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RESUMEN

Introduccion: Los sarcomas de tejidos blandos representan un pequefio porcentaje
de los tumores del tejido conectivo en pacientes pediatricos y tienen una baja
incidencia, con una sobrevida aceptable a cinco afos, lo que los convierte en
tumores cuyo diagnéstico temprano influye en el prondstico del paciente.

Objetivo: Describir el caso de una paciente adolescente con un sarcoma de tejidos
blandos en miembro inferior.

Presentacion del caso: Una paciente adolescente con un sarcoma de tejidos
blandos en miembro inferior recibié un diagndstico tardio, lo cual llegé a

comprometer diferentes capas de la piel. Requirié de resecciones extensas.
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Conclusiones: Esta patologia puede presentar demora en su diagndstico al ser
confundida con otras entidades en los estadios iniciales de la enfermedad, lo cual
compromete cada vez mas tejidos. Por esta razon, debe formar parte del abanico
de posibilidades a tener en cuenta por el equipo de salud.

Palabras clave: sarcoma; neoplasias de los tejidos blandos; adolescente;

extremidad inferior.

ABSTRACT

Introduction: Soft tissue sarcomas represent a small percentage of connective
tissue tumors in pediatric patients and have a low incidence, with acceptable five-
year survival rates, making them tumors in which early diagnosis influences patient
prognosis.

Objective: To describe the case of an adolescent female patient with a soft tissue
sarcoma of the lower limb.

Case report: An adolescent female patient with a soft tissue sarcoma of the lower
limb received a delayed diagnosis, which ultimately compromised different layers of
the skin. She required extensive resections.

Conclusions: This pathology may present a delay in diagnosis when it is confused
with other entities in the early stages of the disease, which progressively
compromises more tissues. For this reason, it should be part of the range of
possibilities to be considered by the healthcare team.
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Introduccion



Los sarcomas de tejidos blandos son raros. Hacen referencia a un grupo
heterogéneo de tumores del tejido conectivo mesenquimales, cuyo origen puede
estar en el tejido conectivo, adiposo, muscular, vascular, sinovial o
aponeurético.(1234)

El grupo de los sarcomas de tejidos blandos no rabdomiosarcomatosos representan
entre el 3y el 12 % del total de los tumores malignos en pacientes menores de 14
afios,(145678) siendo el sarcoma sinovial el mas frecuente.(V) Asimismo, tienen una
incidencia estimada de 4,5 casos/millon de habitantes en Estados Unidos y de 5,4
casos/millén de habitantes en la region europea, con una sobrevida a cinco afos
del 70 % como promedio.?®

Si bien pueden aparecer en cualquier regién del cuerpo, son mas frecuentes en el
miembro inferior (45 %), miembro superior (15 %), retroperitoneo (15 %), cabeza y
cuello (10 %) abdomen, térax y otros 6rganos (5 %).(23)

No hay factores de riesgo especificos descritos; sin embargo, existe una
predisposiciéon en pacientes con neurofibromatosis, en aquellos expuestos
previamente a radiacién ionizante o radioterapia, y con alteraciones
citogenéticas. (29

El objetivo de este estudio fue describir el caso de una paciente adolescente con un

sarcoma de tejidos blandos en miembro inferior.

Presentacion del caso
Paciente femenina de 13 afios llegd a consulta con cuadro clinico de tres meses de
aparicion de masa en region posterior de rodilla. En primera valoracién por Medicina
General, se solicitd ecografia de tejidos blandos, donde se evidencié coleccién
ovalada, heterogénea, de contornos lobulados, con material ecogénico particulado
en su interior, avascular, con dimensiones de 34 x 22 x 34 mm y un volumen de 13cc,
a 2 mm de la piel. Sin embargo, por el crecimiento rapido y progresivo de la lesion,

se envié a Dermatologia, donde se indicé toma de biopsia, que evidencio tumor de



células redondas con sospecha de sarcoma, por lo que se derivé el caso a Ortopedia
Oncoldgica.

Se tomé resonancia magnética de la extremidad, que reporté lesiéon de componente
quistico, hiperintenso que no compromete musculos, gammagrafia 6sea y tac de

térax normales (fig. 1).

Fig. 1 - Ay B: Corte transverso y sagital de resonancia magnética, donde se evidencia
localizacion y dimensiones tumorales. C: Fotografia clinica donde se evidencia tumoracion

que compromete de manera importante la piel con areas de necrosis.

Se llevd a reseccidn quirdrgica ante sospecha de sarcoma sinovial. A través de
incisién en la cara posterior de la porcion proximal de la pierna izquierda, se
evidenci6 sarcoma de 15 cm de longitud y 14 cm de ancho. Se realizé tenolisis de
gastrosdleos y neurolisis de nervio plantar, con lo cual se obtuvo la reseccién
completa de tumor. Se dej6 con sistema VAC. Ocho dias después, se llevo a cirugia
para cierre por cirugia plastica con colgajo pediculado e injerto de piel parcial de

muslo ipsilateral. Continué el manejo médico posterior a la intervencién quirurgica
(fig. 2).



Fig. 2 - A: Lecho quirurgico posterior a reseccion tumoral con estructuras
macroscopicamente libres de enfermedad. B: Pieza quirdrgica enviada a Patologia para

estudio microscopico y evidencia de margenes quirdrgicos satisfactorios.

La paciente se presentd al cabo del afio con un buen funcionamiento de su

extremidad y sin recidivas; en la cara posterior se observaba la cicatriz (fig. 3).




Fig. 3- A, By C: Buen funcionamiento de la extremidad. D: Cicatriz adecuada y funcional

desde el punto de vista plastico.

Discusion
El sarcoma de tejidos blandos tiene su origen en el tejido conectivo. Si bien puede
presentarse en cualquier regién anatomica, se evidencia una predisposicion por las
extremidades, donde se presenta cerca del 60 % de los casos, con una incidencia
cercana a los cinco casos/millon de habitantes en poblaciones de Estados Unidos
y Europa.(12345) Es una patologia que suele presentar un diagnéstico tardio por la
alta incidencia que tienen los tumores benignos en estas zonas, lo cual hace que la
sospecha de lesiones malignas sea baja y, por ende, su progresion rapida.®
La clinica consiste en la aparicion de un bulto o tumoracién en las partes blandas,
inicialmente indoloras; sin embargo, estas seran dolorosas cuando comprometan
musculos, terminaciones nerviosas u 6rganos vecinos por la compresion de estos,
la cual esta dada por la localizacion y el volumen tumoral.(236)
Algunos factores de riesgo relacionados con el desenlace del paciente son el
tamano tumoral, el grado de este, el potencial de reseccidn y la extension de la
enfermedad en el momento del diagnostico, sobre todo la presencia o no de
metéstasis.() Adicionalmente, se destaca el diagnéstico tardio de estas lesiones,
principalmente por la baja sospecha que genera su baja presentacion y la alta
incidencia de lesiones benignas.®
Aquellos tumores mayores de 5 cm, de crecimiento rapido y localizacién profunda
tienen mayor sospecha de malignidad, asi como una mayor tendencia a la
metastasis; por su parte, lesiones menores de 5 cm o de bajo grado presentan
mayor tendencia a la recidiva local.(?
El abordaje de estos pacientes inicia con el examen fisico, donde se debe definir la
localizacién o regidon anatdmica comprometida, la presencia o no de ganglios

satélite, los trayectos vasculares o nerviosos que puedan estar comprometidos, el



estado de la piel donde se evidencia la tumoracion, asi como la profundidad,
consistencia y volumen de esta.®)

Las imagenes diagnodsticas tienen un papel importante para el correcto abordaje de
estos pacientes y la definicion anatomica previa a la intervencion quirirgica.(®® Las

mas frecuentemente utilizadas son las siguientes:

— Radiografia: es poco util, permite la visualizacion de calcificaciones y su
caracterizacion; sin embargo, su principal indicacion es evaluar el
compromiso éseo tumoral.8)

— Ecografia: tiene una baja especificad, pero permite el diagndstico de lesiones
quisticas pseudotumorales, asi como de pequeinos tumores superficiales que
no comprometan la aponeurosis.8)

— Tomografia: es especialmente util para el estudio 6seo peritumoral y en
regiones con abundante interfaz grasa como la cintura pélvica y escapular;
sin embargo, requiere de aplicacion de medio de contraste, pues el contraste
espontaneo entre el tumor y el musculo es baja; asimismo, permite el analisis
de la actividad tisular intratumoral.(8)

— Resonancia: es el estandar de oro; permite apreciar el tamafo, contornos y
extension local y regional, las relaciones con estructuras neurovasculares
vecinas y necrosis intratumoral. De igual manera, aporta en el seguimiento
posoperatorio para detectar recidiva. Tiene una excelente resolucién de
contraste y alta sensibilidad para la deteccidn de focos tumorales pequerios.
El estudio en T2 permite determinar limites entre el tumor y el musculo
adyacente, la interfaz T1 ayuda a diferenciar el tumor del tejido adiposo
circundante y la aplicacién de gadolinio permite estudiar la vascularizacion

tumoral.®8)

Ademas de los estudios relacionados directamente con el tumor, es necesaria la

toma de tac de térax, abdomen y pelvis para el estudio de metastasis, siendo el



compromiso pulmonar el sitio mas frecuente de metastasis del sarcoma en las
extremidades.(2368)

El diagndstico definitivo se realiza con la toma de biopsia o muestra de tejido
tumoral; basado en este, se guiara la conducta definitiva. Al tomar la biopsia esta se
debe hacer a través de una incision corta en el eje de la extremidad, tomando tejido
tumoral periférico y tejido sano (tomar tejido central del tumor puede incluir necrosis
de este, con bajo valor diagndstico); este trayecto serd resecado posteriormente en
la exéresis del tumor.(368)

Teniendo en cuenta que los sarcomas no rabdomiosarcomatosos son menos
quimiosensibles que los rabdomiosarcomas, la reseccidn quirurgica se convierte en
una intervencion primordial en estos pacientes, reservando la quimioterapia para
casos de tumores no resecables como parte del manejo inicial.(1:268)

El control local de la enfermedad se consigue al combinar la cirugia con la
radioterapia, la cual tiene dos momentos. La radioterapia neoadyuvante ayuda a la
posterior reseccion del tumor cuando esta se realiza entre tres y cinco semanas
después de la radioterapia. El edema de tejidos blandos facilita una reseccién
seguray la diseccidn de estructuras neurovasculares; sin embargo, si la intervencion
se realiza entre cinco y seis semanas después de la radioterapia, la fibrosis
resultante dificulta el procedimiento quirdrgico.("? Adicionalmente, hay que
destacar la radioterapia adyuvante para la eliminacion de restos tumorales
microscopicos y disminuir la posibilidad de recidiva local.(26)

Este procedimiento no esta libre de complicaciones, pues la radioterapia
neoadyuvante genera problemas en la cicatrizacién de la herida. Asimismo, la
radioterapia adyuvante aumenta la fibrosis y la rigidez articular.(©®

La quimioterapia tiene un beneficio relativo al disminuir el riesgo de aparicién de
metastasis en sarcomas de alto grado de las extremidades; sin embargo, su
beneficio es discreto. De igual manera, no ha demostrado eficacia en sarcomas de
bajo grado en las extremidades o en localizaciones distintas a esta.? Los

medicamentos que mas eficacia han demostrado en estos tumores son la



doxorrubicina y la ifosfamida, por lo que la terapia se basa en una combinacién de
estos.®)

El procedimiento quirdrgico debe intentar conseguir margenes libres de
enfermedad, idealmente entre 1y 4 cm. No obstante, si esto implica la reseccion de
estructuras vitales, se permiten margenes mas pequefios con el posterior uso de
quimioterapia adyuvante.(®8)

La amputaciéon de la extremidad se debe reservar para casos con compromiso
vascular o nervioso mayor, compromiso 6seo extenso o con recurrencia, que hayan
recibido manejo quirurgico y radioterapia previamente.(®

Con la reseccion quirurgica y el tratamiento clinico adecuados, la recidiva local es
poco frecuente y la mayoria de los fallecimientos se da por la presencia de
metastasis. En sarcomas de alto grado suele presentarse en los primeros tres afios
posteriores al tratamiento. Cuando se trata de sarcomas de bajo grado, pueden
presentarse posteriormente.(?8)

Los pacientes con tumores pequeiios de alto grado (menores de 5 cm) o tumores
de bajo grado que reciban grandes resecciones quirurgicas tienen una sobrevida
libre de enfermedad del 91 % y una supervivencia global a tres afios del 99 %,
Unicamente con la reseccion quirdrgica adecuada.("

Aquellos pacientes con tumores grandes (mayores de 5 cm), con o sin metdstasis,
que tengan una reseccion quirdrgica adecuada, acompafiada de radioterapia y
quimioterapia, tienen una sobrevida libre de enfermedad a cinco afios de 52-68 %.(")
Pacientes con tumores pequefios de alto grado, parcialmente resecados, que
reciban radioterapia asociada con el procedimiento quirurgico, tienen una sobrevida
de 79-100 %.

Finalmente, pacientes con tumores inicialmente irresecables y grandes, que reciban
quimioterapia neoadyuvante, manejo quirdrgico, quimioterapia adyuvante y
radioterapia, tienen una sobrevida del 66 % y un periodo libre de enfermedad del 52
% a tres anos; asimismo, el 90 % tendra control local libre de amputacion con este

esquema.(’



Conclusiones

El sarcoma de tejidos blandos es una patologia poco frecuente en la poblacién en
general, muchas veces confundida con una tumoracion benigna. Esto hace que su
diagnéstico sea tardio y sus complicaciones mayores, en especial la presencia de
metastasis, lo cual aumenta la morbimortalidad de esta enfermedad. El personal de
la salud debe tener en cuenta esta patologia en el momento de abordar a los

pacientes y, de esta manera, mejorar la atencion brindada.
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