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1.- INTRODUCCION

Los tumores de partes blandas son un grupo heterogéneo de
entidades neoplasicas que afectan al tejido esquelético no
epitelial: ligamentos, tendones, musculos, vasos
sanguineos, nervio periférico, tejido adiposo, tejido sinovial
y tejido fibroso. Quedan excluidos de este grupo el sistema
reticuloendotelial, la glia y los tejidos de sostén de 6rganos
y visceras.

Es caracteristico que los pacientes con lesiones malignas o
sarcomas presenten unos tumores relativamente grandes,
situados en los tejidos profundos subaponeurdticos y con un
crecimiento relativamente rapido segun los casos.

Los tumores benignos de tejidos blandos incluyen desde
lesiones tan benignas y frecuentes como los lipomas
subcutaneos, hasta los tumores altamente invasivos vy
agresivos, como los desmoides, que pueden poner en
peligro la extremidad por su agresividad local.

Los sarcomas de tejidos blandos son un grupo heterogéneo
de tumores procedentes de células progenitoras
mesenquimatosas. Son menos frecuentes que los benignos,
aunque triplican en nimero a los sarcomas 0seos.

2.- EPIDEMIOLOGIA
2.1. Tumores benignos de partes blandas (TBPB)

Seglin las series publicadas, los TBPB son mas frecuentes
que los sarcomas de partes blandas, en una relacion 150 a 1
respectivamente. Se estima que la incidencia anual de los
tumores benignos de partes blandas (TBPB) es de 300 por
100.000 habitantes. El mas frecuente es el lipoma, seguido
por el angioma. El hemangioma es el tumor benigno mas
frecuente de la infancia.

2.2. Sarcomas de partes blandas (SPB)

Los sarcomas de partes blandas (SPB) suponen menos del 1%
de todas las neoplasias y un 2% de la mortalidad por cancer.
Su incidencia se estima en 2-3 casos nuevos al afo por cada
100.000 habitantes. Son tres veces mas frecuentes que los
tumores 6seos malignos.

El 60% de los pacientes con SPB debuta con una tumoracion
en una extremidad. En un 20% de los casos el tumor
primario tiene localizacion retroperitoneal. Son neoplasias
que aparecen mas frecuentemente a partir de los 50 afos,
y sin diferencias significativas entre sexos.

La mayoria de casos diagnosticados no estan asociados a
ningln factor de riesgo conocido. Se han sugerido algunos
factores predisponentes, como enfermedades raras
hereditarias, agentes carcindgenos quimicos o la
administracion de radioterapia previa.
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3.- DIAGNOSTICO

El estudio de estas lesiones debe ser exhaustivo y
sistematico, y consta de varios elementos: historia clinica,
pruebas complementarias y biopsia. La combinacion de
todas estas pruebas es fundamental para llegar al correcto
diagndstico de las lesiones.

3.1. Historia clinica

La presentacion clinica de las tumoraciones benignas y
malignas de partes blandas con frecuencia puede solaparse.
Para ello, hay algunos datos clinicos que ayudarian a
diferenciarlas: el incremento del tamano de una masa de
partes blandas, un tamano superior a 5cm, el dolor y la
profundidad, han sido evaluados y considerados como
predictores de malignidad.

Debemos poner énfasis en las siguientes preguntas y
valoraciones:

e Edad del paciente: en cada rango de edad es
esperable encontrar determinados tipos tumorales. ELl
SPB de mayor frecuencia en el adulto menor de 50
anos es el liposarcoma, mientras que en los adultos
mayores de 50 afnos es el sarcoma pleomorfico .

e Antecedentes personales y familiares: varios
antecedentes personales pueden ser determinantes: la
presencia de un tumor maligno primario de otro
origen, la exposicion a radiacion para el tratamiento
de otras, o enfermedades raras hereditarias
(neurofibromatosis).

e Tiempo de evolucion y desarrollo de la masa
tumoral: un tumor de reciente aparicion que
incremente rapidamente su tamafo es sugestivo de
malignidad. Una masa estatica de crecimiento muy
lento, es sugestiva de benignidad, pero siempre
debemos descartar otros criterios de malignidad.

e Tumores indoloros y profundos experimentan mayor
crecimiento por su aparicion insidiosa, como en el
caso del liposarcoma o de los lipomas profundos.

e Localizacion del tumor: los tumores de partes
blandas pueden aparecer en cualquier region del
cuerpo. Los sarcomas de partes blandas se localizan
mas frecuentemente en extremidades inferiores
(muslos y zona gllitea), en tronco y retroperitoneo. Un
tumor de partes blandas subcutaneo, movil y bien
definido es generalmente benigno. Los sarcomas de
partes blandas tienden a presentar una localizacion
profunda, subfascial y suelen ser masas firmes e
inmoviles.

e Dolor: la localizacion y el volumen de la masa tumoral
influyen en la presencia de dolor mas o menos precoz.

e Adenopatias regionales palpables: los ganglios
linfaticos regionales deben examinarse
cuidadosamente. El sarcoma sinovial, el sarcoma
epitelioide y el rabdomiosarcoma pueden extenderse a
los ganglios linfaticos regionales.

e Clinica local del tumor: el calor local a la palpacion
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es un signo de neovascularizacion tumoral, y por
tanto, de malignidad, a no ser que se trate de un
tumor vascular.

3.2. Pruebas de imagen

Cuando el caracter benigno o maligno de la tumoracion
todavia no esta bien definido después de la historia clinica
y la exploracion fisica, y especialmente cuando el tumor es
profundo, debemos iniciar las pruebas complementarias,
empezando con las pruebas de imagen.

e Radiografia simple: Los tumores, malignos y benignos
pueden contener calcificaciones en su interior. Los
tumores benignos que tipicamente presentan
calcificaciones son lipomas, condromas y
hemangiomas (flebolitos). Los tumores malignos que
pueden presentar calcificaciones son: sarcoma
sinovial, liposarcoma y osteosarcoma de partes
blandas.

e Resonancia magnética: es la prueba de imagen de
eleccion en el diagnostico y estudio local de una masa
de partes blandas indeterminada o sospechosa de
malignidad, con administracion de contraste
endovenoso. Podemos llegar a definir con gran
precision la anatomia de la masa, su localizacion, los
limites de la lesion, la relacion con estructuras
neurovasculares, la extension del edema peritumoral o
el patréon de captacion de contraste.

En algunos casos puede darnos, ademas, el diagnostico
definitivo, especialmente en tumores como lipomas o
hemangiomas, o en el caso del elastofibroma dorsi.
Los tumores benignos comparten varias caracteristicas
en la RM, suelen ser imagenes bien definidas,
encapsuladas, homogéneas en su interior y sin
reacciones inflamatorias o de neovascularizacion de
los tejidos circundantes. Por el contrario, los tumores
malignos suelen observarse como lesiones irregulares,
mal definidas, profundas y con un contenido
heterogéneo. Ademas, pueden presentar alteraciones
de los tejidos circundantes, ya sea por reaccion
inflamatoria, hipervascularizacion o por invasion del
tejido sano.

e Tomografia computarizada: Su capacidad de
definicion entre los tejidos blandos es menor que la
RM y es por eso que lo utilizamos como segunda
técnica de eleccion para el estudio de los tumores de
partes blandas. La TC es, ademas, de eleccion en el
estudio de extension sistémica, toracica y abdominal,
del tumor maligno de partes blandas.

e Ecografia: su utilizacion en el diagndstico de tumores
de partes blandas es limitada. Nos puede informar del
contenido liquido o sélido de una lesion, y localizar la
profundidad de la misma. Esta técnica estaria indicada
para guia de biopsia en casos concretos, al igual que la
TC.

e Otras pruebas de imagen: la angiografia o la
angioRMN son exploraciones indicadas en las lesiones
vasculares. Las pruebas de imagen de medicina
nuclear (gammagrafia oOsea, PET, SPECT, etc.)
representan toda una serie de  estudios
complementarios reservados para los tumores
malignos de partes blandas, enfocados hacia el
estudio del estadiaje, la extension local y sistémica y
para la valoracion preoperatoria del tumor o
seguimiento oncoldgico del mismo.
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3.3. Biopsia

Después del estudio clinico y radiolégico de la lesion de
partes blandas es habitual que no se disponga todavia del
diagnostico del tumor. En la mayoria de casos
necesitaremos realizar una biopsia para determinar las
caracteristicas histologicas de la masa en estudio y aportar
un diagnostico de certeza.

Existen dos grupos de técnicas de biopsia: las cerradas
mediante puncién percutanea (PAAF y Tru-cut); y las
abiertas (incisional o escisional), en las que se toma la
muestra mediante un acceso quirurgico a la lesion.

Es importante tener planificada la técnica de biopsia y la
via de abordaje que se utilizara en prevision de la cirugia
posterior, puesto que la biopsia se realizara en ese punto
con el fin de minimizar la contaminacion tumoral; por ello,
se aconseja realizar la biopsia en el mismo centro donde se
vaya a tratar, y, preferiblemente, en los centros de
referencia donde se disponga de un equipo multidisciplinar
de contrastada experiencia.

La muestra obtenida debe ser suficiente y adecuada para
permitir definir la variedad histologica, el grado de
diferenciacion celular, los factores de pronoéstico, y realizar
pruebas de inmunohistoquimica e incluso con marcadores
moleculares cuando sea posible. Se debe manipular lo
menos posible, con el fin de no alterar la estructura del
tejido, y se recomienda enviar una muestra a estudio
microbioldgico para descartar el origen infeccioso de la
lesion.

Actualmente se prefieren las técnicas cerradas, por ser
menos agresivas y faciles de realizar cuando se conoce la
técnica, por comprometer en menor medida el tratamiento
posterior y por presentar un menor potencial de
diseminacion y crecimiento local del tumor. La obtencion
de una muestra insuficiente, poco representativa o con
alteraciones estructurales es su principal desventaja, pero
ésta disminuye con la experiencia del cirujano.

e Puncion-aspiracion con aguja fina (PAAF): es (til
para determinar la malignidad o benignidad de una
lesion, pero el escaso tejido obtenido y la pérdida de
arquitectura tisular del material citologico impiden la
determinacion del tipo y la gradacion histologica en
muchas ocasiones. Por este motivo se indica
principalmente para documentar metastasis o
recidivas locales y en el estudio de afectacion de
ganglios linfaticos.

e TRU-CUT: es la técnica de eleccion actualmente en la
mayoria de lesiones de partes blandas. Consiste en la
obtencion de un cilindro de tejido intratumoral que se
extrae en el interior de una lanceta canulada
introducida percutaneamente. Si el resultado es
negativo, se debe considerar la posibilidad de haber
extraido tejidos normales adyacentes al tumor. Se
puede repetir, o realizar una biopsia incisional. La
sensibilidad y especificidad de esta prueba es mayor
del 95% y el grado tumoral es correcto en mas del 85%
de los casos.

e Biopsia incisional: debe reservarse para casos en los
que la biopsia cerrada no sea concluyente. La técnica
quirdrgica debe ser reglada y meticulosa. La incision
cutanea es longitudinal en extremidades, y el
abordaje sera el mas corto y directo al tumor,
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intentando evitar estructuras neurovasculares y zonas
irradiadas. Se manipulan los tejidos lo minimo posible,
no se disecan los planos, y es importante evitar la
creacion de espacios en los que se pueda formar
hematoma, porque aumenta el riesgo de diseminacién
local.

Biopsia escisional: se realiza la exéresis de la lesion
para su analisis. Los casos deben ser estrictamente
seleccionados y se reserva a tumoraciones de pequefo
tamano, superficiales y con criterios de benignidad. Si
el resultado del analisis anatomopatoldgico es de
tumor maligno, se debe llevar a cabo una revision de
margenes.

3.- CLASIFICACION (TABLA 1)

Lipoma: Tumor adiposo mas frecuente, compuesto por
adipocitos blancos maduros. Afecta a un amplio rango
de edad con mayor prevalencia entre los 40 y 60 anos
de edad, mas frecuente en pacientes obesos. Puede
afectar tejido subcutaneo (lipoma superficial), tejidos
blandos profundos (entre o dentro de fibras de
muUsculo esquelético) o incluso superficies Oseas
(lipoma  parostal). Los lipomas arborescentes
(proliferacion lipomatosa vellosa de la membrana
sinovial) suelen asociarse a derrame de la articulacion
afecta. El tratamiento consiste en la exéresis y
presentan buen prondstico.

Lipoma atipico /liposarcoma bien diferenciado:
Neoplasia mesenquimal de malignidad intermedia
compuesta parcial o totalmente por la proliferacion
de adipocitos maduros que presentan atipia celular.
Representa el 40-45% de los liposarcomas. Afectan a
pacientes de edad media con un pico de incidencia en
la 6a década de la vida. De localizacion profunda a
nivel de extremidades y retroperitoneo. Debida su
localizacion profunda, puede llegar a alcanzar
grandes diametros. Se trata de una masa de bordes
bien definidos, lobulada que presenta atipia nuclear
focal (FISH, amplificacion del gen MDM2 en region
12q14.15). Se divide en 3 subtipos (adipocitico
(lipoma-Llike), escleroso, inflamatorio). El tratamiento
consiste en la exéresis del tumor. No tiene potencial
metastasico a no ser que sufra malignizacion. El factor
pronostico mas importante es la localizacion
anatomica ya que la exéresis con amplios margenes
permite disminuir el riesgo de recurrencia y posible
malignizacion posterior. Supervivencia 100% a los 5
anos.

Liposarcoma: Tumor maligno de células adiposas. Un
90% son tumores de “novo”, un 10% como
desdiferenciacion de recidivas de lipomas atipicos. La
localizacion mas frecuente es el retroperitoneo con
una proporcion de 3:1 respecto a la localizacion en
extremidades. El tratamiento consiste en la exéresis
acompanada de adyuvancia. Presenta alta tendencia a
la recurrencia local (40%), en un 15-20% de los casos
se observan metastasis con una mortalidad a los 5
anos del 28-30%.

Tumor fibroso solitario: Tumor mesenquimal de
probable tipo fibroblastico con patrén vascular similar
al hemangiopericitoma. Afecta pacientes entre 20y 70
anos, el 40% se localiza en el tejido subcutaneo,
también en tejidos blandos profundos de extremidades
0 espacios extracompartimentales de diversas
localizaciones. Se presenta como una masa indolora
bien definida de crecimiento lento con sintomas
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debidos a la compresion de estructuras adyacentes v,
en raras ocasiones, por sindromes paraneoplasicos. La
mayoria son benignos aunque su comportamiento es
impredecible por lo que es necesario un seguimiento a
largo plazo. Un 10-15% se comportan de forma
agresiva tendiendo a la recurrencia y metastasis.
Tumor de células gigantes de vaina tendinosa:
Conjunto de lesiones que se originan en el tejido
sinovial, bursa y tendon. Se subdividen seglin su
localizacion (intra o extraarticular) y patron de
crecimiento (localizado o difuso). La forma localizada
es la mas frecuente, con mayor prevalencia entre los
30-50 afos, afectando a mujeres en una proporcion de
2:1. La localizacion mas frecuente es la mano, siendo
los dedos la zona mas afectada (85%). Raramente
erosionan el hueso o infiltran la piel. El sintoma mas
frecuente es la tumefaccion indolora. Se trata de una
lesion de tamano pequeno (0.5-4cm) lobulada. ELl
tratamiento consiste en la exéresis con una
recurrencia local del 4-30%.

Tumor de células gigantes difuso o sinovitis
vellonodular: La forma difusa se presenta como una
proliferacién destructiva de células mononucleares
sinovial-like, células gigantes multinucleadas, células
espumosas, siderofagos y células inflamatorias.
Afectan a poblacion mas joven que su homologo
localizado (<40a) con predominancia del sexo
femenino. La localizacion intraarticular mas frecuente
es la rodilla (75 %) seguido de cadera, tobillo, codo y
hombro y la extraarticular, rodilla, muslo y pie
afectando  tejidos blandos periarticulares
intramusculares o subcutaneos. Los pacientes refieren
dolor, inflamacion o limitacion de la movilidad. Es
frecuente la hemartrosis y suelen ser sintomas de
larga evolucion. La RM presenta hipointensidad en T1
y T2 secundaria al alto contenido en hemosiderina (1).
El tratamiento consiste en la exéresis quirlrgica. La
recurrencia es frecuente (18-46% en las formas
intraarticulares y 33-50% en las extraarticulares).
Tiene un comportamiento localmente agresivo, pero
no se asocia a metastasis.

Leiomiosarcoma: Tumor maligno compuesto por
células con caracteristicas de musculo liso. Suele
aparecer en gente de mediana edad. Representa el
10-15% de los sarcomas de extremidades y es el
sarcoma retroperitoneal y de grandes vasos mas
frecuente. Se presenta como una masa dolorosa en el
retroperitoneo y, en la afectacion vascular, los
sintomas dependen de la localizacion y grado de
obstruccion. El tratamiento se basa en la exéresis el
tumor asociado a adyuvancia. Tienen riesgo de
recidiva y metastasis, mayor en la afectacion
retroperitoneal. Los leiomiosarcomas de vasos tienen
peor prondstico a pesar de obtener un buen control
local. Un 50% presentan metastasis y la supervivencia
a los 5 anos es del 7-50%.

Rabdomiosarcoma: Los rabdomiosarcomas
representan el sarcoma de partes blandas mas
frecuente en ninos y adolescentes. El tratamiento de
los 3 tipos se basa en la exéresis tumoral vy
neoadyuvancia.

a) Rabdomiosarcoma embrionario: Subtipo mas
frecuente, afectando predominantemente a
menores de 15 afos (sobretodo menores de 5
anos) con discreta predileccion por el sexo
masculino (1,2:1). La mayor parte se localizan en
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Tabla 1. Clasificacion de los tumores de partes blandas

Lipoma atipico /bien diferenciado Liposarcoma

|Malignos

Fibromatosis plantar/palmar
Dermatofibrosarcoma protuberans
Elastofibroma Tumor fibroso solitario

Fibrosarcoma
IMixofibrosarcoma

Tumor de células
gigantes de la vaina

Tumor de células gigantes del tejido blando

Leiomiosarcoma

Rabdomiosarcoma:
Alveolar
pleomorfico
Embrionario

Hemangioendotelioma
Sarcoma de Kaposi

Hemangioendotelioma epitelioide
Angiosarcoma

Tumor maligno del nervio periférico

Sarcoma sinovial
Sarcoma alveolar de partes blandas
Sarcoma Ewing extraesquelético

Sarcoma pleomorfico indiferenciado

la cabeza y cuello (47%) seguido del sistema
genitourinario. El pronostico depende del
estadio, clasificacion histoldgica, edad y lugar de
origen. Los pacientes mas jovenes tienden a
tener un mejor pronostico.

b) Rabdomiosarcoma pleomdrfico: Practicamente
exclusivos de la edad adulta (6* década de la
vida) y mas frecuentes en el sexo masculino.
Suelen localizarse en tejido blando profundo en
las extremidades inferiores. Refieren una masa
dolorosa de rapido crecimiento. El diagnostico
requiere de la positividad para marcadores
immunohistoquimicos especificos de musculo
esquelético. Se trata de un tumor con mal
pronostico.

c) Rabdomiosarcoma alveolar: Afecta
predominantemente a adolescentes y adultos
jovenes sin predileccion por el sexo masculino a
diferencia de los dos anteriores. Afecta a
extremidades con mayor frecuencia. Se
presentan como una masa expansiva de rapido
crecimiento con cantidades variables de tejido
fibroso en la extremidad y pueden acompafarse
de sintomas relacionados con la compresion de
estructuras vecinas. Son neoplasias de alto grado
de malignidad, mas agresivas que el
rabdomiosarcoma embrionario. El prondstico
depende del grado histologico y la presencia de
metastasis en el momento del diagnostico. La
supervivencia a los 5 afos sin enfermedad
metastasica es del 55-70% a los 5 afos (2).

Schwannoma: Tumor benigno que se origina de las
células de Schwann de la capa mas periférica del
nervio. Afectan a pacientes entre los 20-50 afos
predominantemente. Suelen localizarse en el tronco,
cabeza, cuello, extremidades superiores, siendo
infrecuente en las extremidades inferiores. Suele
manifestarse como una masa indolora aunque puede
provocar sintomas por compresion nerviosa. El
diagnostico etiolégico se basa en el hallazgo de
cuerpos Antoni A (componente celular altamente

S

ordenado) y/o B (componente mixoide suelto) y por
ser positiva la proteina S100 mediante estudios de
immunohistoquimica. El tratamiento consiste en la
exéresis por enucleacion evitando lesionar el nervio.
El riesgo de recurrencia es del 20% a los 2 anos, un
40% presentan metastasis. La supervivencia a los 5 y
10 dias es del 36-76% y 20-36% respectivamente.
Sarcoma sinovial: Tumor mesenquimal de células
fusiformes que muestra diferenciacion epiteloide
variable incluyendo formacion glandular y con una
translocacion cromosomica especifica
(t(X;18)(p11;q11)). A pesar de llamarse sarcoma
sinovial, este tumor no se origina ni se diferencia en
tejido sinovial localizandose menos del 5% en
articulaciones o bursa. Representa el 5-10% de los
tejidos de partes blandas, mas frecuente en hombres
jovenes (90% entre 15 y 35 afnos). El 80% afecta a
tejidos blandos alrededor de la rodilla v,
frecuentemente, se originan alrededor de las
articulaciones o tendones. Masa circunscrita o
infiltrativa que puede ser dolorosa con un crecimiento
lento. El tratamiento consiste en la exéresis vy
adyuvancia. Se observa una recurrencia de hasta un
50% y un 40% de metastasis.

Sarcoma pleomorfico indiferenciado: Se trata de un
grupo de sarcomas pleomorficos de alto grado que no
pueden ser clasificados de otro modo, se trata de un
diagnostico de exclusion. Antes de la clasificacion de
la WHO del 2002, se englobaban en el grupo de
Histiocitoma Fibroso Maligno. Una vez reclasificados,
representan el 5% de los sarcomas .

Se presentan con mayor frecuencia a entre los 60-70
anos. Se caracteriza por tener gran pleomorfismo
celular. Son tumores lobulados, multinodulares con
margenes definidos y, en un 20%, osificacion o
calcificaciones. En la RM se observa heterogeneicidad
en la intensidad de la sefal.

El tratamiento de eleccion consiste en la escision con
adyuvancia asociada.

Un 5% presentan metastasis en el diagnostico y la
supervivencia a los 5 afos es del 50-60%.
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