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RESUMEN

OBJETIVO: Mixofibrosarcoma, es una variedad de
sarcoma de partes blandas recientemente descubierta
y el de bajo grado es el subtipo histolégico con menor
incidencia. Es tumor silente con un rdpido crecimiento
y gran capacidad de recidiva local (54 %), desarrollo de
metéastasis adistanciaenel (6 %),una mortalidad global 2 %
aproximadamente. CASO CLINICO: Paciente masculino
de 48 afios de edad, que consulta por presentar a nivel
de la pared toraco-axilar derecha formaciéon de aspecto
tumoral de aproximadamente 12 cm a 10 cm de didmetro
indolora, dura, mévil de crecimiento lento pero progresivo
durante los ultimos dos afios de forma asintomdtica. A
la resonancia magnética técnica a predominio de T1, T2
revelalapresenciade lesién ocupante de espacio ovaladade
7,3 cm x 6,2 cm x 10 cm en regién axilar medial derecha,
discretamente hiperintensa al musculo en T1, doble sefial
en secuencia T2 y supresion de grasa en relacion con alto
contenido proteico-material purulenta, lo que impresiona
como diagndstico a considerar adenopatia abscedada vs.,
neoplasia primaria con degeneracion quisticay hemorragia
intralesional. Se practicaexéresis total de lalesién tumoral,
conmargenes biendefinidos. Loshallazgos histopatolégico
e inmunohistoquimico compatibles con mixofibrosarcoma
(fibrohistiocitoma maligno de bajo grado).
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SUMMARY

OBJECTIVE: Myxofibrosarcoma is a variety of sarcoma
of soft parts recently discovered and the low grade is the
histological subtype with the lower incidence. It is a
silent tumor with rapid growth and great capacity of local
recurrence (54 %), development of distant metastases
in the (6 %), a global mortality in 2 % approximately.
CLINICAL CASE: Male patient 48 years of age, who
consulted for at the level of the wall right axillary thoracic-
tumor like formation of approximately 12 cm to 10 cm in
diameter painless, hard, cell of slow but progressive growth
during the past two years asymptomatically. The magnetic
resonance imaging technique with a predominance of T1,
T2 reveals the presence of an oval space occupying lesion
of 7.3 cm x 6.2 cm x 10 cm in the axillary region medial
right, discreetly hyper intense of muscle in T1, double
signal on T2 weighted and fat suppression in relation
to high protein purulent material, what impresses as a
diagnosis to consider adenopathy abscessed vs. primary
neoplasm with degeneration fibrosis, and intra lesion
hemorrhage. It is practiced total exeresis of the lesion,
with well-defined margins. The histopathological and
the immunohistochemically report findings compatible
with myxofibrosarcoma (low-grade malignant fibrous
histiocytoma).

KEY WORDS: Myxofibrosarcoma, low grade malignant
fibrous histiocytoma, armpit.
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INTRODUCCION

as neoplasias de la pared toracica

son lesiones raras de hallar, entre

ellas se incluyen las de los tejidos

0seos y los tejidos blandos, las

cuales pueden ser de origen

primario o secundario (metastasis)
incluyendo también las lesiones tumorales de las
estructuras adyacentes al térax que comprometen
la pared tordcica como mama, pulmoén, pleura 'y
mediastino. Las lesiones tumorales primarias de
la pared toracica representan aproximadamente
entre el 2 % a un 5 % de todos los tumores
del térax V, son de manejo dificil por lo que
ameritan un estudio minucioso y detallado para
su diagnéstico y un abordaje exhaustivo para su
correccion .

Los sarcomas de tejidos blandos (STS) son
infrecuentes tumores maligno del tejido conectivo
extra-esquelético representan aproximadamente
el 1 % de los tumores malignos en la edad adulta
y el 15 % en la edad pediatrica®. El término
“tejidos blandos” incluye musculo, tendones,
tejido fibroso, graso, sinovial, vasos y nervios.

El histiocitoma fibroso maligno ha sido
considerado el sarcoma de partes blandas
mas frecuente en la edad adulta, este se puede
subclasificar en distintas nuevas entidades en
funcién de su diferenciacién, aportando por
tanto nuevos criterios clinicos y prondsticos @.
Una de estas subclasificacion corresponde al
mixofibrosarcoma que es un tipo de tumor que
presentaun amplio espectro histolégico pero que
tiene un patrén celular claro de caracteristicas
propias que lo identifican ®. En la que se
destaca el patrén nodular, la matriz mixoide con
presencia de capilares elongados y las células
fibroblasticas malignas estrelladas, fusiformes
o multinucleadas. Se considera de bajo grado
cuando el patrén es hipocelular, principalmente
mixoide, sin mitosis ni necrosis como el caso
presentado. En el grado intermedio, se observa

mayor celularidad y actividad mitética, con
dreas s6lidas y fasciculares, asi como con células
gigantes multinucleadas. Pero cuando aparecen
areas de gran pleomorfismo, con necrosis y alto
indice proliferativo,se considerade alto grado,y
es cuando mas se parece al clasico histiocitoma
fibroso maligno .

Mixofibrosarcoma (MFES), es una variedad
de sarcoma de partes blandas recientemente
descubierta y el de bajo grado es el subtipo
histol6gico con menorincidencia. Se caracteriza
por serun tumor silente con unrapido crecimiento,
gran capacidad de recidiva local (54 %) en los
dos primeros afios de su extirpacién quirurgica
y largo tiempo de evolucién hasta el desarrollo
de metdstasis a distancia (6 %) y una mortalidad
global aproximadamente del 2 % . Su
histologia supuestamente benigna, pero,perocon
una agresividad potencial debido a su evolucién
clinica indolente y maligna.

Es el sarcoma de tejidos blandos mas comun
del adulto,ocupael 5 % a 10 % de los sarcomas de
partesblandas ®. El origen de este tumor continta
siendo desconocido hasta hoy. Sin embargo, la
hipétesis histogenética mas aceptada hoy dia es
sobre las células mesenquimales pluripotenciales
como precursoras neopldsicas ¢4,

El pico de edad de mayor incidencia se sitia
entre la quinta y séptima década de la vida; su
presentacién resulta inusual antes de los 40
afios, con una edad media de 52 afios. Presenta
un ligero predominio por el sexo masculino.
La localizacién mds frecuente es en miembros
inferiores (49 %); le siguen en frecuencia los
miembros superiores (19 %), tronco (18 %),
cabeza y cuello (1 %-6,6 %), con una alta
incidencia en la dermis o tejido subcutaneo ¢,

Segun la Clasificacién Internacional de
Enfermedades Oncolégicas de la Organizacién
Mundial para la Salud (CTIEO-OMS) @, este
corresponde a una de las variedades de sarcoma
de partes blandas incluidas dentro del grupo de
los tumores fibroblasticos - miofibroblasticos
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que representa el 1 % de todos los tumores
malignos “. Su incidencia es incierta y no varia
seguin el sexo. Se presentan habitualmente en
pacientes jovenes o de edad media, aunque
también han sido descritos en nifios (15 %). Es
una neoplasia maligna rara, con menos de 150
casos documentado a nivel mundial, por lo que
esun padecimiento poco inusual su presentaciéon
puede dar lugar aconfusion diagndstica con otros
tumores de tejidos blandos ©.

Encuantoasuorigenembriolégiconoesclaro,
aunque al parecer deriva de lahoja embrioldgica
del mesodermo, lo que permite que se presente
en diferentes tejidos, como: tejidos blandos,
hueso, piel, 6rganos internos e incluso vaso y
nervios. Los originados en partes blandas son
en su gran mayoria benignos y 100 veces mas
comunes que los malignos ©.

Este tipo de tumores se localiza en la
profundidaddelostejidosblandosdeextremidades
inferiores, sobre todo el muslo. Se han visto en
otras dreas como térax,hombro,ingle y raramente
interior del abdomen. La mayoria de los casos
son a nivel subfascial, pero pueden igualmente
verse afectadas la dermis o el tejido celular
subcutaneo ©9,

Las manifestaciones clinicas de los
mixofibrosarcoma de bajo grado (MFSbBG),
estdn en funcién de su localizacion y pueden
manifestarse por poco o nada dolorosa, que
puede provocar el retardo diagnéstico incluso
de cinco afios en 15 % © de los pacientes. En
raras ocasiones su presentacion puede ser aguda
provocando un cuadro de dolor tordcico cuando
afecta la pared torécica.

Su apariencia de benignidad y la naturaleza
silente de este tumor hacen que las pruebas
de imagen (TAC y RMN) no nos aporten un
diagnéstico de seguridad, siendo necesario para
ello el estudio histolégico tras la cirugia 7.

El diagndstico anatomopatolégico del
MFSbBG, no es facil por los patrones
heterogéneos que pueden presentar. La puncién
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aspiracién con aguja fina (PAAF) de muestras
celulares obtenidas, tiene un valor muy limitado
e incluso la biopsia por aguja gruesa (trucut)
dirigida mediante control tomogréafico puede
en ocasiones no ser representativa. Con los
marcadores inmunohistoquimico es posible
realizar el diagnéstico anatomopatolégico de
manera mas confiable y certera (%D,

El tratamiento y prondstico de los pacientes
con MFSbBG,estéarelacionado con el diagndstico
temprano, y el tratamiento oportuno donde
sigue siendo de eleccion la reseccién quirdrgica
completa (con margenes amplios sin afectacion).
Si a ello se une un bajo grado de malignidad
histolégicay laausenciade afectaciéon ganglionar,
la opcidén quirdrgica habra sido suficiente no
precisando de tratamientos complementarios.
El tratamiento coadyuvante con radio y/o
quimioterapia, se indica radioterapia en los
tumores de medio o alto grado y en los de
bajo grado con méargenes positivos o dudosos.
Mientras que la quimioterapia esta indicada en
tumores en estadio III, o si existe afectacion
ganglionar, en los que se ha estimado que la
supervivenciaacinco afios esinferioral 35 % %
13)_

El objetivo de la investigacion es describir
un caso, debido a la incidencia poco comun del
MFSbBG, es informar un caso de localizacion
toraco-axilar derecha. Dar a conocer este
padecimiento,yaque por suinusual presentaciéon
puede dar lugar a confusién diagnéstica con otros
sarcomas de partes blandas. Asicomo larevisiéon
y actualizacion de la literatura sobre el tema.

CASO CLINICO

Masculino de 48 afios que presenta a nivel
de la pared toraco-axilar derecha formacién
tumoral indolora, de crecimiento lento pero
progresivo durante los ultimos dos afios de
forma asintomatica, sin antecedentes patolégicos,
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personales, ni familiares de interés. En la
exploracién fisica se destaca la presencia de una
tumoracién en pared tordcicamedial de laregién
axilar derecha, de aproximadamente 12cm a 10
cm de diametro, de aspecto duro, moévil firme
sin sensibilidad, ni enrojecimiento o calor, sin
palparse adenopatias axilares.

Examenes de laboratorio clinico dentro de
pardmetros normales. Por el cual se ordenan
exploraciones complementarias, donde se
destaca en la resonancia magnética nuclear
de térax (RM) técnica a predominio de T1,
T2 revelan la presencia de lesiéon ocupante de
espacio ovalada de 7,3 cm x 6,2 cm x 10 cm
en regidn axilar medial derecha, discretamente
hiperintensa al muisculo en T1, doble seiial en
secuencia T2 y supresion de grasa en relacion
con alto contenido proteico-material purulenta.
Presencia de pared gruesa con deformidad de la
superficie cutdnea, sin embargo, no hay edema
significativo de los tejidos blandos perilesionales
loque impresiona como diagndéstico aconsiderar
adenopatia abscedada vs., neoplasia primaria
con degeneracién quistica y hemorragia intra-
lesional (Figura 1). Ultrasonido abdominal y
examen 0seo normales.

Se programa la intervencidon quirurgica
realizdndose exéresis total de la lesion y la
correspondiente biopsia. Por medio de abordaje
toracicoantero lateral derecha,se practicaexéresis
en bloque del tumor y se comprobd que tenia
caracteristicas de estar encapsulado ovalado, de
bordesirregulares que mide de aproximadamente
10 cm x 7 cm x 6 cm de didmetro, encapsulada,
aspecto heterogéneo, con una superficie externa
suave, lisa,y resplandeciente con un color tostado
claro, con neovascularizaciéon y adheridos a
planos profundos (Figura 2).

Lapiezaquirturgicafueenviadaallaboratoriode
anatomia patoldgica. Descripcién macroscépica,
lesién tumor que mide 11 cm x 6,5 cm x 5,1
cm, aparentemente encapsulada, superficie
externa lisa, suave con tractos vasculares

Figura 1. Resonancia magnética. Imagen axial,
coronal, sagital con y sin contraste. Técnica
predominio de T1, T2 revelan la presencia de lesién
ocupante de espacio ovalada de 7,3 cm x 6,2 cm X
10 cmenregién axilar medial derecha, discretamente
hiperintensa al musculo en T1, doble sefial en
secuencia T2y supresién de grasaenrelacién con alto
contenido proteico-material purulenta. Presencia de
pared gruesa con deformidad de la superficie cutédnea,
sinembargo,nohay edemasignificativo de los tejidos
blandos peri-lesionales.

visibles al corte se aprecia salida de liquido
de aspecto hemorragico, con tejido lobulado,
amarillento, untuoso con dreas marrén grisaceas
resplandeciente con un color tostado claro
(Figura 2).
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Figura 2. Pieza macroscépica. Lesion tumoral que mide 11 cm x 6,5 cm x 5,1 cm, aparentemente encapsulada,
superficie externa lisa, suave con tractos vasculares visibles al corte se aprecia salida de liquido de aspecto
hemorrégico, con tejido lobulado, amarillento, untuoso con areas marrén grisaceas resplandeciente con un

color tostado claro.

La evaluaciéon microscépica por tramos de
corte de la masa revel6 un tumor con areas
de células ahusadas, con nucleos ovoides
hipercromaéticos, con moderada cantidad de
mitosis atipicas en las areas de celularidad
moderada con citoplasma acidofilico, en otras
areas las células estan separadas por cantidades
conspicuas de estroma mixoide, con grupos de
células histiocitarias, asimismo, se€ observan
vasos sanguineos dilatados y congestivo con
focos de hemorragia.

Elperfil inmunohistoquimico delacelularidad
neopldsica fueron consistentemente positivas
para vimentina (3+) focalmente paraCD34 (2+),
negativo para queratina de amplio espectroAE1/
AE3 y actina de musculo, S100.

Se utilizaron adecuados controles positivos.
Hallazgos histopatolégico e inmunohistoquimico
compatibles con mixofibrosarcoma
(Fibrohistiocitoma maligno de bajo grado)
(Figura 3).

Seledioel alta hospitalaria al siguiente dia de
lacirugia. Suevolucion posterior,es satisfactoria,
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Figura 3. Microfotografia El estudio microscépico
con tinciéon de hematoxilina-eosina constata la
condensacion perivascular arteriolar de las células
tumorales, patréon de crecimiento caracteristico
en remolino, arcadas de pequefios vasos delgados
curvilineos,nédulos de estroma mixoides con nicleos
hipercromaéticos.

se envia al servicio de oncologia, en donde
previa valoracién deciden no dar tratamiento
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complementario. Actualmente se encuentra en
seguimiento por consulta ambulatoria por los
servicios de cirugia de térax y oncologia. Todas
las exploraciones complementarias realizadas
12 meses después de la intervencién quiridrgica
(analiticas de laboratorio,RM toracoabdominal)
se encuentra dentro de los rangos normales.

DISCUSION

Los tumores ricos en matriz mixoides
representan un grupo muy heterogéneo de
lesiones que tienen en comun la produccién
de abundante matriz extracelular rica en
mucopolisacaridos. El MFSbBG, es un tumor
raro de lento crecimiento de los tejidos blandos
que puede aparecer a cualquier edad, pero es
considerado como el sarcoma mads frecuente
del adulto de edad avanzada 6*-8 décadas de
la vida”, con un ligero predominio del sexo
masculino, y se localiza preferentemente en los
tejidos subcutdneos (70 %) de las extremidades,
sobre todo inferiores. Laafectacion de los tejidos
subfasciales es también posible pero menos
frecuente (30 %) ¢,

La mayor parte se origina en la grasa
subcutanea o en los tejidos blandos profundos
del muslo pudiendo afectar también por orden
de frecuencia a la pared toricica/axila, los
hombros, la regién inguinal, los gliteos y el
cuello; otras localizaciones mas infrecuentes
son el retroperitoneo, el mesenterio, el lecho
ungueal,el ligamento falciforme,lacdpsularenal
y el mediastino ¥,

Por lo general, son lesiones grandes,
particularmente las profundas, de aspecto
gelatinoso gris/blanco, pero pueden presentar
areas mas firmes, hemorragia y/o necrosis. Las
lesiones mas superficiales tienden a presentar un
patrén multinodular con bordes mal definidos e
infiltrativos,que se extienden longitudinalmente;

mientras que las lesiones profundas, en cambio,
tienden a ser mayores, menos nodulares y mas
infiltrativas.

Los primeros casos de MFSbBG fueron
descritos por Evans @ en 1987, basado en
la descripcién de dos casos de tumores
fibromixoides originados en partes blandas,
son tumores infrecuentes de los tejidos blandos,
con unos rasgos histolégicos aparentemente
benignos y un curso clinico indolente y maligno,
con recurrencias locales tardias, metastasis a
distancia ©.

Suetiologiaesdesconocida,relaciondandosecon
diversos factores: genéticos: neurofibromatosis,
sindrome de Gardner, sindrome de Wermer,
esclerosis tuberosa, sindrome de nevus de células
basales, sindrome de Li-Fraumeni (mutacién
P53), entre otros ¥,

Lapresentacionclinicadel MFSbBG, suele ser
de larga data y se relaciona principalmente con
la localizacién anatémica de la lesién tumoral.
Este suele presentar como una masa indolora de
tejido blando con una duracién de més de cinco
afios en el 15 % de los pacientes ©'9. Como
sucedi6 en el caso clinico presentado. En raras
ocasiones se pueden producir presentaciones
agudas de la enfermedad, tales como dificultad
respiratoria aguda y dolor tordcico en los caso
de localizacion en la pared toracica.

Enlos estudios de imégenes son inespecificos,
no existen rasgos desde el punto de visto
radiolégicos tanto en la tomografia computada
(TC) y en la resonancia magnética (RM), que
seandefinitivos y que diferencien al MFSbBG de
otro tipo de fibrosarcomas, ya que se comportan
como masas sélidas con grados variables de
realce, necrosis o degeneracion quistica y
hemorrégica.Enlasimagenes de TC sin contraste
el componente fibroso de estos tumores ha sido
descrito como isodensa al tejido muscular y
el componente mixoide como hipodenso. Por
otro lado, en la RM, el componente fibroso
se caracteriza como hipointensa en T1; y el
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coeficiente de atenuacion, la intensidad de sefial
en T2 y el patrén de captacion varian en funcién
del componente mixoide ‘11, Como sucedid
con caso en estudio.

El problema en el diagndstico se puede
presentar o se restringe casi exclusivamente a
las lesiones de bajo grado, y pueden confundirse
tanto con lesiones benignas como malignas de
bajo grado. Entre las benignas la que mayores
dificultades puede presentar es el mixoma
celular ya su arquitectura, tipo de celularidad y
patrén vascular son totalmente semejantes; las
diferencias residen exclusivamente en la atipia
nuclear. Mayor grado de confusién se observacon
los otros sarcomas primarios predominantemente
mixoides, como son el liposarcoma mixoide y
el condrosarcoma mixoide extraesquelético 12,

Por lo que el diagndstico definitivo del
MFSbBG, se hace sobre la base de los hallazgos
histolégicos e inmunohistoquimicos. Este
tumor se caracteriza por una mezcla de zonas
hipocelulares colagenizado y nédulos mixoides
mads celulares. En las lesiones de bajo grado
el patrén nodular es mas ostensible y en el
seno de los nédulos existe abundante matriz
mixoidey escasas células pequeifias, fusiformes o
estrelladas, con nucleo pequefio hipercromatico
y discretamente pleomorfo y citoplasma poco
evidente y eosindfilo. Las figuras de mitosis
son esporddicas (< 2/10CGA) al igual que
los pseudolipoblastos y la necrosis se puede
encontrar en aproximadamente el 10 % de los
casos. Estaslesionestienen tendenciaarecidivar,
pero no metastatizan (4,

Latinciéninmunohistoquimica,enelMFSbBG,
no muestra una inmunohistoquimica especifica,
sus células neoplasicas se tifien de forma intensa
y difusaparala vimentina solamente y en algunos
casos se describe reactividad focal para con una
variedad de anticuerpos, tales como desmina,
queratina, proteina S100, antigeno epitelial
de membrana, CD34, y CD31. Marcadores
musculares, como la actina de musculo liso,
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lo que sugiere diferenciacién miofibroblastica
al menos en algunas células. Casos menos
frecuentes son positivos para desmina, CD34 o
citoqueratinas {9,

El reporte de un caso de MFSbBG en region
tordco-axilar, presentado en este documento
como una entidad patolégica infrecuente y
de escasa incidencia que puede simular otras
neoplasias de partes blandas. Viene a enriquecer
y actualizar la literatura con informacion sobre
su etiologia, presentacién clinica, diagndstico
por imagen, sobre el tratamiento de eleccién
como lo es la cirugia y el diagndstico definitivo
como lo es el andlisis anatomopatolégico de
este tumor raro.
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