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RESUMEN

El fibrosarcoma es la neoplasia maligna mesodérmica de mas incidencia. Los
autores se vieron motivados a presentar un caso clinico con esta entidad con el
objetivo de enfatizar en la importancia del correcto manejo diagndstico y
terapéutico en funcion de la rehabilitacion de estos pacientes. Se presenta un caso
clinico de un paciente de 54 afos de edad con antecedentes de HTA controlada, que
23 aflos atras comenzoé con aumento de volumen en regidon geniana izquierda,
motivo por el que fue intervenido quirdrgicamente en los afios 1987, 1991 y 2009,
en otros servicios de Cirugia Maxilofacial con diagnéstico histopatoldgico de
neurofibroma, que acudié a consulta presentando una lesién de 5 cm de diametro,
con patrén de crecimiento rapido, que sangraba espontaneamente, la cual le
comprimia el globo ocular izquierdo limitandole la apertura palpebral. Luego de
realizarsele el estudio preoperatorio correspondiente, se decidié tratamiento
quirurgico, se obtuvo un diagnéstico concluyente a través del estudio
inmunohistoquimico de fibrosarcoma de grado intermedio de diferenciaciéon, de
marcada inmunorreactividad CD34 (+, focal), Vimentina (+, focal). Se concluye que
el tratamiento de esta entidad es quirdrgico, teniendo en cuenta las normas
oncologicas actuales, y su enfoque terapéutico debe ser multidisciplinario en aras
de lograr una correcta rehabilitacion funcional y estética del paciente. La
inmunohistoquimica constituye un arma diagnéstica concluyente que contribuye a
instaurar tratamiento adecuado en estas lesiones.

Palabras clave: fibrosarcoma, sarcoma fusocelular, neoplasia maligna de origen
mesodérmico, neurofibroma, diagndstico inmunohistoquimico.
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ABSTRACT

The fibrosarcoma is the more incident mesodermic malignant neoplasm. Authors
present this clinical case presenting with this entity to emphasize on the
significance of the appropriate diagnostic and therapeutical management for
rehabilitation of these patients. This patient is aged 54 with a history of controlled
high blood pressure (HBT) who over the 23 past years begun to show an increase
of volume in left genial region thus its surgical intervention in 1987, 1991 and 2009
years and came to consultation presenting with a 5 cm diameter lesion with a fast
growth pattern bleeding spontaneously compressing the left ocular globe restricting
the palpebral opening. After the corresponding preoperative study authors
prescribed the surgical treatment obtaining a conclusive diagnosis according to a
immunohistochemical study of the fibrosarcoma of intermediate degree of
differentiation with a marked CD34 (+, focal) immunoreactivity, Vimentin (+,focal).
We conclude that the treatment of this entity is of surgical type, taking into account
the current oncology guidelines and its therapeutical approach must to be
multidisciplinary to achieve the functional and aesthetic rehabilitation of the patient.
The immunohistochemistry is a conclusive diagnostic tool contributing to apply the
appropriate treatment in this type of lesion.

Key words: fibrosarcoma, fusocellular sarcoma, mesodermic origin malignant
neoplasm, neurofibroma, immunohistochemical diagnosis.

INTRODUCCION

Los sarcomas son neoplasias malignas originadas de células mesenquimatosas que
pueden surgir en cualquier localizacién anatémica.' De todos los tumores malignos,
solo el 1 % corresponde a sarcomas primarios y de estos el 36 % son fibrosarcomas.
De ellos GUnicamente entre el 5 %-15 % se localiza en cabeza y cuello.?

El fibrosarcoma es definido por la Organizaciéon Mundial de la Salud (OMS) como un
tumor maligno, caracterizado por la presencia de haces entrelazados de fibras
colagenas y por la ausencia de otro tipo de estructuras histolégicas, tales como
hueso y cartilago.?

Respecto a su etiologia, se ha observado asociacién con algunos desérdenes
genéticos y con la exposicidn a radiaciones. El sindrome de Li-Fraumeni, cuyo
patréon es autosomico dominante, se origina por mutacion del gen P53 (supresor
tumoral). Sus portadores suelen verse afectados por sarcomas de tejidos blandos
entre los que se encuentra dicha entidad. Otro ejemplo se ve con la mutacién del
gen RB1, donde los pacientes desarrollan sarcomas tanto de huesos como de
tejidos blandos. También se ha observado que la neurofibromatosis tipo | se asocia
con una elevada tasa de fibrosarcoma, especialmente en la poblacién pediatrica.
Asimismo, otra asociacion importante es la exposicion a radiaciones, pues
incrementa el riesgo de aparicion de los sarcomas de tejidos blandos.
Aproximadamente el 10 % de los pacientes que desarrollan este tipo de tumor
presentan el antecedente de una exposicion previa a radiacion.*
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Los fibrosarcomas tienen caracteristicas histolégicas comunes como las observadas
en tumores malignos de células fusiformes, leiomiosarcomas, sarcoma sinovial,
tumores malignos de la vaina de los nervios periféricos, el sarcoma epiteloide,
algunos tumores epiteliales de células fusiformes, los fibrohistiocitomas, los
melanomas y algunos angiosarcomas. Estas similitudes histolégicas han llevado a
requerir de métodos especiales para el estudio de estas neoplasias, entre los cuales
se encuentran la histoquimica enzimatica, la microscopia electrénica, la
inmunohistoquimica y la genética molecular.®

Con el propdsito de enfatizar en la importancia del correcto manejo diagnostico y
terapéutico en funcion de la rehabilitacidon de los pacientes presentamos el
siguiente caso clinico.

CASO CLINICO

Paciente RBG de 54 afios, con antecedentes de HTA controlada, que fue intervenido
quirdrgicamente en la regidon geniana izquierda en los afios 1987, 1991 y 2009 en
otros servicios de Cirugia Maxilofacial con diagndstico histopatolégico de
neurofibroma, el cual concurre a nuestro servicio por dificultad a la apertura
palpebral izquierda, por presentar aumento de volumen en la region de 2 meses de
evolucion. Al examen fisico facial se observaba aumento de volumen de 5 cm en su
mayor diametro, con patrén de crecimiento rapido, que sangraba
espontaneamente, el cual le comprimia el globo ocular izquierdo limitandole la
apertura palpebral de ese lado, una lesién con presencia de arafias vasculares, de
aspecto piramidal o cuneiforme, no dolorosa a la palpacién, de consistencia dura,
fija a planos profundos (Fig. 1).

Se constat6 al Rx en la Vista de Waters presencia de radiopacidad a nivel de region
geniana izquierda (Fig. 2).

Fig. 1. Apariencia facial inicial.
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Fig. 2. Rayos X. Vista Waters.

Se realiz6 citologia por aspiracion por aguja fina (CAAF) la cual indicé la existencia
de un proceso neoplasico maligno de origen mesenquimatoso. Por tal motivo se
decide tratamiento quirdrgico, planificAndose incision periorbitaria con componente
preauricular y colgajo Mostarde. Se realizd en el transoperatorio la exéresis tumoral
que incluyo piel periorbitaria, enucleacion del ojo izquierdo y hueso maxilar del lado
afectado con margenes oncoldgicos. Dada la presencia de infiltracion directa del
tumor a la conjuntiva ocular se determiné la enucleacién del globo ocular. Se
reconstruyo la regién orbitaria con colgajo temporal. La pieza quirdrgica constituy6
la Biopsia 4823, analizada en el Departamento de Anatomia Patoldgica del INOR
(Fig. 3).

Fig. 3. Pieza quirlrgica.
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El diagndstico anatomopatoldgico determiné: sarcoma fusocelular moderadamente
diferenciado (grado intermedio) que comprime y rodea globo ocular (Fig. 4).

Fig. 4. Corte histoldgico. Tincién con hematoxilina/eosina.
(100X)

Con el estudio inmunohistoquimicos se logré arribar al diagnéstico concluyente de
fibrosarcoma de grado intermedio de diferenciacion, de marcada
inmunorreactividad CD34 (+, focal), vimentina (+, focal) (Fig. 5).

Fig. 5. Corte histolégico. Reactividad CD34.

En la actualidad el paciente recibe tratamiento para su rehabilitacion estética y
funcional en el Servicio de Prétesis Maxilofacial del Hospital "Pando Ferrer" con
seguimiento clinico radiografico por consulta externa de Cirugia Maxilofacial en
nuestro centro.

DISCUSION

En el afio 2007 Gleason,® define al fibrosarcoma como un proceso neoplasico
maligno frecuente en los tejidos blandos, y que representa el 36 % de los sarcomas
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primarios, de los cuales, el 5 % se presenta en cabeza y cuello; tienen igual
incidencia por sexo y se desarrollan entre la cuarta y quinta década de la vida.

Santana,®! en el 2010 considera que el 6 % y el 8 % de los fibrosarcomas se
desarrollan en la cabeza, el cuello y en el complejo bucal (labios, lengua, encia,
paladar y los huesos maxilares) y aparecen entre los 35 a 45 afios de edad. En el
caso clinico presentado la forma clinica consistié en un fibrosarcoma en la region
geniana izquierda de variante subperidstica, en un paciente masculino de 54 afos
de edad, lo cual coincide epidemiolégicamente con el estudio realizado por Gleason®
y difiere con la investigacion de Santana' en cuanto al rango etario en que se puede
presentar dicha lesion.

El fenotipo de neoformacion del fibrosarcoma es reconocido por el parecido que
tiene con células mesenquimales normales. No obstante, estos datos no son
suficientes para diferenciar a una neoplasia de otra, sobre todo en los casos
histolégicamente poco diferenciados, por lo que es preciso recurrir, a técnicas
complementarias de inmunohistoquimica, microscopia electrénica y genética
molecular.” Internacionalmente la inmunohistoquimica (IHQ) se ha convertido en
una técnica auxiliar de suma importancia aplicada al diagndstico de neoplasias.
Respecto a los sarcomas de partes blandas, constituyen junto a la microscopia
electrénica y las modernas técnicas de patologia molecular un arma indispensable
que en manos de patdlogos expertos en su interpretacion aporta datos de
importante valor no solo diagnéstico sino prondstico y/o de orientacion
terapéutica.® En el caso presentado, se empled la técnica de IHQ (vimentina+,
CD34+) que determind la presencia de un fibrosarcoma moderadamente
diferenciado.

En estudios realizados en Santa Clara Valley Center (EUA), Krygier °® encuentra una
marcada positividad a la vimentina en los cortes histolégicos de fibrosarcomas
analizados con técnicas de IHQ, lo cual coincide con un estudio realizado en INOR
(Cuba), por Cruz;*° donde 2 fibrosarcomas estudiados, solo expresaron
inmunoreactividad a la Vimentina. Santana plantea, con respecto a la
inmunohistoquimica, que el fibrosarcoma presenta reactividad a la vimentina y al
colageno tipo 1.}

En este caso, se confirma el diagnoéstico en concordancia con los estudios anteriores
por positividad a la vimentina. También, se establece diagndstico concluyente por la
inmunoreactividad por el CD34, pues los investigadores de este estudio estan de
acuerdo con autores como Garcia;** el cual define al CD34 como un antigeno de
células precursoras de los sistemas hematopoyético, cuya deteccion a través de la
inmunohistoquimica contribuye al diagndstico de numerosos procesos neoplasicos
de partes blandas con apariencia fusocelular.

El tratamiento de esta entidad es quirdrgico, teniendo en cuenta las normas
oncoldgicas actuales y su enfoque terapéutico debe ser multidisciplinario, en aras
de lograr una correcta rehabilitacion funcional y estética del paciente. La
inmunohistoquimica constituye un arma diagndéstica concluyente que contribuye a
instaurar tratamiento adecuado en estas lesiones.
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