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RESUMEN: 

El sarcoma granulocítico es una manifestaci ón cutánea de la leucemia mieloide aguda , 
aunque en ocasiones, pueden ubicarse en otros sitios incluyendo hueso o ganglios linfáticos. 

Se han publicado algunos casos de sarcoma granulocítico sin evidencia de leucemia 
mieloide. 

Reportamos los casos de sarcoma granulocítico sin evidencia de leucemia mieloide, 
atendidos en el Instituto Nacional de Pediatría , y llevamos a cabo una revisión sistemática 
de la literatura al respecto . 

Se encontraron ocho publicaciones en la rev1s1on bibliográfica y cinco casos en el Instituto 
Nacional de Pediatría . Describimos las características clínicas, evo lución, tratamiento y 
sobrevida de los pacientes hasta la aparición de la leucemia . Hacemos conclusiones acerca 
de lo encontrado . 
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INTRODUCCION 
La manifestación cutánea más frecuente y específica de la leucem ia mielo ide aguda, 
consiste en la aparición de uno o va rios tumores descritos como sarcomas granulocíticos. 
Estos pueden ocurrir en tres situaciones distintas: 

Pacientes con historia de leucemia mielo ide aguda, pacientes con un proceso mie lo­
pro liferativo crónico, y pacien tes sin historia de daño hematológico. En la primera situación, 
la masa puede estar presente durante la fase activa de la enfermedad. En la segunda, 
presenta un riesgo de crisis blástica y en la tercera situación, puede preceder a una 
leucemia durante aprox imadamente un año. 

Estos tumores también se denomina n cloromas, ya que la presencia de mieloperoxidasa 
genera un color verdoso al contacto con el aire (1). Fig. 1 

Fig . 1 Sarcoma Granulocítico, mieloperoxidasa positivo. 
Fuente: APLICACIÓ DE LA TÉC 1 A 1 MUNOf·ll TOQU iMICA AL E TUDIO DE LOS SÍ DROME Ll FOPROLIFERAT!VO Dr. 

Naranjo, Dr. Bosch, Dra. Manínez Gonzá lez, hnp:/lconganat.uninet.edu/ IJ CY HAP/conf/009/zv l4_9.h tm. 

Sin embargo, debido a que con frecuencia muestran un colo r no distinto al de la piel, parece­
ser más apropiado el término de sarcoma granulocítico, sugerido por Rappaport (2) . 

Pueden ubicarse en distintos sitios, especialmente en huesos y ganglios linfá t icos. Se han 
descrito durante el desarrollo de la leucemia mieloide cró nica , antes de las fases de 
agudización blástica (1). 
Representan la manifestación más precoz de la leucemia aguda mielocítica , a menudo, cuando aún no 
hay granulocitos inmaduros en sangre periférica (3 , 4, 5). 

Su tamaño varía de uno a tres centímetros , pud iendo ser blandos o duros. No tienen tendencia a 
ulcerarse (6) . 
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El primer caso de sarcoma granulocítico fue probablemente el que reportó Bums (7), quien en 1823 
describió un paciente con proptósis secundaria a un tumor retro-orbitario. King (8) fue el primero en 
utilizar el término cloroma. Dock (9) estableció la relación entre el sarcoma granulocítico y la leucemia 
aguda, sin embargo, pensó que la célula predominante era de origen linfoide. 

Turk (1 O) no estuvo de acuerdo y describió el primer caso de leucemia mieloide asociado a cloroma, 
sugiriendo que las células tumora les eran las mismas que las célu las de la leucemia. 

La presentación más frecuente del sarcoma granulocítico consiste en un tumor orbitario que ocasiona 
proptosis, asociaciado a leucemia aguda mielocítica (11 ). Fig. 2 

Fig. 2 
Fuente: Instituto Nacional de Pediatría 

2006 

El tumor es más frecuente en niños y jóvenes, aunque se ha descrito también en recién nacidos (12). La 
mayoría de estos tumores se desarrollan en la región sub-perióstica del hueso o bien, en la porción 
proximal de los huesos largos (13, 14). 

Existen reportes de sarcoma granulocítico en ovario (15), glándula mamaria (16), ganglios linfáticos y 
duramadre (17), y mucho menos frecuentemente en tiroides, timo, pulmón, estómago, intestino y vejiga 
urinaria. Fig. 3 y 4 

Lesión intestinal 

FIG. 3 
Fuente: Granulocytic Sarcoma of the Small lntestine: 
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An Unusual Presentation of Acute Myelogenous Leukaemia 
Journal Of Pakistan Medica! Association 

FIG. 4 
FUENTE: Granulocytic Sarcoma of Bowel: Cf Findings 

June 2007 Radiology, 243, 752-759. 

Habitualmente, la leucemia aguda y el sarcoma granulocítico se diagnostican al mismo 
tiempo. Pocas veces, el sarcoma precede a la leucemia aguda por lapso de entre un mes y 
un año (18, 19). 

La sobrevida de los pacientes con sarcoma granulocítico es similar a la de los pacientes con 
leucemia aguda mielocítica sin formación de estos tumores. 

Estos tumores muestran buena respuesta a la radiación externa local izada o a la 
quimioterapia (19). 

JUSTIFICACION. 

En oncología, el diagnóstico temprano es fundamental, ya que el tratamiento oportuno es 
un factor determinante de sobrevida. 

OBJETIVOS. 

Identificar los datos epidemiológicos y clínicos de los pacientes con sarcoma granulocít ico 
en nuestro hospital, con el fin de identificar oportunamente a estos pacientes, para lograr 
un mejor pronóstico. 
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Realizar una revisión de los casos publicados de sarcoma granulocítico sin evidencia de 
leucemia demostrable. 

Comparar los resultados descritos en la literatura con los del INP. 

HIPÓTESIS. 

Los pacientes con sarcoma granulocítico pueden ser diagnosticados y tratados con buenos 
resultados antes de la aparición de la leucemia mieloide. 

MATERIAL Y METODOS. 

Revisión sistemática de la literatura, de casos de sarcoma granulocítico sin leucemia 
mieloide, en menores de 18 años . Se capturaron los casos clínicos vistos en el Instituto 
Nacional de Pediatría durante un periodo de 10 años . 

RESULTADOS. 
Se revisó la literatura y se encontraron varios artículos que cumplen con los criterios de 
selección: 
El primer artículo rev isado se titula Sarcoma granulocítico en pacientes sin leucemia. Se 
publicó en la revista cáncer en 1986, escrito por Jeanne M. Meis, MD. James J. Butler y 
colaboradores. En este artículo se describen 16 pacientes con sarcoma granulocítico sin 
evidencia de leucemia . A todos se les realizó aspirado de medula ósea para el diagnóstico 
de leucem ia , con resultados negativos. Solamente dos casos de este grupo fueron 
considerados para la revisión por cumplir con los criterios de inclusión; una paciente de 16: 
años y otro de cinco años con síntomas y ubicación diferen te ( cuadro 1) 

El paciente de cinco años presentó un tumor peri-orbitario carecterizado por edema y dolor. 
La otra paciente presentó un tumor retroperitoneal caracterizado por dolor y aumento de 
volumen abdominal. 

A su ingreso se les realizó diagnóstico de sarcoma granulocítico med iante biopsia. El 
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aspirado de médula ósea fue negativo para infi ltración leucémica . A ambos se les dio 
tratamiento convenciona l con esquema para leucemia mieloide. 

El seguimiento del paciente de cinco años fue de tres años sin presenta r leucemia. La 
paciente de 16 años fue seguida por seis años sin mostrar evidencia de leucemia hasta el 
momento de la pub licación. 

En el segundo artículo se reportaron seis ca sos de sarcoma granulocítico sin evidencia de 
leucemia. El artículo se titula " Sarcoma Granulocítico Qu e Precede A Una Leucemia Aguda . 
Reporte De 6 Casos" . Fue publicado por Kra use en 1979 en la revista Cáncer. Se 
describieron cinco casos mayores de 18 años y un paciente de 16 años que cumplió con los 
criterios de selección. 

El adolescente de 16 años inició con dolor precordi al debido a un traumatismo jugando soft 
ball. Recibió tratamiento con radioterapia por un t umor en el área precordial que fue 
compatible histológicamente con sarcoma granulocítico. Se le realizaron cuatro aspirados de 
médula ósea durante ocho meses de tratamiento, resultando negativos para leucemia . 
Posteriormente se le realiza un nuevo aspirado, dando positivo para LAM. (Cuadro 1) 

En el tercer artículo se describe un paciente de siete años con una masa en la región pre-t i 
derecha, resultando sarcoma granulocítico. Se titula " Sarcoma granulocítico múltiple (Claror 
A propósito de un caso, por Arocha, Lesbia C. y colaboradores, en el boletín hospitalario 
Hosp. Niños J. M. de los Ríos 

Se le realizó aspirado de médula ósea, res ultando negativo . Fallece durante el t ra tamientc 
inducción sin aspi rado de médula ósea positivo para leucemia. Posteriormente revisión 
tema .(cuadro 1) 

El cuarto artículo se titula " Sarcoma granulocít ico en el espacio epidura l de la medula 
espinal en un niño no leucémico". Fue publicado en la revista Pedia t rics interna tional en el 
2001, sus autores fueron Sedar Ugras, Cirak Ba yra m, del departamento de pato logía en 
Gaziantep Turquía. 

Se repo rta el caso de un niño de 13 años de edad, que inició con una masa para espinal de 
10 cm de diámetro. Se realizó resección quirúrgica por datos de lesión medu lar, resultan do 
un sarcoma granulocítico para-espinal. 
Se le realizó un aspirado de la médula ósea por la asociación de este tumor con leucemia 
mieloide, reportándose negati vo. 
Continuó con seguimiento por varios meses, hasta que murió por comp lica ciones de la 
cirugía realizada, sin presentar evidencia de leucemia al momento de su fallecimiento. 
(Cuadro 1) 

El quinto artículo se publica en la revista Eu ropean Journal of Pediatrics. 
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Se tituló "Sarcoma granulocítico en la médula espinal de un niño sin involucro 
de la médula ósea. Reporte de un caso. 
Fue escrito por Shiosagua Yosuke, Nobutaka K. en el 2005. 

Se reporta un niño de dos años con sarcoma granu locítico en médula espinal, L3. Se rea li zó 
resección de la tumoración y se le dió tratamiento con qu imioterapia para leucemia 
mieloide, obteniendo buena respuesta . Fue egresado a los nueve meses del diagnóstico 
sin evidencia de leucemia en médula ósea. (Cuadro 1) · 

El sexto artículo revisado fue publicado en la revista Hematológica , en 1996. Fue t itulado 
"Sarcoma granulocítico en pacientes no leucémicos: reporte de dos casos t ratados con 
quimioterapia sistémica y radiac ión loca l", por Amadeo Fiorillo , Gaetano de la Rosa y 
colaboradores, de la universidad Federico II en Nápoles, Italia. ( Cuadro 2 ) 

En este artículo se reportan dos pacientes de sexo femenino con sarcoma granulocítico. 
Una de 12 años y otra de 11. A las dos se les realizó aspirado de médula ósea cuando el 
tumor fue diagnosticado . La primera de ellas presentó un tumor retro-orbitario derecho y la 
segunda, una tumoración retro-auricular parietal derecha de 7 X 3 cm. A ambas se les trató 
con cirugía, qu imioterapia y radioterapia, como marca el protocolo para leucemias 
mieloides. En ambos casos se logró la remisión y ninguna presentó evidencia de leucemia 
en médula ósea, a los 38 meses de seguimiento, sin recaída y sin mostrar leucemia 
mieloide. 

El séptimo artículo revisado se publ icó en la revista Archivos de Medicina, Laborator io y 
Patología , en octubre del 2006. Se titul ó "Sarcoma Granulocítico del Intestino Delgado"; los 
autores fueron los doctores Shane K. Kohl y Patricia Aoun. ( Cuadro 2 ) 

En este articulo se repo rtan 20 pacientes con sarcoma granulocítico del in testino delgado, 
de los cuales solo uno cumplió con los criteri os de selección; se trata de un paciente 
masculino de ocho años, el cual presentó dolor abdominal y vómito . Se resecó 
quirúrgicamente una lesión en íleon . Se diagnosticó sarcoma granu locíti co . Se reali zó 
segu imiento por 48 meses con aspirados de médula ósea y no hubo ev idenci a de leucemia . 

El úl t imo artícu lo revisado se titula " Sarcoma granulocítico (Cioroma ): dos años de leucemia 
m ielogena precedente"; fue publicado en la revista Cancer, en febrero de 1973, por el 
departamento de patología del Hospital General Fiitzmons de Denver, Colorado, E.U.A., 
por los doctores Thomas Masan ; Richard Demaree JR y colaboradores . (Cuad ro 2) 

El los reportan cinco casos de sarcoma granulocítico. So lo uno fue selecc ionado en esta 
revisión. Se trata de un paciente masculino de ocho años que presentó una tu moración 
retro-orbitaria . Fue reportada como sarcoma gra nulocítico, con aspirado de médu la ósea 
negati va para leucemia. Recibió tratamien to con quimioterapia . Durante seis meses de 
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segu imiento los aspi rados de médula ósea no presenta ron datos de leucemia. 
Quince días después de su publicación, se encontró en la médula ósea ca mbios sugestivos 
de leucemia, por lo que inicio tratamiento . Desafortunadamente, el artícu lo no describe el 
seguimiento ni el resu ltado del t ratamiento para la leucemia. 

El siguiente trabajo es una revisión retrospectiva, realizada en el Instituto Nacional de_ 
Pediatra en el año 2010 . Se presenta como trabajo de tesis de posgrado, titulada "Sarcoma 
Granulocítico Sin Leucemia Mieloide : Presentación de Casos y Revisión de la Literatura". 
( Cuadro 3 ) 

Se revisaron los exped ientes clín icos de pacientes con diagnóst ico de sarcoma granu locítico 
en un periodo de 10 años (1995 a 2005) . Se encontraron cinco casos que cumplen con los 
criterios de selección, t res hombres y dos mujeres. El rango de edad fue de ocho meses a 
16 años. 

Solamente sobrevivieron al trata miento dos pacientes masculinos, los otros t res pacientes 
fallecieron . A todos se les dio quim ioterapia convencional. 

La localización más frecuente fue cabeza y cuello. Cuatro de ellos (80%) desa rrollaron 
leucemia subsecuentemente. Uno a los siete meses del diagnóstico de sarcoma 
granulocítico, que se encuentra vivo. Los otros tres desarrollaron leucemia dentro de los 
primeros dos meses posteriores al diagnóstico del tumor y fallecieron pocos días después . 
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ANA LISIS DE LA LITERA T RA 
CUADRO 1: 

1 

ARTICULOS O TRABAJOS 
ANALIZADOS 

CASOS UBICACION MEDULA OSEA SEGUIMIENTO 
EDAD, SEXO 

GRANU LOCYC SARCOMA IN Edad: 5 A 
O L EU K EM IC PATI E T S 

JEA E M. MEIS, MD, JAM ES J. BUTLER. 
MD. BARBARA M. OSBOR E, ID, A 10 
JOH 1 T. •lA N ING, MD 
Cancer 58 :2697-2709, 1986. 

GR ANULOCYTIC SA RCOM A 
PRECE DING 
A CUT E L EUKEMI A 
REPO RT OF SIX CA ES 
JO H R. KRA USE, MD 
Cancer44 : 101 7- 102 1, 1979. 

SA RCOMA GRANU LOCITICO 
MULTIPLE (CLOROM A) A PROPO 
DE UN CASO 
AROCHA, DE RODRIG EZ BOL. 
HOSP,N I - OS J.M. DE LOS 
RIOS 15-9 JU - DIC 1987 

SPINAL EPIDURAL GRANULOCYTIC 
SARCOM A (CHOLOROMA) 
IN A NON-LEUKEM IC CJ-II LD 
SEDAR UGRA , BA YRAM CIRAK, 
DEPARTAM ENT OF PATOLOGY, 
GAZIA TEP. TURK IA. 
PEDIATRIC IN TER ATIO AL 
200 1.43 (505-507) 

SARCOMA GRA ULOCITICO E LA 
ES PI AL DE UN NIÑO 
SrN 1 VOLUCRO DE LA 
MEOULAO EA, 
REPORTE DE U CASO 
: Y UKE HIO AGUA 

EU R J PEDIATR (2005) 164: 
616- 620. 

LA MEI 

Sexo: 
Mascu lino 

Edad:16 A 

Sexo: 
Femenino 

Edad: 16 A 

Sexo : 
Masculino 

Edad: 7 A 
Sexo : 
Femenino 

Edad: 
13 años 
Sexo: 
Masculino 

Edad: 
2 años. 
Sexo: 
Masculino 

SINTOMAS 
Peri-orbitario. Negativa 
Edema orbitario y 
proptosis 

Ganglio 
retroperitoneal Negativa 
Distension 
abdominal 

Pericard io 
Dolor en región Negati va 
pectoral 

Tumoración 
Pretibial derecha 
Parálisis 

Medula espinal 

Masa de 1 O cm. 
L 1-L2-L3 
Parálisis 

Medula espinal 
L3- L4 
Dolor 

14 

Negativa 

Negativa 

Negativa 

Sin leucemia a 3 
años de seguimiento 

__.8in leucemia a 6 
años de seguimiento 

8 meses de 
seguimiento 
desarrollo leucemia 
mieloblástica 

Falleció al inicio del 
tratamiento 

Muere a los 10 
meses por 
complicaciones de la 
ci rugía sin LAM. 

9 meses con 
tra tamiento sin 
presentar LAM 



Art ículo 

GRANULOCYTIC SARCOMA 1 
O LEUKEM IC CHILDRE : REPORT OF 

TWO NEW CASES 
UCCESSFULLY TREATED BY LOCAL 

RAD IATIO ,THERAPY 
A 'D SY TEMIC CHEMOTHERAPY. 
AMADEO FIORILLO GAETA 10 RO A 
DEPATAMENTS OF PEDIATRICS PATOLOGY. 

Cuadro 2 

Edad Ubicación 
Sexo Síntomas 

Edad: Retro-orbitario 
12 años 
Sexo: Exoftalmos. 
Femenino 

Medula 
Ósea 

Negativa. 

Seguimiento 

Sobrevida de 
38 Meses 
recaída y 
evidencia 
leucemia. 

sin 
sin 
de 

FACULTY OF MEDECI E --+-------+---------+------+--
UNIVERSITY FEDERICO 11 

APLES, ITALY 
HAE IATOLOGICA 1996; 8 1.1 55-158. 

GRANULOCYTIC SARCOMA OF TI-tE SMALL 
INTESTINE SHA E K, KOHL PATRICIA 
AOUN, MD. 
ARCH PATHOL LAB MEO 
Vo l 130, October 2006 

GRANULOCYTIC SARCOMA (CHLOROMA), 
TWO YEARS 
PRECEDING MYELOGENOUS 
LEUKEMIA 
TI-tOMAS MASONM, RICHARSD. 
DEMAREEJR, PHD, 
MARGOLI 
FROM THE DEPARTME T OF PATHOLOGY, 
FITZMONS GE ERAL HOSPITAL. DE VER 
COLORADO. 
CA 1CER FEBRUARY 
19 3. Vol3 1 
422-432 

Edad: 
11 años 
Sexo: 
Femenino 

Edad: 
8 años 
Sexo: 
Masculino 

Edad: 
8 años 
Sexo: 
Masculino 

Piel cabelluda 
parietal derecha. Negativa. 
Dolor 
Aumento de 
volumen. 

Intestino delgado 

Dolor abdominal 
Y vomito 

Retro-orbitario 
proptosis 

15 

Negativa 

Negativa 

Sobrevida de 
2 meses sin recaida 
viva y sin evidencia 

1 

de leucemia 

48 meses sin 
Evidencia 
enfermedad. 

de 

6 meses 15 días sin 
presentar 
leucemia 



Cuadro 3 

Casos Casos Ubicación y Medula Seguimiento 
Edad y sexo Síntomas ósea 
Sexo: 1 mes se detecta 
femenino Hemicara Negativa LAM y fallece a los 3 

1 
CASO 1 

1 
Edad: Izquierda días. 
5 años Edema facial 

Sexo: Parrilla costal 2 meses LAM 

1 
CAS02 

1 

Masculino Dolor, aumento Negativa Fallece1 sema-
Edad: volumen na después 
12 años 

Sexo: Dolor 2 años, vivo sin 
Masculino Abdominal Negativa Leucemia 
Edad: Ictericia. 

1 
CASO 3 

1 
16 años Peri pancreático 

Sexo: Retro-ocular Negativa 2 meses LAM 

1 1 

Femenino Proptosis Fallece 2 semanas 
CAS04 Edad: después 

8 meses 

Sexo: Cervical Negativa Desarrollo LAM a los 

1 CASO 5 
1 

Mascul ino Dolor 7 meses después. 
Edad Vivo en 
9 años tratatamiento 
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CONCLUSIONES: 

El presente trabajo realiza una revisión bibl iográfica, sobre la información disponible a cerca 
del sarcoma granulocítico sin evidencia de leucemia, en pacientes menores de 18 años. 
Se trata de una entidad poco frecuente, de loca lización anatómica variable. En la mayoría 
de los casos la aparición de un sarcoma granulocítico es un dato ominoso del desarrollo de 
leucemia mielocítica (80% en nuestra serie) . Pareciera que el tiempo entre la aparición del 
tumor y el desarrollo de leucemia tien e impacto en la sobrevida. 

Nuestros pacientes desarrollaron leucem ia poco tiempo después de la aparición del 
sarcoma, presentando una enfermedad más agresiva y fatal. 

La causa de mortalidad fue la rá pida progresión de la enfermedad a leucemia mieloide, con 
complicaciones cl ínicas de las mismas. 

El pronóstico de sobrev ida de estos pacientes está determinado por la leucem ia y no por la 
presencia del tumor. 
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