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Fibrosarcoma sinonasal

Navarro-Meza MC®, Gonzalez-Gonzalez JA®, Carmona-Navarro DE’, Borjas-del Toro ML,
Alcantara-Flores F°.

Resumen

El Fibrosarcoma Sinonasal es una neoplasia maligna poco comun dentro de los tumores de cabeza y
cuello, no discriminan género y principalmente se presentan en personas entre la cuarta y quinta
década de la vida, su comportamiento tiende a ser de mal pronéstico, pero si se resecan los margenes
pueden tener mayor sobrevida. Se presenta el caso de un paciente masculino de 63 afios de edad que
presento obstruccion nasal, epistaxis y disminucion de la agudeza visual de un afio de evolucion. Enla
exploracion destacé una masa en la fosa nasal derecha de color rojo, hemorragica y friable de gran
tamaiio. Se realizo extirpacion mediante cirugia endoscopica.
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Sinonasal fibrosarcoma
Abstract

Sinonasal Fibrosarcoma is a rare malignancy in tumors of the head and neck, it does not discriminate gender and
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Introduccion

El fibrosarcoma sinonasal es una neoplasia maligna poco
comun, se reporta que del 7 al 10% corresponden a sarcomas
primarios y de estos el 36% a fibrosarcomas.'”

Este tipo de tumores no tiene una predileccion de género y
el pico de presentacion es entre los 45-55 afios, muestra un
comportamiento mas benigno cuando se presenta en la etapa
adulta. Con frecuencia el 7% presenta metéstasis antes de los
10 afios. Se ha atribuido a factores medioambientales como
exposicidn a radiacidn, factores primarios como condiciones
que afectan a hueso como enfermedad de Paget, osteomielitis
cronica, displasia fibrosa asi como traumatismos, también se
ha observado asociacion con algunos desordenes genéticos
como el Sindrome de Li-Fraumeni, Neurofibromatosis tipo I,
Sindrome de Gardner, triada de Carney y sindrome de
Werner.”

Su localizacion mas frecuente es el seno maxilar en
comparacion con la cavidad nasal; y su sintomatologia puede
presentarse con obstruccion nasal y epistaxis. Es fundamental
la tomografia de nariz y senos paranasales (TCNSPN) y la
resonancia magnética (RM) cuando exista invasion
intracraneal. Las formas clinicas bédsicamente son:
fibrosarcoma periférico o peridstico y fibrosarcoma central o
medular.’

Labiopsia guiada por endoscopia es fundamental, asi como
la realizacion de inmunohistoquimica, tomando en cuenta el
grado histopatologico y el tamafio del tumor podra ser
intervenido quirurgicamente, ofrecer radioterapia o
quimioterapia.>*

Presentacion de caso

Se trata de masculino de 63 afios de edad quien fue valorado
en el Servicio de Otorrinolaringologia por obstruccion nasal,
epistaxis y disminucion de la agudeza visual de ojo derecho de
un afio de evolucién. A la exploracion ocular destaco en el ojo
derecho limitacién de los movimientos en aduccién y una
agudeza visual de 20/100, asi como presencia de multiples
noédulos de Lisch en el Iris. Ademas, se documenté una
tumoracion que ocupaba la totalidad de la fosa nasal derecha
de color rojo, de superficie hemorragica y friable (Figura 1A)
y en el cuello se document6 una adenopatia en el triangulo
posterior de 3x3 cm.

Se realizo TAC de senos paranasales simple y contrastada
enla que se document6 una masa

heterogénea con moderado reforzamiento con el medio de
contraste que ocupaba fosa nasal derecha, etmoides posterior,
esfenoides, nasofaringe y erosionaba el arco cigomatico,
clivus, apex petroso derecho y fosa craneal media, ademas
envolvia a la arteria carétida interna, al seno cavernoso y al
canal vidiano (Figuras 1By C).

Se realiz6 cirugia endoscopica haciéndose reseccion de la
tumoracion. El reporte histopatolégico reportd tumor
maligno con patrén fusocelular (sarcomatoso) de alto grado
de malignidad, fibroblastos con alto grado de pleomorfismos
y atipias celulares con zonas de necrosis, con margenes libres
(Figura 1D). Se estadifico de acuerdo a la American Joint
Committee on

Cancer para Sarcomas de Tejidos Blandos en T2b N1 M0
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Figura 1. A) Endoscopia Nasal de la tumoracion de fosa nasal derecha; B) TCNSPN corte axial
donde se aprecia las caracteristicas y extension de la tumoracién. C) RM corte sagital donde se
aprecia la localizacion y patrén de vascularizacién de la tumoracién. D) Histopatologia de la
tumoracion nasal, fibroblastos con alto grado de pleomorfismos y atipias celulares.

G3 (Estadio IV) por lo que se inici6 quimioterapia y
radioterapia. En el seguimiento a 4 afios, el paciente continda
conunabuena respuesta al tratamiento, sin metastasis.

Discusion

El Fibrosarcoma es uno de los tumores malignos mas raros
de tejidos blandos, representa el 36% de los sarcomas
primarios y solo el 5% de los tumores de cabeza y cuello. La
gran mayoria de los casos se originan de novo, pero una
pequeila proporcion pueden desarrollarse en areas irradiadas
previamente o en viejas cicatrices de quemaduras’. La
mayoria de los sarcomas de cabeza y cuello presentan
sintomas y signos inespecificos, el 80% se presenta como una
masa dolorosa.”* En general aquellos histolégicamente mejor
diferenciados son los mas frecuentes de encontrar, son de
crecimiento lento y dan metastasis tardias, en cambio los
tumores menos diferenciados son mas agresivos y presentan
una rapida evolucion’.

Desde el punto de vista clinico pueden existir dos formas el
fibrosarcoma periférico o peridstico y fibrosarcoma central o
medular. Macroscépicamente estos tumores tienen
apariencia polipoidea que remeda a poliposis nasal;
microscOpicamente no tienen capsula, pueden invadir
estructuras adyacentes o circunscribirlas, hay marcada
variacion en la celularidad, células en haces ordenadas en
fasciculos con lineas de colagena, la gran mayoria son de bajo
grado y las pobremente diferenciadas se caracterizan por
hemorragia y necrosis'*.

Las imagenes mediante TC y RM pueden ser ttiles para el
diagnéstico y la planeacion quirurgica. La radiologia muestra
una imagen de consistencia de tejido blando radiolucida, sin
limites precisos, con rarefacciéon moteada en su interior que
abomba o destruye la cortical 6sea de las estructuras que la
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rodean."*’.

La piedra angular del tratamiento es la cirugia, algunos
estudios avalan el uso de quimioterapia y radioterapia
adyuvante (45 — 55 Gy/semana), sobre todo en los sarcomas
de alto grado de malignidad. La ubicacién del tumor es un
factor fundamental a considerar en el manejo, especialmente
al decidir el tipo de cirugia. Por lo general son tumores
radiorresistentes, siendo la cirugia el tratamiento de eleccion.
Un elemento clave para el éxito es contar con margenes
quirurgicos negativos al momento del analisis de la pieza
quirurgica. Su principal complicacién es la recurrencia local,
que se traduce como falla terapéutica y muerte. Es de suma
importancia destacar que el pronostico depende del grado de

malignidad del tumory la etapa en la que se encuentra"*".

Fibrosarcoma sinonasal

Conclusiones
Los fibrosarcomas sinonasales son entidades raras, de

comportamiento agresivo, el tratamiento aun no se ha
estandarizado debido a la falta de experiencia y por su rareza
de presentacion, de ahi la importancia de los estudios de
inmunohistoquimica y de biologia molecular para su
diagnoéstico temprano y oportuno
margenes adecuados mejora la sobrevida de los pacientes.
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