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Palabras clave

Resumen

= Sarcoma mieloide

= Compresién medular

> Neoplasias hematolégicas
> Neoplasias de médula

El sarcoma mieloide es un tumor extramedular que suele encontrarse en pacientes con neoplasias hema-
toldgicas previas, con sintomas en funcion de la localizacion de las lesiones, debido al efecto masa que
producen. Las principales localizaciones son ganglionares y cutaneas. Precisa una alta sospecha clinica para
su diagnostico, y presenta un mal prondstico a corto y a medio plazo.

espinal Se presenta un caso clinico de un varén de 64 afos sin antecedentes hematoldgicos que debuta con dolo-
res 6seos y compresion medular, observando amplia afectacion dsea en una resonancia magnética nuclear
(RMN) y una tomograffa por emision de positrones (PET-TAC). Sufre complicacién infecciosa nosocomial y
fallece en la UCl en esperas de confirmacion diagnostica histolégica.
Keywords Abstract

= Myeloid sarcoma

> Spinal cord compression
= Hematologic neoplasms
> Spinal cord neoplasms

Myeloid sarcoma is an extramedullary tumor usually found in patients with previous hematological neoplasms,
with symptoms depending on the location of the lesions due to their mass effect. The main locations are lymph
nodes and the skin. It requires a high clinical suspicion for its diagnosis and has a poor prognosis in the short-
medium term.

We present a clinical case of a 64-year-old man with no hematological history who consulted for bone pain and
spinal cord compression, observing extensive bone involvement on MRI and PET-TC. He suffered a nosocomial
infectious complication and died in the ICU awaiting histological diagnostic confirmation.

Puntos destacados

plasicos. El diagnostico es histoldgico, precisando una alta sospecha clinica
debido a su baja prevalencia. El prondstico es malo a corto y a medio plazo.

> El sarcoma mieloide es una entidad muy poco frecuente con una forma

de presentacion inusual.

= Paciente diagnosticado de un sarcoma mieloide tras objetivar una amplia
afectacion 6sea con compresion medular asociada, sin lesiones cutaneas,
ganglionar o de médula 6sea. Tampoco presentaba antecedentes hema-

toldgicos.

A continuacion, presentamos el caso de un varén de 64 anos sin antecedentes
hematoldgicos previos que presenta una compresion medular como forma de
presentacion de sarcoma mieloide'.

Caso clinico

Introduccion

Antecedentes y enfermedad actual

Varén de 64 anos, sin antecedentes de interés; no consume téxicos ni medica-

El sarcoma mieloide es una afectacion neoplasica que produce una o varias
masas tumorales extramedulares, localizadas principalmente en la piel o en los
ganglios linfaticos, aunque puede aparecer en cualquier parte del cuerpo.

La mayoria de los casos descritos estan asociados a trastornos hematoldgicos
como leucemia mieloide aguda o, en menor cantidad, a sindromes mielodis-
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mentos. Acude a Urgencias por dolor cervical de dos meses de evolucion, de inicio
insidioso v sin relacién con algun precipitante. El dolor es irradiado a la columna
lumbar, que empeora con los movimientos, impidiendo el descanso nocturno'y re-
fractario a analgesia de primer escalén. Presenta sensacion de hormigueo y pares-
tesias en miembros superiores, progresiva hasta producirle incapacidad funcional,
motivo por el que ingresa para estudio en el servicio de Medicina Interna.
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Exploracion fisica

Destaca hemiparesia 4/5 en miembro superior derechoy 3/5 en izquierdo, con
hipoestesia bilateral, sin otros déficits neuroldgicos ni alteraciones por aparatos
O sistemas.

A su ingreso presenta analitica completa incluyendo marcadores tumorales,
beta-2 microglobulina, proteinograma, frotis de sangre periférica o pardmetros
del perfil fosfo-calcio, sin alteraciones.

Pruebas complementarias

Se realiza radiografia de térax con ensanchamiento mediastinico sin otras le-
siones. Posteriormente, se realiza una tomografia axial computarizada (TAC)
cérvico-toraco-abdominal y resonancia craneal y de columna completa, don-
de se aprecian multiples lesiones blasticas dorso-lumbares y en pala iliaca de-
recha, con componente de partes blandas asociadas y compresion de cordédn
medular a nivel D1 (figura 1), junto con adenopatias mediastinicas inferiores
al centimetro.

Figura 1. Imagen de TAC de térax donde se observa panalizacion del
parénquima pulmonar.

Un PET-TAC confirma Unicamente afectacion ¢sea con partes blandas asocia-
das. Se inicia tratamiento con esteroides con mejoria franca de la clinica. En
este momento, Neurocirugia desestima intervencién quirdrgica urgente.

Se realiza biopsia de médula 6sea, sin alteraciones. Tras la misma, se contacta
con Radioterapia que recomienda esperar los resultados histoldgicos a no ser
que la clinica neurolégica empeore. Posteriormente, se realizan dos biopsias
guiadas por TAC que resultan negativas, y se contacta con Traumatologia que
realiza biopsia con trécar de lesion T8.

Evolucion

A las 48 horas, comienza con fiebre y clinica respiratoria, objetivdandose neu-
monia bilateral en radiografia, probablemente debida a la situacion de inmu-
nodepresion del paciente. Desarrolla insuficiencia respiratoria e ingresa en la
unidad de cuidados intensivos (UCI). Se inicia tratamiento empirico con mero-
penem, linezolid, ganciclovir y trimetropim-sulfametoxazol y se realiza otra TAC
de térax observando panalizacién de ambos pulmones (figura 2).
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Figura 2. Imagen de TAC de térax donde se observa panalizacion del
parénquima pulmonar.

Fueron negativos los hemocultivos, urocultivos y cultivos del lavabo broncoal-
veolar para bacterias y hongos, la PCR en sangre a CMV, VEB, HVS1, HVS2 y en
lavado broncoalveolar a Pneumocistis Jirovecii'y serologias VIH, VHB, VHC, entre
otras. En ninglin momento se objetivé reaccion leucemoide.

A pesar de ventilacion invasiva, hemofiltracion y drogas vasoactivas, tras dos
semanas en planta convencional y dos semanas de estancia en UC|, el pacien-
te fallecio. Al dia siguiente, se recibe el resultado histolégico compatible con
sarcoma mieloide.

Diagnéstico

Sarcoma mieloide con amplia afectacion ésea con compresion medular a nivel
D1y componente de partes blandas asociada. Sindrome de distréss respira-
torio agudo, probable origen infeccioso nosocomial. Exitus por insuficiencia
respiratoria.

Discusion

El sarcoma mieloide, también conocido como sarcoma granulocitico, es un
tumor extramedular en el que estén involucradas células granulociticas inma-
duras. Este tumor se identifica como una o varias masas compuestas de células
blasticas mieloides producidas en un drea anatomica distinta a la médula 6sea’.
Puede debutar como una masa aislada o, mas habitualmente, de forma disemi-
nada en pacientes con historia previa de leucemia mieloide aguda, sindrome
mieloproliferativo, sindrome mielodisplésico, o leucemia mieloide crénica®.

En los casos sin antecedentes de neoplasia hematoldgica y con biopsia de
meédula désea sin hallazgos patolédgicos, se define como sarcoma mieloide pri-
mario. En ocasiones, precede a leucemia mieloide aguda. Esta forma de pre-
sentacion es muy rara, con una incidencia aproximada de dos casos por millén
de habitantes.

Los sintomas varfan en funcion de donde se localicen las lesiones. Los tejidos
mas frecuentemente asociados son los nddulos linfaticos, sequido de la piel
y los tejidos blandos. Otros 6rganos que pueden verse afectos son los testes,
hueso, peritoneo y tracto gastrointestinal®. Habitualmente, los sintomas tienen
relacién con el efecto masa que produce la lesion o lesiones.

En los casos en los que el sarcoma mieloide se manifiesta con afectacion dsea
sin hallazgos a nivel medular, la principal localizacion se describe a nivel verte-
bral dorsal, sequida de lumbar.

Para el diagndstico, es necesaria una alta sospecha clinica, sobre todo en los
pacientes sin neoplasia hematoldgica previa, junto con hallazgos radioldgicos
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y confirmacion mediante biopsia del tejido afecto. En la mayoria de los pa-
cientes con neoplasia hematolégica previa, es sencillo sospechar esta entidad
cuando presentan lesiones extramedulares; en cambio, en aquellos pacien-
tes, sin antecedentes hematoldgicos previos, es necesaria una alta sospecha
clinica. Asf, el sarcoma mieloide no suele considerarse habitualmente como
una posibilidad diagnéstica, y menos si en el estudio solicitado se incluye una
biopsia de médula 6sea anodina, presentacion descrita en casos limitados en
la literatura*.

Algunas pruebas de imagen como el TAC o la resonancia pueden ayudarnos
a diferenciar otro tipo de lesiones. A nivel dseo y de partes blandas, se prefiere
la resonancia al TAC. El PET-TAC puede objetivar lesiones tumorales en otras
localizaciones diferentes.

A nivel histolégico, podemos observar células mieloides en distintos estadios
de maduracion que exhiben maduracion granulocitica o monocitica. Poste-
riormente, se precisa de técnicas como inmunohistoguimica o citometria de
flujo para obtener una mayor precisién diagnostica. La biopsia nos puede
ayudar a distinguir lesiones cutdneas habituales en pacientes con leucemias o
sindromes mielodisplasicos, como puede ser el pioderma gangrenoso, el sin-
drome de Sweet, el eritema multiforme, o infecciones por microorganismos
como los herpesvirus®.

En distintas series de casos retrospectivos, se observa una alta tasa de diag-
nostico erréneo, entre el 25-47%, clasificando estas lesiones como linfoma de
Hodgkin, linfoma histiocitico, linfoma de células grandes, sarcoma de Edwing,
carcinoma poco diferenciado o melanona®. Los metamielocitos eosindfilos
son un indicador Util para el diagnostico de la enfermedad cuando la lesion
muestra diferenciacion granulocitica. En cambio, en aquellos casos en los que
la diferenciacion es monocitica, el diagndstico es mas complejo y requiere de
técnicas mas complejas.

Independientemente de la diferenciacién, el diagndstico se confirma a través
de la inmunohistogquimica. Algunos de los antigenos mas comunes expresa-
dos en esta entidad son CD43, CD68, lisozima, mieloperoxidada y CD117".

El prondstico es malo a corto y a medio plazo y sin tratamiento, la mayorfa de
los pacientes evolucionan a leucemia mieloide aguda en menos de un afo,
aungue hay casos descritos de pacientes sin transformacion leucémica des-
pués de 16 anos®.

Las estrategias de tratamiento se encuentran limitadas debido a la falta de en-
sayos aleatorios controlados. Es importante tener en cuenta factores como la
localizacién y el tamano del tumor, su relaciéon con estructuras locales, la edad
del paciente y sus comorbilidades. Ademas, es importante conocer la anor-
malidad genética junto con la histologia para poder estratificar el prondstico
y guiar el tratamiento.

La base del tratamiento la constituye el tratamiento sistémico, incluso
aungue se haya resecado la lesion aislada para prevenir la progresion a
leucemia aguda. Se emplean esquemas de induccién similares a la leu-
cemia mieloide aguda. Debe iniciarse tan pronto como se establezca el
diagnostico, ya que este hecho aumenta la supervivencia general hasta
40 meses.

Ni la cirugia ni la radioterapia por sf solas se consideran efectivas sin la adicion
de quimioterapia sistémica; estas se emplean para manejar los sintomas pro-
vocados por el efecto masa de la lesion®.

El trasplante alogénico de células madre hematopoyéticas se debe de conside-
rar en aquellos pacientes con sarcoma mieloide leucémicos y aislados, una vez
que se haya conseguido la remisién completa tras el tratamiento de induccién.
El desarrollo reciente en el anélisis molecular ha brindado oportunidades para
terapias altamente especificas. Sin embargo, la rareza de la enfermedad y el ac-
ceso previamente limitado al andlisis genético han obstaculizado el desarrollo
de ensayos clinicos, lo que significa que gran parte de los datos disponibles se
basan en informes anecdéticos no controlados.

Conclusiones

El sarcoma mieloide es una entidad muy poco frecuente, que suele darse en
pacientes con antecedentes de neoplasias hematoldgicas, y con afectacion
ganglionar o cutdnea principalmente. Precisa una alta sospecha clinica para
su diagnostico con una confirmacion histolégica y un estudio genético. El pro-
nostico suele ser malo a corto y a medio plazo.
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