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Antecedentes: El sarcoma fibromixoide de bajo grado es
un tumor raro, descrito por Evans en 1987 como un tumor
de curso clinico e histologia aparentemente benignos, pero
con comportamiento local y a distancia agresivo; corres-
ponde al 0.7% de todos los tumores de tejido blando. Caso
clinico: Femenina de 49 afnos, deportista, con tres meses
de evolucion de dolor en el gluteo medio izquierdo durante
la carrera; a la exploracion: masa firme de 5 x 4 cm en el
gluteo medio. Fue sometida a reseccién, con diagnéstico
de sarcoma fibromixoide de grado histologico bajo, con
positividad sélo a vimentina. Se le proporcioné radiotera-
pia y 10 ciclos de quimioterapia. La TAC pulmonar a los
12 meses fue normal; a los 17 meses, la PET/CT mostrd
enfermedad metastasica multiple. Actualmente, a dos
anos de diagndstico, se encuentra en manejo paliativo y
realizando ejercicio moderado. Conclusiones: El sarcoma
fibromixoide de bajo grado es un tumor infrecuente y puede
simular otras neoplasias de partes blandas; se describen
recidivas y metastasis en hasta 68 y 40% de los casos,
respectivamente.
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Background: The low-grade fibromyxoid sarcoma is a rare
tumor, described by Evans in 1987 as having a seemingly
benign clinical course and histology, but local and distant
aggressive behavior; it corresponds to 0.7% of all soft tissue
tumors. Case report: Forty-nine-year-old female athlete,
with a three-month history of pain in the middle left buttock
during the race; exploration: 5 x 4 cm, firm mass in the
gluteus medius. She underwent resection, with a diagnosis
of low histologic grade fibromyxoid sarcoma with positiv-
ity only to vimentin. She was subjected to radiotherapy
and 10 cycles of chemotherapy. The thoracic tomography
was normal at 12 months; at 17 months, PET/CT showed
multiple metastatic disease. At present (two years after
the diagnosis), she is receiving palliative management
and performing moderate exercise. Conclusions: Low-
grade fibromyxoid sarcoma is a rare tumor and may mimic
other soft tissue tumors; recurrences and metastases are
described in up to 68% and 40% of cases, respectively.
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INTRODUCCION

El sarcoma fibromixoide (SFM) de bajo grado es un tu-
mor raro, descrito por Evans en 1987 como un tumor
de curso clinico e histologia aparentemente benignos,
pero con comportamiento local y a distancia agresivo.’
Su frecuencia es de 0.7% de todos los tumores de tejido
blando; la mayor parte se origina en la grasa subcutdnea o
en los tejidos blandos profundos del muslo; puede afectar
también, por orden de frecuencia, a la pared toracica/axila,
los hombros, la regién inguinal, las nalgas y el cuello; otras
localizaciones més infrecuentes son el retroperitoneo, el
mesenterio, el lecho ungueal, el ligamento falciforme, la
capsula renal y el mediastino. Puede aparecer a cualquier
edad, aunque es mas frecuente a los 34 afos; aproxima-
damente, el 20% de las veces se presenta en menores de
18 afos.? Al presentarse una paciente en quien se llegd
al diagndstico mencionado y quien se ha seguido por dos
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anos, nos dimos a la tarea de presentar el caso motivo de
esta comunicacion.

CASO CLINICO

Paciente femenina de 49 anos de edad, ama de casa, de-
portista de alto nivel (realiza tres horas diarias de ejercicios
aerdbicos desde hace 10 anos). Acudié a rehabilitacion el
3 de enero de 2013 por presentar dolor moderado en la
zona lateral de la nalga izquierda de tres meses de evo-
lucion, manifestado durante la carrera; reporté aumento
de volumen de la zona mencionada. A la exploracion,
se observé aumento de volumen discreto por arriba del
trocanter mayor, correspondiendo a masa no dolorosa de
consistencia firme, de 5 X 4 cm, fija a planos profundos,
dependiendo del musculo gliteo medio por desplazarse
con él durante la abduccion de la cadera; los arcos de movi-
miento articular de los miembros pélvicos fueron normales.
Al examen clinico muscular: masculos de Ml calificados en
5/5 bilateral; reflejos y sensibilidad, normales. Con los datos
anteriores, se efectué el diagndstico de tumor de tejidos
blandos, por lo que se solicité TAC de abdomen y pelvis, la
que mostrd presencia de una lesion ocupativa dependiente
del mdsculo gliteo medio izquierdo, con extension a tejido
celular subcutaneo adyacente, con diametros de 4.7 x 3.8
cm, isodensa, de contornos lobulados bien definidos, con
reforzamiento posterior a la administracion de contraste
endovenoso (Figura 1); abdomen normal. Ultrasonido de
la region: se identificé un conglomerado ganglionar en la
regién inguinal superficial, el mayor con dimensiones de

Figura 1. Tomografia computada, corte axial a nivel pélvico,
mostrando lesion ocupativa dependiente del musculo gluteo
medio izquierdo, isodensa, de contornos bien definidos, con
diametros de 4.7 x 3.8 cm. Histolégicamente, correspondid
a un sarcoma fibromixoide de bajo grado en una paciente
femenina de 49 afnos.

2.4 cm; este no mostré vascularidad anormal con Doppler
color; retroperitoneo sin adenomegalias. Se canaliz6 a
oncologia, con el diagnéstico de sarcoma; se le realiz6
biopsia incisional; se documenté sarcoma fibromixoide y,
en un segundo tiempo, se efectud reseccion amplia de la
lesion. El reporte histopatolégico mostré un espécimen irre-
gularmente ovoide que correspondia a muisculo estriado,
con dimensiones de 4.5 cm de eje principal, fibroso y de
color rojizo; microscépicamente, proliferacion de células
redondas y ovoides de manera difusa con patrén mixoide,
que carecian de atipias y mitosis, alternando con sitios
que constituian nédulos, que contenian células redondas
dispuestas en hileras con abundantes haces de colagena
hialina; las células proliferantes tenian citoplasma pélido y,
en algunos sitios, eosinéfilo; su ndcleo era grande, nucléo-
los prominentes; en escasos sitios, las células mencionadas
mostraban el nicleo lobulado e hipercromético y mitosis
promedio de cinco por cada 20 campos a seco fuerte; en
cortes de la zona periférica se identificd colagena hialina
que contenia trabéculas de hueso metapldsico. Los bordes
de seccion quirdrgica, libres de actividad neoplésica; con
diagndstico de sarcoma fibromixoide de grado histoldgico
bajo (Figura 2). El estudio inmunohistoquimico mostré CD-
10, enolasa neuroespecifica y proteina S-100 negativas, con
vimentina positiva, lo que apoy? el diagnéstico de sarcoma
fibromixoide de los tejidos blandos. En ese momento, se
catalog6 en estadio IA (TTONOMO).

Se someti6 a radioterapia con aplicacién local de 50 Gy
en 25 fracciones y quimioterapia en 10 ciclos de ifosfamida
y doxorrubicina. Posteriormente, llevé control trimestral.

Imagen en color en: www.medigraphic.com/actamedica

Figura 2. Corte histoldgico que muestra células redondas y
ovoides que proliferan de manera difusa con patrén mixoide,
carecen de atipia y mitosis, alternando con abundantes haces
de colagena hialina. La inmunohistoquimica mostré vimentina
positiva y proteina S100 negativa. Diagndstico histoldgico:
sarcoma fibromixoide de bajo grado.
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Fue canalizada de nuevo a rehabilitacion por presentar de-
bilidad del musculo medio izquierdo con calificacion 3/5;
se efectud un programa de reeducacién y fortalecimiento
muscular, asi como reacondicionamiento fisico; a los tres
meses de rehabilitacién alcanzé una fuerza muscular 5/5
para el gliteo medio y restitucion de su condicion fisica
previa, pudiendo realizar ejercicio de la misma forma que
antes de la cirugfa.

A los 12 meses de control por oncologia, manifestd
sensacion de fatiga a los 30 minutos de ejercicio, asi como
presencia de tos predominantemente nocturna, por lo que
se solicité TAC de térax, que fue reportada como normal,
asi como resonancia magnética de la zona quirdrgica;
no se encontraron recidivas. En el control a los 17 meses
postdiagnéstico, se encontré una baja de peso de cuatro
kilogramos en un mes, por lo que se efectué una tomografia
por emisién de positrones (PET)/CT de cuerpo completo,
la cual reporté la presencia de lesiones liticas en esqueleto
axial y apendicular siguientes: extremo medial de clavicula
derecha, apdfisis transversa derecha de T8, hemicuerpo
izquierdo de T9, apdfisis transversa izquierda de L1, es-
pina iliaca anterosuperior izquierda, acetdbulo derecho,
acetabulo izquierdo, isquion izquierdo, cuello quirdrgico
de fémur derecho, ademds de nédulos pulmonares bi-
laterales (Figuras 3 y 4). Se catalogd en ese momento en
estadio IVB. Actualmente es manejada de manera paliativa
con ciclos de dacarbacina, gemcitabina, denosumab y
factor estimulante de colonias de granulocitos, ademds de
recibir radioterapia 30 Gy en 10 sesiones. Se encuentra
(10-1-2015) en protocolo para realizar vertebroplastia o
cifoplastia con metilmetacrilato con relacién a manejo de
dolor 6seo; se anota que continda realizando 30 minutos
de ejercicio aerébico diario.

DISCUSION

Los tumores de tejido blando forman un gran grupo he-
terogéneo de neoplasias; histomorfolégicamente e inmu-

nohistoquimicamente, los datos experimentales sugieren
que la mayoria de los sarcomas parten de células mesen-
quimales primitivas multipotenciales, que en el curso de
su transformacion neoplasica se diferencian en una o mas
lineas celulares. El SFM de bajo grado es una variante de
fibrosarcoma; su frecuencia es 1% de todos los tumores ma-
lignos segtin la Clasificacion Internacional de Enfermedades
Oncoldgicas de la OMS.? Su etiologia es desconocida, asi
como los factores de riesgo. Se caracteriza* por una mezcla
de zonas hipocelulares, colagena y nédulos mixoides; las
células tumorales son generalmente pequenas, con escaso
citoplasma eosindfilo y nicleos redondos u ovoides con

Imagen en color en: www.medigraphic.com/actamedica

Figura 3. Estudio PET/CT mostrando lesiones en esqueleto
axial y apendicular con caracteristicas liticas.

Figura 4.

PET/CT. Corte axial que mues-
tra lesiones liticas en iliaco
y acetabulo izquierdos que
corresponden a metastasis de
sarcoma fibromixoide.
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nucléolos ausentes; presenta areas focales atipicas de alta
celularidad, ntcleos hipercrométicos; las células tumorales
se caracterizan por escasas figuras mitdticas y anaplasia
nuclear. La tincién inmunohistoquimica es positiva para
vimentina y negativa para desmina, queratina, proteina
$100, antigeno epitelial de membrana, CD34, y CD31.2
El estudio mediante FISH de la fusiéon FUS/CREB3L2,
resultado de la translocacion t(7;16) (q33;p11), puede
resultar de utilidad.®

En general, los tumores benignos de tejido blando se
presentan 10 veces mas frecuentemente que los malignos.
Algunos datos han sido derivados del reporte del National
Cancer Institute’s Surveillance, Epidemiology, and End Re-
sults (SEER) Program,® el cual acumulé 14,771 tumores de
tejido blando entre 1975y 2011; 92 casos correspondieron
a tumores fibromixoides. La incidencia anual de sarcomas
de tejido blando varfa de 15 a 35 casos por millon de
habitantes, se incrementa con la edad y es discretamente
mayor en el género masculino. Los tumores malignos de
tejido blando se presentan dos veces mas frecuentemente
que los sarcomas 6seos. Aproximadamente, 45% de los
sarcomas se encuentran en las extremidades inferiores
(como el caso que nos ocupa), 15% en las extremidades
superiores, 10% en cabeza y cuello, 15% en retroperitoneo
y el 15% restante en la pared abdominal y torécica; los
sarcomas viscerales no son comunes.

Los sarcomas de tejidos blandos tienen la propension
a recurrir localmente; la reseccién completa y el uso de
radioterapia son criticas durante el tratamiento inicial; su
aplicacion postoperatoria disminuye el riesgo de recurren-
cia asociada a una reseccion marginal.

La participacion regional de los ganglios linfaticos es rara
en los sarcomas de tejidos blandos; menos del 4% de los
casos tienen metdstasis ganglionares en la presentacion.
Muchos pacientes con sarcomas de tejidos blandos pro-
gresan a enfermedad metastésica, independientemente
del control adecuado del tumor primario (como en el
caso presentado); los pulmones son el sitio mas comun
de metéstasis (52%).

Respecto a la presentacién,” una masa es el signo mds
comin de un tumor de tejido blando; por lo general, es
indolora y no se acompana de disfuncion de las extremida-
des (como en la deportista que presentamos); dependien-
do de la localizacion anatémica del tumor, puede causar
dolor o sintomas neuroldgicos mediante la compresion o
estiramiento nervioso o irritacion de bursas adyacentes. El
rapido aumento de volumen de una masa debe despertar
sospechas de malignidad. La presencia de una masa en
las extremidades de mas de 5-7 cm, profunda, orienta al
diagndstico de tumor maligno de los tejidos blandos; sin
embargo, hasta el 30% de los sarcomas de tejido blando
se produce en el tejido subcutdneo y muestra un com-

portamiento relativamente poco agresivo. En el apoyo
diagndstico, aparte del estudio histoldgico y el andlisis cito-
genético, no existen pruebas de laboratorio especificas para
el diagndstico de tumores de partes blandas. Los métodos
de imagen utilizados® son la tomografia computarizada
(TQ), la resonancia magnética y la gammagrafia 6sea. La
PET se utiliza con mayor frecuencia para evaluar la acti-
vidad metabdlica de una lesién. En las imagenes de TC,
estos tumores han sido descritos como isodensos al tejido
muscular, y el componente mixoide como hipodenso. En la
RM, el componente mixoide se describe como hipointenso
en las imagenes potenciadas en T1 e hiperintenso en las
imagenes en T2. El diagnéstico SFM generalmente es dificil
y se requiere contar con las caracteristicas morfolégicas e
inmunofenotipicas descritas anteriormente; si el diagnés-
tico sigue siendo poco claro, deben solicitarse estudios de
citogenética con el fin de excluir el raro caso de SFM. La
biopsia estd indicada para una masa de partes blandas en un
paciente sin antecedentes de trauma o una masa que per-
siste por mas de seis semanas después de un trauma local,
asi como todas las masas de tejidos blandos mayores de 5
cm. El diagnéstico diferencial® incluye aquellas lesiones de
patron celular fusiforme con componente mixoide o fibroso,
como fibrosarcoma epitelioide esclerosante, neurofibroma
mixoide, liposarcoma mixoide, angiomixomas, mixofi-
brosarcoma de bajo grado, neurofibromas, fibromatosis,
histiocitoma fibroso, perineurinomas, tumores de las vainas
de los nervios periféricos, tumores desmoides, fibrosarcoma
desmoplasico y liposarcoma desdiferenciado de bajo grado.

En estadio IV (como en el caso de la evolucion de la
paciente que presentamos), las metastasis diseminadas pue-
den ser manejadas con tratamiento paliativo'® (radiacion
paliativa, quimioterapia y cirugia paliativa). La quimiote-
rapia con combinacién de agentes tiene altos grados de
respuesta en enfermedad metastdsica; sin embargo, se
asocia a mayor toxicidad y no incrementa la superviven-
cia; su uso debe individualizarse, agregando soporte de
factor estimulante de colonias de granulocitos (como en
este caso).’" No existen guias especificas para metdstasis y
enfermedad recurrente, ya que el abordaje depende del
estado del paciente y la histologfa tumoral.

CONCLUSIONES

El sarcoma fibromixoide de bajo grado es un tumor infre-
cuente y puede simular otras neoplasias de partes blandas
como la fibromatosis. Se describen recidivas y metastasis
en hasta 68 y 40% de los casos, respectivamente, habiendo
aparecido estas Ultimas hasta 45 anos tras el diagndstico
inicial. La citologfa sélo es orientativa y el diagndstico re-
quiere estudio histopatolégico con inmunohistoquimica y
correlacion clinica.
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