad. (Fig. 1)

Fig. 1. Pieza quirdrgica.

En los estudios de hematoxilina-eosina se observaron células alargadas (Fig. 2)

Fig. 2. Estudios de hematoxilina-eosina.

La variedad histolégica de la lesion fue posible definirla por los estudios de
inmunohistoquimico realizados al tumor: Vimentina(+), S-100(+), Ki 67(+). EMA, CK
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34 B E12, CK AE1/AE3, Desmina, CD34, Caldesmon, a — actina, HHF-35, HMB-45,
Melan A, Enolasa, CD-38 y Calponina negativos. (Fig. 3, 4 y 5).

Fig. 5. Estudios de inmunohistoquimico realizados al tumor. Vimentina (+)



Se continué seguimiento después del tratamiento y se encuentra curada la
enfermedad, hasta la actualidad.

DISCUSION

Los sarcomas de partes blandas son masas tumorales mal definidas con infiltracion del
eje del nervio del que proceden, asi como invasion de tejidos blandos adyacentes. Se
presenta como un tumor monomorfo, con frecuentes mitosis, necrosis y anaplasia
nuclear extrema. Demuestran reactividad para la proteina S—100 en la mitad de los
casos, y para la vimentina en un 70 %.®3®

Los sarcomas de la mama son tumores de componente mesenquimatoso que
constituyen del 0,2-1 % de todos los tumores de mama, y menos del 5 % del total.
Los subtipos histolégicos varian; el angiosarcoma, el fibrohistiocitoma maligno,
sarcoma de células fusiformes, y el fibrosarcoma son los mas frecuentes, y a su vez,
los que marcan la pauta del tratamiento. Otros subtipos como el leimiosarcoma,
liposarcoma, rabdomiosarcoma, osteosarcoma y sarcoma sinovial, han sido descritos
en pequefias series de casos o casos aislados.“*®

En un estudio realizado en la Mayo Clinic (EE.UU.) donde recopilaron todos los
sarcomas primarios de mama desde 1910 hasta 2000, se identifican 25 casos, los
cuales corresponden a fibrosarcomas, angiosarcomas, leiomiosarcomas,
mixofibrosarcomas, sarcomas pleomoérficos, un hemangiopericitoma y un
osteosarcoma.®® Igualmente se observan los mismos tipos histolégicos de sarcomas,
en el Departamento de Oncologia de la Universidad de Toronto, Canada, en 78 casos
estudiados, entre 1958 y 1990.El mismo comportamiento se presenta en un estudio
del Instituto Gustave-Roussy (Francia) quienes diagnostican estostipos de sarcomas en
83 pacientes, en un periodo de 47afios.*”

En el Instituto de Oncologia “Angel H. Roffo”,Facultad de Medicina de la Universidad de
Buenos Aires, en un estudio retrospectivo de enero de 1999 hasta abril de 2004. Se
diagnosticanl 315 tumores malignosde mama, solamente nueve fueron sarcomas
primarios, para un 0.7 % del total de las neoplasias. El estudio histolégico de los
sarcomas mostro: tres angiosarcomas, dos de alto grado histoldgico (tipo I1l), uno de
bajo grado (tipo 1); un leiomiosarcoma y un sarcoma fibromixoide de bajo grado. De
liposarcoma, de dermatofibrosarcoma protuberans y de osteosarcoma hubo un caso
en cada uno, mas un tumor maligno de la vaina de los nervios periféricos.®”

El sarcoma neurogenico es un tumor maligno de nervios periféricos, también conocido
como Schwannoma maligno o neurofibrosarcoma. Se origina mas de la vaina del
nervio que propiamente del nervio. Su localizacion habitual es en extremidades y en
muchos casos, se identifica el nervio a partir del cual se origina el tumor. También
puede localizarse en retroperitoneo, en cabeza y cuello.

Estos tumores no proceden casi nunca de una degeneracion maligna como los
schwannomas, sino que surgen como tumors de novo o a partir de una transformacion
maligna de un neurofibroma plexiforme asocidndose con frecuencia a la NF —1.®® Esta



entidad conocida también como enfermedad de Von Recklinhausen, se asocia a
neurofibromas multiples, cutaneos o plexiformes, manchas café con leche, nédulos de
Lisch en iris y efélides; alrededor de pezones y axilas. Se puede asociar a otros
tumores del sistema nervioso central como glioma Optico, glioblastoma vy
hemangioma.®®

Como todos los sarcomas de partes blandas, el sarcoma neurogenico tiene una
diseminaciéon tipica por via hematdgena y es el pulmén el sitio mas frecuente de
aparicion de metastasis. Clinicamente se sospecha la presencia de un sarcoma de
partes blandas, por el desarrollo de una masa voluminosa generalmente con un
tamafio mayor de 5 cm. Puede ocasionar signos irritativos o deficitarios neuroldgicos
(dolor, debilidad, parestesia, anestesia) y alteraciones vasculares.®*®

El manejo terapéutico y pronéstico de los sarcomas depende en gran medida de una
clasificacion histoldgica certera, que hasta ahora no ha sido sustituida por los métodos
de gradacion que incluyen el concepto de atipias y conteo mitético, los que presentan
errores subjetivos individuales.®” La escisién quirtrgica se utiliza asiduamente con la
radioterapia como adyuvante de la cirugia. La quimioterapia posquirdrgica produce
mejoria significativa tanto en la supervivencia global de los pacientes, como en la
curacién de los mismos.®®

En la actualidad, los métodos inmunohistoquimico permiten el diagndstico del tipo de
tumor cuando la clasificacion histoldgica es dificultosa, y determinan los factores
prondsticos de proliferacién, son mas objetivos y eficaces. La utilizacion de técnicas de
inmunohistoquimico para determinar cada fenotipo tumoral es muy atil, no sélo para
certificar la clasificacion histolégica, sino al momento de descartar un carcinoma
sarcomatoide, ya que este requiere un vaciamiento ganglionar axilar adicional.

Debido a la rareza geografica e histopatoldgica de este tipo de tumor se presentd este
estudio de caso para su conocimiento en la comunidad médica.
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