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Sarcoma del estroma mamario. Reporte de caso
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Resumen

Se presenta el caso de una paciente de 29 afos de edad, con tumoracion en mama izquierda de crecimiento progresivo
tratada quirdrgicamente. Por recurrencia local a los ocho meses se sometié a mastectomia simple y radioterapia adyuvante.
El reporte histopatoldgico confirmd un sarcoma del estroma mamario de alto grado; desarrolldé progresion intracraneal y
pulmonar 2 meses después. Se revisa la literatura de este tumor maligno. El objetivo del tratamiento quirdrgico son los
margenes negativos; la radioterapia adyuvante puede considerarse de acuerdo con el tamafio y/o margenes no optimos. Se
sugiere incluir a los pacientes en protocolos que permitan mejorar la supervivencia.
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Sarcoma of the mammary stroma. Case report

Abstract

We report the case of a female patient 29 years old, with a tumor in the left breast of progressive growth, treated surgically.
Due to local recurrence at eight months, she underwent simple mastectomy and adjuvant radiotherapy. The histopathological
report confirmed a high-grade stromal sarcoma of the breast; she developed intracranial and pulmonary progression 2 mon-
ths later. The literature of this malignant tumor is reviewed. The goal of surgical treatment are the negative margins; adjuvant
radiotherapy can be considered according to size and/or non-optimal margins. It is suggested that patients be included in
protocols to improve survival.
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Introduccion

El cancer de mama es la neoplasia mas comun en
mujeres mundialmente. En las estadisticas de 2012,
se estim6 una incidencia de 1,671,149 casos'. Los
sarcomas de la mama representan menos del 1% de
las neoplasias en este sitio. Debido a esta rareza,
los datos que se encuentran en la literatura se limitan
a reportes de caso y series retrospectivas®. La
etiologia es desconocida, hay factores, como la ex-
posicion al arsénico, el sindrome de Li Fraumeni,
antecedentes de radiacion a mama ipsilateral o lin-
fedema cronico, que se asocian al desarrollo de esta
patologia®®. El diagndstico implica las mismas mo-
dalidades que en los tumores epiteliales de la mama®.
El tratamiento continta siendo controvertido debido
a la rareza de la enfermedad, sin embargo, varios
autores concluyen que la cirugia es el pilar del tra-
tamiento, la radioterapia se debe considerar como
adyuvante en tumores de alto grado y tamafno mayor
a 5 cm, con el objetivo de incrementar el control lo-
cal®*. En este reporte presentamos un caso de una
paciente joven con sarcoma del estroma mamario y
revision de la literatura.

Reporte de caso

Presentamos el caso de una paciente de 29 afos
de edad, sin antecedentes familiares de cancer de
mama, exposicion a radiacién, trauma o alguna enfer-
medad genética. Inici6 su padecimiento con una
tumoracion en la mama izquierda de crecimiento pro-
gresivo durante 6 afios. Se le realiz6 biopsia escisio-
nal, la cual reportd tumor phyllodes (no se especifico
el grado); con este resultado se sometio a escision
amplia de la lesion, sin embargo, presentd recurrencia
local ocho meses después, por lo que se refirio a
nuestra Institucion para valoraciéon y manejo. A la ex-
ploracion fisica se encontrd en mama izquierda una
tumoracion de bordes irregulares, multilobulada, de 30
x 20 cm, que infiltraba casi toda la totalidad de la
mama, sin adenopatias (Fig. 1). Se le realizd mastec-
tomia simple izquierda con reconstruccion, el reporte
histopatol6gico fue positivo a sarcoma del estroma
mamario de alto grado con borde mas cercano a 4 mm
del lecho quirurgico.

Recibio radioterapia adyuvante 50 Gy/25 fracciones,
con técnica 3D conformal con campos tangenciales y
axilosupraclavicular (Fig. 2); la toxicidad desarrollada
durante el tratamiento fue radiodermitis grado I. Durante
el seguimiento, siete meses después se documentd

Figura 1. Resonancia magnética, corte axial, secuencia T1.
Se muestra tumoracion en mama izquierda, multilobulada,
que ocupa su totalidad.

Figura 2. Plan de tratamiento conformal, con dos campos
tangenciales y axilosupraclavicular, dosis prescrita de 50
Gy en 25 fracciones.

mediante tomografia con emisiéon de positrones dos
nédulos pulmonares con hipermetabolismo, maximum
standardized uptake value (SUVmax) 3.7 y 2.8, asi
como trombos en la vena pulmonar izquierda, arterias
ilflacas comunes y externas. Un mes después, la pa-
ciente empezd con cefalea holocraneana con intensi-
dad del dolor en escala visual analdgica 8/10, por lo
que se documento con estudios de imagen una lesién
intraaxial frontal izquierda de 50 x 42 mm, de caracte-
risticas metastasicas (Fig. 3), motivo por lo que se con-
sideré candidata a tratamiento quirdrgico, seguido de
irradiacion a holocraneo 30 Gy/10 fracciones (Fig. 4).
Durante el ultimo tratamiento presenté dificultad respi-
ratoria subita y se documentd tromboembolia pulmonar
bilateral metastasica, motivo de fallecimiento (Fig. 5).
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Figura 3. Tomografia de craneo contrastada, corte axial.
Se muestra lesion intraaxial frontal izquierda de bordes
regulares bien definidos de 50 x 42 mm en relacion a
metastasis de primario conocido.

Figura 4. Radioterapia externa a craneo total, con dosis
de 30 Gy en 10 fracciones.

Discusion

Los sarcomas de tejidos blandos son una enferme-
dad heterogénea. Representan menos del 5% de todos
los sarcomas de tejidos blandos y menos del 1% de
todas las neoplasias que se presentan en la mama2.
La tasa anual de incidencia es de 44.8 casos por millon
de mujeres®. Especificamente, los sarcomas del estro-
ma mamario son tumores aun menos frecuentes y solo
pocos casos se han reportado hasta la fecha’. Los
factores de riesgo para desarrollar esta patologia son
desconocidos, se consideran algunos factores
ambientales (exposiciéon arsénica, cloruro de vinilo,

Figura 5. Angiotomografia con datos sugestivos de
tromboembolia pulmonar bilateral crénica.

alquilantes) o genéticos (Li Fraumeni, neurofibromato-
sis tipo 1)*“. Algunos autores muestran cierta correla-
cion entre el tratamiento con radioterapia externa en
mama, sin embargo, no hay que olvidar que las pa-
cientes de estas series en su mayoria fueron tratadas
con técnica 2D y que, por tanto, el campo de tratamien-
to fue mayor. Otro factor asociado es el linfedema
cronico posmastectomia y el desarrollo de sarcoma; el
subtipo histologico asociado mas frecuentemente es el
angiosarcoma, en el 0.45% de los casos como frecuen-
cia general®®. En el caso de la paciente, negé todos
estos factores de riesgo en el interrogatorio dirigido.

Al inicio de la presentacién, el tamafio del tumor varia
entre 0.5 y 40 cm®. El sarcoma del estroma mamario
crece por invasion directa y su diseminacion es hemato-
gena, principalmente a pulmén, pleura, higado (con
menor frecuencia), médula dsea y cerebro. El involucro
ganglionar axilar es muy raro, se presenta en menos del
5% de los pacientes y usualmente se presenta en etapas
avanzadas®. En el caso reportado, la paciente presentd
invasion local y hematdgena cerebral y pulmonar.

Este tipo de neoplasia se desarrolla del estroma in-
tralobular de la mama y presenta un componente
mesenquimatoso maligno, en ausencia de caracteris-
ticas epiteliales®. En 1962 Berg, et al. definieron esta
neoplasia como un grupo heterogéneo de componen-
tes, entre ellos: mesenquimal maligno, mixoides, adi-
poso y fibroso, excluyendo al cistosarcoma phyllodes,
linfomas y angiosarcomas, que no tienen un compo-
nente epitelial en la muestra histopatoldgica, en donde
el origen celular no puede ser determinado’®°.
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El paciente tipicamente se presenta con un tumor
unilateral, bien definido, mdvil y no doloroso que suele
crecer aceleradamente en comparacion con los
carcinomas de la mama“. El diagndstico generalmente
implica las mismas modalidades que en los tumores
epiteliales de la mama en la exploracion fisica y la
mastografia (las lesiones caracteristicas son hiperden-
sas no calcificadas con bordes indistintos, parecido a
las presentes en el tumor phyllodes), por eso la distin-
cion entre estas dos patologias es mediante estudio
histopatologico, ya que comunmente suelen confundir-
se, como sucedié en el caso descrito®. El ultrasonido
(USG) revela una lesién hipoecoica con bordes indis-
tintos, con ventana acustica posterior, el 85% son hi-
pervasculares; la imagen por resonancia magnética
(IRM) muestra entre sus caracteristicas principales bor-
des irregulares con realce no homogéneo al contraste®.
La biopsia por incision, escision o con aguja gruesa
proporciona el diagnéstico definitivo; si se sospecha
inicialmente sarcoma, no se recomienda la aspiracion
con aguja fina, ya que la determinaciéon del subtipo
histolégico y el grado no es posible®> ™,

Como en otros tumores, la estadificacion implica ob-
tener datos clinicos y patolégicos que determinan la
extension de la enfermedad y, consecuentemente, el
prondstico y tratamiento®. Los tres métodos utilizados
son mastografia, USG e IRM®. La estadificaciéon por
tumor, ganglio y metastasis (TNM) difiere de la de los
carcinomas de mama; en sarcomas el grado de dife-
renciacion es importante para la clasificaciéon por eta-
pas, el grado 1, 2 y 3 corresponden con la etapa I, Il y
11, respectivamente. El involucro ganglionar se consi-
dera como etapa Il de acuerdo con la clasificacién mas
reciente de la American Joint Committe on Cancer. El
usar la estadificacion de los carcinomas mamarios no
es util, debido a que la metastasis ganglionar en sar-
comas es rara*'?. En el caso de la paciente, la etapa
clinica con la que se present6 fue un IlIB, ya que la
tumoracién fue mayor a 15 cm y grado 3.

Multiples estudios han mostrado que tumores mayores
de 5 cm y de un grado histoldgico alto tienen un peor
prondstico, ya que presentan mayor recurrencia®> 34,
En este caso, la paciente, con estos dos factores, pre-
sentd recurrencia local ocho meses después.

La tasa de supervivencia libre de enfermedad a 5
anos tiene un rango entre el 44 y el 74% después de
una reseccion amplia. La supervivencia global a 5 afos
es del 61-91%. Se han realizado diferentes estudios en
donde se valora el papel de la radioterapia como tra-
tamiento adyuvante, se considera que una dosis de
48 Gy beneficia en supervivencia de causa especifica

(50-91%), sin embargo, la dosis actualmente recomen-
dada para disminuir la probabilidad de recurrencia es
al menos 60 Gy al lecho tumoral'®.

El paradigma del tratamiento debe ser planeado con
un equipo multidisciplinario. El objetivo principal del
sarcoma del estroma mamario es la reseccion con
margenes negativos. Es asi que la cirugia se conside-
ra la modalidad curativa; la reseccién amplia se reco-
mienda especialmente en enfermedad superficial o
multifocal, de ser posible. Estudios mas recientes se
avocan en la comparacion de la escision local amplia
con margenes negativos y mastectomia, encontrando
hasta el momento resultados oncoldgicos equipara-
bles®. El ganglio centinela no estd indicado, ya que
como se menciond previamente, las metéstasis gan-
glionares son raras (5%)>°. La linfadenectomia confie-
re mayor morbilidad sin otorgar beneficio en términos
de supervivencia libre de enfermedad y supervivencia
global'®. Hay dos factores que influyen en el resultado
posterior a la cirugia: el tamafio del tumor primario y
el estado de los margenes. Se han sugerido otros
factores, como el grado o contorno, pero no han mos-
trado consistentemente un impacto significativo. Es
una enfermedad rara, por lo0 que no hay un consenso
sobre los margenes, aunque muchos autores estan de
acuerdo con que 1 cm es suficiente para tumores pe-
quefios y localizados*'3. La paciente descrita fue so-
metida a mastectomia simple izquierda debido al ta-
mano de la lesion.

En caso de residual microscopico/macroscépico (R1/
R2, respectivamente) la reoperacion deberia realizarse
hasta no tener residual (R0). De no poder lograrlo por-
que la cirugia seria mutilante o muy extensa, se puede
adyuvar con radioterapia o quimioterapia; de esta Ulti-
ma, las indicaciones precisas son debatibles, asi como
su eficacia, puesto que hasta el momento no existen
estudios aleatorizados controlados.

En relacion a la radioterapia, los estudios que des-
criben esta modalidad de tratamiento son fase I, algu-
nos autores reportan un posible beneficio con el uso
de radioterapia postoperatoria en todos los sarcomas
mamarios, mientras que otros demuestran resultados
contradictorios, por lo que el beneficio de la radiotera-
pia adyuvante es controvertido'>-"". La irradiacion des-
pués de una reseccion RO deberia ser considerada de
acuerdo con el riesgo de recurrencia: alto grado y ta-
mano mayor a 5 cm, con el objetivo de incrementar el
control local. Este tratamiento después de una resec-
cion R1 estd recomendado en todos los casos debido
a la alta tasa de recurrencia, de hasta un 60% en al-
gunas series. Un protocolo comun es aplicar una dosis



de 50-60 Gy con fracciones de 2 Gy a toda la mama/
parrilla costal y posteriormente un boost (incremento
de dosis) para prescribir 60 Gy al lecho tumoral. En
pacientes con R2 operable se recomienda cirugia nue-
vamente®. En el caso que presentamos, se decidid
administrar radioterapia adyuvante; por el tamafio de
la lesidn, el grado y el hecho de ser una recurrencia,
la dosis prescrita fue de 50 Gy en 25 fracciones, con
un fraccionamiento convencional, con técnica confor-
mal de 3 campos: tangenciales y axilosupraclavicular.
Finalmente, de acuerdo a la historia natural de la en-
fermedad la paciente presento diseminacion hemato-
gena y fallecid por complicaciones pulmonares.

Conclusion

Los sarcomas del estroma mamario son extremada-
mente raros y solo se tienen datos en reportes de
casos y series retrospectivas. Su baja incidencia hace
que no haya un consenso en cuanto al diagndstico y
tratamiento, mucho de esto se traslapa de sarcomas
de tejidos blandos.

El tratar estos tumores poco frecuentes en una mis-
ma Institucién deberia permitirnos estandarizar los da-
tos patoldgicos e incluir pacientes en protocolos multi-
céntricos de radioterapia o quimioterapia para mejorar
la supervivencia global.
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