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Casos Clinicos
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RESUMEN

Antecedentes: El tumor phyllodes (TP) es un tumor poco comun y aunque el 34,5-63,7% son benignos, el
resto tienen un comportamiento borderline o maligno. Caso clinico: Paciente de 47 afos derivada a nuestro
centro para valoracion por TP recidivante operado previamente tres veces con el resultado de TP de bajo
grado con margenes afectados. Al llegar a nuestro centro presenta un nédulo subcicatricial que se trata
mediante escision con el diagndstico anatomopatoldgico de osteosarcoma osteoblastico de alto grado IlI/
IV. Al estar con los margenes afectados se trata posteriormente con cuadrantectomia mas quimioterapia.
Al terminar el tratamiento se objetivan en el TC toracico multiples nédulos pulmonares compatibles con
metastasis y se decide iniciar quimioterapia con otro esquema pero la paciente no responde y fallece por
complicaciones derivadas de la progresion de su enfermedad pulmonar. Discusion: La cirugia es la base del
tratamiento del TP, siendo la escision local con margenes suficientes, superiores a 1-2 cm, el tratamiento de
eleccion. La enucleacion tumoral se considera insuficiente. La afectaciéon tumoral de la axila ocurre en me-
nos de 5-10% de las pacientes por lo que la exploracién quirdrgica de la axila no se recomienda de rutina.
Conclusion: La transformacién osteosarcomatosa es una situacién poco comun, pero una cirugia incomple-
ta en un TP maligno permite la desdiferenciacion del componente estromal en sarcoma, incluso si el tumor
inicial es de bajo grado. El prondstico se ensombrece mucho, sobre todo si la transformacién sarcomatosa
contiene componentes heterélogos, como en este caso.
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SUMMARY

Background: Phyllodes tumor (TP) is a rare tumor. The majority of them have been described as benign,
with the reminder divided between borderline and malignant tumors. Case description: 47-year-old patient
derived to our hospital to evaluate a recurrent TP after three local failures. Surgical removal of tumor had
positive margins in the previous surgeries. She presented to our service with a nodule in the scar that was
resected. The pathology diagnosis revealed a poor differentiated osteosarcoma. As surgical margins were
close, the treatment was completed with a wide local reexcision and adequate surgical margins plus che-
motherapy. Multiple pulmonary nodules compatible with metastasis were targeted in the thoracic TC during
follow-up and another chemotherapy scheme was initiated. The patient did not respond and died due to the
progression of her pulmonary disease. Discussion: Surgical removal is the mainstay of TP treatment and
wide excision with adequate margins superior to 1-2 cm remains the treatment of choice. Lymphatic spread
is uncommon and axillary metastases occur in less than 5-10% of patients, and therefore routine axillary dis-
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section is not necessary. Conclusion: An incomplete resection in a malignant TP favours stromal overgrowth
and sarcomatous transformation, which has very poor prognostic features.
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INTRODUCCION

El tumor phyllodes (TP) es un tumor poco co-
mun con un comportamiento impredecible (1,2) y
constituye entre el 0,3-0,9% de las neoplasias de
mama (1,2,3-6). El 34,5-63,7% son benignos, mien-
tras que el resto tienen un comportamiento borderli-
ne o maligno (2,3), que aumenta con la edad (4).

Caso Clinico

Paciente de 47 afios derivada a nuestro cen-
tro para valoracion por TP recidivante. Entre sus
antecedentes familiares destaca una abuela y tia
materna con cancer de mama. En 2001 presenta
un nédulo de 4 cm en mama derecha por lo que se
realiza una escision local, que resulta un TP malig-
no de bajo grado con bordes de reseccion afecta-
dos. En 2003 tiene una recaida local y se realiza
una escision amplia de un TP maligno de bajo gra-
do, pero los margenes siguen afectados por tejido
tumoral. En 2005 se vuelve a realizar tumorectomia
ampliada de una nueva recidiva de TP maligno de
bajo grado, con margenes afectados.

En noviembre de 2006 es remitida a nuestro
centro al presentar un nédulo subcicatricial en cola
de mama derecha que se trata mediante escision
local. El estudio macroscopico de la pieza quirdr-
gica muestra una tumoracién redondeada, bien
delimitada por una pseudocapsula fibrosa, de con-
sistencia muy aumentada. Al corte, el tumor esta
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Figura 1. (A) Aspecto macroscopico de la pieza resecada. (B) Radiografia de la pieza quirdrgica. Se obser-

formado por un tejido blanquecino-amarillento, con
aspecto trabeculado (Figura 1 A-B). El tumor se
encuentra relativamente bien delimitado y rodea-
do por un margen de tejido fibroadiposo sano con
un espesor que oscila entre 3 y 6 mm, aunque en
zonas se aprecia que llega a contactar focalmente
con el limite de reseccion quirdrgica. Histoldgica-
mente, el tumor corresponde a una neoplasia de
naturaleza mesenquimal de aspecto heterogéneo.
En la periferia, el tumor muestra una baja densidad
celular y aspecto laxo, con un patrén vascular pro-
minente; en estas zonas, las células tumorales pre-
sentan morfologia fusiforme y nicleo alargado con
distribucion relativamente homogénea de la croma-
tina y ocasional nucleolo puntiforme. En las zonas
centrales del tumor, coincidiendo con las areas de
aspecto trabeculado descritas macroscépicamente,
se observa una mayor densidad celular, con células
neoplasicas de morfologia fusiforme y marcada ati-
pia celular, con nucleolo prominente, y frecuentes
mitosis atipicas (indice mitético de 15 mitosis por
10 campos de gran aumento). Las células tumora-
les se disponen formando fasciculos entrecruzados
en diferentes direcciones (Figura 2). En estas zo-
nas destaca la presencia de abundante osteoide
neoplasico con formacion de trabéculas de morfo-
logia y espesor irregulares (Figura 3). No se identifi-
ca componente epitelial en ninguna de las multiples
secciones histoldgicas del tumor. El tumor esta par-
cialmente rodeado por una pseudocapsula fibrosa,
aunque en muchas zonas las células neoplasicas

va la presencia de abundante tejido 6seo con disposicion radial en el interior del tumor.
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Figura 2. Osteosarcoma osteoblastico. Tumoracion
relativamente bien delimitada, con zonas periféri-
cas de aspecto laxo y una zona central (flecha) en
la que llama la atencién la presencia de abundante
osteoide neoplasico (hematoxilina-eosina, 20x).
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Figura 3. Osteosarcoma osteoblastico. Proliferacion
de células tumorales pleomorficas con formacion
de trabéculas irregulares de osteoide neoplasico
(hematoxilina-eosina, 100x).

infiltran esta pseudocapsula y se extienden por el
tejido fibroadiposo adyacente llegando a contactar
con el borde quirurgico. El diagnéstico anatomopa-
toldgico es de osteosarcoma osteoblastico de alto
grado ll/IV, con margenes afectados. Se reinter-
viene a la paciente y se reseca todo el cuadrante
supero-externo llegando a musculo téraco-braquial
y tejido graso axilar adyacente. La histologia revela
ausencia de tumor residual. En el TC toracico del
estudio de extension aparecen nédulos pulmona-
res milimétricos de significado incierto. En consen-
so con el Servicio de Oncologia Médica se decide
administracion de 6 ciclos de quimioterapia con un
esquema a base de ifosfamida mas epirrubicina y

radioterapia adyuvante. Al terminar el tratamiento
se objetivan en el TC toracico multiples nédulos
pulmonares compatibles con metastasis y se de-
cide iniciar quimioterapia con metrotrexate a dosis
altas y vincristina. Tras el tercer ciclo, el TC muestra
una falta de respuesta y se cambia a gemcitabina
y docetaxel pero la paciente fallece después de la
administracion del segundo ciclo por complicacio-
nes derivadas de la progresién de su enfermedad
pulmonar.

DISCUSION

Cirugia: En el manejo del TP la cirugia es la base
del tratamiento (1-10). La escisién local con mar-
genes suficientes es el tratamiento de eleccion
(1,2,5,7,8), y consigue en un 90% de los casos un
adecuado control local (1). Los margenes quirurgi-
cos deben ser superiores a 1-2 cm, y la enuclea-
cién tumoral se considera insuficiente (1,4,7). En
lesiones superiores a 10 cm muchos autores reco-
miendan la realizacién de una mastectomia, sin ne-
cesidad de resecar la fascia o el musculo pectoral
salvo su afectacion (3), y otros extienden este tipo
de cirugia a tumores borderline amplios o a los TP
malignos (4). Sin embargo, otros grupos propugnan
la realizacion de una excision local amplia en TP
alto grado, y reservan la mastectomia para las recu-
rrencias locales en tumores malignos (9). La mas-
tectomia previene la recurrencia local (RL), pero no
la aparicidon de metastasis (MTS) (7), e incluso hay
autores que defienden una mayor supervivencia
con excision local que con mastectomia, y una tasa
inferior de MTS (6% vs 33%) (9). En la actualidad
se considera que la mastectomia disminuye la tasa
de RL, lo que no se traduce en un aumento de la
supervivencia global frente a las pacientes tratadas
con excision local y margenes amplios (2).

Aunque un 10-15% de las pacientes pueden
presentar adenopatias axilares palpables, en ge-
neral es consecuencia de una hiperplasia reactiva
(4,7), la afectacion tumoral de la axila ocurre en me-
nos de un 5-10% de pacientes (3,5). Es por ello que
la exploracién quiridrgica de la axila no se recomien-
da de rutina (3,4,6,7).

Tratamiento adyuvante: La radioterapia (RT) y la
quimioterapia (QT) no forman parte del eje terapéu-
tico habitual en el TP (2,3,5,7,10). Se ha propuesto
la aplicacién de RT cuando la cirugia no deja un
margen de tejido sano superior a 1 cm (7), o cuan-
do existe sobrecrecimiento estromal y un tumor
superior a 5 cm. En tumores con diferenciacion sar-
comatosa sin evidencia de metastasis, la RT pos-
tquirdrgica parece aumentar la supervivencia libre
de enfermedad en algunos estudios (3,5). Su apli-
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cacion sistematica tras la excision tumoral es con-
trovertida, hay autores que defienden que el uso
de RT adyuvante disminuye el riesgo de recidiva
local (8), mejorando la supervivencia, mientras que
otros grupos no justifican su uso cuando el margen
es adecuado (1). Es una opcién terapéutica a con-
siderar en tumores grandes, recurrencias locales,
sobrecrecimiento estromal o en caso de MTS (3).
Generalmente el empleo de QT se reserva para el
tratamiento de las MTS y de las RL irresecables (8).
Su uso debe valorarse en las pacientes que pre-
sentan sobrecrecimiento estromal (1,7), sobre todo
cuando el tumor es mayor a 5 cm (1). La doxorru-
bicina y la ifosfamida constituyen una opcion inicial
aceptable para el tratamiento de la enfermedad me-
tastasica (1,9).

La presencia de receptores hormonales es de

un 20-40% para receptores estrogénicos y casi de
un 100% para receptores de progesterona, sin em-
bargo, este tipo de tumor no responde a la hormo-
noterapia (3).
Prondstico: Los TP tanto benignos como malignos
tienen tendencia a la RL (1-5,8), en un 21% (3) y
43% (8), respectivamente, sobre todo en los dos
primeros anos tras el tratamiento. Los factores pre-
dictivos mas importantes para la RL son el tamafo
tumoral superior a 10 cm (4) (incidencia 7 veces
superior que los tumores mas pequenos) (3), y la
afectacion de los margenes quirdrgicos (3,4,8), asi
como el sobrecrecimiento estromal, la necrosis y el
indice mitético (4,8).

EI TP se caracteriza por su diseminacnién hema-
tégena (1-10), pero la tasa global de MTS es inferior
al 5%, y para los TP malignos oscila entre 4,2-27%
(3,10). Las MTS se localizan con mayor frecuencia
en huesos y pulmén (3,4,6,7,10), y generalmente
semejan el componente sarcomatoso del tumor
(10). Han de diferenciarse de la invasion local, que
puede afectar a la pared toracica y a la pleura (7).
El sobrecrecimiento estromal (1,3,7,9,10), los mar-
genes quirurgicos (4,7), el tamano tumoral (4,9), el
indice mitotico (4,7,9), son indicadores del poten-
cial metastatico tumoral.

La supervivencia libre de enfermedad es a 5,
10, y 15 afios, 91%, 89%, 89%, respectivamente
(2). La supervivencia global a 5 y 10 afios es de
84% y 77%, respectivamente (2). El margen quirur-
gico (4,8), el tamafo tumoral (4,9) se asocian de
forma significativa a la supervivencia.

La diferenciacion sarcomatosa es una situacion
poco comun, de la que no se conoce bien el com-
portamiento clinico, ni el tratamiento de eleccion, ni
el prondstico (3). La diferenciacion osteosarcoma-
tosa ocurre en torno al 1,3% de los TP (10), y con-
fiere una mayor agresividad tumoral, sobre todo el
subtipo osteoblastico y el osteoclastico (10). Cuan-

do el TP tiene diferenciacion osteosarcomatosa el
riesgo de MTS aumenta al 38% y el de muerte al
33% (10). Hay estudios que abogan por equipa-
rar el TP maligno con los sarcomas primarios de
mama (excepto los angiosarcomas), y tratarlos de
acuerdo con las guias de practica clinica para sar-
comas de partes blandas y osteosarcomas (5). La
quimioterapia es una buena opcion terapéutica en
los osteosarcomas, ya que parece aumentar su su-
pervivencia (6).

La realizacion de una cirugia incompleta en un
TP maligno permite la desdiferenciacion del com-
ponente estromal en sarcoma, incluso si el tumor
inicial es de bajo grado. El prondstico se ensombre-
ce mucho, sobre todo si la transformacion sarco-
matosa contiene componentes heterdlogos, como
en este caso.

CONCLUSION

El tratamiento de eleccién es la escision local
con margenes amplios. La linfadenectomia axilar
no es necesaria. No hay evidencia suficiente para
apoyar el uso de radioterapia o quimioterapia, por
lo que se requieren estudios prospectivos amplios
para determinar mejor su papel.
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