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Resumen:

El sarcoma mieloide solitario (SM) se presenta como una variante poco comun de la leucemia mieloide aguda (LMA), a
veces denominada tumor mieloide fuera de la médula dsea o cloroma. Aunque suele encontrarse en los huesos, su
aparicion en otras areas del cuerpo es poco frecuente. Ademas, muchos pacientes que lo padecen pueden evolucionar
hacia la leucemia mieloide aguda en un lapso relativamente corto. Se presenta el caso de un paciente masculino de 5 afos
de edad con sintomas de dolor en region cervical. Se realiza biopsia de la misma con anatomia patoldgica e
inmunohistoquimica que diagnosticé SM, sin embargo, la prueba de sangre y la infiltracién de la médula ésea no mostré
evidencia de LMA. El diagndstico preciso de SM es necesario para determinar el prondstico y comenzar quimioterapia
precoz para disminuir el riesgo de leucemizacion.

Palabras claves: sarcoma mieloide, leucemia mieloide aguda, pediatria

ABSTRACT

Solitary myeloid sarcoma (SM) occurs as a rare variant of acute myeloid leukemia (AML), sometimes called myeloid tumor
outside the bone marrow or chloroma. Although it is usually found in the bones, its appearance in other areas of the body
is rare. Furthermore, many patients who suffer from it can progress to acute myeloid leukemia in a relatively short period
of time. The case of a 5-year-old male patient with symptoms of pain in the cervical region is presented. A biopsy was
performed with pathological anatomy and immunohistochemistry that diagnosed SM; however, the blood test and bone
marrow infiltration showed no evidence of AML. Accurate diagnosis of SM is necessary to determine the prognosis and
begin early chemotherapy to reduce the risk of leukemization.

key words: myeloid sarcoma, acute myeloid leukemia, pediatrics.

RESUMO

O sarcoma mieloide solitdrio (SM) ocorre como uma variante rara da leucemia mieloide aguda (LMA), as vezes chamada de
tumor mieloide fora da medula dssea ou cloroma. Embora geralmente seja encontrada nos 0ssos, seu aparecimento em
outras areas do corpo é raro. Além disso, muitos pacientes que sofrem com isso podem evoluir para leucemia mieloide
aguda em um periodo de tempo relativamente curto. E apresentado o caso de um paciente do sexo masculino, de 5 anos,
com sintomas de dor na regido cervical. Foi realizada bidpsia com anatomia patoldgica e imunohistoquimica que
diagnosticou SM, porém o exame de sangue e infiltragdo de medula dssea ndo mostraram evidéncias de LMA. O
diagndstico preciso da SM é necessdrio para determinar o progndstico e iniciar a quimioterapia precoce para reduzir o
risco de leucemizagdo.

Palavras-chave: sarcoma mieloide, leucemia mieloide aguda, pediatria.
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INTRODUCCION

El Sarcoma Mieloide o de Partes Blandas, es un tipo de tumor maligno de rapido crecimiento, también
lamado Cloroma, Sarcoma Granulocitico o Tumor Mieloide Extramedular, el cual deriva de una
proliferacién clonal de células madres mieloides inmaduras y mieloblastos. El objetivo del presente
trabajo es presentar un caso de un paciente con SM que compromete la tabla externa y medular de
rama mandibular derecha presenta diagndstico de SM. Actualizacién en la complejidad y abordaje
previo al diagndstico de dicha patologia. (1-2)

MATERIALES Y METODOS

En mayo de 2023 ingresa al servicio de emergencia del Hospital Juan Pablo I, de Corrientes Capital, un
paciente de sexo masculino de 5 afios de edad, el cual refiere presentar antecedentes previos de
afeccién y tratamientos en la region cervical derecha. Al examen bucal, mucosa gingival y fondo de
saco normal, caries en 55/65 y arreglos en 85/84/75, tumoracion del lado derecho en regién
parotidea, proximo al I6bulo de la oreja derecha.se realizan los estudios complementarios pertinentes
(ecografia y tomografia con contraste EV) con posterior interconsulta al servicio de infectologia,
odontologia y cirugia maxilofacial. En la tomografia de macizo facial y cuello sin contraste: se observa
desestructuracién dsea del angulo inferior y rama ascendente mandibular con osteolisis y reaccién
cortical. Adenomegalias yugulo-carotideas derecha de 18mm. Se asocia un marcado aumento del
volumen del musculo masetero y pterigoideo de probable origen inflamatorio/infeccioso en primera
instancia, por lo que se plantea una posible osteomielitis, descartdndose compromiso de glandula
parétida. (Ver imagen 1y 2).

Imagen N°1- reconstruccién 3D por tomografia.

Se observa una lesion con desestructuracion dsea en la rama mandibular ascendente derecha con una
osteolisis producida por el sarcoma mieloide que nos permite visualizar la localizacion y extensién de
la misma.
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Imagen N°2- procedimiento quirurgico.

Paciente que ingresa al drea quirurgica, se realiza anestesia general y se prepara el campo. Se realiza
una incisién en sector posteroinferior de lado derecho. Se procede a realizar biopsia de hueso
mandibular, con obtencién de liquido que es enviado al servicio de anatomia patoldgica.

Es evaluado por el servicio de cirugia buco-maxilo-facial, quien posterior a la evaluacién tomografica 'y
de otros estudios de imagenes decide realizar biopsia el 2 de junio de 2023. Concomitantemente
también se realiza interconsulta con el servicio de Hemato Oncologia, quien sugiere laboratorio de lisis
y citometria de flujo. Obtenida la muestra, la misma es enviada al Servicio de Anatomia Patoldgica, en
donde se recibe material de partes blandas (B-23-240) parduscas que suman en conjunto 0,7 x 0,5 x
0,3cm. y fragmentos de partes duras de 1,5 x 1 x 0,5cm. El material es procesado y coloreado por
técnicas de rutina y de histoquimica. A la microscopia se observa poblacién neoplésica de células con
nucleos hipercromaticos, fusiformes y redondas, con escaso pleomorfismo y mitosis, que infiltran
partes blandas, tejido muscular esquelético y adiposo. Abundante material eosindfilo y azulado tipo
banda de tejido coldgeno hialinizado y neoformacién ésea parcialmente mineralizado. Ademas, se
observan filetes nerviosos, vasos dilatados y congestivos, eritrocitos extravasados, y trabéculas éseas
algunas necrdticas. Asi como escasas células inflamatorias, neutrdfilos polimorfonucleares y
eosindfilos. (Ver imagen 3). El paciente y sus padres han sido informados de las caracteristicas y
objetivos del estudio y han otorgado el consentimiento para su inclusidn en el mismo.
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Imagen N°3- microscopia 100x H/E

23

Alteracién de la histologia normal del tejido, por una proliferacién celular atipica, que alcanza a
reemplazar a la parte dsea. Fragmentos tisulares irregulares que corresponden a hueso y tejidos
blandos adyacentes. Se reconoce infiltracion difusa del espacio intertrabecular y extensién del
compromiso al tejido fibroadiposo contiguo. Esto es a expensas de una poblaciéon celular que presenta
marcados cambios artefactuales por fraccionamiento y procesamiento. En la mayor parte de la
muestra se presentan como elementos pequefios con elevada relacién nucleo/citoplasma y nucleo
hipercromatico, que forman playas sdélidas densas y discurren en trabéculas y regueros entre gruesos
haces coldgenos hialinos. En algunas porciones periféricas de la muestra logran desplegar mejor sus
caracteristicas y se presentan como elementos redondos de pequefio a mediano tamafio, con elevada
relacion nucleo/citoplasma, nucleo redondo de cromatina granular, con eventual pequefio nucleolo
evidente y delicado collarete citoplasmatico de aspecto granular anfofilico a eosinéfilo formando
playas densas con capilares y linfocitos entremezclados. El estroma es fibrocolageno, con algunos
septos realmente hialinos. No se advierte atipia citoldgica significativa, mitosis ni necrosis. No se
observa depdsito osteoide.

RESULTADOS

Con un diagndstico de tumor de células pequefias y azules. Se solicita inmunohistoquimica al hospital
Garrahan para confirmar fenotipo tumoral, informando mieloperoxidasa, lisozima, CD43, CD13, ERG y
Ki67 positivos. La morfologia y el perfil inmunofenotipico favorece el diagndstico de SM. Se sugiere
correlacionar con la citometria de flujo y la clinica.

Conclusion diagnostica: EI SM es un tumor maligno extra medular compuesto por células precursoras
mieloides inmaduras, asociado a la leucemia mieloide aguda (LAM) y sindromes mielodispldsicos. Su
aparicién en la edad pediatrica y cavidad oral como manifestacién inicial el SM es extremadamente
raro.
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DISCUSION

La leucemia mieloide aguda se caracteriza por ser una condicién maligna de origen mieloide, resultado
de la proliferacidn anormal de células precursoras de la sangre. Esta enfermedad representa el tipo de
cancer mas frecuente en individuos menores de 24 afos y constituye la principal causa de
fallecimiento por cancer durante la infancia. (3)

Se manifiesta a través de sintomas generales, asi como manifestaciones secundarias relacionadas con
la enfermedad, como infecciones recurrentes, dolor éseo o abdominal, sangrado y purpuras
hemorragicas. En el ambito intraoral, se observa cominmente como una lesién Unica e indolora en la
encia, con propensién al sangrado espontaneo. Ademas, son frecuentes las ulceras orales y las
infecciones intra orales causadas por hongos, bacterias o virus, como la gingivoestomatitis herpética,
debido al estado de inmunosupresién asociado. La manifestacién de la leucemia aguda mieloide en la
cavidad oral es extremadamente poco comun, con escasos casos reportados hasta la fecha. (3-6)

El sarcoma de tejido blando (SM) puede presentarse en individuos de cualquier edad, aunque
aproximadamente dos tercios de los casos se manifiestan antes de los cuatro afios, y se asocia con la
leucemia aguda mieloide (LAM) en un 3-4,7% de las ocasiones. (4-5)

La localizacién intraoral mas frecuente del SM es en la encia vestibular, mientras que su presentacion
intradsea es sumamente infrecuente. En los raros casos de manifestacion dsea, suele aparecer como
una masa unica e indolora, siendo poco comun la presencia de multiples focos. (6)

Desde el punto de vista radiolégico, se observa como una radio lucidez que conlleva a la destruccién
de la cortical ésea.

El diagndstico diferencial del SM intraoral incluye carcinomas, granuloma piogénico, periodontitis,
abscesos periapicales, linfomas, metastasis y sarcoma de Ewing.

Para confirmar el diagndstico, se requiere un estudio anatomopatoldgico, inmunohistoquimico y de
citometria de flujo. Los marcadores inmunohistoquimicos como la lisozima, mieloperoxidasa y
cloroacetato esterasa suelen mostrar positividad en estos casos.
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