CAPITULO XII

TEMA  3
TUMORES DE LAS PARTES BLANDAS SUPERFICIALES

Dr. Hernán Pérez Oramas

Se definen como quistes y tumores de las partes blandas superficiales, a todas las lesiones que ocupan espacio situadas en la masa de tejidos blandos, que están limitados entre la piel como plano superficial y el periostio que recubre los huesos, del cráneo,  tronco y extremidades y el peritoneo como planos profundos.

Se excluyen de esta definición las tumoraciones de los ganglios linfáticos, mama, cordón espermático, cara y cuello, porque estas estructuras plantean problemas propios, tanto en el diagnóstico como en el  tratamiento y son tratadas en otros temas.

Por definición quedarían excluidas las tumoraciones de la piel, intratorácicas, intra y retroperitoniales, cráneo y raqui medulares y hemolinfopoyéticas (muchas de las cuales se tratan aparte).

Los tumores de partes blandas se originan en dos fuentes primitivas, el mesodermo y el neuroectodermo.

De acuerdo al comportamiento biológico se clasifican  en benignos y malignos.

BENIGNOS. 

De acuerdo a la célula que le da origen.       

1. Del Sinoblasto (tejido sinovial) ------------- Ganglión.          

2. Del Lipoblasto (Tejido Adiposo) -----------  Lipoma, Hibernoma.

3. Del Mioblasto (Tejido Muscular)-----------  Rabdomioma, Leiomioma.

4. Del Colageoblasto (Tejido Conjuntivo)---  Fibroma, Desmoide

5. Del Condroblasto (Tejido Cartilaginoso)-- Condroma.

6. Del Osteoblasto (Tejido Oseo) ------------- Osteoma.

7. Del Neuroblasto (Tejido Nervioso) --------  Neuroma, Neurolimoma,                                                    

                                                                             Glioma, Neurofibroma.

8.  Del Angioblasto (Tejido Vascular)----------- Hemangioma,                

                                                                             Hemangioendoteloma,

                                                                             Hemangiopericitoma.

9.  Del Tejido Nervioso y Vascular---------------Tumor Glómico

10 Vasos Linfáticos  -------------------------------- Linfangioma Quístico

                                                                             (Higroma Quístico).      . 

MALIGNOS  

De acuerdo a la célula que le da origen.

1.  Del Sinoblasto  ------------------  Sinovioma Maligno

2.  Del Lípoblasto  ------------------  Liposarcoma

3.  Del Colagenoblasto  -----------  Fibrosarcoma

4.  Del Mioblasto  -------------------- Leiomiosarcoma

                                                      Rabdomiosarcoma

5.  Del sostén nervioso  -------------Glioma Maligno.                                                         

6.  Del Neuroblasto   ---------------- Schwannoma maligno

                                                      Neuroblastoma

7.  Del Angioblasto  ----------------- Angiosarcoma

     (Sanguineo o Linfatico)            Hemangiopericitoma Maligno                                                                             

                                                      Linfangiosarcoma                              

8.  Del Osteoblasto  ----------------  Osteosarcoma 

9.  Del Condroblasto ---------------  Condrosarcoma.

10.Del Histiocito ---------------------  Histiocitoma Maligno

11.Posible Origen Vascular  -----   Sarcoma de Kaposi.

12.Parasimpático y Vascular  ----  Quemodectoma Maligno.                                                       

13.Del Mesenquima    --------------  Mesenquimoma Maligno                                        

DIAGNOSTICO  DE  LOS TUMORES DE PARTES BLANDAS

Se establece por su cuadro clínico, apoyado en las investigaciones imagenológicas y es confirmado por el estudio  histológico de la lesión.   Para su estudio lo describimos de la siguiente forma: 

A. CUADRO CLINICO

1. Interrogatorio

2. Examen físico

B. INVESTIGACIONES

1. Radiografía

2. Ultrasonografía

3. Tomografía  axial computarizada

4. Resonancia Magnética Nuclear

5. Termografía

6. Arteriografía 
7. Linfografía. 

8.  Biopsia.

a. Punción con aguja fina

b. Incisión.

c. Excisión.

CUADRO CLINICO

INTERROGATORIO
El interrogatorio minucioso a estos enfermos es importante para el diagnóstico. Tendremos en cuenta la edad, sexo, raza, antecedentes patológicos personales y familiares. exposición a radiaciones, polvos, traumatismos, u otros agentes.                                                                                                       

El tiempo de evolución de la lesión, cuándo apareció, sus características al inicio,  cómo se ha desarrollado la misma y los síntomas que ha dado, todo lo cual nos orienta en su comportamiento biológico.

EXAMEN FISICO

Al examen físico es necesario localizar en qué plano anatómico está situada la tumefacción. Si es en el  tejido celular subcutáneo, en el  músculo, en el tendón, o en el nervio; si está adherido o es movible. 

En los tumores del tejido celular subcutáneo la piel se desliza  sobre ellos y si  se presiona el tumor por un extremo, este  resbala  debajo del dedo, es el signo de   ¨deslizamiento¨,  válido cuando no hay infiltración. 

Los tumores de los  músculos, aponeurosis o adheridos a ellos tienen la característica de que cuando el músculo se relaja el tumor es libremente movible, mientras que  cuando el músculo se contrae, la libertad de movimiento sé limita considerablemente.

Los tumores de los nervios, son generalmente firmes y pueden moverse transversalmente al eje del nervio pero no en la dirección de este. A la presión del tumor el paciente tiene la sensación de ¨pinchazos¨ a lo largo de la distribución periférica del nervio.

En la palpación del tumor hay que precisar su tamaño en tres dimensiones, forma,  consistencia y movilidad. Sus diámetros deben expresarse  en centímetros.

La forma: redondeada o aplanada; regular o irregular. La consistencia: muy blanda (como jalea), blanda (músculo relajado), firme (músculo contracturado), dura (bíceps contraído) y dureza pétrea. 

Precisamos además  si es único o múltiple.

Así, por la clínica   podemos suponer que si el tumor es redondeado, profundo y voluminoso es probable que sea un liposarcoma. Si el crecimiento comienza en las capas profundas y crece hacia la piel, produciendo una masa fungosa, rojo oscura, pensamos en un rabdomiosarcoma. Si el tumor es una lesión subungueal,  que produce ataques paroxísticos de dolor se sospecha un tumor glómico. Si el tumor es polilobulado con zonas quísticas, renitentes, pensamos en sarcoma.

IMAGENOLOGIA

Las investigaciones de imagenología nos ayudan al diagnóstico y nos permiten conocer la extensión y magnitud de la lesión.

Mencionaremos de forma resumida, la utilidad de cada una de ellas.

RADIOGRAFIA SIMPLE

La radiografía simple debe buscar la presencia  de calcificaciones, alteraciones periósticas  o destrucción ósea vecina (Fig. 1).
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Fig. 1.- Radiografía simple del tórax donde se observa la opacidad 

            correspondiente a un sarcoma e la cintura escapular derecha.
A veces puede determinarse indirectamente su tamaño por la compresión que el tumor produce en las partes blandas vecinas. Las lesiones  tumorales de las partes blandas son difíciles  de identificar  con los exámenes radiográficos  simples, debido a que su densidad es bastante parecida  a la que ofrecen los tejidos normales

ULTRASONIDO.

El ultrasonido es muy útil  para detectar el tamaño, extensión, profundidad, y la textura interna de una masa  de las partes blandas, debido a la diferencia  de impedancia  acústica entre las masas tumorales  y los tejidos vecinos. Estas lesiones pueden mostrarse ecolúcidas, ecogénicas o complejas, dependiendo de su composición: líquidas, sólidas o mixtas.

El ultrasonido nos facilita  la toma de una muestra  por punción biopsia, obteniendo de forma  rápida la posibilidad del diagnóstico.

TOMOGRAFIA AXIAL COMPUTARIZADA.

La tomografía axial computarizada (TAC) tiene valor similar al ultrasonido y nos ofrece  una información adicional  sobre la toma o no del esqueleto vecino. Su dificultad está en las lesiones superficiales y aquellas con densidad similar  a las partes blandas vecinas normales.

RESONANCIA MAGNETICA NUCLEAR.

La resonancia magnética nuclear (RMN) tiene la ventaja que nos permite una delimitación más exacta  de la extensión de la lesión, precisando las estructuras vecinas afectas y acercándonos el diagnóstico probable. Además el enfermo no sufre las radiaciones del T. A. C.

TERMOGRAFIA.

La termografía es de utilidad en el diagnóstico, evaluación pre-operatoria y seguimiento de estas lesiones, pero no está ampliamente difundida y hay que valorarla con prudencia. En los casos positivos (hipertermia), nos indica malignidad y podemos conocer hasta dónde llega la infiltración del tumor, lo que nos ayuda a planear la operación con un margen de seguridad suficiente. En los casos negativos (hipotermia) nos puede servir para sospechar benignidad. Puede detectar recidivas del tumor que no son palpables, ni detectadas por el U.S. o el T.A.C.

ARTERIOGRAFIA Y lINFOGRAFÍA

La arteriografía  y la linfografía se reservan  para los tumores de las estructuras  linfovasculares o cuando sospechamos malignidad. Con la arteriografía  conocemos la vascularización del tumor, de dónde proviene la arterial y a donde fluye la venosa,  de gran utilidad cuando resequemos el tumor. Además muestra signos de desplazamiento de los vasos principales; vasos de neoformación, fístulas arteriovenosas, tinción tumoral tardía y precisa la extensión, tanto superficial como profunda, de algunas masas tumorales (Fig. 2). La linfografía es capaz  de demostrar metástasis a los ganglios linfáticos regionales. 
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Fig. 2.- Arteriografía femoral izquierda donde se observa el desplazamiento de 

            esta arteria por un tumor de las partes blandas del muslo.
BIOPSIA

La biopsia puede ser  por punción, incisión o excisión y debe realizarse a todos los enfermos con lesiones tumorales o seudotumorales de las partes blandas.

Hay tumores que por sus características son benignos y puede irse a su extirpación y posterior confirmación histológica.

En otros, por el contrario es importante tener el diagnóstico histológico para el proceder terapéutico, siendo muy útil la punción por aspiración con ayuda del ultrasonido o no, el cual ofrece, con frecuencia, un diagnostico rápido. La biopsia por incisión debe realizarse cuando se han agotado otras posibilidades, por los peligros que conlleva de diseminación de células y sangramiento incontrolable, común en los sarcomas. Debemos destacar que la biopsia por congelación en el acto operatorio, se debe hacer en casos donde se impone una terapéutica inmediata, y debe ser vista por  patólogos muy experimentados, por las dificultades que presenta, ya que estos tumores aun en el estudio por parafina, teñido con hematoxilina y eosina, plantean dudas y es necesario utilizar otras técnicas histoquímicas más complejas para llegar a su diagnóstico.

TRATAMIENTO

El tratamiento eficaz de estos tumores es el quirúrgico, que extirpa la lesión y produce la curación. Lo anteriormente solo es posible cuando él diagnostico es precoz. El tratamiento especifico estará en dependencia del tipo de tumor, de ahí la importancia del diagnóstico de certeza con la biopsia. Este tratamiento será quirúrgico solo o en combinación con otros procederes como la radioterapia y quimioterapia, cuando se trate de tumores malignos.

CONDUCTA QUE SE DEBE SEGUIR ANTE LOS TUMORES DE PARTES BLANDAS SUPERFICIALES
El medico general integral conociendo lo enumerado en el diagnostico y tratamiento de estos tumores debe tener en cuenta la importancia del examen físico completo de sus enfermos para la detección precoz de las lesiones, elemento de mucha importancia en los resultados posteriores del tratamiento.

Una vez que detecta un tumor debe comenzar de inmediato el interrogatorio y el examen de la lesión como lo hemos descrito anteriormente, de esta forma, tenemos un juicio clínico de que estamos en presencia de un tumor de partes blandas. Nos preguntamos ¿ Es benigno o maligno ?, Cuidándonos mucho de los juicios a priori que llevan a resultados fatales.

Si el tumor por sus características presenta un diagnóstico fácil como son los lipomas, adenopatías,  hemangiomas y tumor glomico.  Orientamos al enfermo explicándole su dolencia, dándole el apoyo que necesita y lo llevaremos a la consulta del especialista de cirugía  para su valoración quirúrgica.

Si el tumor, tiene características  de malignidad y no tiene diagnóstico,  recordaremos que el mismo nos los da la biopsia y que este diagnóstico no debe demorar mas de siete días. Por lo que se impone que llevemos a nuestro paciente a un centro asistencial que cuente con las investigaciones antes señaladas, para que su diagnóstico y posterior tratamiento se realice en el mas breve plazo, teniendo en cuenta lo invasivo y metastizante de los tumores malignos que nos ocupan. Se debe hacer el estudio  pre-operatorio  en el menor tiempo posible, e ingresar al enfermo. Bajo ningún concepto  debemos demorarnos con un paciente y convencerlo, a pesar que el no le de importancia a su lesión. El manejo de estos tumores no puede estar a cargo de un solo médico ni de una sola especialidad, ya que muchas veces deben participar el clínico, patólogo, cirujano, oncólogo, fisioterapeuta, psicólogo y otros 

Nos seria imposible en este capitulo hacer un estudio detallado del elevado numero de tumores de las partes blandas superficiales que existen, hemos dado hasta aquí una idea general de las formas de actuar del medico ante ellos.

A continuación describiremos solamente un grupo de tumores que por su frecuencia y características es necesario que el medico general integral reconozca, estos son: 

· Lipoma del tejido celular subcutaneo
· Tumor desmoide

· Tumor Glómico

· Ganglion

Todos ellos tumores benignos y los sarcomas en general y particularmente el sarcoma de Kaposi entre los tumores malignos.

LIPOMA DEL TEJIDO CELULAR SUBCUTÁNEO
Dr. Octavio del Sol Castañeda

Los lipomas son tumores frecuentes  del tejido celular subcutáneo, de etiología benigna, siendo la mayor parte de las veces encapsulados. Pueden ser únicos o múltiples y están constituidos por grasa normal, dispuesta en lobulillos, separados por tractus fibrosos y con la cápsula muy delicada. Por lo general son pequeños, pero pueden alcanzar grandes dimensiones, aunque en la actualidad esto es muy raro por la facilidad que tienen los pacientes de tratarse estas lesiones. (Fig. 3 y 4).
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Fig. 3.- Lipoma de la pared abdominal.
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Fig. 4.- Se muestran dos lipomas, uno en la parte superior y otro en la inferior 

            de la región escapular izquierda.
Los límites del Lipoma con la grasa del tejido celular subcutáneo no están 

siempre bien definidos.

Aparecen con más frecuencia en la mujer que en el hombre y son excepcionales en los niños. La edad en que aparecen más comúnmente es por encima de los 40 años.

Los lugares donde se localizan generalmente son el cuello, el tronco, hombros y regiones glúteas, aunque se pueden desarrollar en cualquier lugar donde haya tejido adiposo.

Anatomía patológica

Al examen macroscópico se observa un tumor de forma redondeada o aplanada, encapsulado, surcado de tabiques fibrosos, con prolongaciones a las capas profundas de la piel y que está poco vascularizado.

Al estudio con el microscopio se ve un tejido adiposo maduro sin atipias celulares, a veces con cambios mixoides. Puede haber áreas de infarto y necrosis, siendo poco comunes las hemorragias.

El aumento de tamaño depende de la proliferación de células similares a los fibroblastos que yacen alrededor de los vasos sanguíneos, pero que son difíciles de ver porque acumulan grasa y se convierten en lipocitos.

No se modifican con los cambios de peso, es decir no disminuye su tamaño cuando el paciente píerde muchas libras de peso.

Hay un tipo de lipoma en el que la grasa está finamente dividida en gotitas dentro de las células y se conoce con el nombre de Hibernoma.

La enfermedad de Madelung  del cuello es más bien una hiperplasia de tipo lipomatoso.

Se asocian en ocasiones con la neurofibromatosis y la adenomatosis endocrina múltiple.

Cuando los elementos fibrosos son muy importantes se le asigna el nombre de fibrolipoma.

Si los elementos mixoides son muy abundantes se conoce con el nombre mixolipoma. Cuando la mezcla de lipocitos maduros se hace con células fusiformes  en un fondo mucinoso y fibroso se le denomina fibroma fusocelular.

Pueden aparecer áreas angiomatosas, constituyendo el angiolipoma.

Sintomatología

El tumor es indoloro y aparece por encima de la aponeurosis. A veces hay fluctuación, lo que es debido a que parte de la grasa se mantiene líquida a la temperatura del cuerpo, sobre todo en los lipomas pequeños. Cuando se hace compresión en uno de los bordes del tumor, se desplaza hacia el lado opuesto y esto es conocido por el nombre de signo del deslizamiento.

Se pueden producir arrugas o depresiones al comprimir el tumor con la mano, por los pequeños tabiques fibrosos que van de la piel a la cápsula.

Se diferencian de los quistes triquelemares o sebáceos en que éstos están adheridos a la piel y con los neurofibromas en que éstos son tumores más numerosos y no son compresibles.

Formas clínicas

Existen algunas formas de presentación de los lipomas y entre ellas tenemos:

· La lipomatosis difusa: Consiste en un agrandamiento masivo de un miembro como resultado de la proliferación difusa de tejido adiposo maduro. Esta rara condición se ve más frecuentemente en niños. 
· Lipoma fusocelular: Tumor adiposo benigno característicamente localizado en las regiones del hombro y cervical posterior.

· Angiolipomas: Tumores pequeños, bien delimitados, que se presentan poco tiempo después de la pubertad. Con frecuencia son dolorosos y múltiples. Están localizados en el tejido celular subcutaneo,  más comúnmente sobre el tronco y las extremidades.

· Lipomatosis dolorosa de percum (Adipositis dolorosa): Aparece en mujeres, preferentemente obesas, o en delgadas, con proliferación del tejido adiposo local parecida a lipomas, que son dolorosos a la presión o espontáneamente. Preserva la cara, manos y pies y preferentemente aparece de forma simétrica en la cara interna de los muslos. Los nódulos adiposos parecen a la palpación “ovillos de gusanos” y coexiste astenia, trastornos  psíquicos y signos de trastornos endocrino-vegetativos.

· Lipoblastomatosis o lipoma fetal: Afecta casi exclusivamente a bebés y niños pequeños. Compromete  más comúnmente la porción proximal de las extremidades superiores e inferiores. Puede estar bien localizada y ser superficial (a veces designada como lipoblastomatosis benigna) o infiltrar difusamente los tejidos blandos profundos. (se puede confundir con el liposarcoma mixoide).

· Lipomatosis simétrica benigna: Tumores adiposos simétricos y múltiples que se localizan en el cuello, nuca, hombros, región pectoral o interescapular, bilaterales. Su etiología parece ser debida a una acumulación de triglicéridos embrionarios en estos sitios. La distribución de los tumores en la parte alta del tronco y en el cuello ocasionan un engrosamiento antiestético con trastornos funcionales de la región. Su morfología hace fácil el diagnóstico.

· Hibernomas: Paraneoplasia benigna que usualmente se encuentra en la  región interescapular o axilar. Masa blanda, que al corte tiene una superficie de color marrón. Se pensaba que se originaban en la “grasa parda”, similar a la que se ve en las glándulas hibernantes de los animales y Bosai considera que es una variante morfológica del liposarcoma.

Exámenes complementarios:

· Biopsia: Es el fundamental elemento a tener en cuenta en estas entidades y ya que la biopsia forma parte de la conducta a seguir y tratamiento, hablaremos de ella cuado nos refiramos al tratamiento, en el capítulo correspondiente.

· Ultrasonido (US): y tomografía axial computarizada (TAC): Los tumores y lesiones seudotumorales de las partes blandas son difíciles de identificar con los exámenes radiográficos debido a que su densidad es bastante parecida a la que ofrecen los tejidos vecinos normales.

El US y la TAC ofrecen dos métodos no invasivos para resolver esta dificultad diagnóstica. El US es capaz de detectar el tamaño, la extensión, la profundidad y la textura interna de una masa de partes blandas, debido a la diferencia de impedancia acústica entre las masas tumorales y los tejidos vecinos. La TAC tiene un valor similar y si bien nos ofrece una información adicional sobre la toma o no del esqueleto vecino, presenta ciertas limitaciones diagnósticas en las lesiones muy superficiales o en aquellas que tienen una densidad similar a la de las partes blandas vecinas.

Biopsia Aspirativa con Aguja Fina (BAAF): Esta indicada cuando el lipoma es grande o la consistencia es dura y sirve para descartar al liposarcoma.

Evolución

Son de crecimiento lento, demorando años en alcanzar grandes dimensiones. Es discutida la posible degeneración en liposarcoma. Park y colaboradores plantean que por cada 120 lipomas aparece un liposarcoma.

Tratamiento

El tratamiento es quirúrgico, debiendo extirparse el lipoma con su cápsula, así 
como sus prolongaciones.

TUMOR GLOMICO

Tumor pequeño que se origina en el glomus  neuromioarterial, un  shunt arteriovenoso  abundantemente inervado, el que cumple una función en la regulación de la temperatura. También es denominado glomangioma, angioneuroma, glomus neuromioarterial y tumor de Popoff (Fig. 5). 
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Fig. 5.- Tumor glómico de la cara dorsal de la última falange de un dedo.

Es un tumor muy doloroso, localizado muy frecuentemente debajo de las uñas, pero puede estar situado en cualquier parte del cuerpo. Frecuente en adultos y raro en niños, donde tienen las características de ser múltiples y ser invasivos localmente.

En los adultos predomina en los hombres y son solitarios, con un comienzo insidioso. Cuando se desarrolla debajo de la uña, la levanta, presentándose como un pequeño nódulo de color rojizo o purpúreo, aunque a veces es invisible. Sensible a cualquier irritación y a los cambios de temperatura, el dolor puede ser paroxístico e irradiarse a lo largo del antebrazo, brazo o cuello. Puede acompañarse de trastornos del sistema nervioso simpático. Su tamaño es pequeño, desde la cabeza de un alfiler hasta 2.5 cm de diámetro y de consistencia blanda.

Microscópicamente es un tumor circunscrito, a menudo delimitado por una cápsula fibrosa. En el examen microscópico, consta de vasos sanguíneos de paredes engrosadas y tortuosas,  revestidos por células endoteliales normales y rodeado  por una proliferación sólida de células redondeadas y cuboides ¨epiteliodes¨ con  un núcleo perfectamente redondeado y un citoplasma acidófilo. Con microscopía electrónica las células tienen más características de músculo liso que de pericitos. Abundantes terminaciones nerviosas están presentes entre estas células, lo que explica el carácter esencialmente  doloroso de la enfermedad.

El diagnóstico se hace  por los antecedentes y el cuadro clínico, que en la localización subungueal  es muy característico. La radiografía simple puede mostrar depresión de la falange vecina.

Su tratamiento es la extirpación quirúrgica, la cual se facilita por ser tumores encapsulados. Se han reportado casos de recidiva cuando la exéresis no fue completa. Su pronóstico es bueno, y no se malignizan.

GANGLION

Es una lesión más o menos quística y rellena de lípidos que puede presentar porciones no quísticas, localizadas  debajo de la piel, en la superficie extensora de la muñeca, manos y pies, aunque ocasionalmente tiene otras localizaciones. Se conoce también con los siguientes nombres: Quiste de la cápsula articular, quiste del cartílago semilunar, quiste del tendón y quiste de la vaina tendinosa. 

Son frecuentes en adolescentes y adultos jóvenes del sexo femenino donde casi siempre hay antecedentes de un trauma, o usan muy a menudo las manos como mecanógrafas y músicos.

Es un tumor redondeado u ovoide, bien delimitado, de consistencia firme o elástica, a veces depresible y por lo general indoloro.

Su estudio microscópico muestra que están constituidos por una proliferación de células estrelladas en una matriz de ácido mucoide hialurónico y delicadas fibras de reticulina, predominando el material mucoide, que forma cavidades quísticas uniloculares o multiloculares. Pueden verse fragmentos de membrana sinovial.

El ganglión tiene una pared fibrosa fina que rodea a su luz irregular y que se abre paso entre los tendones, aproximándose a su superficie. Raramente comunica con la cavidad sinovial.

Esta característica del ganglión hace que sea necesario diferenciarlo del quiste sinovial, hernias de la vaina tendinosa y del mixoma. En éste sus cavidades quísticas son raras y la infiltración celular es progresiva. 

Algunos desaparecen después de un trauma, pero recurren nuevamente, al igual que cuando se puncionan y se aspira su contenido. El tratamiento adecuado es el quirúrgico, extirpando la lesión, con movilización  postoperatoria. El pronóstico es bueno y no se malignizan.

SARCOMAS DE LOS TEJIDOS BLANDOS

Son neoplasias relativamente raras, representan el 0,5 al 1,o % de los tumores malignos. En Cuba su tasa anual es de 1,3X100,000 habitantes. En la población menor de 15 años es el 6,5 % de todos los cánceres.

Hay más de 20 tipos de sarcomas de los tejidos blandos, cada uno con conducta biológica e histológica distinta, con tendencias variables a la infiltración local y las metástasis a distancia.

Su clasificación la hemos expuesto anteriormente, siendo los más frecuentes  el liposarcoma, fibrosarcoma y rabdomiosarcoma. 

MANIFESTACIONES CLINICAS

Son tumores indoloros frecuentemente y que aumentan gradualmente de volumen, provocando compresión y es entonces cuando se vuelven dolorosos o interfieren con la función. Afectan tanto a mujeres como a hombres. Pueden aparecer a cualquier edad. En ocasiones el enfermo se lo descubre por un trauma pero no tienen relación con el mismo.

En su inicio son tumores duros, no dolorosos y bien circunscritos, por lo que en esta etapa es imposible diferenciarlos de los tumores benignos. Su localización puede ser en cualquier parte, pero tienen cierta preferencia por la parte interna  y alta del muslo (Fig. 6 y 7).
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Fig. 6.- Rabdomiosarcoma que infiltra la piel de la región glútea izquierda.
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Fig. 7.- Sarcoma de las partes blandas de la cara interna del muslo izquierdo.

Hay tumores que tienen predilección por determinadas áreas  como son:

Rabdomiosarcoma:  ------------ Brazo o parte alta del muslo 
Liposarcoma:   ------------------- Muslo y hombro

Sarcoma sinovial:  -------------- Pies, manos y rodilla

Fibrosarcomas: ------------------Tronco

Diagnostico
La biopsia es esencial para el diagnóstico y tratamiento.

Podemos utilizar tres formas de obtener la biopsia.

a) Biopsia por punción y aspiración con aguja fina ( BAAF), que mejor debemos llamar citología por punción y aspiración con aguja fina (CAAF). Este medio diagnóstico ha tomado auge después que ha habido una especialización por parte de los anatomopatólogos en este tipo de citología, opteniéndose un alto porcentaje de diagnósticos de malignidad

Actualmente su huso se ha generalizado con la ayuda del ultrasonido que nos localiza el sitio exacto de punción, obteniendo el diagnóstico en una forma rápida y sencilla. La experiencia de los patólogos ha influído en su mayor uso; El surgimiento de la histoquímica ha permitido la diferenciación de las distintas variedades de sarcomas, pudiendo determinar su frecuencia e imponer el tratamiento adecuado para cada uno de ellos |

b) Biopsia de incisión o biopsia en cuña en lesiones voluminosas.

c) Biopsia de extirpación para lesiones hasta tres centímetros.

Son necesarios, en ocasiones, cultivos hísticos y microscopía electrónica e histoquímica para el diagnóstico preciso del tipo histológico y diferenciación celular.  

Nos auxiliamos de estudios imaginológicos para la correcta evaluación del enfermo. Se requiere una determinación cuidadosa del tamaño de la lesión, la extensión, los tejidos susceptibles de estar afectados y su grado de diseminación. Esto es de gran ayuda para la planificación posterior del tratamiento quirúrgico, radiante y quimioterapeútico.

Analizaremos la utilidad de estas investigaciones en los sarcomas.

1. Radiografía simple de partes blandas. Que sirve para diferenciar un tumor óseo primario de un sarcoma de tejido blando que invade el hueso.

2. T.A.C. y U.S. , que permiten una delimitación más precisa del  tumor y de las estructuras anatómicas  vecinas afectadas.

3. Radiografía simple del tórax y TAC torácico, si se sospechan metástasis pulmonares, sitio este más frecuentemente afectado por vía sanguínea.

4. La arteriografía, en ciertos casos, para delimitar la extensión del tumor y determinar la proximidad a grandes vasos. La fase venosa tardía es útil al mostrar el drenaje venoso del tumor, el cual debe ser controlado rápidamente en el acto operatorio.

5. Linfografía, de utilidad en ciertos casos de sarcomas que metastizan a ganglios linfáticos regionales.

6.  Tomografía axial computarizada (TAC) muy útil en tumores más profundos o sus metástasis, pudiendo determinar la extensión de la lesión y el diagnóstico de las recidivas locales y de las metástasis tardías.

7. La  resonancia magnética nuclear (RMN) de utilidad similar al TAC y que puede dar imágenes más nítidas. 

TRATAMIENTO

El tratamiento de elección es la extirpación quirúrgica adecuada, con el fin de erradicar la enfermedad y disminuir la frecuencia de recidivas locales y difusión a distancia.

De acuerdo al tipo histológico, localización anatómica, así como tamaño, metástasis local y a distancia del tumor, (TNM), se clasifican estos tumores y se estudian para aplicar el plan terapéutico a seguir.

En general el tratamiento quirúrgico debe incluir la resección del tumor con un margen de tejido sano, por lo que son necesarias las desinserciones musculares, resecciones de grupos musculares o las amputaciones. Posteriormente se podrán aplicar radiaciones de cobalto 60 con dosis totales de 6-7,000 rad en 4 a 6 semanas, por ser radiosensibles algunos de estos tumores.

La quimioterapia tiene buenos resultados a base de:

- Vincristina         1,5 mg/m2, I.V. semanal por 7 semanas y después cada 3 
  Semanas (2 días).

- Ciclofosfamida  500 mg/m2, I.V. cada 3 semanas (2 días).

- Adriamicina     50 mg/m2, I.V. cada 3 semanas (2 días)

- Dacarbazina (DTIC)  250 mg/cm2, I,V. Cada 3 semanas (1-5 días).

Este tratamiento lleva el control y evaluación periódica  del enfermo, de su estado general y hematológico.

PRONOSTICO

El pronóstico del sarcoma de partes blandas no es favorable, debido a su diagnóstico tardío, rápidas metástasis por vía sanguínea y su alta recidiva local. La supervivencia reportada a los cinco años es de un 30 a un 50 % dependiendo del tipo histólogo y TNM.

SARCOMA DE KAPOSI

Hemos querido hacer énfasis en este tipo de sarcoma que durante mucho tiempo se le ha considerado raro, y que es  en la actualidad un tema candente por su asociación al síndrome de inmunodeficiencia adquirida (SIDA).

Su histogénesis es desconocida, originándose de las células endoteliales, es una neoplasia mesenquimal maligna, lentamente progresiva, que aparece sobre todo en las extremidades inferiores de los varones entre los cuarenta y setenta años, es muy frecuente en Africa y actualmente entre los portadores de SIDA.

Clínicamente las lesiones son placas eritemato-purpúricas que contienen múltiples nódulos y pápulas pequeñas y que aparecen en las piernas, aunque pueden hacerlo en otra localización.

Las lesiones crecen y se hacen coalescentes y finalmente constituyen tumoraciones rojo-purpúricas, esponjosas, de 7 o más centímetros de diámetro. Cuando se disemina suele afectar ganglios linfáticos.

Histológicamente las lesiones precoces están compuestas  por proliferaciones de capilares, células endoteliales tumefactas, células perivasculares fusiformes, células intersticiales inflamatorias, con extravasación de hematíes y depósitos de hemosiderina, lo que simula el tejido de granulación. En su evolución, el componente inflamatorio disminuye, las células fusiformes aumentan en número y pueden hacerse pleomórficas y los elementos angiomatosos tienden a disminuir y mezclarse con células fusiformes neoplásicas. En los estudios citoquímicos y ultraestructurales las células parecen ser de origen endotelial.

El pronóstico depende de la extensión de la enfermedad.

La forma con nódulos limitados a la piel tiene elevado porcentaje de supervivencia, en la forma agresiva local, la mortalidad es del 35 % y en la forma con diseminación visceral fallecen todos y evoluciona como una afectación multicéntrica,  más que como metástasis de un nódulo solitario. Cuando se asocia al SIDA es una enfermedad  más virulenta y fallecen la mitad de los enfermos al cabo del año por infecciones oportunistas (Pneumocystis carini, micosis, bacterias poco usuales, y otras). 

La tercera parte de los enfermos con un sarcoma de Kaposi desarrollan un tumor maligno secundario que lo lleva a la muerte más frecuentemente que el propio sarcoma. Son neoplasias  linforreticulares malignas (linfomas, leucemias o mielomas). Estos factores, además  de su asociación al SIDA y su incidencia aumentada en pacientes inmunodeficientes, sugiere una acción reciproca entre infección viral y regulación inmunológica deficiente, en la patogenia de este proceso.

El tratamiento radiante es el de elección, sobre todo en las lesiones múltiples y extensas. La cirugía ofrece pocas posibilidades, limitada al nódulo solitario sin metástasis que, como hemos dicho con anterioridad, no es la forma en que se presenta en  la actualidad. La quimioterapia a base de vinblastina, mostaza nitrogenada y actinomicina-D ha logrado remisiones. 

Aconsejamos el tratamiento radiante con quimioterapia. Investigar que el enfermo sea portador del SIDA y estar vigilantes en la aparición  de otros tumores malignos.

PREGUNTAS 

1.
Enfermo de 43 años que llega a nuestro consultorio por presentar un tumor en el hombro izquierdo, que él señala que era pequeño como un ¨limón¨, desde hace 5 años y ha ido creciendo lentamente. Al examen físico  el tumor es de consistencia blanda, indoloro y movible,  polilobulado  de unos 6 cm de diámetro situado por debajo de la piel.

A.  ¿Cuál es su diagnóstico? 

    B.  ¿Qué conducta sigue usted?

2.
Una mujer multípara, a la que hace dos años se le realizó una segunda cesárea, consulta por molestias en el sitio de la cicatriz y aumento de volumen. Al examinar la región constatamos un tumor de 6 cm de diámetro por debajo de la cicatriz cutánea que se hace más palpable y evidente con la contracción de los músculos del abdomen.

A. ¿Cuál es su diagnóstico? 

B. ¿Qué conducta sigue usted?

3.
Una ama de casa nos consulta porqué está presentando un dolor intermitente en la falange distal del dedo índice  de su mano derecha, que se intensifica  más cuando está fregando o planchando la ropa. Al observar el dedo vemos que la uña es normal pero está levantada, con un pequeño tumor en el lecho subungueal.

A. ¿Qué diagnostica usted? 

B. ¿Qué le orienta usted? 

4.
Un obrero de la construcción de 50 años de edad nos consulta por molestias en el muslo derecho que le dificulta en sus labores, piensa que ha sido un golpe que se ha dado. Al examinarlo encontramos aumento de volumen del tercio superior del muslo, de consistencia pétrea y 8 cm de diámetro, indoloro y que al pedirle al enfermo que contraiga el miembro  se hace más evidente.

A. ¿Cuál es su diagnóstico? 

B. ¿Qué investigaciones tendrían utilidad para el diagnóstico?

5.
Un enfermo de 21 años de edad lo hemos tratado en el consultorio por haber presentado sífilis hace un año. Al examinarlo encontramos unos nódulos duros en la extremidad inferior derecha de coloración eritemato porpúricas.

A. ¿Que ha sucedido? 

B. ¿Qué investigación indica usted? 
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