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Sarcoma de Células Claras en pierna de mujer de 28 aiios

Clear cell sarcoma on 28 years old woman leg
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RESUMEN

Los tumores de partes blandas son tumores que se presentan en adultos, aproximadamente a los 60
afnos. De estos tumores los sarcomas son poco frecuentes y tienen preferencia en las extremidades
y muchas veces invaden estructuras musculo aponeuréticas cercanas, y poca invasion vascular o
nerviosa lo que las hace de facil acceso con poca morbilidad para su biopsia. El diagnostico de los
tumores de partes blandas se basa en el estudio histolégico de anatomia patoldgica y, a veces se
debe asociar a estudios de citogenética para poder tener un diagnéstico especifico. El tratamiento
principal es quirurgico y puede llegar estar asociado a terapia adyuvante.
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ABSTRACT

Soft tissue tumors are tumors that occur in adult’s age, at about 60 age. Of these tumors, sarcomas
are rare and have preference in the extremities, and often invade nearby muscle-fascia structures,
and little vascular or nerve invasion, making them easily accessible with little morbidity for biopsy.
The diagnosis of soft tissue tumors is based on the histological study of pathological anatomy and,
sometimes, it must be associated with cytogenetic studies in order to have specific diagnosis. The
main treatment is surgical and may end up being associated with adjuvant therapy.
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INTRODUCCION

El Sarcoma de Células Claras (SCC) fue descrito
inicialmente por Franz M. Enzinger en 1965,
de ahi la denominacion también de Tumor de
Enzinger,

Es un raro tumor de partes blandas que
compromete los tendones y aponeurosis en casi
todos los casos y, se estima que representa 1%
de todos los Sarcomas.

Ademas, es conocido también como “melanoma
maligno de tejidos blandos” y, se diferencia
del Melanoma que, aunque ambos producen
melanina, el primero tiene preferencia por tejidos
comotendonesyaponeurosis, excepcionalmente
compromete la epidermis, donde radica su mayor
diferencia con el melanoma cutaneo, aunque
el SCC puede llegar a afectar la epidermis, en
raras ocasiones no suele ser primaria (1-4).

Otro aspecto del SCC es la tendencia a las
metastasis a ganglios linfaticos y a pulmon.
Como son tumores de naturaleza poco clara,
a veces se tarda en el diagnostico, ademas
comparte  caracteristicas  histologicas e
inmunohistoquimicas con los Melanomas.

El SCC afecta mas comunmente adultos con
una frecuencia varon/mujer, 1:1. Se presenta
como masa tumoral no dolorosa, localizada en
miembros inferiores, frecuentemente alrededor
de la rodilla. La sobrevida a los 5 afios es de
63% vy, el tamano tumoral es considerado un
factor prondstico (5-8).

El estudio considerado como GOLD estandar
para los tumores de partes blandas es sin lugar
a duda la Resonancia Magnética, ya que posee
capacidad para atenuar los artefactos de técnica
Oseosytambién permite un paso mas homogéneo
del contraste en caso de ser necesario, ademas
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proporciona una mejor visualizacion del plano de
clivaje de las estructuras vecinas (6-9).

Para el diagndstico de los tumores sdlidos, la
anatomia patolégica es la utilizada, pudiendo
el diagnéstico ser realizado por una biopsia
escisional, incisional y, menos frecuentemente
por puncién aspiracién con aguja fina (PAAF).
Siempre que sea posible el tratamiento
adecuado tanto diagndstico como terapéutico
es la exeresis tumoral con amplios margenes
libres. La biopsia escisional debe ser realizada
de rutina siempre que fuera necesaria, ya
que tanto la biopsia incisional como la PAAF
pueden no tener material adecuado para realizar
inmunohistoquimica en caso de ser necesario,
ademas que la biopsia escisional proporciona al
paciente una opcion terapéutica (7-8).

En este articulo reportamos el caso de un SCC
en una mujer joven en la pierna, cuyo diagnostico
fue confirmado con inmunohistoquimica

CASO CLINICO

Paciente de sexo femenino de 28 afios,
portadora de psoriasis, que consultd por
tumor en cara externa, de pierna derecha, de
crecimiento progresivo de aproximadamente
11 meses de evolucion. Al examen fisico que
constatd un tumor de consistencia sélida
firme de aproximadamente 2 cm de diametro,
aparentemente adherida a planos profundos, sin
cambios pigmentarios en la piel suprayacente.
No se palpan ganglios ni adenomegalias en otra
region.

Se solicitdé resonancia magnética nuclear, donde
se observé un tumor sélido de 3 x 2 cm, que
incluye la vaina peronea.
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Se procedié a la realizacion de una biopsia
escisional de la masa tumoral, cuya anatomia
patolégica informé un “tumor de células
claras vs melanoma”, (Figura 1) y se solicitd
inmunohistoquimica para establecer la estirpe
tumoral. Los resultados de inmunohistoquimica
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fueron: positivos en las células malignas para
pS100 (Figura 2), SOX10 (Figura 3), TLEI
(Figura 4), MELAN A (Figura 5), EMA (focal y
aislado) y, negativos para Actina, Citoqueratina
AE1-AE3, CitoqueratinaCAM 5.2, Citoqueratina
17, Citoqueratina 19, Miogeninan 'y TTF3.

Figura 3. Positivo para SOX 10.
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Figura 4. Positivo para TLE1.
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La paciente fue dada de alta en el 1er dia
post operatorio sin complicaciones. Se realizé
barrido tomografico para evaluacion de
metéastasis local o a distancia y, no se observo
imagen sugerente de enfermedad remanente
en ninguna region ni de metastasis.

DISCUSION

Los sarcomas de partes blandas tienen muy
baja incidencia, estos tumores normalmente
se presentan como tumores solidos firme
de crecimiento lento que se presentan
aproximadamente a los 60 afios, lo cual difiere
con nuestro caso donde se presenta en una
paciente de 28 anos (4,5,9).

Como se describe en la literatura, el diagnéstico
para los tumores solidos es indefectiblemente
el estudio de anatomia patolégica que puede
asociarse a estudios de inmunomarcacion,
siempre que pueda realizarse una biopsia
escisional debe realizarse ésta, ya que ademas
del diagndéstico proporciona un tratamiento a los
pacientes, respetando los margenes quirdrgicos
libres (7).

En este caso que se reporta, el diagnéstico
de SCC fue realizado con el material extraido
para estudio histolégico con ayuda de la
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Figura 5. MELAN-A positiva.

inmunohistoquimica, el cual confirmé la estirpe
tumoral.

Al examen histoldgico, esta neoplasia muestra
un patron soélido fusiforme, con nucleos
ovoides, de citoplasma amplio claro en sectores
eosinodfilo y, baja actividad mitética. No se
constatdé atipias, necrosis ni pleomorfismo
nuclear.

El estudio inmunohistoquimico es positivo para
HMB45 en 90% de los casos, MITF (factor de
transcripcion de microftalmia) en 71%, S100
proteina en 64% y MELAN-A en 43%. En este
caso los marcadores positivos para células
malignas fueron: pS100, MELAN A, SOX 10 y
TLE1 (11).

Entre los factores prondsticos negativos,
segun reportes de la literatura, se encuentran
el tamafio y necrosis tumorales. Otros autores
refieren la extension tumoral, estadio, indice
mitoético y, margenes quirdrgicos, como factores
pronodsticos. En relacién con la mortalidad
el rango se encuentra entre 39 a 74% segun
casos (10-11).

El tratamiento de eleccion inicial es la reseccion
quirdrgica, con amplios margenes como fue
realizada en este caso. Esta neoplasia tiende
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a recidivar, después del tratamiento quirurgico
por lo cual se recomienda la realizacién de
margenes quirurgicos amplios para disminuir la
tasa de recidiva local de la enfermedad.

El SCC puede llegar a presentar metastasis a
ganglios en region inguinal y a distancia como
hueso y pulmdn, por lo tanto, es importante la
evaluacion de ganglios en region inguinal en
los pacientes que presenten una masa tumoral
sugerente de SCC. En este caso, la paciente no
presenté ganglios al examen fisico ni imagenes
sugerentes de ganglios en la regién inguinal ni
de secundarismo (10-12).

No se recomienda el tratamiento de terapia
adyuvante siempre y cuando no exista
metastasis a distancia, por lo tanto es de
importancia realizar una tomografia computada
con contraste para poder evaluar pulmén y
huesos, que son los drganos afectos mas
frecuentes (13).

CONCLUSION

El SCC es un tumor raro, que deberia
considerarse en el diagnostico de un tumor
de partes blandas en miembros inferiores de
pacientes jévenes. Es importante el diagnéstico
precoz en tumores de tamafo pequefio,
para poder tratarlos con cirugia y, mejorar la
sobrevida.
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