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Resumen

Los sarcomas de tejidos blandos aparecen en cualquier localizacién y abarcan mas de 50 tipos histoldgicos; se originan del
tejido mesodérmico embrionario y del ectodermo o neuroectodermo. Son pocos frecuentes y representan el 1 % de
tumores sélidos abdominales de alta agresividad en adultos. Los mas agresivos y con mayor capacidad metastdsica son los
de alto grado, mientras que los de bajo grado son agresivos pero de forma local. Al respecto, se presenta el caso de una
paciente femenina de 52 afios, del drea rural, con 3 meses de evolucién del cuadro clinico, quien presenté aumento
progresivo de volumen abdominal, sensacion de peso y masa palpable, concomitantemente emesis, adinamia, pérdida de
peso y edema en miembros inferiores. Se realizé ultrasonografia abdominal que evidencié tumoracidon ecomixta de 16 x 20
cm en linea media. La Tomografia Axial Computarizada abdominal reporté lesion ocupante de espacio heterogénea,
ovalada, de bordes irregulares de 15 x 10 cm que desplaza asas delgadas. La laparotomia exploradora media mostrd
ausencia de implantes peritoneales y carcinomatosis, tumor muy vascularizado, encapsulado de contextura lisa,
consistencia firme, con bordes definidos de 15 x 20 cm. Después de la reseccién, no se observaron adenopatias ni
metastasis locales y a distancia. El reporte histopatoldgico identificé un sarcoma de alto grado. A dos afios de la operaciéon
no se encontré metastasis. Contrario a lo que la literatura reporta, se mantuvo un comportamiento “benigno” a pesar de su
histologia, lo cual es inusual considerando la historia natural de la enfermedad.
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Abstract

Soft tissue sarcomas appear in any location and include more than 50 histological types; they originate from mesodermal
embryonic tissue, ectoderm or neuroectoderm. They are infrequent and represent 1% of highly aggressive abdominal solid
tumors in adults. The most aggressive and with major metastatic capacity are high-grade sarcomas, while low-grade ones
are aggressive but of local form. In this regard, the case of a 52-year-old female patient, from a rural area, with 3 months of
onset of symptoms, is presented. The patient showed a progressive increase in abdominal volume, sensation of weight and
palpable mass, concomitant vomiting, weakness, weight loss and lower limb edema. Abdominal ultrasound was performed
which showed a sonographically mixed tumor of 16 x 20 cm in the midline. A CT scan showed a heterogeneous space-
occupying lesion, oval, with irregular borders of 15 x 10 cm that displaces thin bowel loops. The medial laparotomy showed
no peritoneal implants and carcinomatosis; the tumor was highly vascularized, encapsulated, of smooth contexture, firm,
and with defined edges of 15 x 20 cm. After resection, no lymphadenopathy or local and distant metastases were observed.
The pathology report identified a high-grade sarcoma. After two years of surgery, no metastasis was found. In contrast to
what is reported in the literature, the sarcoma remained "benign" despite its histology, which is unusual considering the
natural history of the disease
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Introduccidn

Los sarcomas de tejidos blandos pueden
aparecer en cualquier localizacion y abarcan mas de 50
subtipos histoldgicos. Son tumores provenientes del
tejido mesodérmico embrionario pero también
pueden proceder del ectodermo o neuroectodermo
(tumores de la vaina nerviosa de los nervios
periféricos.), algunos extraesqueléticos y
extraviscerales (1). El mesodermo es importante para
el desarrollo del tejido conectivo y solo estos tejidos,
cuando sufren transformacién maligna se incluyen en
la categoria de sarcoma de partes blandas (2). Son
poco frecuentes, de alta agresividad y en general,
constituyen el 1% de los tumores sélidos en el adulto,
pero en la edad pediatrica aumentan hasta el 7%, por
lo que requieren un diagndstico precoz donde ademas,
dependiendo de la edad de presentacidn, el grado de
malignidad, localizacién, extension y adecuada
reseccion podremos obtener buenos resultados con
mejor sobrevida del paciente.

Aunque la mayoria de los casos no tienen un
agente causal identificable, datos recientes sugieren
ciertas mutaciones adquiridas en las células madre
pluripotenciales, mesenquimatosas, dando lugar a
clonas malignas que se diferencian por vias que
semejan la histogénesis normal. Las alteraciones de los
genes RB, p53, y NF-1, asi como la sobreexpresién de
factores de crecimiento, como el PDGF-B, EGF-R, vy
mutaciones de los oncogenes myc y ras
(3),contribuyen a cierta predisposicion genética, con
un sustrato con la mutacién de un gen dominante,
presente en 8 a 9% de los nifios con sarcomas de
partes blandas.

Caso Clinico

Paciente femenina de 52 afios de edad,
natural y precedente de medio rural, quien inicia
enfermedad actual de 3 meses de evolucidn,
caracterizada por aumento progresivo del volumen
abdominal, con sensacidon de peso y masa palpable,
concomitantemente emesis diarios de contenido
alimentario, pérdida de peso, astenia, adinamia vy
edema en miembros inferiores.

En el examen fisico, se observd discreta
palidez cutdneo-mucosa, hemodinamicamente
estable, y a nivel cardiopulmonar sin alteraciones. El
abdomen tenia escaso paniculo adiposo, era globoso,
tenso, depresible, con onda ascitica presente y
tumoracion de 20 x 15 cm aproximadamente,
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redondeada, modvil, que involucra regidn umbilical,
flanco y fosa iliaca izquierda. Mostré edema en
miembros inferiores de grado II/IV. Presentd un estado
neuroldgico conservado.

En la Ultrasonografia Abdominal se evidencia
tumoracion heterogénea con areas hipoecogénicas e
hiperecogénicas de 16 x 20 cm. A nivel de la linea
media, liquido libre en moderada cantidad, higado,
vesicula, rindn y resto de drganos sin alteraciones.

Se realiza Tomografia Axial Computarizada
Abdominal que reporta lesidon ocupante de espacio
heterogénea, ovalada, de bordes irregulares, tabicada
de 15 x 10 cm que desplaza asas delgadas (Figura 1).

Figura 1. TAC se evidencia gran tumoracioén a nivel
de raiz del mesenterio.

En vista de que en nuestra institucidn, no se
contaba para la fecha, con los equipos necesarios para
realizar  terapia  adyuvante (Radioterapia vy
Quimioterapia), se decide practicar laparotomia
exploradora media, como tratamiento de entrada, con
los siguientes hallazgos operatorios: escaso liquido
libre en cavidad, predominantemente en fosa pélvica
(100cc aproximadamente), ausencia de implantes
peritoneales o carcinomatosis, tumor multilobulado,
muy vascularizado, encapsulado con membrana serosa
de contextura lisa y consistencia firme, de bordes
definidos, sin adherencias a drganos vecinos,
pediculado a nivel de la raiz del mesenterio de 15 x
20cm aproximadamente, realizandose reseccion R1.
No se constatan adenopatias ni metastasis locales o a
distancia (Figura 2).

El reporte de anatomia patoldgica informa: A
nivel microscépico, los cortes histolégicos muestran
neoplasia maligna de extirpe mesenquimatico,
constituida por células fusiformes con pleomorfismo
celular y nuclear dado por hipercromatismo,
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Figura 2. Tumor intraabdominal multilobulado de
15x 20 cm.

reforzamiento de la membrana nuclear y abundantes
mitosis  atipicas. Dichas células se disponen
disgregadas en un estroma colagenizado alternando
con extensas areas de necrosis tumoral sin invasién
vascular con bordes de reseccion libres de tumor.
Concluyendo dicho reporte en: Sarcoma de alto grado,
probable Rabdomiosarcoma.

Se realiza estudio de Inmunohistoquimica,
con Reaccion a Vimentina 3 + (presente en causas de
origen mesenquimal y la cual es dtil para el
diagndstico de sarcoma) y; Reaccion a Desmina 3 +
(ésta proteina de tamafio intermedio se encuentra
presente en células vasculares, fuertemente expresado
en la mayoria de los Rabdomiosarcoma).

Discusion

Existen algunos factores que predisponen el
desarrollo de sarcomas de partes blandas como son los
antecedentes familiares de sarcomas de tejidos
blandos y éseos (por translocacién cromosémica que
parecen codificar oncogenes y los sindromes
asociados), antecedentes personales de
neurofibromatosis tipo 1 o sindrome de Li-fraumeni
(4), sindrome de carcinomas basocelulares nevoides,
esclerosis tuberosa, poliposis coldnica, exposicidon a
asbesto el cual se ha relacionado con el desarrollo de
mesoteliomas, intoxicacion con herbicidas como los
acidos fenoxiacéticos (plaguicidas comunes en trabajos
rurales) y preservativos de la madera que contienen
clorofenoles, radiaciones ionizantes que incrementan
entre 8 a 50 veces mas la incidencia de sarcoma (5) y el
linfedema crénico (linfangiosarcoma) (6), sin embargo
nuestro caso no reporta antecedentes familiares o
personales de importancia.

La edad de presentacion, mas frecuente es
entre los 20 y 60 afios, en el 45 % de los casos, sin
diferencia de frecuencia seglin sexo. El sarcoma de
partes blandas se presenta como una tumoracién,
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indolora que crece rdpidamente; a medida que la
tumoraciéon aumenta de tamafio puede provocar dolor
al comprimir musculos, terminaciones nerviosa y
organos, posteriormente puede presentar, impotencia
funcional y aparicién de ganglios linfaticos regionales,
en algunos tipos. El motivo de consulta mas frecuente
es el aumento de volumen (7,8).

En los sarcomas retroperitoneales, la
tomografia abdominal se considera una modalidad
estandar debido a que es el mejor método para
evaluar el potencial de resecabilidad del tumor,
establecer su ubicacion y la extension de Ia
enfermedad. También permite descartar metdstasis a
distancia (9,10)

En la cavidad abdominal podemos encontrar
gran variedad de tumoraciones con comportamiento
similar por lo que la confirmacion histoldgica posterior
a la exéresis es fundamental, ya que estas masas
pueden localizarse también a nivel del intestino
delgado, grueso, retroperitoneo y como en nuestro
caso, en la raiz del mesenterio.

Estos tumores suelen clasificarse como de
bajo y alto grado. Sin embargo otros autores los
dividen en bajo, intermedio y alto potencial
metastdsico. Para determinarlo se recurre a la
morfologia celular, presencia de necrosis, morfologia
nuclear, grado de celularidad, vascularidad, cantidad
de estroma y numero de mitosis, entre otros. La
tendencia a formar metastasis a distancia asi mismo
depende del grado, donde los de bajo grado tienden a
ser mas agresivos localmente y poseen escasa
capacidad metastdsica, mientras que los de alto grado
forman metastasis con mayor probabilidad (5,6). En
éste caso a pesar de que segun el reporte
histopatoldgico es de alto grado, no hay presencia de
metdstasis local o a distancia.

Los sarcomas en lineas generales son
tumores de crecimiento rdpido y muy agresivos y
cuando se encuentran a nivel abdominal son de
ubicacidn retroperitoneal, afortunadamente son poco
frecuente tal como lo demuestra un estudio realizado
en el Servicio de Cirugia General del Hospital
Universitario de Los Andes (11), que incluyo 12
pacientes con el diagndstico de tumor retroperitoneal,
para 10 afos de estudio. La mayoria alcanza grandes
dimensiones e involucran estructuras adyacentes, lo
qgue hace dificil su reseccion y en los que se logra su
extirpacion mantener margenes de reseccion
adecuados. La mayoria de los estudios informan que
los sarcomas retroperitoneales afectan por igual a
hombres y mujeres, sin embargo, en esta serie,
predomina el sexo femenino representando el 66,6%
de los casos (11).
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El presente caso es una paciente femenina
con tumoracién de gran tamafo, a quien se le realiza
reseccion total (R1) sin evidencia macroscépica de
enfermedad a pesar de que el comportamiento
habitual de estos sarcomas es la infiltracion de
estructuras y érganos vecinos, por lo que la reseccion
quirargica como tratamiento Unico, fue eficaz en este
caso ya que en la mayoria de los casos, sélo se aplica
en tumores pequefios menores de 5cm y sobre todo
los que son de bajo grado. Sin embargo, quizas por
tratarse de un sarcoma de alto grado, se logra la
reseccion total de dicha masa ya que estos manejan
una menor tendencia de infiltracion local pero mayor a
distancia; mas aun asi no se realizé linfadenectomia ya

que no existian metastasis ganglionares evidentes al
momento de la cirugia.

Durante el seguimiento de estos tumores, la
recaida es usual en los primeros 24 meses y se
encuentra entre el 80 al 90%. En los casos de bajo
grado, la recaida local es lo mas comun posterior a la
reseccion total del tumor, siendo los de alto grado los
gue tienen mayor riesgo de recaida sistémica de hasta
el 40% a los 24 meses a nivel de pulmdn, hueso,
higado y cerebro; en estos casos, la quimioterapia
puede dar un beneficio en el control de la enfermedad
sistémica.
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