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RESUMEN

Introduccion: La Organizacién Mundial de la Salud define el fibrosarcoma como un tumor
maligno, caracterizado por la presencia de haces entrelazados de fibras colagenas, y por la
ausencia de otro tipo de estructuras histoldgicas.

Objetivo: Describir el procedimiento médico-quirtrgico de un paciente con un fibrosarcoma
del adulto.

Caso clinico: Paciente masculino de 25 afios de edad con antecedentes de haber sido operado
hace un afio atras de un fibrosarcoma del adulto, el cual fue tratado con cirugia mediante
hemimandibulectomia. Asiste a consulta del departamento de cirugia maxilofacial del St.
Paul’s Milennium Hospital por presentar una masa en suelo de la boca del mismo lado donde
recibid el tratamiento quirdrgico. Fue intervenido quirargicamente y se realizo reseccion del
tumor. La evolucion posquirurgica fue satisfactoria.

Conclusiones: Los fibrosarcomas aparecen con relativa frecuencia, por lo que su seguimiento
debe ser muy exhaustivo ya que tienden a recidivar y a producir metastasis en érganos
importantes como el pulmon y los ganglios del cuello, elementos que cuando aparecen son
signos de mal prondstico.

Palabras clave: sarcomas de partes blandas; diseccion exhaustiva; hemandibulectomia.
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ABSTRACT

Introduction: The World Health Organization defines fibrosarcoma as a malignant tumor,
characterized by the presence of interlaced bundles of collagen fibers, and by the absence of
other types of histological structures.

Objective: To describe the medical-surgical procedure of a patient with an adult
fibrosarcoma.

Clinical case: We report the case of a 25-year-old male patient, with a history of having
undergone an operation a year ago for an adult fibrosarcoma, he was surgerically treated with
hemimandibulectomy. He came the consultation in the department of maxillofacial surgery at
St. Paul’s Milennium Hospital for presenting a mass on the floor of the mouth, on the same
site where he received the surgical treatment. He underwent surgery and tumor resection was
performed. The postoperative evolution was satisfactory.

Conclusions: Fibrosarcomas appear relatively frequently, so their follow-up must be very
exhaustive since they tend to recur and produce metastases in important organs such as the
lung and neck nodes; when these elements appear, they are signs of poor prognosis.

Keywords: soft tissue sarcomas; thorough dissection; hemandibulectomy.
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Introduccion

El fibrosarcoma es definido por la Organizacion 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 histoldgicas, tales como hueso o cartilago.®™ Representa el
36 % de los sarcomas primarios, de estos, s6lo un 5 % se presenta en cabeza y cuello. Es uno
de los mas frecuentes de tejidos blandos, muestran igual incidencia por sexo y se manifiestan
desde los 10 hasta los 60 afios.®

Se ha observado asociacion con algunos desérdenes genéticos, como el sindrome de Li-
Fraumeni, cuyo patron es autosomico dominante. Se origina por mutacion del gen P53
(supresor tumoral), la neurofibromatosis tipo | que se asocia con una elevada tasa de

rabdomiosarcoma, liposarcoma y fibrosarcoma, especialmente en la poblacion pediatrica.

@) ovrc |

Esta obra estd bajo una licencia https://creativecommons.org/licenses/by-nc/4.0/deed.es ES



eCiMED

/@ EDITORIAL CIENCIAS MEDICAS

Existen otros sindromes relacionados entre los cuales se puede mencionar a: sindrome de
Gardner, triada de Carney’s, hemocromatosis y sindrome de Werner.®)

Los métodos diagnosticos mas utilizados son los estudios por imagenes, tales como la
tomografia axial computarizada (TAC), la resonancia magnética nuclear (RMN) y los
PEC/CT en busca de infiltraciones metastésica en las diferentes aéreas de diseminaciones
mas frecuentes como son pulmones, sistemas 6seos (columnas lumbar, cervical, pelvis y
otros), higado y rifidn; estos sitios son mas habituales no asi el cuello, que tiene un patron de
diseminacion entre un 5-15 %, recordar que este tipo histoldgico es de preferencia hematica y
no linfatica.>%4 EI tratamiento de eleccion es la cirugia, aunque esta puede combinarse con
la quimioterapia y la radioterapia.®

Por la rareza en nuestra poblacién de este tipo de tumoracion, no tan frecuente como los
carcinomas epidermoides (90-95 %), la alta posibilidad de metéstasis a distancia en el
momento del diagndstico y por sus especificidades en el diagndstico, se hace esta
presentacion con el objetivo de describir el procedimiento médico-quirdrgico de un paciente

con un fibrosarcoma del adulto.

Caso clinico

Paciente masculino de 25 afios de edad, que acude al departamento de cirugia maxilofacial
del ’St. Paul’s Milennium Hospital, con antecedentes de haber sido operado un afio atras de
un fibrosarcoma del adulto, el cual fue tratado con cirugia mediante hemimandibulectomia
del lado Izquierdo y reconstruccion con lamina. Este acude a consulta por presentar una masa
en suelo de la boca del mismo lado que fue operado, que no sobrepasaba la linea media
dejando libres los bordes laterales y punta de la lengua. Por lo que se ingresa para mejor
estudio y tratamiento.
Examen fisico

Antecedentes patoldgicos personales y familiares: Se realiza anamnesis en busca de
asociacion con alteraciones o sindromes genéticos implicados en la naturaleza de estos
tumores de partes blandas como son: sindrome de Li-fraumeni, Neurofibromatosis tipo 1,
Poliposis Adenomatosa Familiar, Sindrome De Garder’s y otros que son considerados de alto
riesgo para el desarrollo. No se encontré relacion alguna.

Examen intraoral: Lesién visible en forma de masa en la region del suelo de la cavidad bucal,

que sobresale de esta con base pediculada y deja libre la linea media. No infiltra la region de

@) ovrc |

Esta obra estd bajo una licencia https://creativecommons.org/licenses/by-nc/4.0/deed.es ES



7 S&!M«EBW Revista Cubana de Otorrinolaringologia. 2020;21(3):e162

la cara ventral de la lengua, toma todo el hemipiso lateral izquierdo y deja libre el arco
palatogloso, firmemente adherida a la placa de reconstruccion, crecimiento rapido y exofitico

(Fig. 1).

Fig. 1- Nétese la lesién en el piso de la boca.

Examen extraoral: Region lateral derecha del cuello: negativa a la palpacién y en el estudio

de imagen, del lado izquierdo: linfonodulos palpables en los niveles I1-V.

Estudios Diagnosticos
I.  Técnicas de imagen
TAC contrastado de la cabeza y el cuello: Se observa imagen hipodensa que capta contraste,
ubicada en el piso de la boca que no pasa la linea media, no infiltra la lengua, firmemente

adosada a la placa de reconstruccion:

a) Glandula tiroidea, laringe, orofaringe e hipofaringe: normal
b) Cuello del lado derecho: no se observan adenopatias en dicha regién

c) Cuello del lado Izquierdo: adenopatias multiples visibles en los niveles 11-V

TAC torécico-abdominal y de la pelvis: No se observa patron de infiltrado metastésicos en las

regiones exploradas. Pulmon, higado, rifién, columna vertebral y pelvis normal

Il.  Estudios de laboratorio clinico:
a) Hb: 8g/L
b) Otros complementarios. Sin alteracion

) I
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El paciente es llevado al quirdfano he intervenido quirdrgicamente; se le realizo reseccion del

tumor (Fig. 2).

Fig. 2 - Imagen macroscopica del tumor.

En la cirugia programada se realiz6 un vaciamiento de cuello exhaustivo de los niveles I, 1I,
11, 1V, V del lado izquierdo. Se debe recordar que, aunque la imagen mostraba el tumor en
linea media esta solo es parte del crecimiento exofitico, y que presentaba un pediculo que
estaba lejos de esta y que la region derecha del cuello no mostraba diseminacion metastésicas
ni palpable ni visible al estudio de imagenes, por lo que se decidi6 observar y cubrir mediante
radioterapia.

Después se tratd la cavidad oral con reseccion total del suelo de boca de ese lado, junto a la
excerecis de la lamina y reconstruccion segmentaria de una porcion de la mandibula restante
como norma de seguridad. Se realizd cierre primario de los colgajos como método de
reconstruccion hasta una vez finalizado el tratamiento de la radioterapia para entonces dar al
mismo la posibilidad de otro método reconstructivo. La evolucidon posquirtrgica fue

satisfactoria (Fig. 3).
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Fig. 3- Evolucion postquirargica.

El resultado histoldgico arrojé patrén de crecimiento fasciculado, con células fusiformes, en
forma de huso que varian poco en tamafio y forma, citoplasma escaso con bordes celulares

indistintos, separadas por gruesas fibras de colageno dispuestas en forma de alambre.

Discusion
El sarcoma es un cancer de tejido mesenquimatoso (tejido de sostén), que se caracteriza por
tener escaso estroma de tejido conectivo, razon por la que son carnosos (sarco, carnosos).5®
Aproximadamente el 60 % de los sarcomas comienza en los brazos o las piernas, el 30 % en
el tronco o el abdomen, y el 10 % en la cabeza o el cuello.®”) El sarcoma es poco frecuente y
representa alrededor del 1 % de todos los casos de cancer en adultos. Sin embargo, en
general, representa aproximadamente el 15 % de todos los casos de cancer en los
niﬁOS.(2’3’4’5’6’7)
Estas neoplasias son nominadas segun su tejido de origen, grado histoldgico y el sitio
anatomico donde son encontrados. Segun la nueva clasificacion de los sarcomas de partes
blandas dada por la organizacion mundial de la salud en el 2013, el fibrosarcoma del adulto
pertenece a los tumores de origen fibroblasticos y miofibroblasticos.® Estos se presentan
como una masa o tumor de tejido blando firme en consistencia, con crecimiento rapido y
doloroso.
Los diferentes sintomas y signos que puedan encontrarse dependerdn de la ubicacidn
anatomica del tumor. Por ejemplo, los tumores naso-sinusales y los de la zona anterior de la
base del craneo presentan obstruccidn nasal, proptosis, diplopia y epistaxis. Por otra parte, los

de oido y de la base lateral del craneo generan vértigo, tinnitus y/o paralisis facial. %
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En la cavidad bucal pueden presentarse en cualquier sitio, pero son mas comunes en los
labios, lengua, encia, paladar y los maxilares. En esta zona se puede observar en muchas
ocasiones dolor dental o pérdida de piezas dentarias. A su vez, los tumores del cuello pueden
comprimir estructuras vitales, causando disfagia y disnea. Puede asociarse a hipoglucemia
pues el tumor secreta una sustancia similar a la insulina.*%

Los sarcomas producen pocas metastasis, con mayor frecuencia estas se localizan en
pulmones, resulta la Unica localizacion metastasica en el 40 % de los casos. Las metastasis a
ganglios son poco comunes y cuando se presentan suelen asociarse a un mal prondstico; son
mas comunes en adultos que en la edad pediétrica.®°19

Ante la sospecha de sarcomas de partes blandas de extremidades, se debe realizar el
diagnostico diferencial con lesiones quisticas, tumores 6seos, dermatofibromas, sarcoma de
Ewing, lipomas, histiocitosis de células de Langerhans y neurofibroma. El estado general, la
presencia de metastasis hepaticas, un alto grado de malignidad y la edad avanzada son
factores pronosticos desfavorables respecto a la supervivencia, mientras que un intervalo libre
prolongado es un factor favorable. 8

En la actualidad, los investigadores estan descubriendo que algunos sarcomas tienen “huellas
digitales” genéticas que son Unicas en cada persona. Al entender estas huellas digitales, los
médicos podran realizar diagnosticos mas precisos, determinar mejores tratamientos y
posiblemente predecir mejor el prondstico del paciente. Muchos centros y compafiias contra
el cancer ofrecen pruebas genéticas de ciertos tipos de cancer para determinar si las personas
con sarcoma podrian beneficiarse de tratamientos mas nuevos.®*?

Las opciones y recomendaciones de tratamiento dependen de varios factores, entre ellos, el
tipo, el estadio y el grado del sarcoma, los efectos secundarios posibles, asi como las
preferencias del paciente y su estado de salud general.

La cirugia es el tratamiento de eleccidn, junto con la combinacién de quimioterapia o la
radioterapia, lo cual depende de multiples factores que condicionan el analisis para una mejor
posibilidad terapéutica para el paciente. En este sentido, se sefialan tipo de institucion,
experiencia del equipo quirdrgico ante el tratamiento de esta patologia en comun, aceptacion
del paciente, la comorbilidad de enfermedades asociadas y la disponibilidad de los recursos
para efectuar dicho tratamiento. La etapa en que se encuentre la lesion, el tipo y grado
histologico y, lo mas importante, la posibilidad de tener dentro del equipo un patologo
experto en el tema.

En general, los sarcomas pequefios de bajo grado pueden extirparse efectivamente mediante
cirugia sola. Los de grado mas alto y que midan més de 2 pulgadas (5 cm) se suelen tratar con
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una combinacion de cirugia y radioterapia.t*>*®) La radioterapia o la quimioterapia pueden
aplicarse antes de la cirugia para disminuir el tamafio del tumor y facilitar su extirpacion.
También pueden usarse durante una cirugia y después de esta para destruir las células
cancerosas restantes.®*)

La reseccion quirdrgica es clave en el tratamiento de los sarcomas de tejidos blandos, ya sea
en extremidades o en retroperitoneo. La reseccién amplia con margenes negativos (RO),
impacta en la supervivencia global de los pacientes en comparacion con las resecciones
limitrofes o parciales.®*

La reseccion quirurgica es el manejo inicial para los sarcomas de partes blandas en etapas | y
I1, y algunas etapas Il y IV. Esta debera obtener margenes adecuados (>1cm) en el reporte de
patologia. En los de extremidad, se recomienda cirugia preservadora y margen estrecho (<1
cm) o microscopico positivo y debera considerarse radioterapia posoperatoria.+1°

El caso presentado fue estudiado y tratado por las normas internacionales para sarcomas de
tejidos blandos vigentes (NCCN). Siendo un T3a N1 Mo, etapa V. Se decidi6 una reseccion
completa del tumor con vaciamiento exhaustivo del lado izquierdo del cuello maés
radioterapia posoperatoria.

Por ser considerado el tumor una recurrencia local, por la imposibilidad de obtener un
informe anatomopatoldgico con el grado del tumor y porque la institucion no ofrece
tratamiento con radioterapia, ademas, por el rapido crecimiento del tumor y la imposibilidad
de alimentarse el paciente, se decidio la cirugia como primera linea de tratamiento.

La radioterapia impacta en el control local del sarcoma de partes blandas. Aunque la mayor
preferencia al uso de la radioterapia es la de tipo preoperatoria, en este caso se insistié en su
uso posoperatorio debido a que fue considerado como un tumor de alto grado de malignidad,
de tamafio y profundidad considerable con infiltracion de los musculos profundos del suelo
de boca, por la presencia de ganglios cervicales considerados raros, pero de mal prondstico y
por la no informacion en el informe de los margenes quirargicos. Por lo que se decidio
radioterapia de haz externo, 50 Gy, mas una terapia de refuerzo de 16-18 G y dependientes de
los margenes considerados como microscépicamente positivos.

Se concluye que los fibrosarcomas son tumores malignos que aparecen con relativa
frecuencia, su seguimiento debe ser muy exhaustivo porque tienden a recidivar y a producir
metastasis en drganos importantes como el pulmoén y los ganglios del cuello, elementos que

cuando aparecen son signos de mal pronaostico.
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