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Son tumores raros y de baja frecuencia de aparicion; el primer caso descrito en
la literatura aparece mencionado por Chelius en 1828, Representan entre el 0.2 al 1%
de todos los tumores malignos®, y su incidencia anual en los Estados Unidos, excluyendo
el Cystosarcoma Phylloides, es aproximadamente 17.5 nuevos casos por millon de
mujeres®

Uno de los tipos histolégicos que parece afectar mas frecuentemente a las mamas
es el angiosarcoma, cuya frecuencia de aparicion es mayor en mama gue en otros sitios
del organismo“®

La enfermedad puede afectar tanto a mujeres pre como post menopausicas, sin
tener una incidencia marcada en algunos de estos grupos en particular(®

Su presentacion clinica usualmente es un nédulo Gnico, firme y bien circunscrito
e indoloro, cuyo tamafio es muy variable (1 a 10 cm y mas).

El estudio de imagenes con mamografia convencional no siempre es categoérico
de malignidad.

Su baja incidencia y la ausencia de un patron especifico de presentacion hace
que la sospecha diagndstica sea baja, alcanzando s6lo un 50% de los casos®.

Para enfrentar correctamente esta enfermedad, lo primero que se debe hacer
es sospechar el diagnostico y considerar que a pesar de su baja incidencia, debe ser un
diagnéstico diferencial frente a una tumoracién en la mama.

Los métodos de confirmacion de la sospecha diagnostica de un sarcoma de la
mama obligan al andlisis histopatol6gico de una muestra de tejido del tumor. No se
recomienda la obtencién de muestras con puncién con aguja fina, debido a que no
permite un analisis adecuado. La biopsia core puede usarse a condicion que el espécimen
recobrado sea suficiente. El rendimiento de este método puede aumentar consi-
derablemente al agregar técnicas de inmunohistoquimica con marcadores especificos
para sarcomas como la vimentina. En caso que el diagnostico histoldgico no sea
categorico, y exista la sospecha que se trata de un sarcoma, debera considerarse la
obtencion de un espécimen para biopsia a través de cirugia abierta.

Los datos de la literatura coinciden en que la variable mas importante a
considerar, y que esta, ademas, relacionada con la recidiva local y el pronéstico a largo
plazo, lo constituye el tamafio del tumor, cuyo limite esta dado por tumores de hasta 5
cms. y por tumores mayores de 5 cm. (T1y T2)®.

Considerando esta premisa recomendamos que el tratamiento quirdrgico sea
efectuado basado en el tamafio tumoral del sarcoma, es asi como para los tumores de
hasta 5 cms. y si la relacion tamafio tumoral-tamafio mama lo permiten, recomendamos
la reseccion local amplia con un margen de 2 a 3 cms. de tejido sano, y para aquellos
tumores mayores de 5 cms. recomendamos la mastectomia simple, ya que la reseccion
local en estos casos se acompafia de una considerable tasa de recidiva local® ).

El tratamiento de los ganglios axilares en los sarcomas no esta indicado en
forma rutinaria ya que su compromiso es bajo, alcanzando aproximadamente un
2%?%®  S6lo recomendamos su exéresis cuando estan clinicamente compro-
metidos.

Cuando se trate de tumores avanzados, que comprometen piel, misculo o parrilla
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costal y la reseccion es posible, recomendamos efectuar la mastectomia junto con la
reseccion amplia de todo el tejido comprometido.

En el caso que la enfermedad presente lesiones multifocales recomendamos
efectuar la mastectomia.

Al igual que los sarcomas de las extremidades recomendamos, basados en la
literatura, que toda cirugia debe ir seguida de tratamiento radiante complementario,
tanto cuando se ha efectuado la reseccion local amplia como cuando se ha efectuado la
mastectomia(®-19),

Cabe considerar en este punto que cuando se trate de tumores de gran tamafio,
al igual que los sarcomas de las extremidades, puede considerarse efectuar la
radioterapia preoperatoria con el fin de disminuir el tamafio tumoral.

Estudios retrospectivos han demostrado que el uso de la radioterapia puede
tener un impacto en la sobrevida libre de enfermedad. Con radioterapia, la mediana de
sobrevida aumenta a 110 meses y sin radioterapia alcanza so6lo a 12 meses (p = 0.007).
La sobrevida global aumenta a una mediana de 133 meses con radioterapia versus 57
meses sin radioterapia (p = 0.063)©.

Para aquellos tumores considerados de alto riesgo (adenopatias palpables
positivas axilares al momento del diagnostico , 0 extensa permeacion vascular y/o linfatica,
0 tumores mayores de 5 cms., o con compromiso de parrilla costal o que tengan un alto
grado de malignidad (G2 6 G3) y para aquellos tumores que sean considerados como
quimiosensibles, como el angiosarcoma y el rabdomiosarcoma), recomendamos,
quedando a criterio del grupo tratante sin que esto sea una norma, incluir esquemas de
quimioterapia coadyuvante basados en doxorubicina®'1?-13),

Nota: Recomendacién muy discutida en reunion de consenso, existiendo opiniones
discordantes sobre el uso de quimioterapia en sarcoma de mama.

En las fallas locales recomendamos la exéresis quirtrgica amplia de la lesion,
ya que los datos disponibles demuestran que cuando ésta no se acompafia de
diseminacion a distancia estos pacientes son rescatables en 50% de los casos(®14).

Por ultimo, cuando existe una falla a distancia, especialmente pulmén e higado,
y dependiendo de las caracteristicas de ésta —si es Unica, tiempo de aparicién en
relacion con el tratamiento del tumor primario, localizacion en el érgano y control 0 no
del tumor primario—, se podra plantear su remocidn quirargica con el fin de controlar la
enfermedad.
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