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RESUMEN

Antecedentes: El cancer de mama es una patologia muy frecuente con mas de 2.3 millones de
casos diagnosticados a nivel mundial, ocasiona alta mortalidad en el sexo femenino y es la
segunda neoplasia mas diagnosticada. Su clasificacion se divide en anatdbmica, molecular y
formas especiales, dentro de esta Ultima encaja el sarcoma pleomérfico indiferenciado de mama
del cual se realizard un reporte de caso siendo muy importante porque representa menos del
1%, la literatura revisada es escasa y en nuestro pais hasta el momento no se han reportado
casos en las bases de datos.

Descripcion del caso: Paciente femenina de 46 afios de edad con antecedente de hipertension
arterial y tumor phyllode de mama derecha tratado hace 4 afios con reseccion amplia. Hace 2
afios debuta con una masa en mama derecha, se realiza el examen fisico y posterior a examenes
complementarios como ecografia, mamografia, citologia que reporta hiperplasia tipica se llega
a establecer una neoplasia. 3 meses después se realiza mastectomia con biopsia de ganglio axilar
derecho méas inmunohistoquimica que reporta un sarcoma pleomérfico indiferenciado, el cual
es tratado con radioterapia y quimioterapia, el sarcoma no respondié al tratamiento, hace
metastasis pulmonares y la paciente fallece.

Conclusion: El sarcoma pleomérfico indiferenciado de mama es una patologia rara, cuyo
diagnostico definitivo se basa en la parte histopatoldgica y de inmunohistoquimica; el
tratamiento actualmente es controvertido y el prondstico es malo.

Palabras clave: Cancer de mama, inmunohistoquimica, sarcoma



ABSTRACT

Background: Breast cancer is a very common pathology with more than 2.3 million cases
diagnosed worldwide, it causes high mortality in women and is the second most diagnosed
neoplasm. Its classification is divided into anatomical, molecular and special forms, within the
latter fits the undifferentiated pleomorphic sarcoma of the breast, of which a case report will be
made, being very important because it represents less than 1%, the reviewed literature is scarce
and in our country To date, no cases have been reported in the databases.

Case description: 46-year-old female patient with a history of high blood pressure and
phyllode tumor of the right breast treated 4 years ago with wide resection. 2 years ago she
debuted with a mass in the right breast, a physical examination was performed and after
complementary tests such as ultrasound, mammography, cytology that reported typical
hyperplasia, a neoplasia was established. Three months later, a mastectomy was performed with
biopsy of the right axillary lymph node plus immunohistochemistry, which revealed an
undifferentiated pleomorphic sarcoma, which was treated with radiotherapy and chemotherapy.
The sarcoma did not respond to treatment, metastasized to the lungs, and the patient died.
Conclusion: Undifferentiated pleomorphic sarcoma of the breast is a rare pathology, whose
definitive diagnosis is based on histopathology and immunohistochemistry; Treatment is
currently controversial and the prognosis is poor.

Keywords: Breast cancer, immunohistochemistry, sarcoma
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INTRODUCCION

El Sarcoma pleomérfico indiferenciado (SPI) de mama, es una neoplasia inusual, que se origina
del tejido conectivo de la mama. Se dividen en 3 grupos: phyllodes, postradiacion y los
primarios de mama; en este Gltimo grupo pertenece el SPI. Representa menos del 1% de las
neoplasias primarias de mama(1), considerandose uno de los sarcomas més raros de partes

blandas, llegando a presentarse frecuentemente entre los 40 y 60 afios(2).

A nivel mundial se presenta con més frecuencia en Estados Unidos con 44.8 casos por cada 10
millones de mujeres(3). En Asia se han registrado tres casos entre Japon, Corea e India (4-6).
En Latinoamérica no existen datos sobre la prevalencia de esta patologia, no obstante, en los
paises de México, Brasil, Cuba, Colombia y Peru se encontraron reportes de caso (3,7-10). A
nivel de Europa, especificamente en Italia se encontré un caso (11) En Ecuador no existen

reportes de caso de SPI de mama documentados en la literatura.

Este tipo de neoplasia presenta una clinica variada, por lo general se manifiesta con presencia
de una masa en la mama, generalmente unilateral de consistencia dura y margenes bien
definidos a la palpacidon, con un acelerado crecimiento expansivo, maévil, con retraccion en el
pezén y cambios en la coloracion de la piel. El dolor puede variar segin la localizacién y la

invasion de las estructuras, ademas de sintomas neuroldgicos o vasculares (3).

Desde el punto de vista histopatologico el SPI es dificil de distinguir de otros sarcomas y
neoplasias de mama; es importante realizar un diagndstico precoz con el apoyo de la
inmunohistoquimica (2). El tratamiento se basa en la cirugia radical con el fin de evitar las
recidivas y metéastasis, junto con radioterapia y quimioterapia adyuvantes. El pronostico es

reservado y generalmente metastatiza a pulmon, cerebro, hueso e higado(3).
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REPORTE DEL CASO

Paciente femenina de 46 afios, mestiza con antecedentes de hipertension arterial y tumor
Phyllodes Borderline de mama derecha, tratada hace 4 afios con reseccion amplia. Hace 2 afios

acudio a consulta externa por autodeteccion de nddulo en mama derecha asintomaética.

Al examen fisico cuello y axilas negativas, en mama derecha a nivel de cuadrante superior
interno se palpa masa de 3.5 x 3cm mdvil, dura y definida, con engrosamiento de piel (piel de

naranja) cicatriz supraareolar. Clinicamente impresiona recidiva tumoral.

Los examenes de laboratorio: hemograma, tiempos de coagulacién, pruebas de funcidn hepética
y renal normales; pruebas seroldgicas no reactivas. Radiografia de térax normal, la mamografia
reporta: Tejido mamario fibroglandular disperso, densidad tipo b. N6dulos ovalados, isodensos,
bordes ocultos por el tejido en mama derecha, que han incrementado de tamario al comparar
con previo estudio de hace 2 afios, requieren correlacion con ultrasonido. BI-RADS: 0 (Figura

1).

Figura 1. Mamografia de mama derecha. Tumor nodular de bordes ocultos. Fuente:
Departamento de Radiologia, SOLCA.
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Se realiza ecografia mamaria que reporta (Figura 2): Tejido mamario fibroglandular
heterogeneo, nddulos heterogéneos en mama derecha, con componente anecoico y ecogénico,
interfase abrupta sin vascularidad a la aplicacién Doppler color, que miden 23x14mm vy
36x25mm respectivamente; adicionalmente se observa cimulo de tejido glandular con zona de
distorsidn, asociado a imagenes irregulares hipoecoicas, avasculares, 28mm. Ganglios axilares

benignos. BIRADS 4C (Hallazgos con sospecha de malignidad).

La biopsia por aspiracion con aguja fina, citologia de mama derecha: muestra normocelular
conformada por células ductales, formando grupos sin atipia, en medio de un fondo limpio,
diagndstico: Hiperplasia ductal tipica. A pesar de que el reporte citoldgico fue negativo, clinica
e imagenol6gicamente se sospecha de un tumor phyllodes, se decide realizar mastectomia

simple derecha.

2:00 C MAMA DERECHA

Figura 2. Ecografia de mama derecha: Tejido mamario fibroglandular heterogéneo. Fuente:
Departamento de Radiologia, SOLCA.

Se realiza mastectomia simple mas biopsia de ganglio axilar derecho; el reporte intraoperatorio
del ganglio es negativo. La biopsia de mama reporta: sarcoma pleomorfico indiferenciado de

mama con 15 mitosis/10 campos, necrosis <50% y grado histoldgico 3 (alto grado) margen
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profundo a 1mm e invasién linfovascular presente, la inmunohistoguimica reporta positivo para

vimentina, Ki-67 positivo, CK-7 y CK-20 70%, CD34, desmina y RE negativo (Figura 3).

Figura 3. Reporte histopatoldgico. Evidencia de necrosis y tumor. Fuente: Departamento de
Patologia, SOLCA.

Recibe tratamiento adyuvante con radioterapia a campos conformados a mama derecha, en
donde por contorneo Yy distribucion de dosis se abarca los niveles 1 y 11 de axila, a una dosis de
60 Gy (Gray) en 30 fracciones y posterior quimioterapia con doxorrubicina como mono droga
con una dosis de 60mg/m2 por 6 ciclos, finalizando 7 meses después. Un mes después, la
paciente acude a emergencia por clinica de disnea de reposo, dolor toraxico derecho en la escala
de EVA 8/10, campos pulmonares hipoventilados, con predominio en el lado izquierdo. La
radiografia de torax (Figura 4), reporta: lesiones nodulares que se proyectan a la base pulmonar
derecha y parahiliar; tomografia de térax (Figura 5): nodulos sélidos bien definidos en
segmentos basales bilaterales que realzan con el medio de contraste, asociados con atelectasia
basal izquierda, evidenciandose metastasis pulmonares, con estos resultados es valorada por el
departamento de oncologia clinica y dado el mal pronostico con avanzada enfermedad, la
paciente pasa a cuidados paliativos y terapia del dolor, la paciente permanece en su domicilio

con analgesia y por sus comorbilidades, un mes después la paciente fallece.
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I
Figura 4. Radiografia de torax. Metastasis pulmonares del SPI. Fuente: Departamento de
Radiologia, SOLCA.

Figura 5. TAC de torax. Metastasis pulmonares del SPI. Fuente: Departamento de
Radiologia, SOLCA.
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DISCUSION

El cancer de mama se clasifica en: carcinoma ductal con una frecuencia del 85% y lobular en
un 15% (12). Molecularmente tenemos el luminal A que es el més frecuente, siguiéndole el
Luminal B, HER2 y Triple negativo (13,14). Existen otras formas de presentacion, como lo son
a nivel del tejido conectivo de la glandula mamaria, como los sarcomas; estos se clasifican en
tres grupos de acuerdo a ciertas caracteristicas que presentan cada uno de ellos, asi tenemos:
los que se originan posterior a la radiacion, el phyllodes maligno y el sarcoma primario de
mama, incluyéndose en este ultimo grupo al sarcoma pleomorfico indiferenciado de mama
(SPI), que es un cancer extremadamente raro, representa menos del 5% de los sarcomas y en el

caso de la mama es menor al 1% (2,3)

El sarcoma pleomorfico indiferenciado de mama puede ser confundido con otras neoplasias de
mama, que se presentan de manera similar en la clinica, imagen e histopatologia (ver tabla 1),
como tumor phyllodes (3). Las principales caracteristicas que dificultan el diagndstico del SPI
de mama, por su parecido al tumor phyllodes clinicamente son: masa de consistencia suave,
crecimiento progresivo y gradual, indolora, bien definida, piel que lo recubre (lustrosa y tensa,
venas gruesas); es infrecuente que se manifiesten con: retraccion del pezdn, adenopatias
axilares y piel de naranja(15,16). Imagenologicamente, en ultrasonido: masa hipoecoica, oval,
vascularizacion interna y reforzamiento acustico posterior; en mamografia los hallazgos son
inespecificos: masas bien circunscritas no calcificadas, distorsion o asimetria focal(3).
Histopatoldgicamente: mayor atipia, pleomorfismo, elementos heter6logos en el estroma,
infiltracion de otros tejidos como cartilagos y musculos. Es importante realizar el estudio de

inmunohistoquimica para confirmar que estamos frente a un SPI de mama(2).

En el caso de nuestra paciente clinicamente se presentd, una masa movil, indolora, dura,
definida y con piel de naranja, estos datos se correlacionan con la literatura mencionada

anteriormente y también coinciden con el reporte de caso de Jeong, et al(5) Balbi Di, et al(17),
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YJ, D-Z(3),Srinivasamurthy B, et al (6), Martinez Navarro(2); sin embargo en el caso de Torres
Aja (8), se presentd como una tumoracion ulcerada; en el de Herrera, et al (9) la tumoracion es
de crecimiento desmedido y tiene una zona de necrosis; por otro lado en el caso de Yamazaki

H, et al (4) se presenta como una masa dolorosa.

En el ultrasonido de mama, nuestra paciente presento: Tejido mamario fibroglandular
heterogéneo, nodulos heterogéneos en mama derecha, con componente anecoico y ecogénico,
cumulo de tejido glandular con zona de distorsion, asociado a imagenes irregulares hipoecoicas,
avasculares, ganglios axilares benignos, encajando con el caso de Martinez Navarro(2), Balbi
G, et al(17), YJ D-Z, et al(3) y Yamazaki H, et al(4); por otro lado, Jeong, et al (5),
Srinivasamurthy B, et al(6), Herrera(18) y Torres Aja (8) no describen las caracteristicas de

ultrasonido.

La mamografia de la paciente mostro: Tejido mamario fibroglandular disperso, densidad tipo
b. Nédulos ovalados, isodensos, bordes ocultos por el tejido en mama derecha; concordando
con Martinez Navarro(2), Jeong, et al (5), Balbi G, etal (17)y YJ D-Z, et al(3); en los casos de
Srinivasamurthy B, et al (6), Herrera Francisco (18) y Torres Aja (8)no mencionan datos sobre

la mamografia.

El estudio de inmunohistoquimica dio positivo para: Vimentina y Ki-67; coincidiendo con el
reporte de caso de Herrera Francisco (18) y Gutiérrez Maravi Katherine (19), sin embargo en
otros casos solo fue positiva la Vimentina, mientras que Rodrigues Miranda..et al (7), solo
presento el Ki-67 positivo. En otros reportes de caso se mostraron marcadores diferentes al de
nuestra paciente como el de Yj, D.-Z., et al (3)fue positivo para: vimentina, panCK-x, S-100 y
HMBA45; en el de Martinez Navarro (2), mostro CD68 con positividad focal; en el caso de
Yamazaki H..et al (4), fue parcialmente positivo para el musculo liso actina y S-100; en el caso

de Jeong, et al (5), el CD34 presento positividad focal.
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Dentro del diagnostico diferencial del SPI los marcadores de inmunohistoquimica presentes en

cada una de las neoplasias son fundamentales (11) (ver tabla 2).

La literatura menciona que el tratamiento principal es quirtrgico (mastectomia simple) y como
complemento la quimioterapia adyuvante. Es importante considerar el papel de la radioterapia
adyuvante, cuando se presenta un tumor con metastasis o de alto grado(1,15). En el caso de
nuestra paciente se realizé mastectomia simple y posteriormente recibi6 radioterapia a lecho
quirdrgico y quimioterapia adyuvante. El tratamiento quirurgico de nuestra paciente, coincide
con lo que se describe en los reportes de caso de: Martinez Navarro (2), YJ D-Z, et al (3),
Yamazaki, et al (4), Jeong, et al (5), Srinivasamurthy B, et al (6), Rodrigues Miranda..et al (7),
Balbi G, et al (17) y Gutiérrez Maravi Katherine (19). En el caso de Rodrigues Miranda..et al
(7), ademas de la parte quirdrgica se administro radioterapia adyuvante, concordando con el
tratamiento de nuestra paciente. En el articulo de: Herrera Francisco (18) y Torres Aja (8), no

mencionan sobre el tratamiento que recibieron las pacientes.

La paciente a pesar del tratamiento realizado tiene progresion con metéstasis pulmonares, por
lo que fallece. Lo que demuestra que el SPI de mama tiene un mal pronéstico, por su elevada

tasa de recidiva, presentando metastasis por lo general en pulmén, higado, hueso y cerebro (3).

CONCLUSIONES

El sarcoma pleomdrfico indiferenciado de mama es una neoplasia rara e invasiva. Clinica e
imagenologicamente puede confundirse con otras neoplasias de mama, como el tumor
phyllodes. La inmunohistoquimica ayuda a establecer un diagnoéstico definitivo, los marcadores
positivos son Vimentina, Ki-67, panCK-x, S-100, HMB45 y CD68 con positividad focal. El
tratamiento de eleccion para esta tumoracion es la mastectomia simple, pero se debe
complementar con radioterapia y quimioterapia adyuvantes, con el fin de prevenir la recidiva y

metastasis debido a su agresividad.
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GLOSARIO

SPI de mama: Sarcoma pleomorfico indiferenciado de mama.

Tumor Phyllodes: Neoplasia poco comin de la mama, que se origina del tejido

fibroepitelial.

Pleomorfico: Variacion en el tamafio, forma de las células o sus nucleos.

Fusiforme: Células de apariencia alargada y delgada.

Inmunohistoquimica: Método de laboratorio que emplea anticuerpos para determinar

si existen ciertos antigenos (marcadores) en una muestra de tejido.

Vimentina: Proteina fibrosa que forma los filamentos intermedios del citoesqueleto
intracelular, en especial de células embrionarias, endoteliales y sanguineas. Se usa para
identificar tumores de origen mesenquimal y melanomas, mediante

inmunohistoquimica.

Ki-67: Proteina nuclear cuya funcion es la regulacién de la proliferacion celular. Se usa

para el reconocimiento de células en proliferacion en inmunohistoquimica.

S-100: Marcador de inmunohistoquimica.

HMBA45: Anticuerpo que se une a una proteina llamada gp100. Es un marcador de

inmunhistoquimica.

CD68: Glicoproteina transmembrana, se usa en inmunohistoquimica para tumor de

células granulares de mama.



ANEXOS

Tablas de la discusion.
MANIFESTACIONES CLINICAS

ULTRASONIDO

MAMOGRAFIA

HISTOPATOLOGIA

INMUNOHISTOQUIMICA

Tabla 1. Caracteristicas clinicas, de

inmunohistoquimicas del SPI (3,5,6,20).

-Masa palpable delumitada,
rdpidamente.

-Retraccion del pezon y secrecion

-Cambios en color de piel

-Son similares a las que se presentan en otras
neoplasias tipicas de la mama.

-Hipoecoica

-Mirgenes borrosos

-Firme

-Vasculanzacion mtema

-Refuerzo aclstico posterior

-Masa oval irregular espiculada
microcalcificaciones y asimetria focal
-Densidad homogénea

indolora que crece

con

-Células: pleomorficas entremezcladas con células
gigantes multinucleadas, fusiformes con patron de
crecimiento  esterfforme acompafado de infiltrado
mflamatorio cronico

-Nicleo alargado e hipercromaticos

-Citoplasma: eosmofilo y espumoso

-Abundante colageno

-Ceélulas smmulares a osteoclastos

-Tabiques de tepido conectivo

-Mitosis aplasicas

-Areas necroticas

-Células neoplasicas con vimentina +, panCK-x, S-
100 + focal, HMB45-.

-CD68

-Cytokeratin Pan y antigeno de membrana epitelial
negativo

-Positividad parcial: Actina de misculo liso (SMA) y
S-100.

ultrasonido, mamografia, histopatoldgicas
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Neoplasia

Leiomioma

Tumor phyllodes

Mixofibrosarcoma

Miofibroblastico inflamatorio

Rabdomiosarcoma
liposarcoma

b

Marcadores inmunohistoquimicos positives
-Actina de mmisculo liso (SMA)
-CD34-64

-Desmina

-CD34-BCL2

-CD34

-Vimentina

-Vimentina

-SMA

-CK AEI

-ALK

-Actina

-Desmina

-Mioglobina
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Tabla 2. Diagndstico diferencial con marcadores inmunohistoquimicos del SPI (5,6,21-23).
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