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Sarcoma alveolar de partes blandas
Aportacion de un caso
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Resumen.—Se presenta el caso de un sarcoma alveolar de partes blandas de 5 afios de evo-
lucién, localizado en el tercio proximal del muslo izquierdo, en una mujer de 32 afios. Tras
los estudios radioldgicos y complementarios con TAC y RNM, se efectuaron primero una puncién-
biopsia y luego una biopsia preoperatoria que fueron informadas como negativas en cuanto
a malignidad tumoral. El estudio histopatoldgico tras reseccién de la tumoracion (5x7x6 cm.),
reveld la existencia de una neoplasia de bajo grado de malignidad de aspecto alveolar, formada
por células de amplio citoplasma vacuolado con inclusiones PAS +. El estudio inmunohisto-
quinico demostr6 débil positividad a la actinia, desmina y proteina S-100. Tras la cirugia, la
paciente fué tratada con quimioterapia sistémica y radioterapia local. No se ha detectado reci-
diva local tras un afio de evolucion postoperatoria. Con este motivo de este caso, se revisa el
enfoque diagnostico y terapéutico de los sarcomas de partes blandas.

ALVEOLAR SOFT TISSUE SARCOMA. A CASE-REPORT

Summary.—The case of an alveolar soft tissue sarcoma located at the proximal left thigh
of a 32-year-old woman is reported. The tumor had been growing for 5 years. After radiological
and complementary studies with CT-scan and MRI, the needle-aspiration biopsy first and then
the peroperative biopsy were found to be negative regarding malignancy. The histopathologic
analysis of the resected tissue (5x7x6 cm) revealed a low malignant neoplasia of alveolar pat-
tern formed by cells with a wide vacuolated cytoplasm exhibiting PAS+ inclusions. Im-
munohistochemical studies showed slight positive stain against actin, desmin and S-100 protein.
After wide tumor resection, the patient was treated with sistemic chemotherapy and local radiation
therapy. One year after surgery, no local recurrence has been detected. Based on this case-
report, the diagnostic and therapeutic approach to soft tissue sarcomas is here reviewed.

INTRODUCCION permanece desconocida. Autores como Smetana y
Scott (2) lo consideran como una variante inusual del

Definido por primera vez por Christopherson y Paraganglioma.

cols. () en 1952, el sarcoma alveolar de partes blan-
das (SAPB) constituye una entidad clinica y mor-
fol6gicamente diferenciada dentro de los sarcomas
de partes blandas. Anteriormente a estafecha, se in-
cluian dentro de tumores como el Angioendotelioma,
Paranganglioma, Mioblastoma maligno o incluso
Liposarcoma. Aunque ya han sido descritos en la

En este trabajo aportamos un nuevo caso de sar-
coma aveolar, ya que dentro de los sarcomas de
partes blandas es un tumor poco frecuente. Ademas,
exponemos nuestros criterios en cuanto al diagndstico,
tipificacion tumoral, tratamiento y prondstico, asi como
una revision de su histogénesis con pruebas de

literatura un buen nimero de casos, su histogénesis
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CASO CLIiNICO

Mujer de 32 afios de edad, que desde hace cinco afios,
con ocasion de su primer embarazo, empez6 a notarse una

VOLUMEN 28; N.° 164 MARZO-ABRIL, 1993


https://core.ac.uk/display/75988974?utm_source=pdf&utm_medium=banner&utm_campaign=pdf-decoration-v1

122 REVISTA ESPANOLA DE CIRUGIA OSTEOARTICULAR

pequefia tumoracién en la cara anterointerna del muslo
derecho, entre su tercio medio y superior. La paciente nos
es remitida desde otro hospital para su diagndstico y trata-
miento.

Clinicamente presentaba una tumoracion de unos 7x5
cm. cuyo didmetro mayor era paralelo a la didfisis del
muslo. La tumoracién era dura, indolora y totalmente
deslindada del hueso y la piel. No se observaba circula-
cion colateral ni existia aumento de calor local, ni cambio
de coloracion. Tampoco presentaba alteraciones en las ex-
ploraciones neurolégica y vascular distales del miembro
afecto. La movilidad de la caderay rodilla derechas eran
normales. Como pruebas diagnésticas se efectuaron, con
este orden: radiografias simples en proyecciones APy L.
tomografias simple en proyeccién AP, arteriografia (Fig.
1), gammagrafia 6sea de barrido con Tc®, TAC y RNM
(Fig. 2). Con estas pruebas se delimité perfectamente la
tumoracion, pero no se pudo llegar a un diagnéstico con
certeza, sobre todo en cuanto a su benignidad o
malignidad. Por ello se practicé una puncion biopsia, cuyo
estudio no revel6 signos de malignidad. Se decidi6 realizar
una biopsia a cielo abierto, y para prevenir una posible
hemorragia en e campo quirargico, se emboliz6 selec-
tivamente la nutricion arterial del tumor. A los tres dias,
se intervino quirdrgicamente practicando una biopsia
peroperatoria, gque tampoco dio signos de malignidad, ex-
tirpandose la tumoracion en su totalidad. Dicha tumora-

Figura 1. Arteriografia del tumor, donde se aprecia la riqueza
de vasos que lo nutren.
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Figura 2. RNM de la pelvis y muslos. En la imagen T; se
delimita perfectamente la tumoracion a nivel del tercio superior
del muslo derecho.

cion, estaba totalmente encapsulada y no infiltraba
macroscopicamente los tejidos vecinos, extrayéndose con
un margen quirdrgico «amplio», y no resecando el com-
partimento muscular.

El estudio histopatolégico demostré la existencia de un
tumor de 7x6x5 cm. recubierto por una pared fibrosa
que incluia fasciculos de musculo esquelético. A la sec-
cién mostraba una superficie de corte abigarrado, con éreas
centrales de aspecto cicatricial blanquecino, estrelladas,
y zonas periféricas con un dibujo lobulillar de color
amarillento y consistencia firme.

Desde € punto de vista macroscopico se observaba
una neoplasia de bgo grado de malignidad, constituida
por formaciones alveolares de finos tabiques conectivos
que contenian células de amplios citoplasmas glandulares
0 vacuolados, con inclusiones PAS positivo. Los nucleos
mostraban morfologia ovoidea, monomorfismo y presen-
cia de nucléolos hiperplasicos (Fig. 3).

Ultraestructuralmente, los citoplasmas contenian agrupa-
ciones mitocondriales, frecuentemente separadas por cisternas
de reticulo endoplasmatico rugoso, siendo relativamente
frecuentes las gotas lipidicas. Las formas mitéticas eran
escasas. Algunas de estas células contenian inclusiones
cristalinas con diversas configuraciones geométricas.
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Figura 3. Tincién de Reticulina. Dibujo de los nidos tumorales
y canales vasculares entramados con fibras de reticulina
(20 X).

En las pruebas de inmunohistoguimica encontramos
células con débil positividad a la Actina, la Desmina y
la Proteina S-100 (Fig. 4).

Al tratamiento quirdrgico se asoci6 €l tratamiento
quimioterapico intravenoso con 2.250 mgrs. de Ifosfamida,
155m g de DTIC y 9,3 mg de Adriamicina, durante tres
dias consecutivos. Acabado este tratamiento se le administré
radioterapia sobre la zona de extirpacion en una sola dosis
de 45 GY y 15 GY sobre la cicatriz.

La evaluacion hasta el momento actual (un afio tras
la extirpacion quirdrgica) es totalmente satisfactoria, tan-
to desde el punto de vista general como local.

DISCUSION

La aparicién en la clinica de este tipo de tumores
tiene una incidencia de un 0,5% de todos los sar-
comas de partes blandas (1), aunque para algunos
autores oscila entre un 0,04% (3), y un 3% (4).

Hasta 1983 fueron estudiados por la AFIP (Armed
Forces Institute of Pathology) un total de 143 de estos
tumores. Todos estos casos parecen caracterizarse por
algunas constantes clinicas como: aparecer entre una

Figura 4. Microscopia electrénica: Citoplasma de célula tumoral
con presencia de una estructura cristalinay dos vesiculas con-
teniendo substancia finamente granular amorfa (probablemente
precursora de los cristales) (15000 X).

edad de 15-35 afios, localizarse preferentemente en
miembros inferiores y en la parte derecha, y sin
preferencia por sexos.

Es un tumor de desarrollo muy lento e indoloro,
no aterando normalmente la funcién del miembro
donde asienta. Esta relativa fata de sintomas, hace
imposible el diagnostico precoz, no siendo infrecuente
hacerlo con la aparicién de una metastasis, que es
maés frecuente en pulmén y cerebro. La hipervasculariza-
cion de este tumor puede producir una hemorragia
masiva, en el momento de su extirpacion quirdrgica.
Raramente estd afectada la cortical Gsea vecina

M acroscopicamente suele tratarse de un tumor bien
delimitado, blando y friable, dando a la seccion, un
color amarillo oscuro, con zonas hemorrégicas. Es
frecuente la abundancia de gruesos y tortuosos vasos
intratumoral es.

Desde el punto de vista Microscopico, es

caracteristicala divison del tumor por densas trabécul as
fibrosas en compartimentos de tamafio irregular. Dichos
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compartimentos se dividen a su vez en grupos de células
tumorales, cuyo limite de separacion se hace por finos
tabiques vasculares cuya pared esta revestida de una
capa de células planas endoteliales. En la mayoria
de los casos agregados celulares muestran una
degeneracion central y pérdida de coexion, lo que
los hace aparecer como formaciones pseudoal veolares.
Dicho patron es, sin embargo, mucho mas regular
gue el que presenta el rabdomiosarcoma aveolar, con
el cual se confunde (5).

La células individuales son grandes, redondeadas
y més 0 menos poligonales, poseen uno 0 mas niicleos
vesiculares irregulares y pleomérficos con nucléolos
pequefios y abundante granulado eosinéfilo. Las formas
mitéticas son escasas. Hay abundantes conexiones
arteriovenosas en los méargenes tumorales, como ocurre
con el Angiopericitomay el Paranganglioma. Las tin-
ciones especiales son de particular interésy a menudo,
esenciales para el diagnostico. Latincién PAS es la
mas importante para el diagnostico, y demuestra can-
tidades variadas de glucogeno intracelular. La prepara-
cion para tefiir fibras de reticulina nos muestra la forma
caracteristica en nido o patrén organoide y perfila
claramente los canales sinusoidales vasculares, que
separan los grupos de células tumorales.

Bgo e microscopio eectronico aparecen las células
poligonales con abundante citoplasma relleno de
mitocondrias, un reticulo endoplasmico liso y un pro-
minente aparato de Golgi (5). Se encuentran, asi mismo,
gotitas lipidicas y cristales. Estas inclusiones son lo
mas caracteristico de los sarcomas alveolares de partes
blandas, estando presentes en el 80% de estos tumores,
siendo e 20% restante, estructura PAS +, posiblemente
precursora de estos cristales (6).

La evaluacion clinica del paciente debe de com-
enzar con una historiay una exploracion fisca Una
vez tomada en consideracién la sospecha clinica de
una tumoracion sarcomatosa de partes blandas, debera
seguirse un orden para definir la naturaleza, localizacion
y extenson de la enfermedad tumoral. Esta informacion
influira en la direccién terapéutica que esta orien-
tada a la erradicacion completa de la neoplasia con-
servando la méxima funcion.

Por ello, como pruebas complementarias se efec-
tuard una radiografia simple en dos proyecciones, asi
como una de torax. Laprimera, paraver si hay par-
ticipacion Osea del tumor y la segunda, como prin-
cipio para descartar posibles metéstasis, dado €l caracter
eminentemente vascular de estos tumores. La TAC
ofrece una definicién precisa del sarcoma, asi como
de las posibles metastasis pulmonares. Los tumores
de tgjidos blandos muestran densidades comprendidas
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entre los 20-100 unidades Hounfield, mientras que
las partes blandas normales tienen unidades negativas
de entre —60 y —100 (7). También, la arteriografia
nos dara datos importantes en cuanto ala posible in-
vasion de los vasos o incluso para la embolizacién
selectiva preoperatoria (para hacer mas f&il la ex-
éresis) o para la administracién selectiva de
quimioterdpicos. La RNM no solo definira la exten-
sién del tumor, sino su intra o extracompartimentalidad,
asi como la relacién de los vasos y nervios vecinos
a latumoracién. Por Gltimo, la exploracion isotépica
de los tumores vasculares con Tc™ delimitara si hay
invasion OGsea.

Creemos con Kennet y cols. (7), que es necesaria
una aproximacion del diagndstico para su tratamien-
to correcto de una forma multidisciplinaria y antes
de hacerse cualquier otra prueba que suponga agre-
sion a paciente, por lo tanto antes de la biopsia, bien
por puncién o abierta. Sin embargo, esto, que seria
lo ideal, desgraciadamente no siempre es posible (como
en nuestro caso). En la biopsia por puncion, aunque
suponga una minima agresion al paciente, la cantidad
de material extraido puede ser tan pequefio que no
pueda hacerse definir a patélogo de una manera cierta.
Sin embargo, autores como Shabb y cols. (8) afirman
su eficacia tras diagnosticar un sarcoma alveolar de
partes blandas en cuatro pacientes. Creemos, que la
biopsia por puncién es una técnica que dara inme-
jorables resultados cuando la experiencia sea mas amplia
en este tipo de tumores. En cuanto ala biopsia abierta,
creemos con Mankiny cols. (9) y Kennety cols. (7),
que debe de realizarse pensando en la extirpacion
total de la neoplasiay hacerla el mismo cirujano que
aplique d tratamiento definitivo. La biopsia peroperatoria
por congelacion puede ser, en una tumoracion de bgo
grado de malignidad, artefactada por € mismo método
de preparacion.

En cuanto al tratamiento somos partidarios, en prin-
cipio, de seguir la clasificacion de Enneking y cols.
(10), para el estadiage quirargico de los tumores
muscul oesquel éticos. En dicha clasificacion, € grado
histol6gico es un factor pronostico negativo, asi como
su locdizacion intra 0 extracompartimental. Los criterios
de seleccion para €l tratamiento de los sarcomas de
partes blandas, de Gustafson y Ryndholm (11),
demuestran que en los tumores grandesy de dto grado
de malignidad debe de practicarse la amputacion,
asi como en aquellos, que por su situacion anatomica
(inguinales, popliteos, etc.) asi lo indiquen. Pero los
trabajos de Saddegh y cols. (12) en un estudio sobre
137 pacientes afectos de sarcomas de partes blan-
das, demuestran estadisticamente, que la compartimen-
talidad no tiene significacion prondstica, pero si €
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tamafio, de tal manera, que a mayor tamafio y grado,
el prondstico, en cuanto ala aparicién de metastasis
o recidivas locales, es mayor, ho encontrando otros
pardmetros estadisticamente significativos. A pesar de
ello, y siguiendo la «por ahora» aceptada clasifica-
cion de Ennekingy cols. (10), nuestro caso seria del
tipo 1A, ya que es un GIT1 (intracompartimental), de
bgo grado de malignidad, y aunque a hacer una
reseccion marginal, sabemos que corremos €l riesgo
de degjar alguna célula maligna localmente agresiva
(13), también es verdad que €l tratamiento se ha com-
pletado con radioterapia y quimioterapia.

Laradioterapia a dtas dosis (6.000 a 7.000 cGy)
administrada postoperatoriamente en el lecho de
reseccion del tumor, apoyada por autores como Lind-
bergy cols. (14) en 1975y Suity cols. (15) en 1978,
ha sido respaldada Ultimamente como terapéutica por
Kenneth y cols. (7).

La quimioterapia es otro tratamiento coadyuvante
gue esta actualmente en expansion. Parece ser, que
la Adriamicina y el Cisplatinun pueden anular las
células tumorales de potencial maligno que hayan
quedado cerca del tumor resecado, y también actuar
sobre las metéastasis a distancia que, en este tipo de
tumores, se produce, como se sabe, por viavascular.

En cuanto al prondstico, coincidimos con Kenneth
y cols. (7) en que los sarcomas de partes blandas no
son por lo comin tumores malignos en su evolucion,
si el diagnostico es precoz. De €llo se deriva que en
estas condiciones, méas de un 80% de los casos tengan
oportunidad de sobrevivir, y sobre todo, S son tumores
de bgo grado de malignidad y tamafio pequefio, no
parece necesario, en principio, la amputacion. En
estos casos, el objetivo del cirujano es la prolonga-
cién de la vida del paciente, la erradicacion del mal
local y € minimizar los déficits funcionales.

A pesar de haber pasado cuarenta afios desde que
el SAPB se separd con caracteristicas propias, existe,
todavia, una gran controversia en cuanto a su

histogénesis. De esta manera, Enzinger (5), si bien
acepta la aparicién de terminaciones nerviosas, lo
distingue bien del paraganglioma, ya que éste no con-
tiene tanto glucdgeno ni tanta sustancia diastasa PAS +.
Por ello dice que es més posible que sea de origen
neuroectodérmico o de la cresta neural, ya que no
hay estilaciones cruzadas ni miofilamentos estructurales.

Segun Matias-Guiu y De las Heras (16), €l rab-
domiosarcoma alveolar puede presentar aspectos
histolégicos, que en algunos casos se pueden con-
fundir con el SAPB, pero aquél, raramente muestra
patrén aveolar en las preparaciones para microscopia
Optica.

Se ha afirmado también, la similitud de los
granulos citoplasméaticos del SAPB con las
caracteristicas de la renina tefiida, considerandose
Ccomo una especie de angioreninoma, pero la clinica
de éste, no coincide en absoluto con la del SAPB.
Sin embargo, Bellon y cols. (17) apoyan esta idea,
ya gque dichas células no son secretoras, o si lo son,
su secrecion es una variante de la renina que no ac-
tla sobre el sistema de la angiotensina. Heller y cols.
(18) no pueden distinguir, tras sus trabajos de
histogénesis, entre el origen muscular o neuroen-
docrine. Mukai y cols. (19), por otra parte, asegura
gue la sustancia amorfa que rodea a los cristales, no
es precursora, sino simple artefacto de tincion.
Carstens (20) ha encontrado cristales similares a los
presentados en e SAPB en los misculos fusiformes,
aungue con €elo no confirma su origen muscular ni
deshecha la especificidad de dichos cristales en este
tumor. Mientras Matsuno y cols. (21), con un estudio
histoquimico de 12 casos de SAPB, apoya
decididamente el origen muscular, Miettineny cols.
(22), tras el estudio de 7 casos, no pueden definir
su origen muscular.

Nosotros pensamos, que las estructuras cristalinas
encontradas sugeriran un origen muscular, por lo que
el SAPB representaria un tipo muy especial de rab-
domiosarcoma.
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