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Sarcoma epitelioide de localizacion proximal.
Presentacion de un caso y revision de la literatura

Maeva del Pozo L, Rachid Gorron M, Maria Teresa Poblete S.

RESUMEN

El sarcoma epitelioide es una neoplasia maligna de partes blandas rara, que con frecuencia
es diagnosticada en forma errdnea, ya que clinica y morfolégicamente, simula una variedad de
enfermedades granulomatosas benignas como también tumores de tipo epitelial (carcinomas). Se
asocia a un alto indice de recurrencia local y de metéstasis a linfoganglios y a pulmén. Se presenta
el caso de un paciente de 24 afios de edad portador de un sarcoma epitelioide de localizacién en
pared tor4cica, con el antecedente de haber sufrido un trauma toracico derecho en Octubre del afio
2000. En Diciembre del mismo afio consulté en la Unidad de Emergencia por una lesién tipo nodular,
que impresion6 como hematoma infectado, por lo cual se le practicé un drenaje. Evoluciona
térpidamente, motivo por el cual se realiza en Marzo del 2001 su reseccidn quirargica y completa
tratamiento antibidtico y antiinflamatorio en forma ambulatoria. La biopsia informé un sarcoma
epitelioide, por lo cual se decidié la reseccién oncolégica de la cicatriz quirdrgica y luego
quimioterapia y radioterapia. Se revisa la literatura sobre el tema destacando la presentacién clinica,
diagnostico, tratamiento y pronéstico de esta infrecuente neoplasia. (Palabras claves/Key words:
Sarcoma Epitelioide/Epithelioid Sarcoma; Diagnoéstico clinico/Clinical diagnosis; Diagndstico

histopatol6gico/Histophatologycal diagnosis; Tratamiento/Treatment; Prondstico/Prognosis).

INTRODUCCION

El sarcoma epitelioide (SE) fue descrito por
primera vez en 1970 por Enzingett. Corresponde
a una neoplasia maligna de partes blandas poco
frecuente, que facilmente puede ser confundida
tanto clinica como histopatol6gicamente con una
variedad de enfermedades granulomatosas
benignas y con tumores de origen epitelial como
los carcinomas. Su presentacion clinica, a
menudo sugiere una enfermedad inflamatoria,
especialmente cuando el tumor se manifiesta
como lesiones subcutaneas multiples, con
necrosis, simulando algunos tipos de micosis?.
Inmunofenotipicamente puede ser confundido
con tumores epiteliales, ya que presenta
inmunorreactividad para queratinas.

Estas particulares caracteristicas del SE
habitualmente ocasiona un retraso del
diagnostico definitivo correcto. En atencion a

estas consideraciones, hemos encontrado de
interés presentar un caso de SE diagnosticado
en nuestro hospital, con el propdsito de discutir
algunos aspectos clinicos, histopatoldgicos, de
tratamiento y prondéstico de esta rara entidad.

CASO CLIiNICO

Hombre de 25 afios de edad, soltero, sin
antecedentes marbidos de importancia, fumador
de mas o menos diez cigarrillos al dia, bebedor
ocasional, quien refiere contusién toracica
derecha en Octubre del 2000, con aumento de
volumen progresivo de la zona, lo cual motivé su
consulta en la Unidad de Emergencia el 31 de
Diciembre del afio en mencion. En esa
oportunidad se realiz6 drenaje debido a que la
lesion impresioné como un hematoma infectado,
dando salida a material hemopurulento segin
relato del paciente. Se dejo un drenaje Penrose
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por un dia y se indicd curaciones en un
consultorio externo. Evolucion6 sin mejoria, por
lo cual fue derivado al policlinico de cirugia
donde fue evaluado el 18 de Enero del 2001,
destacando al examen fisico, en reborde costal
derecho, una lesion nodular dura que
comprometia la piel y el tejido celular
subcutaneo, sin fijacion a la fascia muscular
subyacente, con un tamafo aproximado de 3.5
cm. El 18 de Marzo del 2001 fue hospitalizado
en el Servicio de Cirugia para reseccion y
estudio histopatoldgico de la lesién, la cual
persistia con aspecto nodular, con areas
costrosas, ulceradas y signos inflamatorios como
eritema y dolor. Al dia siguiente se realizé
reseccion completa de la lesion incluyendo un
margen de tejido macroscépicamente sano de
0.5 cm, y se continud el tratamiento con
penicilina sédica, cloxacilina y diclofenaco
sadico. El estudio histopatoldgico del espécimen
operatorio revel6 un sarcoma epitelioide. Al
examen histopatolégico de rutina con
hematoxilina - eosina se observo una neoplasia
maligna que se extendia desde epidermis hasta
tejido celular subcutaneo. Poseia un patrén
predominantemente fusocelular y areas de
aspecto epitelioide con algunas células de tipo
rabdoide. Existian extensas zonas de necrosis
geografica y hemorragia, indice mitético de 1 por
10 HPF. El estudio inmunohistoquimico mostro
positividad para citoqueratinas (citoqueratina AE
1/ AE 3 DAKO) y vimentina (vimentina V 9
DAKO) en células neoplasicas fusadas y
epitelioides (Figuras 1y 2). El resultado para
desmina (desmina D 33 DAKO) fue negativo. La
lesion distaba menos de 1 mm del limite lateral
de reseccion.

Presentado el caso en el comité oncolégico
de cirugia, se decidié ampliar margenes de
reseccion del tumor y realizar TAC de térax. El
9 de Mayo del 2001 se reseco la cicatriz con un
margen de 1.5 cm, incluyendo fascia y
aponeurosis profunda. El estudio histopatolégico
reveld lesion residual de 4 mm distante a 1 mm
del borde de seccion profundo. La TAC de térax
fue normal. Visto nuevamente en el comité
oncologico de cirugia en Junio del mismo afio,
se decidio realizar radioterapia postoperatoria al
lecho tumoral y quimioterapia complementaria
con doxorrubicina y dacarbacina. Recibe
radioterapia entre Junio y Septiembre del 2001
con una dosis total de 6500 cGy y completo tres
ciclos de quimioterapia (300 mg de doxorrubicina
y 3940 mg de dacarbacina), entre Octubre y

Noviembre del mismo afio, correspondiente al
50% de lo programado. Acudio por ultima vez a
control el 19 de Diciembre del 2001
encontrandose en buenas condiciones generales
sin evidencias de recidiva local ni diseminacion
regional y/o sistémica.

COMENTARIO

Hasta el afio 1998 existian alrededor de
330 casos de SE reportados en la literatura®.
Este tumor habitualmente afecta adolescentes y
adultos jovenes, no obstante la edad de
presentacion del SE muestra un amplio rango (4
a 90 afios), con un promedio de 30.3 afios®*®. La
distribucién por sexo revela un leve predominio
del masculino®. En algunos casos esta presente
el antecedente de un trauma®. La localizacion
mas comin es en las extremidades,
particularmente manos y dedos, pudiendo
afectar otras regiones axiales o proximales como
region inguinal, gliteos, muslo, vulva, region
perineal, espalda y pared toracica®.

Este tumor tiende a localizarse
superficialmente, ocupando el dermis reticular o
mas profundamente en el tejido celular
subcutaneo, aponeurosis y vainas tendinosas®.
Se presenta como nédulos solitarios o multiples
con ulceracion sugiriendo una enfermedad
inflamatoria?®. Microscopicamente el tumor es
una mezcla de células fusadas y epitelioides con
necrosis en el centro de los nédulos. Por esta
razén el diagndstico diferencial incluye procesos
inflamatorios como nédulo reumatoideo,
granuloma infeccioso o un granuloma colageno
necrobidtico®. Algunos SE denominados de “tipo
proximal® por su localizacién, contienen
numerosas células grandes con prominente
nucléolo semejando un carcinoma pobremente
diferenciado o células rabdoides caracterizadas
por un nucleo vesiculoso rechazado por la
presencia de inclusiones citoplasmaticas dificiles
de diferenciar de un tumor rabdoide®. Este Gltimo
es de crecimiento muy rapido con una elevada
mortalidad en menos de un afio.

Inmunohistoquimicamente hay positividad
para marcadores epiteliales (queratinas y antigeno
de membrana epitelial), marcadores
mesenquimaticos (vimentina) y CD34246, La
coexpresion de vimentina y queratina es
caracteristica de este tumor, sin embargo se han
reportado casos vimentina negativos con
positividad para citoqueratinas y CD342, El
anticuerpo CD34 detecta un antigeno de
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FIGURA 2. En similar intensidad las células tumorales muestran inmunorreactividad para vimentina. X40.

membrana especifico de células progenitoras
hematopoyéticas humanas. Positividad para CD34
es observada cominmente en SE pero raramente
en carcinomas. Esta inmunorreactividad para
CD34 junto a la presentacion clinica y evolucién,
seria de utilidad diagnéstica en los casos de SE
vimentina negativos?.

El estudio citoldgico en frotis obtenidos por
aspiracién con aguja fina, muestra células
tumorales poligonales con citoplasma
eosinofilico con ndcleo redondo excéntrico y
nucléolo visible, que pueden ser interpretadas
como células de tipo epitelial. Las publicaciones
de estudios citolégicos son limitadas™®.
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Estudios ultraestructurales con microscopia
electronica muestran un espectro de
diferenciacion celular desde células
fibrohistiociticas primitivas hasta células de tipo
epitelial con microvellosidades, tonofilamentos y
uniones intercelulares. Las células fusadas
poseen diferenciacién miofibroblastica y
fibroblastica. Parece ser que el SE es un tumor
de células primitivas con potencial para
diferenciaciébn mesenquimatica y epitelial®.

Estos estudios inmunohistoquimicos y
ultraestructurales no han permitido aclarar aun la
histogénesis de este tumor y es por ello que la
clasificacion actual de los tumores de partes
blandas que considera la célula de origen, lo
incluye en la categoria de tumores de origen
celular incierto™°.

El SE se caracteriza por una evolucién
clinica prolongada, donde la recurrencia local es
la regla, aunque pueden pasar afios para que
esto ocurra. Se ha reportado hasta un 77% de
recurrencias locales®*®. La reiterada recurrencia
local es seguida de un elevado porcentaje de
metéastasis a linfoganglios regionales (36 — 44%)
si se compara con lo reportado para los
sarcomas de partes blandas en general (2.6 —

5%)31°. Un 44% también tenia metéstasis
pulmonares®. La sobrevida a cinco afios es de
65.3% y entre 25 — 50% a los 10 afios®*. El
denominado SE “proximal“ que frecuentemente
muestra un patron histolégico de células grandes
o rabdoides, desarroll6 metastasis en un 75%*.

Un comportamiento méas agresivo esta
asociado con localizacién proximal, tamafio
tumoral mayor o igual a 5 cm, indice mitético
mayor de 1 por 10 HPF, necrosis, apariencia
rabdoide e invasion vascular**2,

Actualmente el tratamiento tiende a evitar
amputaciones; la excision local mas radioterapia
logra disminuir la recurrencia local, sin embargo
en tumores con factores desfavorables como
localizacién proximal o tamafio igual o mayor a
5 cm, debe evaluarse la necesidad de una
terapia sistémica efectiva®.

La localizacion proximal del caso
presentado en esta comunicacion y la presencia
de células de tipo rabdoide hacen indispensable
un estricto control y seguimiento, teniendo en
consideracién ademas que esta neoplasia de
dificil diagnéstico es de evolucion prolongada y
puede evolucionar con multiples recurrencias y
metéastasis.
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