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MONOGRAFIAS MEDICAS

TUMORES MALIGNOS DE PARTES BLANDAS

JorGE ALBORES-SAAVEDRA ¥

En forma un tanto arbitraria se considera que los tumores
malignos primarios de los tejidos blandos son aquellos
situados entre la piel y los huesos, con excepcion de los
originados en epitelios, reticuloendotelio, visceras y siste-
ma netvioso central.* La mayoria de ellos son de estirpe
mesenquimatosa y se derivan de los diferentes tejidos que
forman las partes blandas del cuerpo como el adiposo, el
muscular, el fibroso, el vascular y el sinovial. Sin embat-
g0, un pequefio nfimero, como los desarrollados en nervios
periféricos, tiene origen neuroectodérmico, pero se inclu-
yen también en este grupo porque dan lugar a problemas
diagnésticos y terapéuticos semejantes.

En relacién al sitio de origen de estos tumores, sc
acepta que un nimero grande de ellos inicia su crecimiento
en los tejidos blandos profundos, otros en el tejido sub-
cutineo y unos cuantos en la dermis. Casi todos, sin em-
bargo, alcanzan tamafio suficiente para invadir tejidos

* Académico numerario, Unidad de Patologia. Facultad de Medi-
cina, Universidad Nacional Auténoma de México y Hospital General
de México. Secretaria de Salubridad y Asistencia.
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vecinos como son la piel por un lado y
aponeurosis, tendones, musculos, visceras
y huese por el otro. Por lo anterior, es
evidente que no s6lo el oncologo y el
patdlogo deben familiarizarse con ellos,
sino también el médico y el cirujano gene-
rales, asi como muchos otros especialistas,
desde el dermatdlogo hasta el ortopedista.

Aun cuando las partes blandas son los
tejidos mds abundantes en el organismo
humano, ya que representan mds de 50
por ciento del peso corporal, los tumores
que en ellas se originan son raros y en
general poco conocidos, pues constituyen
s6lo 1 por ciento de todos los tumores
malignos en el hombre. A pesar de su
rareza, forman un grupo impertante y
heterogéneo, que da lugar a formidables
problemas de diagnéstico y tratamiento.
De hecho, expertos patélogos afirman
que son éstas los tumores con los que se
cometen mis errores que posteriormente
se traducen en fracasos terapéuticos.”

1 Radiografia de antebrazo que muestra un sar-
coma sinovial con sus caracterfsticas calcificaciones
itregulares.
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En base a lo anterior se comprende el
interés de que tanto el médico general
como el especialista posean conocimientos
basicos sobre este tipo de neoplasias. El
primero cuando refiere a los enfermos al
especialista calificado o a la institucién
apropiada, realiza una labor valiosa que
no debe ser menospreciada. El especialista
por su parte, al establecer el diagndstico
oportuno y aplicar el tratamiento adecua-
do, contribuye al incremento de la sobre-
vida y a la curacién de los pacientes.

Desafortunadamente ignoramos la etio-
logia de casi todos los sarcomas de partes
blandas. Por esta razdn, el tratamiento
empleado en la actualidad es empirico y
debe ir encaminado a evitar la recurrencia
local y el desarrollo ulterior de metastasis.

Métodos de diagnostico

El médico cen experiencia en tumores de
partes blandas sabe que los datos clinicos,
como son edad, sexo, localizacién, velo-
cidad de crecimiento, tamafie, fijacién a
ciertas estructuras anatémicas y otros,
orientan al diagnéstico y permiten planear
correctamente el tratamiento. Resultan
igualmente valiosos algunos procedimien-
tos de gabinete, como el estudio radio-
légico con técnica de partes blandas y en
casos seleccionados, la flebografia, la lin-
fangiografia y la arteriografia selectiva
(fig. 1 y 2). En los tumores retroperi-
toneales, la serie gastroducdenal, la uro-
grafia excretora y el colon por enema son
casi rutinarios. Los exémenes de labo-
ratorio son de poco valor en general,
excepto en casos raros de tumores fun-
cionales que se asocian a hipoglicemia,
trombocitopenia, policitemia y sindrome
nefrético. El empleo de radiofirmacos se
encuentra atn en fase experimental.
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Es obvio que para identificar en forma
precisa un tumor maligno de los tejidos
blandos es necesario examinar microscod-
picamente un fragmento representativo
del mismo. La muestra se puede obtener
por medio de una biopsia incisional, biop-
sia-extirpacién o bicpsia por puncién. La
toma de un fragmento de tejido en el
curso de una intervencién —es decir, una
biopsia transoperatoria—, permite tam-
bién diagnosticar ripida y correctamente
a la gran mayoria de estas ncoplasias,
sobre todo si se hace uso del criostato,
con el cual se obtienen cortes delgados
que se tifien con hematoxilina-eosina.

Algunos cirujanos no recomiendan el
empleo de la biopsia incisional por el pe-
ligro de la diseminacién del tumor, a
pesar de que hasta la fecha no existe
ningtin estudio que pruebe esta suposi-
cién., Al contrario, en series de enfermos
sometidos a este procedimiento diagnés-
tico que poco después han sido tratados
quiriirgicamente en forma adecuada, se
ha obtenido un excelente control local del
tumor y una sobrevida a cinco afios tan
elevada como en aquellos pacientes en
quienes se practicd otro tipo de biopsia
“menos traumdtica’.*

La biopsia por puncién, realizada con
aguja del tipo de Ia de Vim-Silverman,
habitualmente proporciona material re-
presentativo para el diagnéstico micros-
copico. En cambie, la biopsia por aspira-
cién sélo en raras ocasiones permite hacer
¢l diagnéstico en forma precisa, lo cual
es logico ya que muchos de estos tumores,
por su cuadro histolégico complejo, son
dificiles de diagnosticar aun con multiples
cortes de la pieza operatoria. Ademds, las
lesiones seudosarcomatosas estin forma-
das por células que individualmente po-
seen todas las ‘“caracteristicas de malig-
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2 Arteriografia sclectiva en la que se observa
una masa de gran tamafio, muy vascularizada, que
ha destruido parte del peroné y que histologica-
mente correspondia a un sarcoma sinovial.
nidad”, de tal manera que el estudio de
grupos aislados de estas células o de pe-
quefisimos fragmentos de tejido, como
los que se extraen en la biopsia por aspi-
racion, facilmente conduce a un diagnds-
tico erréneo.

Los cortes de parafina tedidos con he-
matoxilina-eosina son suficientes para es-
tablecer el diagndstico en la gran mayoria
de los casos; empero, el pattlogo cuenta
ademds con un gran arsenal de tinciones
especiales y reacciones histoquimicas que
sirven para afinarle. Por medio de ellas
es posible demostrar miofibrillas, fibras
reticulares, lipides, glucégeno, mucina,
mucopelisacéridos dcidos, fibras eldsticas,
fibras coldgenas, hierro, asi como gran
cantidad de enzimas.

Otros métodos para el diagndstico y la
investigacién de estos tumores son la in-
munofluorescencia y la microscopia elec-
tronica. En efecto, con la técnica de anti-
cuerpos marcados con fluoresceina se ha
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3 Electromicrografia de un condrosarcoma me-
senquimatoso que ilustra un grupo de células
mesenquimatosas indiferenciadas muy juntas entre
si, con nicleos grandes que contienen cromatina
dispuesta en grumos gruesos y citoplasma con
pocos organelos. X 10 500.

demostrado miosina en algunos rabdo-
miosarcomas embrionarios.! Asi mismo,
el estudio de Ia ultraestructura tumoral
ha probado ser 1til en el diagnéstico del
sarcoma alveolar de partes blandas, cl
tumor de células granulares, el leiomio-
sarcoma y el rabdomiosarcoma pleomdy-
fico; ademds, ha contribuido a compren-
der mejor la histogénesis de algunas
neoplasias (fig. 3 y 4).

Los estudios bioquimicos del tejido
neoplésico o de algunos de sus compo-
nentes celulares han ampliado la informa-
cién que hay sobte su funcionamiento. La
téenica de cultivo de tejidos, que ha arro-
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jado luz sobre el diagndstico del neuro-
blastoma, no ha aportado gran informa-
cibn en los tumores malignos de los
tejidos blandos.*

La identificacién microscépica de estos
tumores no es tarea facil, debido en parte
a que las células neopldsicas, en general,
guardan poco parecido con las células
normales correspondientes. Es por esto
que el patdlogo necesita para su diagnos-
tico y clasificacién toda la informacién
clinica, radiolégica y de laboratorio dis-
ponible. S6lo a través de esta estrecha
colaboracién entre clinico y patélogo se
podrd obtener el éxito deseado,

Clasificacion histoldgica

Las clasificaciones de neoplasias basadas
sélo en Ja histogénesis tienen la desven-
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taja de que son hipotéticas, ya que es
pricticamente imposible demostrar el ori-
gen de las células que forman un tumor
determinado. En la clasificacién que aqui
se propone se toma en cuenta tanto la
composicién celular o tisular de la neo-
plasia como su comportamiento clinico
(cuadro 1). En ella se subdividen algu-
nos tumores que aun cuando estin for-
mados por el mismo tipo de célula, difie-
ren enormemente en su comportamjmto
clinico y a veces también en su respuesta
2 radio y quimioterapia. Asi sucede con
los liposarcomas, rabdomiosarcomas y fi-
brosarcomas. El liposarcoma mixoide por
ejemplo, es un tumor radiosensible y de
bajo grado de malignidad, en tanto que
el liposarcoma de células redondas es
radiorresistente y letal a corto plazo. Los
rabdomiosarcomas embrionario y alveolar

TUMORES MALIGNOS DE PARTES BLANDAS

4 Electromicrografia del mismo tumor de la
figura 3, en donde Ia diferenciacién cartilaginosa
es obvia. X 15 300.

suelen responder bien a radio y quimio-
terapia, contrariamente a lo que sucede
con el rabdomiosarcoma pleomérfico. El
fibrosarcoma y el dermatofibrosarcoma
profuberans estin constituidos por el mis-
mo tipo de células pero su prondstico es
muy distinto. Por otro lado, existe todavia
un importante grupo de tumores de par-
tes blandas de histogénesis incierta, pero
cuya composicién celular y curso clinico
han quedado bien establecidos. Ejemplos
de estos tumores son el sarcoma alveo-
lar de partes blandas, el sarcoma de Ka-
posi, el tumor de células granulares y el
sarcoma epitelioide. En resumen, se con-
sidera que esta clasificacion resulta igual-
mente titil y aceptable para el patélogo, el
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Cuadro 1 Clasificacién de sarcomas de partes blandas

Composicién celular o tisular

Tumor

Tejido fibroso
Tejide mesenquimatoso primitivo

Dos o mds tejidos mesenquimatosos

Tejido adiposo

Misculo estriado

Musculo liso

Tejido sinovial

Histiocitos y fibroblastos

Vasos sanguineos

Vasos linfiticos

Cartilaga

Hueso

Células de Schwann

Células granulares con lisosomas

Células granulares con cristales intracitopldsmicos
Células claras

Tejido ependimario

Mesotelio

Fibrosarcoma
Mixosarcoma
Mesenquimoma maligno
I mixoide, bien diferenciado, de
Liposarcoma 4 células redondas
pleomdrfico

embrionario
Rabdomiosarcoma 4 alveolar
pleomdrfico

Leimiosatcoma
Leiomioblastoma

Sarcoma sinovial

Dermatofibrosarcoma
Fibroxantosarcoma
Sarcoma epitelioide
Tumor de células gigantes

Angiosarcoma
Hemangicpericitoma
Sarcoma de Kapost
Linfangiosarcoma
Condrosarcoma { mixoide, mesenquimatoso
Osteosarcoma
Schwannoma maligno
Tumor de células granulares
Sarcoma alveolar de partes blandas
Sarcoma de células claras
Ependimoma mixopapilar

[ epitelial

Mesotelioma ]i fibroso
mixto

cirujano, el radioterapeuta y el quimiote-
rapeata. Finalmente, su uso general per-
mitirfa comparar resultados terapéuticos
y facilitaria la comprensién de estudios
epidemiolégicos, tan necesarios en este
tipo de neoplasias.

A continuacién se describen breve-
mente las caractetisticas clinicopatolégicas
de la mayoria de estos tumores.
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Liposarconra

Debido a las grandes variaciones en la
estructura histoldgica y el comportamien-
to clinico de los liposarcomas resulta
indispensable subdividirlos. En la actua-
lidad, la mayorfa de las patlogos distin-
guen cuatro tipos principales: mixoide,
bien diferenciado, de células redondas y
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pleoméifico.® Los dos primeros tienen un
mejor prondstico que los tltimos. En al-
gunos liposarcomas se observan mezclas
de estos tipos histologicos.

Entre Jos tumores malignos de tejidos
blandos, los liposarcomas llegan a alcan-
zar el tamafio mis grande. Son los sar-
comas de partes blandas mds comunes
en adultos y su presentacién en nifios es
excepcional.* Casi siempre se originan
en los tejidos blandos profundos. Gene-
ralmente son multilobulados y estan limi-
tados por una cipsula fibrosa de espesor
variable. Su color varfa del gris blanque-
cino al amarillo brillante. En el tipo bien
diferenciado, debido a su alto contenido
de grasas, predomina el color amarillo,
mientras que las variedades de células
redondas y pleomérficas, por su escasa
lipogénesis, exhiben color gris blanque-

TUMORES MALIGNGOS DE PARTES BLANDAS

cino. Al corte se observan bandas de
tejido fibroso que dividen al tejido neo-
plisico en nddulos de tamado variable
que pueden mostrar degeneracién quisti-
ca, hemorragia, necrosis, calcificacién y
aun espiculas dseas. En el tipo mixoide
los nédulos frecuentemente tienen super-
ficie mucoide o gelatinosa.
Microscopicamente, el liposarcoma mi-
xoide, que es el tipo mis comin, estd
formado por lipoblastos neopldsicos, una
malla prominente de capilares y una ma-
triz mucoide rica en mucopolisaciridos
icidos, sensibles a la hialurenidasa testi-
cular (fig. 5 y 6).° El liposarcoma de
células redondas esti formado por este
tipo de células, frecuentemente mezcla-

5 Se observan claramente los tres elementos ca-
racteristicos del liposarcoma mixoide: lipoblastos,
malla de capilares y estroma mucoide. H y E.
X130,



6 Lagos de mucopolisaciridos dcidos simulando
vasos linféticos en un liposarcoma mixoide. H y
E. X 150,

das con lipoblastos; sin embargo, el es-
troma contiene menor cantidad de mate-
rial mucoide y de capilares que en el tipo
mixoide. Las células redondas poseen nit-
cleos vesiculares o hipercromaticos y ci-
toplasma vacuolado, eosinéfilo o granular
(fig. 7 y 8). Bl liposarcoma lipematoso o
bien diferenciado estd formado bésica-
mente por tejido adiposo adulto y por
esta razdn con frecuencia se confunde con
el lipoma. En la forma esclerosante, el
tejido adiposo se encuentra infiltrado por
gruesas bandas de tejido fibroso que con-
tienen lipoblastos con caracteristicas neo-
plésicas. En la otra variedad histoldgica
estas gruesas bandas fibrosas estin ausen-
tes, pero los adipocitos muestran atipias
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nucleares y entre ellos hay algunos lipo-
blastos. En el tipo pleomérfico de lipo-
SArcoma no se reconoce ningan patrdn
histolégico. Como su nombre lo indica, el
pleomorfismo celular es una de sus carac-
teristicas. Se identifican numerosas células
gigantes multinucleadas con citoplasma
vacuolado o eosinéfilo y nucléolos promi-
nentes. En algunos tumores existen pe-
quefias dreas formadas por lipoblastos
pequefios embebidos en una matriz mi-
xoide. Ademas, es comtin observar células
fusiformes y células de tipo Toutton, por
lo que su distincién con fibroxantosarco-
ma en ocasiones resulta muy dificil.

Rabdomiosarcoma

De acuerdo con sus caracteristicas clinicas
y patolégicas, pero tomando en cuenta
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principalmente su imagen microscépica,
los rabdomiosarcomas se dividen en tres
tipos: embrionario, alveolar y pleomdrfi-
co. De éstos el mas comin es el embrio-
nario, que ataca con frecuencia a nifios
menores de diez afios, es radiosensible y
se localiza principalmente en tejidos blan-
dos de cabeza y cuello, en especial la
6rbita.*** La forma alveolar se presenta
sobre todo en adolescentes y adultos jé-
venes, es un poco mis comin en las ex-
tremidades que en cabeza y cuello, ¥
tiene el peor prondstico, con una sobrevi-
da a cinco afios menor de 10 por cien-
to.r™% La variedad pleomdrfica es la mds
rara, se desarrolla principalmente en ex-
tremidades inferiores de adultos viejos, es
radiorresistente y parece tener el mejor
prondstico de las tres variedades.**-*

TUMORES MALIGNOS DE PARTES BLANDAS

7 Liposarcoma de células redondas. Las células
de la porcién superior son pequefias e indiferen-
ciadas, mientras que las de la parte inferior son
grandes, de limites ptecisos y citoplasma granular
y vacuolado. H y E. X 200.

El cuadro microscdpico del rabdomio-
sarcoma embrionario varia de tumor a
tumor y aun en diferentes dreas del mis-
mo. En los tumores bien difetenciados, las
células que predominan son semejantes a
las que se observan en los misculos es-
triados de embriones humanos de siete
a diez semanas. Es decir, son alargadas,
cen ntcleo central finico, vesicular o hi-
percromatice y con uno o varios nucléolos;
el citoplasma es abundante, acintado y
cosindfilo brillante. Estas células forman
haces paralelos o entrecruzados o se dis-
ponen en masas seudosinciales. Los
tumores polipoides presentan zonas mi-
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8 Células en anillo de sello en un liposarcoma de
células redondas. H v E. X 180.
xoides poco vascularizadas. En los rabdo-
miosarcomas embrionarios poco diferen-
ciados predominan las células redondas
con nticleo excénirico y escaso citoplasma,
las cuales proliferan difusamente o se
disponen alrededor de vasos sanguineos.
El rabdomiosarcoma alveolar estd for-
mado predominantemente por células re-
dondas, pequefas, como la de los miiscu-
los estriados de embriones humanos de
10 a 12 semanas. La mayoria de estas
células tienen escaso citoplasma y niicleo
vesicular o hipercromatico, con un nucléo-
lo poco prominente. Sin embargo, por lo
menos algunas exhiben citoplasma cosi-
néfilo abundante, En un buen némero de
tumores hay ademés células gigantes mul-
tinucleadas y células en raqueta. Todos
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estos elementos se encuentran divididos
en alvéolos o lobulillos por bandas de
tejido fibroso denso (fig. 9).

El rabdomiosarcoma pleomérfico estd
formado por células fusifermes y gigan-
tes multinucleadas, ambas con citoplasma
abundante y eosinéfilo y niicleos grandes,
hipercromaticos y pleomérficos. Ocasio-
nalmente se encuentran células en raqueta
o en forma de renacuajo. Las células neo-
plésicas se disponen en haces que corren
paralelamente o se entrecruzan en dife-
rentes direcciones. Las figuras mitdsicas
normales y anormales son comunes,

Sarcoma sinovial

Al contrario de lo que su nombre indica,
el sarcoma sinovial generalmente no se
origina en membranas sinoviales, vainas
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tendinosas o bursas, Su nombre se debe
a que esti formado por dos tipos de cé-
lulas que guardan notable parecido con
las células sinoviales normales.*2" Tiene
predileccién por el sexo masculino y se
presenta preferentemente en adultos jo-
venes. Su localizacién favorita es en el
tercio inferior del muslo, siguiendo en
frecuencia la regidn de la articulacidn de
la rodilla, pie, mano, pierna, antebrazo y
brazo. Se ha encontrado también en pared
abdominal, cuello, pared tordcica y retro-
peritoneo. Macroscopicamente suele ser
lobulado, seudoencapsulado, de  color
gris blanquecine y de consistencia firme.
Cerca de la tercera parte de estos tumores
presentan calcificaciones irregulares que
son visibles en el estudio radioldgico.
Microscopicamente estd formado por dos
tipos de células en proporciones variables,
uno fusiforme que recuerda a un fibro-
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9 Células redondas pequefias  mezcladas  con
atras gigantes, multinucleadas, de citoplasma eo-
sindfilo abundante; ambas divididas en alvéolos
por gruesas bandas de tejido fibroso. Rabdomio-
sarcoma alveclar. H y E. X 150,

blasto embrionario y otro seudoepitelial
o epitelioide (fig. 10). En la mayoria de
los tumores predomina la célula de aspec-
to fibrobldstico, de tal manera que las

Areas fibrosarcomatosas son las mds abun-

dantes. Su diseminacién ocurre a través
del tortente circulatorio y menos frecuen-
temente por via linfitica. La sobrevida a
cinco afios es casi de 60 por ciento.

Fibrosarcoma

Hasta hace algunos afios el fibrosarcoma
era considerado el tumor maligno mds
comtin de las partes blandas, debido quizd
a su confusién con otras entidades que
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10  Estructuras  seudoglandulares bien desarro-
lladas, revestidas por células columnares altas, seu-
doestratificadas y rodeadas por un estroma fibro-
sarcomatoso. H y E. X 250.

actualmente han sido individualizadas,
como fascitis nodular infiltrativa, fibro-
xantosarcoma, sarcoma epitelioide, miosi-
tis proliferativa, fibroxantoma atipico y
los distintos tipos de fibromatosis.”® En
experiencia del autor, este tumor es menos
frecuente que el liposarcoma, el rabdo-
miosarcoma y el sarcoma sinovial. Se
presenta en cualquier edad, con mayor in-
cidencia entre ¢l tercero y el quinto de-
cenios de la vida. Se origina en los
tejidos blandos profundos, especialmente
tendones y aponeurosis de las extremida-
des, principalmente las inferiotes. Se en-
cuentra también en otros sitios como
hombro, cabeza y cuello, pared abdominal
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y pared toricica, Sélo excepcionalmente
el fibrosarcoma se origina en la dermis.

Macroscépicamente se observan uno o
varios nédulos bien limitados no encap-
sulados, de color gris palido o blanqueci-
no y de consistencia firme. Microscopica-
mente, estos nédulos estin formados por
células fusiformes que se identifican co-
mo fibroblastos con signos de anaplasia y
actividad mitética, los cuales se agrupan
en fasciculos paralelos o entrecruzados.®
El patrén en “rueda de carreta”, catacte-
ristico del dermatofibrosarcoma, no esta
presente, En los tumeres poco diferencia-
dos hay pocas fibras colégenas, abundan-
tes fibras reticulares y numerosas figuras
mitésicas, mientras que en los bien dife-
renciados, la cantidad de fibras coligenas
aumenta y el ndmero de mitosis disminu-
ye.!” La diseminacién neoplisica se hace
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por via sanguinea y la sobrevida a cinco
afios se aproxima a 60 por ciento.*

Dermatofibrosarcoma protuberans

Iis uno de los pocos tumores malignos de
los tejidos blandos que se origina en el
tejido conjuntivo de la dermis y que posee
un grado de malignidad muy bajo, pues
sélo en 1 por ciento se disemina por via
linfitica o sanguinea.” Sin embargo, fre-
cuentemente recurre después de extirpa-
ciones quirrgicas limitadas. Como crece
muy lentamente, el tiempo de evolucién
previo al tratamiento suele ser largo, en
ceasiones de muchos afios. Es mds comiin
en hombres entre los veinte y los cuarenta
afios, pero se ha descrito también en ni-
fios y ancianos. Se presenta con mds fre-
cuencia en torax, pared abdominal, extre-
midades y piel cabelluda.

TUMORES MALIGNOS DE PARTES BLANDAS
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Clinicamente aparece como una tumo-
racién multinodular, elevada, firme, que
se encuentra fija a la piel y se desplaza
sobre planos profundos. Algunas veces se
presenta en forma de tumoraciones poli-
poides miltiples o adquiere el aspecto de
una placa. En raras ocasiones la piel su-
prayacente tiene una coloracién azulosa.

Microscopicamente, el tumor invade la
dermis y el tejido adiposo subcutineo;
estd constituido por células fusiformes de
tipo fibrobldstico que se agrupan en fas-
ciculos que corren en diferentes direccio-
nes, entrecruzindose y formando remoli-
nos. Cuando menos en algunos sitios las
células se disponen en forma radial hacia
un centro acelular, produciendo la carac-
teristica imagen en “rueda de carreta”
(fig. 11). Las fibras coligenas y reticu-

11 Imagen en "rueda de carreta” en el dermato-
fibrosarcoma protuberans, H y B X 180,




lares son mds abundantes en la periferia
del tumor y adoptan también la misma
crientacién radial que las células. En ge-
neral, existe poco pleomorfismo celular y
escasas figuras mitésicas.

Fibroxantosarcoma (bistiocitoma fibrose
maligno )

Pertenece al grupo de tumores histiociti-
cos y hasta hace poco era confundido con
rabdomiosarcoma y liposarcoma pleomér-
ficos.®" Se presenta pricticamente en
cualquier parte del organismo pero tiene
predileccién por la pierna y el muslo.
Aunque se ha descrito en todas las eda-

12A Las células de este fibroxantosarcoma se
orientan radialmente hacia dreas acelulares, En
otros lugares se disponen alrededor de vasos san-
Zuineos. H y E. X 180,

des, la mayoria de los pacientes tienen
mis de 40 afios, y muestra ligero predo-
minio en el sexo masculino. Puede ser
superficial o profundo. Los superficiales
afectan tejido adiposo subcutdneo y fas-
cias y en general son pequefios, mientras
que los profundos se encuentran en el
espesor de miisculos estriados, llegan a
invadir periostio o hueso y alcanzan ma-
yor tamafio. Este es muy variable y va de
1.5 hasta 22 o mds centimetros. El tumor
generalmente consiste de nddulos de color
gris blanquecino, gris palido, café o ama-
tillo, con hemorragia y necrosis de exten-
sién  variables. Histologicamente, estd
formado por una mezcla de histiocitos,
fibroblastos, células gigantes multinuclea-
das y un estroma rico en fibras coligenas
y reticulares. Por lo menos en algunos
sitios, los fibroblastos o las fibras colage-
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nas forman remolinos o se disponen ra-
dialmente hacia centros acelulares (fi-
gura 124 y B).

Este tumor se caracteriza por recurrir
localmente después de extirpaciones qui-
rargicas conservadoras. Kempson y Ki-
riakos comunican que en 15 por ciento
de sus casos hubo diseminacién por via
hemitica, dando lugar a metdstasis distan-
tes. Ocasionalmente se observan metasta-
sis linfaticas.

Sarcoma epitelioide

Esta neoplasia, bien caracterizada por En-
zinger en 1970, se confunde con frecuen-
cia, tanto clinica como microscopicamente,
con inflamaciones granulomatosas o neo-
plasias de otro tipo, en especial sarcoma
sinovial y carcinoma.?-*" Se presenta
principalmente en adultos jévenes y ado-

lescentes, y predomina en varones. Se
localiza preferentemente en las extremi-
dades superiores y, de éstas, los dedos, las
palmas y el antebrazo son los sitios mds
afectados. Bn las extremidades inferiores,
la pierna, el muslo y la region glitea son
las regiones favoritas. 86lo en raras oca-
siones se observa en cabeza o pared ab-
dominal.

Clinicamente, los tumores situados en
la dermis aparecen como nédulos de unos
cuantes milimetros hasta varios centime-
tros de didmetro, los cuales hacen excre-
cencia y ulceran la piel. Por esta razon,
con frecuencia se diagnostican como abs-
cesos, flceras cronicas o verrugas infecta-
das. Las lesiones mds profundas, situadas

12B  Otro campo del tumor mostrado en la figura
anterior, Se observan histiocitos; fibroblastos, cé-
lulas semejantes a las de Reed-Sternberg, células
gigantes multinucleadas y algunos linfocitos. H
vy E. % 250,
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13 Parte de dos nédulos de limites precisos, uno
con necrosis central, separados por una gruesa
banda de tejido fibrose infiltrada por linfocitos.
Sarcoma epitelioide, H y E. X 125,

en las fascias o tendones, generalmente
500 un poco més grandes, también nodu-
lares y desplazables con la movilizacién
de la extremidad.

Macroscépicamente, aparece en forma
de uno o varios nddulos firmes de color
gris blanquecino, cuyo tamafio varia de
0.5a 5 cm., los cuales estdn rodeados por
tejido fibroso y grasa. Sin embargo, Ia
gran mayorfa miden menos de 2 cm. Las
células neoplasicas se agrupan en nddulos
que frecuentemente muestran necrosis
central o fibrosis con hialinizacién; la
mayoria de ellas son poligonales o fusi-
formes y su abundante citoplasma es in-
tensamente eosindfilo, por lo que semejan
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células epitelioides o epiteliales neoplisi-
cas. Ocasionalmente se observan células
gigantes multinucleadas. En general, el
pleomorfismo celular es escaso y las figu-
ras mitésicas no son numerosas. En algu-
nos sitios los elementos neoplisicos se
disponen en filas de una sola célula que
se encuentran separadas por bandas de
tejido conjuntivo fibroso denso. El estro-
ma del tumor muestra acentuada desmo-
plasia. Ocasionalmente se observa el pa-
trén en “'rueda de carreta” (fig. 13).

El tumor tiende a recurrir localmente, a
menudo maltiples veces, y cerca de la
mitad de los pacientes pueden curarse
mediante tratamiento quirirgico radical.
La diseminacién se hace a través del to-
rrente circulatotio, siendo el pulmédn el
drgano que més comiinmente alberga me-
tastasis.
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Tumor maligno de células gigantes
de partes blandas

El tumor maligno de células gigantes de
partes blandas es una neoplasia rara con
caracteristicas histoldgicas similares al tu-
mor dseo de células gigantes.® * De
acuerdo con su localizacion se dividen en
superficiales y profundos. Ambos se pre-
sentan con mayor frecuencia en indivi-
duos adultos, entre los 40 y 80 afios, y
muestran ligera predileccién por €l sexo
femenine.®

Los tumores superficiales afectan prin-
cipalmente el tejido adiposo subcutineo
y las fascias superficiales de la pierna,
mientras que los profundos se presentan
mds cominmente en el espesor de miiscu-
los estriados, tendones o fascias del muslo.

Clinicamente se manifiesta como una
masa no dolorosa cuyo tamafio varia de

TUMORES MALIGNOS DE PARTES BLANDAS

14 Células mononucleares y gigantes multinu-
cleadas en un tumor de células gigantes de partes
blandas. H y E. X 250.

1.5 a 30 cm., siendo mis pequefios los
supetficiales que los profundos. Macros-
cOpicamente aparecen como masas seu-
doencapsuladas de color gris blanquecino
o café claro, con zonas extensas de hemo-
rragia y necrosis. El cuadro histol6gico se
caracteriza por proliferacion de células
gigantes multinucleadas, histiocitos mono-
nucleares y fibroblastos que se agrupan
en nddulos que estin separados por ban-
das de tejido conjuntivo fibroso. En al-
gunos tumores hay pequenos focos de
osteoide; las figuras mitésicas y el pleo-
morfismo nuclear s¢ cbservan més fre-
cuentemente en los casos con metdstasis.
Ocasionalmente hay invasién linfética o
vascular (fig. 14). La sobrevida a cinco
afios en pacientes con tumores superficia-
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les es bastante mds larga que en aquéllos
con tumores profundos.

Schwannoma maligno

Los tumores malignos formados por cé-
lulas de las vainas nerviosas, o células de
Schwann, se conocen también con los
nombres de neurofibrosarcomas, sarco-
mas neurogénicos y neurilemomas malig-
nos.**** Como la célula de Schwann tiene
la capacidad de producir fibras coligenas,
cattilago, hueso y musculo estriado, estos
tumores muestran arquitectura y composi-
cibn celular variables. Se estima que 5 a
15 por ciento de los pacientes con enfer-

15 Schwanpoma maligno en un paciente con
neurofibromatosis multiple. Se ilustra claramente
cl llamado patrén en "espinazo de pescado”, asf
como las dreas mixoides. H y E. X 180.

medad de von Recklinghausen, eventual-
mente desarrollan esta neoplasia.** Sin
embargo, no todos los tumores que se
asccian a esta enfermedad son schwanno-
mas, ya que también se han comunicado
radbdomiosarcomas y liposarcomas.® En
general, el schwannoma se encuentra en
intima relacién con un nervio periférico,
lo que constituye uno de los eriterios que
se utilizan en su diagnéstico. Por otra
patte, el hecho de que un tumor invada
un ‘tronco nervioso o se encuentre atra-
vesado por éste, no es suficiente para
clasificarlo como schwannoma maligno,
pues esto se observa en forma ocasional
en los sarcomas de partes blandas. Ade-
miés, algunos schwannomas no se de-
sarrollan a partir de troncos nerviosos
visibles macroscépicamente. Al examen
microscépico el tumor estd formado por

JORGE ALBORES-SAAVEDRA



células fusiformes u ovoides que se dis-
ponen en haces compactos, los cuales co-
rren paralelamente o se entrecruzan en
diferentes direcciones, formando remoli-
nos o dando lugar al patrén en “espinazo
de pescado” (fig. 15 y 16). Es comtn
observar formaciéon de empalizadas y
seudoempalizadas, éstas debidas a ne-
crosis. En algunos tumores el estroma
muestra dreas mixoides, focos de osteoide
o placas de cartilago.*

Leiomiosarcoma

Segin su localizacion anatdmica se divi-
den en superficiales y profundos.**-# Los
altimos se presentan en retroperitoneo,
partes blandas profundas de las extremi-
dades o en asociacién con vasos, principal-
mente venosos; en general, alcanzan gran
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tamafio y tienen mis grave prondstico que
los primeros. Estos, en cambio, se origi-
nan en el tejido subcutdneo; sin embargo,
algunos inician su crecimiento en la der-
mis y mis tarde invaden los tejidos ve-
cinos. Se encuentran mds frecuentemente
en muslo, cabeza y cuello, pared toricica
y pared abdominal. Generalmente, los
leiomiosarcomas superficiales son mds pe-
quefios que los profundos y viscerales,
quizd porque se descubren y diagnostican
en ctapas mds tempranas. Ambos tipos
son bien circunscritos, carecen de cipsula
limitante y estin formados por tejido de
color gris blanquecino o café amarillento.
En ocasiones la superficie de corte es fas-

16 Schwannoma epitelioide. Las células neopli-
sicas son poliédricas o redondas y forman peque-
fios nidos. En algunos sitios hay falta de cohesién
entre ellas y su parecido con las células del mela-
noma es notable, H y E. X 200.

e
T S

o !
N gﬁ! :-m




17 Leiomiosarcoma superficial bien diferenciado
que recurrid cuatro veces, H y E. X 250.
ciculada, como la de los leiomiomas. Al
contrario de los leiomiosarcomas profun-
dos, los superficiales en general no pre-
sentan fenémenos degenerativos del tipo
de necrosis, hemorragia o degeneracién
quistica. Microscépicamente estdn forma-
dos por haces de fibras musculares lisas
con grados variables de anaplasia (fig.
17). Sin embargo, el dato mis importante
para diferenciarlos de los leiomiomas es
su elevado nimero de figuras mitésicas.
Estos tumores con frecuencia recurren
localmente una o varias veces, para des-
pués diseminarse a través de la sangre.

Angiosarcoma

Los angiosarcomas cutdneos o superficia-
les son raros.”” La mayorfa se presentan
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en sujetos menores de 20 afios y mayores
de 60. Comanmente se localizan en cara
y piel cabelluda y, en forma ocasional,
en las extremidades, el abdomen y la
pared tordcica. La mayoria son multicén-
tricos y aparecen como nddulos elevados
de color rojo o phrpura. Con frecuencia
recurren localmente y sélo después de va-
rios afios algunos se diseminan por via
linfitica o sanguinea. Microscopicamente,
los angiosarcomas de bajo grado de ma-
lignidad estin formados por espacios vas-
culares que se anastomosan libremente y
estin revestidos por células endoteliales
que en forma ocasional tienen ntcleos
grandes e hipercrométicos (fig. 18). Las
figuras mitdsicas son raras. Cuando me-
nos en algunos sitios se observan proyec-
ciones papilares con cstroma hialinizado,
las cuales simulan vellosidades coriales;
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hay también pequefias proyecciones papi-
lares que crecen hacia la luz de los vasos.
En los tumores indiferenciados las células
endoteliales proliferan en forma de masas
s6lidas. Tienen nacleos grandes, vesicula-
res, con nucléolos prominentes y citoplas-
ma cosindfilo abundante. Esta imagen
microscopica puede ser confundida con
melanoma y carcinomas de diferentes ti-
pos. El pronéstico se correlaciona con el
grado de diferenciacién del tumor. Para
informacién sobre el angiosarcoma ma-
mario se recomienda la consulta de textos
especializados.?

Linfangiosarcona

Este tumor maligno, derivado de vasos
linfaticos, representa casi siempre una
complicacién del linfedema de larga du-

TUMORES MALIGNOS DE PARTES BLANDAS

18 Espacios vasculares que se anastomosan li-
bremente v que estin revestidos por células endo-
teliales grandes con nicleos hipercromiticos. Hay
ademds algunas estructuras papilares con su es-
troma hialinizado, que recuerdan a vellosidades
coriales, Angiosarcoma multicéntrico (tejido cor-
tesin del doctor Juan Rosai). H y E. X 250.

racion.® Fue descrito originalmente por
Stewart y Treves en pacientes con linfe-
dema crénico de las extremidades supe-
riores, a su vez resultado de mastectomia
radical por carcinoma. Mds tarde, se in-
form¢ de casos en las extremidades infe-
riores y pared abdominal en pacientes
con linfedema crénico de causas diversas,
El intervalo promedio desde la aparicién
del linfedema hasta el desarrollo del tu-
mor es de diez afios. Clinicamente la neo-
plasia se presenta en forma de pipulas,
méculas, o como un nédulo cutineo de
color rojo azuloso, elevado sobre la super-
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ficie y ligeramente doloroso. A medida
que el tumor progresa aparecen nddulos
satélites, aislados o confluentes, formando
placas o masas de mayor tamafio que
tienden a ulcerarse. En ocasiones el cre-
cimiento tumoral es tan extenso que pue-
de afectar toda una extremidad e incluso
parte de la pared toricica. Microscépica-
mente, el tumor esta formado por vasos
linfaticos dilatados y anastomosados en-
tre si, que estin revestidos por células
endoteliales grandes, con nicleos hiper-
cromiticos o vesiculares. En algunos sitios
las células endoteliales crecen en forma
de masas sélidas, imagen que recuerda
o se confunde con un carcinoma. El pro-
néstico es muy grave ya que la sobrevida
a cinco afos es menor de 10 por ciento.
La diseminacién neopldsica se hace por
vias linfatica y sanguinea.

Sarcoma de Kaposi

Aungue es poco comiin en México y en
general en ¢l continente americano, su
elevada frecuencia en algunos paises afri-
canos ha quedado bien establecida.* Se
manifiesta en las porciones distales de las
extremidades como una zona putpirica
que mis tarde se convierte en una placa
de color rojo oscuro, Posteriormente apa-
recen nédulos indoloros que tienden a
confluir y a ulcerarse. Estas lesiones guar-
dan cierta simetrfa y avanzan en forma
centripeta. En 15 por ciento de los casos
la lesién es tnica y generalmente se con-
funde con granuloma pi6geno. Un nime-
ro no precisado de enfermos desarrollan
lesiones en ganglios linfaticos, membranas
mucosas y visceras.® *

La imagen microscépica es muy catac-
teristica y consiste en fasciculos paralelos
o entrecruzados de células fusiformes, en-
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tre las cuales hay grietas vasculares, apa-
rentemente no revestidas por endotelio.
En general, hay poco pleomorfismo nu-
clear y escaso nimero de mitosis.

El pronéstico es mucho mejor cuando
la lesién es tinica. En estos casos la extir-
pacién quirtrgica sucle ser curativa. En
virtud de que este tumor es radiosensible,
la radioterapia constituye el tratamiento
de eleccion si las lesiones son multiples y
superficiales. En los tltimos afios se ha
informado el control de las lesiones por
un tiempo mds o menos largo, gracias a
quimioterapia.*

Sarcoma alveolar de partes blandas

Considerado un paraganglioma no cro-
mafin por algunos autores, y un mioblas-
toma de células granulosas maligno por
otros, este tumor ha sido bautizado con
el descriptivo nombre de sarcoma alveolar
de partes blandas, en virtud de que hasta
la fecha se desconoce su histogénesis. ™
Aunque es mas comin en las extremida-
des, sobre todo las infetiotes, se ha en-
contrado también en retroperitoneo, Grbi-
ta y lengua. En la actualidad se sabe que
su diseminacién ocurre principalmente
por via sanguinea y que es letal a largo
plazo. Con frecuencia se encuentra en el
espesor de misculos estriados, a los cuales
sustituye parcialmente. Sus caracteristicas
macroscépicas varian de tumor a tumor,
pero en general son bien limitados, in-
completamente encapsulados y de consis-
tencia firme. Su capsula fibrosa emite
prolengaciones profundas que dividen al
tejido neoplasico en lébulos pequefios y
regulares entre si o grandes e irregulares.
El color del tejido neopldsico vatia del
rosa pilido al gris blanquecino, La hemo-
rragia y necrosis son comunes. La imagen
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microscopica es muy caracterfstica: las
células neopldsicas se encuentran agrupa-
das en alvéolos o tubos de tamafio varia-
ble rodeados por delgadas bandas de teji-
do conjuntivo que contienen capilares. Las
células tienen citoplasma eosinéfilo abun-
dante, granular o vacuolado. Después de
una larga y paciente bisqueda, es posible
identificar cristales intracitopldsmicos rec-
tangulares, P.A.S. positivos, en cerca de
20 por cdento de los tumores.

Condrosdarconia

En los tejides blandos también se origi-
nan tumores cartilaginosos malignos, se-
mejantes a los que aparecen en el esque-
leto. Estos condrosarcomas son raros y
tienen una distribucién anatémica amplia.
Microscopicamente se dividen en mixol-
des y mesenquimatosos.

TUMORES MALIGNOS DE PARTES BLANDAS

El condrosarcoma mixoide posee bajo
grado de malignidad ya que s6lo en raras
ocasiones da lugar a metdstasis.”® Se pre-
senta principalmente en las extremidades
y es més frecuente en el quinto decenio
de la vida. Algunos se originan en €l te-
jido subcutineo, mientras que otros son
profundos y estin adheridos a misculos
o tendones. MacroscOpicamente son mul-
tinodulares y bien circunscritos. Al corte,
el tejido neoplasico es de color gris blan-
quecino o café, frecuentemente muestra
aspecto gelatinoso y degeneracion quisti-
ca. Con el microscopio, a pequefio au-
mento, el cardcter multinodular del tumor
es obvio. Los nodulos estin separados por

19 Condrosarcoma mesenquimatoso de la Orbita.
Se observa una placa de cartilago hialino, asi
como numerosos espacios vasculares vacios rodea-
dos por células mesenquimatosas indiferenciadas.
Hy E X 150.



bandas de tejido conjuntivo de espesor
variable. Las células neoplisicas son re-
dondas o alargadas, poseen un pequeio
niicleo hipercromitico, y escaso citoplas-
ma eosindfilo, a veces vacuolado.

El condrosarcoma mesenquimatoso es
mucho més agresivo que el anterior, ya
que con frecuencia se disemina por via
sanguinea y metastatiza ampliamente,® 94
Es mas comin en los tejidos blandos de
cabeza y cuello, especialmente la 6rbita
de adultos jévenes. En raras ocasiones
afecta las extremidades. Al igual que el
tipo mixoide, es multilobulado y de bor-
des bien definidos. La superficic de corte
es de color gris plido con zonas centrales
nodulares de color blanco azuloso, que

20 Sarcoma de células claras de tendones y apo-
neurosis. Las células se disponen en cordones
delgados v algunas tienen citoplasma claro. H y
E. X 200.

pueden calcificarse y aun osificarse. Ade-
mis, es comin observar degeneracion
quistica, hemorragia y necrosis. Bl aspecto
microscOpico es muy caracteristico; estd
constituido por células mesenquimatosas
indiferenciadas, placas de cartilago hiali-
no bien diferenciado y un estroma rico
en capilares (fig. 19).

Sarcoma osteogénico (osteosarcama)

En partes blandas, es un tumor muy raro.
Su frecuencia exacta se desconoce, pues
algunas lesiones no neopldsicas formado-
ras de hueso, como la miositis osificante,
frecuentemente son confundidas con sar-
coma osteogénico, aun por patilogos
experimentados. Al contrario de los sar-
comas osteogénicos esqueléticos, los ori-
ginadas en los tejidos blandos se presen-
tan mis comnmente en adultos viejos,
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alrededor del quinto decenio de la vida.
Son mas frecuentes en las extremidades
y su cuadro microscpico es semejante al
de los osteosarcomas esqueléticos.™ Su di-
seminacién se hace a través del torrente
circulatorio. La sobrevida a cinco anos es
tan baja como la de los tumores del es-
queleto.

Sarcoma de células clavas
de tendones ) aponenrosis

Es un tumor raro, de histogénesis des-
conocida, pero con una imagen mi-
croscopica  caracteristica™ Se presenta
principalmente en adultos jévenes y con
frecuencia estd adherido a tendones y
aponeurosis. Es mds comin en el pie
y en la regidn de la rodilla. Macroscopica-
mente aparece como una masa bien cir-

cunscrita, de consistencia firme, de color
gris blanquecino y que crepita al corte.
Estd formado por grupos y fasciculos de
células redondas o fusiformes de citoplas-
ma claro y nicleo vesicular, con nucléolos
prominentes. Este tumor generalmente
recurre una o varias veces antes de dise-
minarse por via sanguinea (fig. 20).

Tumeor maligno de célular granilares
(michlastoma maligno de célnlas
granwlares)

Debido a que hasta la fecha se desconoce
su histogénesis, en la actualidad se pre-
fiere el término de tumor de células gra-
nulares, Hasta hace poco tiempo se con-

21 Ependimoma mixopapilar de los tejidos blan-
dos de la regi6n sacrococcigea. H y E. X 250
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sideraba que el sarcoma alveolar de partes
blandas representaba la contraparte ma-
ligna de este tumor; ahora se sabe que esta
interpretacién es incorrecta, ya que estu-
dios histoquimicos y ultraestructurales han
demostrado que son tumores distintos, no
relacionados entre si. La inmensa mayoria
de los tumores de células granulares son
benignos. Sin embargo, recientemente se
han informado casos bien documentados
que han dado metdstasis.’” Estas neopla-
sias difieren microscépicamente del tumor
benigno de células granulares en que pre-
sentan mds pleomorfismo nuclear, asi
como figuras mitésicas. La granularidad
y la eosinofilia del citoplasma se deben a
su contenido lisosomal.

Ependinoma

En el tejido subcuténeo y las partes blan-
das de la regién sacrococcigea se presen-
tan ependimomas sin conexion alguna
con el canal raquideo. Por su localizacién,
clinicamente se confunden con quistes o
senos pilonidales. Aunque en general el
tumor crece muy lentamente, las recu-
rrencias y metastasis tardias no son ra-
ras.” Macroscdpicamente es lobulado, de
limites precisos, a veces parcialmente en-
capsulado, de color gris pilido con
dreas hemorrigicas de extensién variable.
Microscopicamente muestra todas las ca-
racteristicas de los ependimomas mixo-
papilares, es decir, esti formado por
proyecciones papilares de tamano variable,
cubiertas por una sola hilera de células
columnares o cibicas (fig. 21). El es-
troma de muchas papilas muestra cambios
mixomatosos y el material mucoide se tifie
con P.AS. y con azul alciano. Otras
papilas presentan su estroma totalmente
hialinizado.
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