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RESUMEN

El Sarcoma Primitivo de la Mama es una rara enfermedad con una incidencia del
0.5-1 % entre todas las neoplasias malignas mamarias. La mayoria de las series
incluyen los Sarcomas Estromales, los Cistosarcomas Fillodes Malignos y los
Angiosarcomas como entidades bien definidas. Los sarcomas generalmente se
presentan como grandes masas de volumen gradualmente progresivo, de manera
poco frecuente se fijan a la piel o a los tejidos profundos, no se observa la
telorragia, la piel en corteza de naranja o la retraccidon por invasion de la piel. Las
metastasis se hacen por via sanguinea preferiblemente, siendo las axilares
extremadamente raras. El proceso evoluciona en pocos meses y determina una
diseminacion visceral principalmente a pulmén y huesos. En el presente trabajo
ademas de realizar una revision bibliografica sobre el tema, estudiamos la
incidencia y manejo de esta rara enfermedad en el Hospital Universitario “Dr. Mario
Mufioz Monroy” del municipio de Colén, Matanzas. Revisamos los expedientes
clinicos de 540 pacientes femeninas operadas de cancer mamario en el periodo
comprendido entre enero de 1974 hasta diciembre del 2005, encontrando 7 casos
de Tumores Mesenquimatosos de la Mama. Se hallé una incidencia del 1.2 %, las
edades oscilaron entre 27 y 62 afos. No existi6 ningun caso de Bilateralidad.
Tampoco se encontraron metastasis en ganglios linfaticos axilares. El tratamiento
quirdrgico deberia consistir en al menos una Mastectomia Total. Todos los intentos
deben hacerse para lograr margenes negativos, lo que parece ser el factor
prondstico mas influyente en la supervivencia global de estos pacientes.
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INTRODUCCION

Los Tumores Mesenquimales Malignos Primitivos de la mama, como el nombre
indica, son neoplasmas no epiteliales, desarrollados a expensas del tejido
mesenquimatoso, es decir, conectivo o estromal, vascular, etc.
Son tumores muy poco frecuentes; no llegan a representar el 1 % de todos los
tumores malignos de la mama (0.5-1 %) (1), teniendo los sarcomas mamarios una
alta incidencia dentro de ellos. El origen de estas neoplasias resulta todavia algo
controversial. Existen evidencias clinicas e histolégicas que sugieren que
posiblemente mas de la mitad de los casos surgen por la transformacién maligna de
un fibroadenoma.

La mayoria de las series incluyen diferentes tipos histolégicos y se dividen en
Sarcomas Estromales, Cistosarcomas Fillodes Malignos (CFM) y Angiosarcomas
como entidades bien definidas y agrupan unos 25 tumores pleomérficos como los

Fibrosarcomas, los Leiomiosarcomas, los Mixofibrosarcomas, los
Hemangiopericitomas, los Osteosarcomas, los Histiocitomas Fibrosos Malignos, los
Carcinosarcomas y los Linfomas, entre otros. 2)

Los Sarcomas generalmente se presentan como grandes masas con crecimiento
gradualmente progresivo. Estas tumoraciones s6lo de manera ocasional se fijan a la
piel y a los tejidos profundos. La telorragia, la piel en corteza de naranja, la
retraccion por invasion de la piel, tan frecuentemente vistas en los carcinomas, son
raras en los sarcomas.

El crecimiento rapido parece reemplazar en pocos meses toda la glandula. La piel
que lo cubre se torna tensa y lustrosa, surcada por gruesas venas. Con el progreso
de la enfermedad la piel puede ulcerarse por distension y dar salida a un material
fétido producto de la desintegracion del tumor. La consistencia de la neoplasia es
irregular, en unas partes firme, en otras casi fluctuante. Las metastasis se hacen
por via sanguinea preferiblemente. La diseminacion linfatica axilar es
extremadamente rara. El proceso evoluciona en pocos meses y determina toma
visceral, principalmente pulmonares y 6seas.

Las caracteristicas mamogréaficas de los sarcomas son engafiosamente similares a
aquellas lesiones benignas, tales como quistes o fibroadenomas. Los sarcomas son
sorprendentemente densos y bien delimitados sin evidencia mamogréafica de
actividad invasiva.
La relativa poca experiencia con este tipo de neoplasias poco comunes; el
conocimiento de sus propiedades localmente invasivas que conduce con frecuencia
a recidivas locales, el hecho de que las metastasis linfaticas no sean frecuentes y el
prondstico tan pobre en algunos tipos de sarcomas motivé a la presentacion de 7
casos de neoplasias no epiteliales de la mama, haciendo una revision de la
literatura que versa sobre estos tumores.



METODO

Se realizé un estudio retrospectivo de las enfermas operadas en el servicio de
Cirugia General del Hospital Universitario “Dr. Mario Mufioz Monroy” de Colén,
provincia de Matanzas, con el diagnéstico de Neoplasias Mesenquimatosas de la
Mama, en un periodo de 32 afios, comprendido entre enero de 1974 a diciembre
del 2005, encontrando 7 pacientes con la confirmacioén clinica y anatomopatoldgica
de variedades de Sarcomas de la Mama. Estas pacientes fueron identificadas de un
universo de 540 mujeres que ingresaron por Neoplasias Malignas de la Mama en
dicho periodo. Los datos fueron tomados de los expedientes clinicos y de los
informes de Anatomia Patolégica con los que conformamos las siguientes variables
de estudio: edad, fecha de intervencién, mama donde se localizé la enfermedad,
tipo de tratamiento empleado, la presencia o no de metastasis en el periodo post-
tratamiento mediato y la sobrevida. Se realiza ademas una revision de la literatura
mundial que aborda el tema.

El procesamiento de la informacién se realiz6 mediante una microcomputadora
Pentium 1V, utilizando del paquete de Microsoft Office 2003, el Software Microsoft
Word en un ambiente de Windows XP. Los resultados se presentan en tablas e
imagenes para su mejor comprension. Se utiliza el método estadistico porcentual.

RESULTADOS

En un periodo de 32 afios se identificaron de un total de 540 pacientes con el
diagnostico de Neoplasias Malignas de la Mama a 7 enfermas portadoras de
Neoplasias Malignas No Epiteliales (Mesenquimatosas), de ellas cuatro casos
correspondi6 al Cistosarcoma Fillodes Maligno de la mama, se observd ademas un
Sarcoma Estromal, un Angiosarcoma y por ultimo un Carcinosarcoma mamario
(Tabla No. 1)

Tabla No. 1 Datos Clinico-Demograficos segun tipo de tumor Tumores
Mesenquimatosos de la mama. (1974-2005)

Tipo de tumor No. Edad/Edad Localizacion Detalles
Pacientes Promedio. de lesion. Clinicos.
Tumor Filodes 4 Promedio: 37 Mama lzq. Gran Volumen,
Maligno afos. (todas) polilobulado,
Rango: 27-46 crecimiento
rapido.
Sarcoma 1 62 Mama l1zq. Tumor duro
Estromal (4cm)
Angiosarcoma 1 42 Mama Der. Tumor blando,
piel violacea.
Carcinosarcoma 1 59 Mama Der. Crecimiento
rapido.

En cuanto al tipo de tratamiento quirlrgico empleado podemos ver en la Tabla No.
2 que tuvo diferentes particularidades, asi ocurrié con el comportamiento post-
operatorio de cada paciente segun el tipo histoldgico.



Tabla No.2
Tratamiento empleado y seguimiento clinico post-operatorio. Tumores
Mesenquimatosos de la mama. (1974-2005)

Tipo de Fecha de | Tratamiento | Ganglios |Actividad Sobrevida.
Tumor | Operacion.| empleado Positivos [Tumoral
Post-Op.
) Mediato.
Tumor |- Sep/1974 -M.R de 0o/10 No Vive
Filodes Halsted.
Maligno |- Dic/1981 |-Mastec. - Metast Mama| Fallecida.
Total contralateral
(1985)
- Oct/1994 |-Mastec 0/13 No Vive
Madden
- Mar/1997 -Mastec o/11 2 Recidivas Vive
Madden Locales.
Sarcoma |[-Feb/1987 -M.R.M de o/14 No Vive
Estromal Patey
Hemangio-|-Feb/1994 | -Reseccion _ Metast. a Fallecida.
Sarcoma Amplia. distancia
(1997)
Carcino- |-Jul/1985 -M.R.M de 0/20 Metast. a Fallecida.
Sarcoma Patey distancia (1987)

-M.R: Mastectomia Radical.
-M.R.M: Mastectomia Radical Modificada.

Se realiza el “vaciamiento axilar ganglionar” (*), pues durante el transoperatorio el
patélogo informa al realizar la Biopsia por congelacion: “positivo de malignidad” sin
poder especificar que era un Tumor No Epitelial, motivo por el cual se efectia la
linfadenectomia axilar.

En relacion con el Tumor Filodes Maligno de la mama observamos que al 75 % se le
realizé un proceder quirdrgico que incluyd el Vaciamiento Ganglionar Axilar, cuyos
motivos ya han sido explicados con anterioridad y se aplican al resto de los tipos
tumorales a los que también se les realizé la innecesaria diseccion axilar. En todos
los pacientes se observo la esperada negatividad metastasica en dichos ganglios.
Permanecen vivas el 75 % de las pacientes que padecieron este tipo tumoral.
La paciente que fue operada y se le diagnostic6 el Sarcoma Estromal no ha
mostrado indicios de actividad tumoral, no ocurriendo lo mismo con las enfermas
afectas del Hemangiosarcoma y Carcinosarcoma, en las cuales aparecieron
metéastasis a distancia con franca actividad tumoral sistémica, falleciendo a los tres
y dos afios de operadas respectivamente.

DISCUSION
Tumores Filodes Malignos de la Mama.

A pesar de que conceptualmente los Tumores Filodes mamarios son mixtos, es
decir, estan constituidos por tejido mesenquimatoso y tejido epitelial, dado su
predominio mesenquimatoso los hemos incluidos en el presente trabajo que versa
fundamentalmente sobre los tumores no epiteliales mamarios. Johannes Miiller,
describié en 1838 un tipo de tumor de contenido quistico, aspecto carnoso y con



hendiduras en su interior semejantes a las hojas de un libro, al que denominé
“Cistosarcoma Phyllodes” , contra lo que se ha afirmado en ocasiones, no cometi6
un error, sino que el término sarcoma, en aquella época, significaba Unicamente
carnoso y no implicaba malignidad (3). Aunque debe considerarse al principio como
un tumor benigno, en algunos casos, como los de nuestra serie, su comportamiento
fue francamente agresivo, recidivando y llegando a originar metastasis como una
verdadera neoplasia maligna. De ahi que a pesar de los 44 sinénimos registrados
en la literatura, sea la determinacién cistosarcoma la que con mayor frecuencia se
emplea. A partir de 1980 la Organizaciéon Mundial de la Salud lo denomind “Tumor
Filodes”, término con el que es designado en la actualidad (4). Los fibroadenomas y
los tumores filodes tienen en comdn un origen mesenquimatoso con una
participacion epitelial. Pero si en los fibroadenomas gigantes o no, existe un
equilibrio entre proliferacion conjuntiva y epitelial; en el tumor Filodes existe un
predominio del elemento conjuntivo que presenta una importante densidad celular
asociada a frecuentes polimorfismo celular y mitosis. “Estos hechos colocan al
Tumor Filodes en el cruce de caminos entre el fibroadenoma y el sarcoma.” Del
sarcoma se distingue porque solamente un porcentaje del 15 al 20 % muestra
estructuras celulares de malignidad y aun asi, la proporcion de casos que
evolucionan con metastasis es mucho mas reducido, incluso casos no tratados o
tratados tardiamente. Entre los criterios morfolégicos de malignidad se encuentran:
limites tumorales mal definidos, tamafio tumoral mayor de 4 cm en su diametro
mayor, mas de 10 mitosis por cada 10 campos de 400 aumentos en las zonas mas
celulares, citologia estromal atipica. Sin embargo, no existen criterios absolutos
definidos. En nuestra serie, la incidencia del Tumor Filodes Maligno respecto al
carcinoma fue del 0.74 % lo que concuerda con otros trabajos revisados como los
de Khan y Cols de la Escuela de Medicina de Northwestern, Chicago (5). Todos
nuestros casos se presentaron con un tumor en la mama izquierda, aunque se
reporta en la literatura mundial una incidencia similar en ambas mamas. La
bilateralidad es excepcional. Nos llama la atencion que la neoplasia aparece muy
frecuentemente ocupando practicamente toda la glandula. Nuestra edad promedio
fue de 37 afios (rango de 27 a 46 afios) muy similar a la de Joshi y Cols de Nueva
Delhi en la India (38afos) (6) y algo por debajo de la presentada por Gersler y Cols
de la Universidad de Oklahoma, USA (57 afios) (7). En general se sefiala que la
edad mas propicia para la aparicién de estos tumores se sitda entre la 4ta. y 5ta.
década de la vida de la mujer. El tamafio del tumor oscilé entre 5y 10 cm en su
diametro mayor, cifras bastante parecidas a las de otros autores revisados aunque
inferiores al reportado por la serie de Hernando Miranda de México (13.87 cm) (8).
Teniendo en cuenta los criterios de Pietruszka, Barnes y Azzopardi-Cols (3) se
habria clasificado un caso como Borderline, pero posteriormente se catalogd, dado
su comportamiento biolégico, en un Tumor Filodes de la Mama. Con relacién al
tratamiento podemos decir que la Mastectomia Simple es la intervencion de
eleccion ante la menor sospecha de malignidad, aunque hay autores como Stranzl y
Cols de la Escuela de Medicina de Graz en Austria (9) quienes plantean que la
cirugia preservadora de la mama con margenes amplios negativos debe ser la
opcion terapéutica inicial preferida, no existiendo indicacion para la diseccion axilar
ya que estos tumores rara vez metastizan a glandulas linfaticas regionales. En
pacientes con sobre crecimiento estromal, particularmente cuando el tumor mide
mas de 5 cm se observa un elevado indice de fracasos a distancia, en estos
pacientes debe considerarse un ensayo que examine la eficacia de la terapéutica
sistémica .

La Radioterapia adyuvante parece mejorar la supervivencia libre de enfermedad.
(10)



Foto No.1 . El tumor filodes es una neoplasia mixta con un componente epitelial y
otra estromal fusocelular. Puede tener un comportamiento benigno o maligno,
generalmente por sarcomatizacion del estroma, aunque también estd descrita la
malignizacion del componente epitelial. Doble componente y detalle del estroma
fusocelular con elevada actividad mitotica.

Angiosarcoma de la mama.

Los sarcomas mamarios de origen vascular son entidades bien reconocidas (11).
Aunque el angiosarcoma de la mama fue descrito en 1887 por Schmidt, el primer
caso bien documentado fue reportado por Borman en 1907 como un “Hemangiona
Metastizante” (12). Estas neoplasias son invariablemente fatales a pesar de la
terapéutica y afortunadamente son raras aun entre los sarcomas. Los
angiosarcomas representan un grupo heterogéneo de tumores vasculares malignos
que se presentan en diferentes sitios anatémicos. En la mama femenina ellos se
presentan en menos del 1% de todos los tumores malignos y principalmente se
desarrollan como angiosarcomas secundarios después de irradiacion previa (13). El
indice reportado en la literatura mundial es de 0.4 %. En nuestra casuistica incide
en un 0.2 %. El angiosarcoma post-irradiacion de la mama es una rara neoplasia.
El primer paciente con un angiosarcoma de la mama radioinducido después del
tratamiento conservador de la mama fue reportado en fecha tan reciente como en
1987. En los paises occidentales solamente 57 casos habian sido publicados en la
literatura (5 en ltalia) desde que fue descubierto por vez primera. En la revision
realizada por Tommaso y Cols de Bologna en el 2003 encontraron que habian sido
reportados solo 37 casos en la literatura inglesa durante las ultimas 2 décadas
(14). Si bien los informes de angiosarcomas radioinducidos son escasos (15-9)
existe una tendencia al aumento de su frecuencia dado el creciente uso de la
radioterapia conjuntamente con la cirugia conservadora de la mama, hemos
también encontrado en la revision de la literatura el primer caso reportado de
angiosarcoma post- radiacién que tiene lugar en una paciente mastectomizada a la
que se le habia realizado una reconstruccion mamaria y en la que el angiosarcoma
aparecio en el flap musculo cutaneo empleado (19) siendo un reporte de Hanasono
y Cols del New York Presbyterian Hospital de Nueva York, ocurrido precisamente en
Febrero del afio 2005.

Clinicamente el angiosarcoma mamario, se presenta como una masa en la mama
que crece rapidamente, frecuentemente dolorosa, de corta evoluciéon, generalmente
de menos de un afo. La tumoracién es generalmente mal definida; siendo éste el
principal detalle que lo diferencia del “gran impostor de los angiosarcomas”: la
Hiperplasia Endotelial Papilar de la Mama, la cual es bien circunscrita. Los
angiosarcomas de la mama se localizan profundamente, pero cuando son
superficiales se comportan como una lesién de coloraciéon azul o pudrpura, lo cual
puede sugerir una posible inflamacién o la secuela de un trauma reciente (20). No
es usual la fijacion a la piel, y los ganglios linfaticos axilares palpables no



constituyen una caracteristica clinica. La equimosis puede ocasionalmente indicar
hemorragia dentro del tumor. Resulta interesante el trabajo publicado por Adhikan
y Cols de Nueva York en el 2003 con relacién a un angiosarcoma bilateral de Mama,
de tipo metacronico, siendo ambos radio-inducidos, en dicho informe se plantea
que debe ser revisado el papel de la radioterapia después de la cirugia como
tratamiento adyuvante (21). Resulta de interés la revision del Sindrome de
Stewart-Treves constituido por la combinacibn de angiosarcomas que aparecen
como consecuencia del linfedema post mastectomia. (22)
ComuUnmente esta entidad se presenta como una tumoracion esponjosa, suave y no
encapsulada. Espacios vasculares dilatados se combinan con hemorragia intersticial
y ocasionalmente esta presente la necrosis focal. Microscopicamente el tumor es
pleomorfico. El patrén esencial es el de canales vasculares que se comunican entre
si, tapizados por células endoteliales atipicas las cuales pueden mostrar una
proliferacion intraluminal.

La mamografia demuestra una sombra de elevada densidad, sin
microcalcificaciones ni espiculaciones. En el ultrasonido diagnéstico se detecta una
masa hipoecoica con bordes mal definidos y la Resonancia Magnética Nuclear no
brinda grandes beneficios en su diagnéstico, tomamos por conclusién que los
angiosarcomas mamarios no tienen caracteristicas radiograficas patognomdmicas.
La revision de la literatura nos sefiala el papel tan importante que desempefia en el
diagnostico de esta rara entidad las tinciones inmunohistoquimicas y la evaluacion
propia de los hallazgos clinicos. Como tratamiento clave es esencial la extirpacion
quirdrgica completa y temprana del tumor con adecuados margenes. La recurrencia
local es frecuente y también la diseminacion a pulmones, piel, huesos, cerebro y
visceras abdominales. No es comun las metastasis a ganglios linfaticos axilares, de
esto se deriva que la diseccion axilar no esta indicada.
El papel definitivo de la terapia sistémica adyuvante permanece indeterminado,
aunque se informa que la exéresis quirdrgica seguida de quimioterapia adyuvante
ofrece mejor prondstico.

Sarcomas Estromales de la Mama.

Nuestra paciente en el momento del diagndstico tenia 62 arfios, lo cual se comporta
ligeramente mas alto que otros autores revisados. (23-5)
Si tenemos en cuenta que dicha enferma tenia un grado nuclear bajo, que el
tamafio de la tumoracion era menor de 5 cm de diametro, que los margenes
resultaron adecuados y negativos y que posteriormente como tratamiento
adyuvante se empled poliquimioterapia se deduce la sobrevida global por encima de
los 10 afios que ha tenido la misma.

Con relacion al tratamiento de los Sarcomas Estromales se expresa por la literatura
mundial que a menor grado nuclear del tumor y a menor tamafio (< 5 cm) se
alcanza mayor sobrevida global (26,27). Después de la reseccion quirdrgica, las
pacientes quimiosensibles deberan ser sometidos a poliquimioterapia adyuvante
adicional para tratar la enfermedad micrometastasica y a la radioterapia para
mejorar el control local evitando asi las recidivas locales sobre todo en casos con
tumores mayores de 5 cm y con margenes quirdrgicos no adecuados. (28)

Carcinosarcoma de la Mama.

El Carcinosarcoma es un tumor maligno raro de la mama, consistente de un
carcinoma infiltrante o intraductal contiguo o mezclado sutilmente con un estroma
celular pleomorfico fusifome, altamente celular y mitéticamente activo. Es una
forma de carcinoma mamario metaplasico y probablemente se deriva de células
mioepiteliales. Este tipo de tumor es muy agresivo y tiene un prondstico reservado



(29). A través de tinciones inmunohistoquimicas se registra abundante antigeno
carcinoembrionario y citoqueratinas de componente carcinomatoso, mientras que el
componente sarcomatoso es positivo para la vimentina. En el andlisis por
microscopia electronica se revela la presencia de células epiteliales, células
mioepiteliales y mesenquimales polimorfas. La definicion y la histogénesis de los
carcinosarcomas son discutidas en la literatura. Su prondstico es peor que el de los
carcinomas metaplasticos de la mama, particularmente los carcinomas de células
fusiformes, justificando la clasificacion histolégica precisa de estos tumores
bifasicos (30). En nuestra pequefia casuistica, este tipo tumoral se comporté6 tal y
como lo reporta la literatura, su agresividad produjo en la paciente multiples
metastasis a distancia conllevandola a la muerte.

Foto 2 .Carcinosarcoma de la Mama.

SUMMARY

Primitive breast sarcoma is a rare disease with a 0.5-1 % of incidence among all
the malign breast neoplasias. Most of the series include Stromal Sarcomas, Malign
Phyllodes tumours and Hemangiossarcomas as well defined entities. Sarcomas are
generally big masses of gradually progressive volume, almost never fixed to the
skin or the deep tissues; thelorrhagia, skin in orange peel or retraction by skin
invasion are not seen. Metastasis occurs preferably in blood way, being the axillar
ones extremely rare. The process develops in few months and determines a visceral
dissemination, mainly to lungs and bones. In this work, besides reviewing literature
on the theme, we study the incidence and management of this rare disease in the
University Hospital “Dr Mario Mufioz Monroy”, Municipality of Colon, Matanzas. We
reviewed clinical records of 540 female patients operated of breast cancer in the
period between January 1974 and December 2005, finding 7 cases of Mesenquimal
Breast tumours. We found an incidence of 1.2 %; ages ranged from 27 to 62 years
old. There was no case of bilateralism. We did not find metastasis in axillar
lymphatic ganglia. Surgical treatment should consist in at least one Total
Mastectomy. All the intents should be done to achieve negative borders, what
seems to be the most influent prognostic fact of these patients™ global surviving.
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SUMMARY

The primitive breast sarcoma is a rare disease with an incidence of 0.5-1% among
the malignant breast neoplasm. The world series include: Stromal Sarcomas,
Malignant Cistosarcoma Fillodes and the angyiosarcomas as entities very well
known. The sarcomas tumors have a well defined clinical presentation: big tumors
with progressive growing with not invasion to the deep tissues and is not frecuent
the telorragya, the nipple retraction or the skin like orange peel. The spread usually
occurs by blood way so the axillary node spread is uncommon. The disease finally
produce visceral spread principally to the lungs and bones. In the present paper
we've made a bibliographyc revision on that topic, beside we presented the
incidence and approach of this rare pathology at “Mario Mufioz Monroy” University
Hospital of Colén, Matanzas Province, Cuba. We reviewed the clinical records of 540
patient who were operated on breast cancer in the period between January/1974
up to December/2005 and we found 7 cases of Sarcomas Tumors of the breast. We
found an incidence of 1.2%, the age presentation was from 27 up to 62 years old.
There was not bilaterality in our patients. All the axillary nodes were negatives of
tumor spread. The surgical treatment must be at least of a Total Mastectomy taking
care that the surgical dissection borders are negative of tumor because it seems to
be the must important prognosis factor to get a better global survival in this kind of
patients.
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