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CASO CLINICO

Sarcoma fibromixoide de bajo grado con metastasis
pulmonares. Reporte de un caso raro

Low-grade fibromyxoid sarcoma with pulmonary metastasis. A rare case report

Hugo Eduardo Morales-De Fuentes* y Maria Fernanda Monraz-Méndez

Resumen

Introduccion: El sarcoma fibromixoide de bajo grado es un
tumor muy raro que tiende a desarrollarse en tejidos blandos
profundos de jovenes adultos y tiene el potencial de recu-
rrencia local y metastasis a distancia.

Caso clinico: Presentamos el caso de un hombre de 36 afios
con un sarcoma fibromixoide de bajo grado en el hombro
derecho, el cual fue inicialmente reportado como un tumor,
de 4 afios de evolucion, sometido a reseccion amplia con
reporte histopatoldgico de sarcoma fibromixoide de bajo gra-
do, cuyo borde quirdrgico profundo estaba en contacto con
el hueso. Se realizé tomografia simple y contrastada, en la
que se observo una lesion pulmonar izquierda de 8 mm en
el I6bulo superior, segmento inferior lingular, de contenido
heterogéneo, hiperdensa con reforzamiento del medio de
contraste. Se realizo toracotomia lateral izquierda para me-
tastasectomia y el estudio patoldgico corrobord el diagnds-
tico de metdstasis del sarcoma fibromixoide.

Conclusidn: El sarcoma fibromixoide de bajo grado histolo-
gico es un tumor muy raro que se debe diferenciar de otros
tumores de tejidos blandos. Se reportan recidivas y metdsta-
sis, a pesar de periodos libres de enfermedad cortos o pro-
longados de hasta 50 afios, por lo que se debe dar segui-
miento a los pacientes con el antecedente de este tumor.

Palabras clave: Sarcoma; Neoplasias Pulmonares; Metasta-
sis de la Neoplasia

Abstract

Background: Low-grade fibromyxoid sarcoma is a very rare
tumor that tends to develop in deep soft tissues of young
adults and has the potential for local recurrence and distant
metastasis.

Clinical case: We present the case of a 36-year-old man with
a low-grade fibromyxoid sarcoma in the right shoulder, which
was initially reported as a 4-year-old tumor, undergoing ex-
tensive resection with a histopathological report of low-grade
fibromyxoid sarcoma, whose deep surgical edge was in bony
contact. A simple and contrasted axial tomography was per-
formed where an 8 mm left lung lesion was observed in the
upper lobe lower lingular segment of heterogeneous content,
hyperdense with contrast medium reinforcement. Left lateral
thoracotomy is performed for metastasectomy and pathology
corroborates the diagnosis of metastasis from fibromyxoid
sarcoma.

Conclusion: Low histological fibromyxoid sarcoma is a very
rare tumor that must be differentiated from other soft tissue
tumors. Recurrences and metastases are reported, despite
short or prolonged disease-free periods of up to 50 years, so
patients with a history of this tumor should be followed up.
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Introduccion

El sarcoma fibromixoide de bajo grado es una
variante distinta del fibrosarcoma. Es un tumor muy
raro que tiende a desarrollarse en tejidos blandos pro-
fundos de jévenes adultos y tiene el potencial de recu-
rrencia local y metastasis a distancia.’

Una serie de casos ha demostrado que la edad
media de presentacion es a los 34 afos (rango: 3-78
afios).? Por lo general, el tumor aparece en una extre-
midad inferior, los genitales, la cabeza o el cuello; sin
embargo, existen casos reportados extremadamente
raros en la pared toracica, el abdomen (ligamento fal-
ciforme, ovario, intestino delgado y mesenterio), el
hombro, el brazo, el antebrazo e intracraneales.®*

Esta patologia fue descrita por primera vez en 1987
por Evans, quien subsecuentemente describid 10
casos mas en 1993. Desde entonces se han reportado
unos cuantos casos esporadicos y algunas series de
casos.*

Los pulmones son el sitio mas frecuente de enfer-
medad metastésica. De los pacientes con sarcomas
de extremidades, aproximadamente el 20% tendra
enfermedad pulmonar aislada durante el transcurso de
la enfermedad.’ Hay evidencia de que la reseccion
quirdrgica es el tratamiento de eleccion para las
metastasis pulmonares de los sarcomas de tejidos
blandos.78

La supervivencia a 3 afos tras la reseccion completa
varia entre el 30% y el 42%.8 La quimioterapia no ha
demostrado aumentar la sobrevida tras la reseccion de
las metéastasis pulmonares.®1°

Se han identificado mudltiples variables para el pro-
nostico, las cuales se asocian a supervivencia favora-
ble tras la metastasectomia pulmonar. Los factores
favorables incluyen un periodo libre de enfermedad
prolongado y tres 0 menos nddulos pulmonares.

El objetivo este articulo es reportar un caso de sar-
coma fibromixoide, destacando la importancia del
seguimiento en el paciente que lo presenta, debido a
su rareza relativa y al potencial metastasico a largo
plazo.

Caso clinico

Vardn de 36 afios, originario y residente de la ciudad
de Querétaro, México, sin antecedentes ni comorbili-
dad de importancia, con padecimiento de 4 afos de
evolucion, el cual se manifestd por aumento de volu-
men en el hombro derecho, por lo que es referido al
hospital de oncologia para valoracién. A la exploracion

se encuentra un aumento de volumen en el hombro
derecho, de aproximadamente 10 x 7 cm, por lo que
se solicita resonancia magnética (Fig. 1) y es sometido
a reseccion amplia el 31 de enero de 2019, con reporte
histopatoldgico de sarcoma fibromixoide de bajo grado,
bordes quirdrgicos laterales libres y borde quirdrgico
profundo en contacto 6seo (Fig. 2). Se identifica mar-
cador positivo para vimentina en el estudio inmunohis-
toquimico, lo que apoya el diagndstico de sarcoma
fibromixoide de bajo grado histoldgico. Es enviado a
radioterapia, donde recibe 60 Gy en 30 sesiones.
Durante el estudio de seguimiento se le realiza tomo-
grafia computarizada simple y contrastada, en marzo
de 2019 (Fig. 3), en la cual se observa una lesion pul-
monar izquierda de aproximadamente 8 mm en el
I6bulo superior, segmento inferior lingular, con marge-
nes poco definidos, de contenido heterogéneo, hiper-
densa, con reforzamiento del componente sdlido al
medio de contraste.

En la correlacidn clinicorradioldgica se integro la sos-
pecha diagndstica de metastasis de sarcoma fibro-
mixoide al pulmdn, y se programoé para la realizacion
de toracotomia lateral izquierda para metastasectomia,
la cual se llevé a cabo el 19 de agosto de 2019, con-
sistiendo en una reseccioén en cufa con hallazgo de un
tumor de 1.5 x 1.5 cm en el I8bulo superior del pulmén
izquierdo, sin identificar macroscopicamente otras
metéstasis. Se envia al servicio de patologia y se da
egreso al paciente 3 dias después del procedimiento.

Se obtiene un reporte de espécimen irregularmente
ovoide, con dimensiones de 1.5 x 1.5 cm, fibroso y de
color café claro; microscopicamente con proliferacion
de células redondas, asi como ovoides de manera
difusa con patrén mixoide, sin datos de atipia y mitosis;
los bordes de reseccion quirurgica, libres de actividad
neoplasica; con diagndstico de sarcoma fibromixoide
de grado histolégico bajo. Posteriormente se recaba
estudio inmunohistoquimico en el que se observa eno-
lasa y proteina S-100 negativas, con vimentina positiva.
Se concluye el diagndstico de sarcoma fibromixoide de
tejidos blandos.

Se continu6 el seguimiento del paciente por consulta
externa.

Discusion

Los tumores de tejidos blandos constituyen un grupo
heterogéneo de neoplasias. Los datos reportados en
la literatura sugieren que tienen su origen en células

mesenquimales primitivas multipotenciales, que en el
transcurso de su transformacion neopldsica se
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Figura 1. Resonancia magnética. Mltiples cortes que muestran una lesion sélida bien delimitada en un plano intrafascial
en la musculatura del deltoides derecho, con una seccién central hiperintensa y una pared irregular hipointensa, lo
que corresponde a un patrén fibroso y mixoide. A: T1, corte coronal. B: T1, corte axial. C: T1, corte sagital. D: T2, corte

coronal. E: T2, corte axial. F: T2, corte sagital.
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Figura 2. Presencia de células fusiformes dentro de
un estroma conectivo laxo mixoide. Nicleos sin atipia
ni mitosis. Positividad para vimentina en el estudio
inmunohistoquimico (H&E 200x).

diferencian en una o mas lineas celulares. El sarcoma
fibromixoide de bajo grado histoldgico es una variante

Figura 3. Tomografia computarizada, corte axial, que
muestra una lesion en el I6bulo superior del pulmén
izquierdo con un diametro de aproximadamente

8 mm.
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de fibrosarcoma' que se caracteriza por zonas
hipocelulares y nddulos celulares mixoides. Las células
tumorales son pequefias, con citoplasma eosinofilo
escaso, nucleos ovoides y redondos. Citoldgicamente
se encuentran areas atipicas de alta celularidad,
aumento de actividad mitética, hipercromatismo nuclear
y necrosis en aproximadamente el 10% de los casos.
Como anormalidad citogenética se encuentra una
translocacion balanceada que resulta en el gen de
fusion FUS-CREB3L2.">'3 Qriginalmente fue descrito
por Evans en 1987, quien subsecuentemente describid
10 casos adicionales en 1993.% Posteriormente se han
descrito reportes de casos y series de casos espora-
dicos. Su frecuencia es del 1% de todos los tumores
malignos, segun la Clasificaciéon Internacional de
Enfermedades Oncoldgicas de la Organizacién Mundial
de la Salud. Su etiologia es desconocida, asi como los
factores de riesgo."

Muchos pacientes con sarcomas de tejidos blandos
de bajo grado histoldgico progresan a enfermedad
metastasica. Se han reportado recurrencia y metasta-
sis tan temprano como a las 6 meses y tan tardio como
a los 50 afios en el 65% de los pacientes.”
Independientemente del control adecuado del tumor
primario, los pulmones son el sitio mas comun de
metastasis (40-60%).' La literatura describe solo siete
casos de sarcoma fibromixoide de bajo grado histold-
gico con metastasis al pulmon."”

Clinicamente, una masa es el signo mas comun de
un sarcoma de tejido blando, por lo general indolora y
qgue no se acompana de disfuncion de extremidades.
Un aumento de tamafio acelerado, asi como un tamafio
superior a 5-7 cm, orienta al diagnéstico de tumor
maligno de tejidos blandos; sin embargo, la mayoria
aparecen en un plano intrafascial.

Los métodos de imagen utilizados para el diagnos-
tico son la tomografia computarizada, la resonancia
magnética y la gammagrafia ésea.'’®'®

El tratamiento quirdrgico de eleccion en el momento
de la enfermedad pulmonar metastasica es la resec-
cion quirdrgica (metastasectomia).?°

Conclusiones

El sarcoma fibromixoide de bajo grado histoldgico es
un tumor muy raro que se debe diferenciar de otros
tumores de tejidos blandos. Se reportan recidivas y
metastasis, a pesar de periodos libres de enfermedad
cortos o prolongados hasta 50 afios, por lo que se
debe dar seguimiento a los pacientes con el antece-
dente de este tumor para abordar individualmente cada

caso e informar de la capacidad metastasica de la
enfermedad.
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