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HISTORIA CLINICA

Un varén de 33 anos referia antecedentes de trau-
matismo hacia 2 anos, y habia sido diagnosticado y tra-
tado de quiste y hematoma calcificado de rodilla. Es-
taba siendo estudiado por una masa en extremidad
inferior izquierda. En la exploracion se palpaba una
masa de consistencia fibrosa y de 5 cm de didmetro,
adherida a planos profundos. El resto de la explora-
ci6n fisica no revelaba ningun dato significativo. No
presentaba adenopatias ni visceromegalias. Dados los
sintomas que presentaba el paciente se decidi6 llevar
a cabo estudio y tratamiento con extirpacién quirtargi-
ca de dicha masa para informe anatomopatolégico e
inmunohistoquimico de la pieza (fig. 1).

EXPLORACION FISICA

Seis meses después de la extirpacion de esa masa,
el paciente acudi6 a consulta por unos nédulos que
habian aparecido en la zona préxima a la cicatriz. A la
exploracion se observaban 7-10 nédulos de tamanos
entre 0,5y 2 cm de diametro, de color eritematoso
pardusco, consistencia fibrosa, casi pétrea, no adheri-
dos a planos profundos (fig. 2). El mds grande de es-
tos nédulos presentaba ulceracién central. No presen-
taba sintomas acompanantes.

Correspondencia:

Maria Huerta. Secretaria de Dermatologia.
Maiquez, 7. 28007 Madrid. Espana.
mhbrogeras@hotmail.com

Recibido el 15 de marzo de 2004.
Aceptado el 4 de junio de 2004.

- e . : % / ) ‘,_ - _;”_
A e Rl i R

Fig. 1.—Imagen anatomopatoldgica. (Hematoxilina-eosina, x100.)

Fig. 2.—Imagen clinica de la recidiva local. Nédulos de consistencia
firme proximos a cicatriz de extirpacion previa.
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Fig. 3.—Inmunohistoquimica de
la lesién cutanea.

DIAGNOSTICO

Sarcoma epitelioide (recidiva local).

HISTOPATOLOGIA

La histopatologia mostraba piel con la dermis e hi-
podermis infiltradas por una neoplasia no encapsula-
da, de bordes estrellados e infiltrantes, constituida por
células fusiformes y epitelioides, de nticleos con ati-
pias citolégicas, pequeno nucléolo ocasional, y cito-
plasma eosinéfilo amplio o claro, de limites netos. Se
disponian formando nidos, cordones o nédulos, in-
completamente delimitados y separados por tabiques
fibroconjuntivos, con necrosis central y células epite-
lioides rodedndolos, que le conferian un aspecto gra-
nulomatoso, con una extensiéon de aproximadamen-
te el 5 % de toda la neoplasia. Las células neoplasicas
presentaban una marcada actividad mitética, con pre-
sencia de mitosis tipicas o atipicas, con un indice mi-
tético de 5 mitosis por 10 campos de gran aumento.

La neoplasia se encontraba bien vascularizada con
vasos de calibre variable, predominantemente de tipo
capilar. El inmunofenotipo de las células neoplasicas
es el siguiente (fig. 3): vimentina positiva; antigeno de
membrana epitelial (EMA) positivo; citoqueratinas 8,
18y 19, positivo; citoqueratina AE, positiva, CD34, po-
sitivo. Las células son negativas para actina muscular
especifica (HHF-35), desmina, CD31 y proteina S-100.
El indice de proliferacién celular Ki 67 era de 45 %, y
la expresion de proteina p53, del 35 %.

COMENTARIO

Con el diagnéstico en nuestro paciente de recidiva
local de sarcoma epitelioide moderadamente diferen-
ciado se decidi6 amputar la extremidad inferior hasta
el tercio medio del muslo izquierdo y administrar qui-
mioterapia complementaria con seis ciclos de adria-
micina e ifosfamida. Dos meses después de finalizar
el tratamiento se observaron nuevos nédulos subcuta-
neos en el cuero cabelludo y una adenopatia en la re-
gion supraclavicular derecha. El estudio de extension
y la puncién de uno de esos nédulos resulté compati-
ble con la neoplasia previa. Tras el diagnostico de re-
cidiva cutanea ganglionar, el paciente estd pendiente
de ser valorado nuevamente por los servicios de on-
cologia y cirugia.

El sarcoma epitelioide es una neoplasia de tejidos
blandos que fue descrita por primera vez en 1970 por
Enzinger'. La mayor incidencia se da en adolescentes
y adultos jovenes, con una relacién varén:mujer de
2:1; s6lo el 5 % se diagnostica en ninos?. Suele mani-
festarse en la parte distal de extremidades inferiores, y
es el mds comun de los sarcomas de tejidos blandos de
mano y muneca®. Se han descrito en casos localizados
en lengua?, vulvay pene. Afecta a la piel en el 25 % de
los casos®. La sintomatologia que presenta es un noé-
dulo tnico o multiple de lento crecimiento y asinto-
matico. Cuando se sitda en dermis puede ulcerarse.
Existe un retraso entre el primer sintoma de la enfer-
medad y la primera extirpaciéon quirdrgica de 8 anos
de media®, hecho éste que ensombrece el pronéstico.
Las metastasis mas frecuentes son ganglionares y pleu-
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ropulmonares; pero se han descrito cerebrales, 6seas,
pancreaticas, hepaticas, renales, cutaneas (principal-
mente en cuero cabelludo), tiroideas e intestinales.
Suelen presentarse como mas de un nédulo como me-
dia a los 5 anos del diagnoéstico. El diagnéstico dife-
rencial clinico incluye verruga virica, granuloma espe-
cifico e inespecifico, dermatofibroma, tenosinovitis,
nédulo reumatoide, ganglién; cuando existe ulcera-
cion, el diagnostico diferencial debe establecerse con
el carcinoma espinocelular.

Histolégicamente esta definido por una prolifera-
cién de células fusiformes, poliédricas, epitelioides, de
citoplasma muy eosinéfilo y nticleo grande. Estas cé-
lulas se disponen formando nédulos bien definidos
no encapsulados en la dermis y la hipodermis, centra-
dos por zonas de necrosis. Es por esta disposicion, que
recuerda a los granulomas, que desde el punto de
vista anatomopatolégico puede confundirse con mul-
tiples enfermedades de naturaleza benigna inflama-
toria o infecciosa como los granulomas anular, sarcoi-
deo o tuberculoso, la necrobiosis lipoidica, el nédulo
reumatoideo, la fascitis nodular o la tenosinovitis.
También puede confundirse con procesos tumorales
como carcinomas escamosos y anexiales, melanoma y
tumores malignos vasculares epitelioides. Algunos sar-
comas epitelioides presentan células rabdoides gran-
des de gran atipia citologica, con citoplasma eosinofi-
lo y nticleo excéntrico, por lo que debe el diagndstico
diferencial plantearse con el tumor maligno rabdoi-
de extrarrenal. Presenta dificultad diagnostica al ase-
mejarse a otros sarcomas de aspecto pseudoepitelial
como schwannoma maligno epitelial, hemangioendo-
telioma epitelioide y, sobre todo, con el sarcoma sino-
vial, mds atn si profundiza en dermis e hipodermis y
se adhiere a fascia o tendoén.

Se han descrito variantes histopatolégicas del sar-
coma epitelioide como la rabdoide, la fibromatosay la
angiomatoide’. En esta tltima se describen espacios
quisticos de contenido hemorrdgico, semejantes a los
que aparecen en el angiosarcoma. La forma rabdoide
estd constituida por grandes células rabdoides como
las que se describen en los tumores rabdoides de teji-
dos blandos que se han referenciado anteriormente.
Estas formas son muy caracteristicas de las localizacio-
nes proximales. Por ultimo, las formas fibromatosas
aparecen sobre todo en momentos evolutivos de las
fases tempranas del tumor. Son las que pueden con-
fundirse con procesos fibrosos de naturaleza benigna

como el histiocitoma fibroso y la fibromatosis. La in-
munohistoquimica es de gran ayuda en el diagnosti-
co diferencial, y muestra coexpresion de queratina y
vimentina; la proteina S-100, CD31 y HMB-45 son ge-
neralmente negativas.

El tratamiento de eleccion es la cirugia radical,
dado que es poco radio y quimiosensible. Si el tumor
es mayor de 5 cm o la escisiéon no puede ser lo sufi-
cientemente amplia se realizard radioterapia com-
plementaria. En pacientes con metdstasis o enferme-
dad residual importante se aconseja tratamiento con
quimioterapia, aunque no existe evidencia de que
mejore la supervivencia®. Son factores de mal pro-
nostico el sexo masculino, ser mayor de 40 anos, la lo-
calizacién en tronco o parte proximal de extremida-
des, la invasion vascular, el tamano del tumor mayor
de 5 cm, mds de 30 % de necrosis, y un alto indice
mitético. A los 5 anos, la media de supervivencia es
del 70 %°.
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