NOTA CLINICA

Extirpacion de sarcoma fibromixoide de bajo grado
con reseccion y reconstruccion de arteria femoral
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EXTIRPACION DE SARCOMA FIBROMIXOIDE DE BAJO GRADO
CON RESECCION Y RECONSTRUCCION DE ARTERIA FEMORAL

Resumen. Introduccién. El sarcoma fibromixoide de bajo grado (SFMBJ) es un sarcoma de partes blandas caracteriza-
do por una histologia aparentemente benigna y un curso clinico indolente y maligno, como consecuencia del desarrollo
de recurrencias locales y metdstasis a distancia. La cirugia constituye el tratamiento de eleccion. Caso clinico. Vardn de
17 afios que presenta tumoracion indolora en ingle derecha de 3 meses de evolucion. En la primera exploracion se apre-
cia un nodulo duro y fijo en ingle derecha, que con angio-RM se encuentra por delante de los vasos femorales. La pun-
cion aspirativa con aguja fina (PAAF) es compatible con tumor mesenquimal benigno, por lo que se opta por un trata-
miento conservador. Tres arios después, la masa experimenta un crecimiento rdpido. Una segunda PAAF emite el diag-
naostico de tumor mesenquimal, mixoide y fusocelular de baja agresividad. Los estudios de imagen revelan que el tumor
afecta a la arteria femoral comiin derecha. Para la reseccion completa se necesita extraer en bloque el tumor con la arte-
ria femoral y su bifurcacion, con la interposicion de un injerto de vena safena. El estudio anatomopatolégico establece
el diagndstico de SFMBJ. Al existir infiltracion tumoral de los bordes quiriirgicos, el paciente recibe radioterapia local
externa. Conclusion. Tras 6 aiios de control clinico, el injerto vascular estd permeable y no existen indicios de recidiva
tumoral, ni local ni a distancia. [ANGIOLOGIA 2005; 57: 345-51]
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Introduccion de localizacion mas frecuentes son el muslo, la

region inguinal y el hombro. El tratamiento de elec-

El sarcoma fibromixoide de bajo grado (SFMBJ),
definido por Evans en 1987, es un infrecuente tumor
de partes blandas caracterizado por unos rasgos his-
tolégicos aparentemente benignos y un curso clinico
indolente y maligno, con recidivas locales tardias y
metdstasis a distancia. Afecta a adultos jévenes, con
un ligero predominio del sexo masculino. Los sitios
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cion es la cirugia. En nuestro caso, el tumor, de loca-
lizacién inguinal, incluia la arteria femoral, por lo
que se necesitd la reseccidn y posterior reconstruc-
cion arterial con interposicidn de injerto.

Caso clinico

Paciente vardn de 17 afos, sin antecedentes de inte-
rés. Acude a consulta de Cirugia por presentar, desde
hace 3 meses, tumoracién indolora en regién ingui-
nal derecha. En la exploracién se apreciaba un nédu-
lo de consistencia dura y fijo en region inguinal dere-
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cha. La resonancia magnética (RM) pélvica mostra-
ba una masa ovalada, sélida, de eje mayor en sentido
craneocaudal, situada en la region inguinal derecha
por delante de los vasos femorales, a los que parecia
englobar, sin producir estenosis de la arteria, pero si
colapsaba parcialmente la vena. La masa era extra-
muscular, y existia plano graso entre la masa y los
musculos iliopsoas y pectineo. Aunque no se podia
precisar la naturaleza de la masa, se descarté que se
tratase de quiste, hemangioma, aneurisma, lipoma,
hematoma, tumor neurogénico o mixoma muscular;
se establece como diagndstico mds probable el de
tumor de estirpe fibrosa. El estudio anatomopato-
légico mediante puncién aspirativa con aguja fina
(PAAF) era compatible con tumor mesenquimal
benigno, por lo que se decidié su control evolutivo
conservador.

Ante el crecimiento progresivo de la masa ingui-
nal, se solicitd un segundo estudio citoldgico realiza-
do 3 afios después, y se evidencid la existencia de
celularidad fusiforme o poligonal, con nicleos elon-
gados, de cromatina nuclear y sin nucleolo, sin sig-
nos de mitosis o necrosis. El diagndstico emitido es
de tumor mesenquimal, mixoide y fusocelular de
poca agresividad, que aconsejaba la exéresis quirtr-
gica de la tumoracion. El paciente se remite entonces
a nuestro servicio.

Para valorar la relacion del tumor con los vasos
femorales se realiz6 angio-TAC, que mostré una ma-
sa de 8 x 4 cm de didmetro que rodeaba y englobaba
la arteria femoral y su bifurcacion, desplazaba la
vena femoral y se introducia por debajo del arco
inguinal. No se consider6 necesaria la realizacion de
angiografia (Fig. 1). El estudio también descart6 la
presencia de metastasis.

En la intervencién quirdrgica se encuentra una
masa dura y rodadera, extensa, que se introducia por
debajo del arco inguinal, y que fue necesario seccio-
nar, pero que se liberaba bien de estructuras adya-
centes (Fig. 2), con un aparente buen plano de seg-
mentacion; se practico exéresis completa de la tumo-

Figura 1. Reconstruccion en 3D de angio-TAC diagnéstico: a) Masa
solida en regién inguinal derecha de 8 x 5 cm; b) Al trasparentar la
masa, se comprueba el trayecto en su interior de arteria femoral con
afectacion de la bifurcacion.

racion, con inclusién en bloque de la reseccion de
arteria femoral y su bifurcacién (Fig. 3). Se comple-
t6 la reconstruccion de la continuidad arterial con
interposicion de injerto de vena safena proximal
devalvulada, no invertida, desde arteria iliaca externa
a femoral superficial y profunda por separado, en ter-
minoterminal, y se aprovechd una bifurcacién de la
safena. Se conservé la vena femoral. No se extirpa-
ron ganglios inguinales (Fig. 4).

El estudio anatomopatoldgico e inmunohistoqui-
mico del tumor revela la existencia de dreas fibrosas
y mixoides con células fusiformes, que exhiben
ntcleos ovales de cromatina finamente distribuida y
nucleolo poco evidente (Fig. 5). No se observan mi-
tosis, necrosis, ni dreas hemorrdgicas. La arteria in-
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Figura 2. Intervencion quirdrgica: a) Diseccion del tumor y control
arterial proximal y distal; b) Extirpacion en bloque.

cluida en la lesion estd indemne y su capa de adven-
ticia es imprecisa y se entremezcla con el tumor. El
diagndstico definitivo es SFMBIJ.

Al afectar el tumor, desde el punto de vista mi-
croscopico, los margenes quirdrgicos de reseccion,
se recomendaba la reintervencién del paciente para
eliminar los posibles restos tumorales, pero se des-
estimd una nueva cirugia, ya que desde el punto de
vista quirdrgico la extirpacién fue completa, con
reseccidon de un tumor aparentemente encapsulado.
Dada la localizacién de la masa tumoral en el tridn-
gulo de Scarpa, ampliar la extirpaciéon tumoral im-
plicaria afectar la viabilidad del miembro inferior
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Figura 3. Aspecto macroscoépico: a) Cara anterior; b) Cara posterior;
puede observarse el trayecto y la impronta de la arteria femoral en
el seno del tumor.

derecho. En el postoperatorio se aplica tratamiento
radioterdpico externo de intencién radical (dosis to-
tal de 66,6 Gy).

Las revisiones periddicas y anuales, clinicas y
mediante tomografias computarizadas (TC) seriadas
no muestran indicios —tras 6 afios de control clinico—
de recidiva local o diseminacion (Fig. 6). Desde el
punto de vista vascular, las revisiones mediante eco-
Doppler demuestran permeabilidad del injerto, y el
paciente conserva pulsos distales, y permanece asin-
tomdtico. La extremidad no presenta edema, s6lo
una leve reaccién inguinal local posquirtrgica-radio-
terdpica.



Figura 4. Reconstruccion arterial con vena safena bifurcada. 1. Anastomosis
proximal en arteria iliaca externa distal; 2. Anastomosis distal a arteria femoral

superficial; 3. Anastomosis distal a arteria femoral profunda.

Figura 5. Imagen microscépica.

Discusion

El SFMBJ fue descrito por primera vez por Evans en
1987 [1]. A excepcién de un caso aislado, no se
publicaron mds casos hasta 6 afos después de la des-
cripcién original, cuando dicho autor comunica 10
casos mds, y se establece asi en 1993 la existencia
del SFMBJ como una entidad aislada [2]. Se trata de
un sarcoma de partes blandas infrecuente, con rasgos

Figura 6. Control angio-TAC: a) Anastomosis proximal;
b) Anastomosis distales; ¢) Regién inguinal derecha
sin evidencia de recidiva tumoral.

histolégicos de bajo grado y curso clinico paradéji-
camente agresivo, conocido también como ‘tumor de
Evans’.

En su articulo original, Evans presenté dos casos
de mujeres jévenes con un tumor de partes blandas
localizado en la regién escapular y en la pared tordci-
ca, respectivamente. Ambas se trataron con cirugia
exclusivamente, con desarrollo de metdstasis pulmo-
nares tardias en una de ellas, mientras que en la otra
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ya se presentaban en el momento del diagndstico. La
primera paciente fallecié a los 94 meses de la cirugia
y la segunda a los 82.

Los 10 casos adicionales publicados en 1993 pre-
sentaban otras localizaciones: region inguinal, mus-
lo, hombro, pared tordcica, axila, periné, mesenterio,
cuello y region gliitea. En su articulo original, Evans
demostro una alta tasa de recurrencia local (68%),
metdéstasis a distancia (41%), principalmente pulmo-
nares, y muerte (18%) [3].

Estudios recientes establecen que el SFMBJ tiene
un curso clinico menos agresivo, con menor frecuen-
cia de metdstasis a distancia y de recidivas locales
[4,5], aunque su mejor prondstico actual puede de-
berse al hecho de que ahora es una entidad bien co-
nocida, en la que se realiza una cirugia agresiva pre-
coz, y aque los periodos de control clinico no son tan
largos como en los casos de Evans et al [6].

Con la serie de Goodland et al [4], se confirman
las peculiaridades histoldgicas descritas inicialmen-
te, asi como el curso clinico indolente, pero clara-
mente maligno de la neoplasia; aunque de los 11
casos que comunica, sélo uno desarrollé metéstasis a
distancia [6,7].

El SFMBJ se ha descrito en otras publicaciones.
Devaney et al [8] comunicaron un caso de una mujer
de 17 afios que presentd metdstasis pulmonares a los
8 afios de la extirpacién de un nddulo cervical de 1 cm.
Nichols y Cooper [9] presentaron el caso de un varén
de 52 afios con un SFMBJ en el brazo con positivi-
dad para la tincién de vimentina y CD34 positivo, lo
que permitié excluir los diagndsticos de fibromato-
sis, fascitis nodular, y fibrosarcoma.

El SFMBJ es un tumor de partes blandas de loca-
lizacion profunda, que aparece mas frecuentemente
en adultos jovenes y con un ligero predominio en
varones [10]. Los sitios mas frecuentes de aparicion
son muslo, regién inguinal y hombro [11]. Macros-
cOpicamente, la neoplasia es un tumor circunscrito
de bordes bien definidos y con una superficie de cor-
te amarillo grisdceo, firme y fibrosa, que contiene
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areas mixoides focales [12]. Desde el punto de vista
histoldgico, estd constituido por fibroblastos sin sig-
nos de atipia dispuestos en forma de remolinos.

Hoy en dia se puede afirmar que la evolucién de
este tumor es lenta, pero frecuentemente implacable
debido a su potencial metastatizante y al eventual
desarrollo de recidivas locales con el paso de los
afios. A pesar de ello, se han descrito casos de super-
vivencia a los 50 afios del diagndstico inicial, como
sucedid en un paciente con recidiva local y metdsta-
sis pulmonares [13].

Tras la revision de la literatura, el tratamiento de
eleccion del SFMBIJ es la cirugia, que constituye la
principal forma de tratamiento capaz de modificar
la evolucién natural de la enfermedad, en tanto que el
papel de la quimioterapia y radioterapia es incierto;
en caso de necesidad, incluso con la reseccion de las
recurrencias primarias y subsiguientes, asi como de
las metdstasis.

Nuestro caso constituye el primer SFMBIJ de lo-
calizacion inguinal y afectacién de estructuras vas-
culares que, por su extension, requiere la reseccion y
posterior reconstruccion de la arteria femoral.

Hasta la década de los setenta, el tratamiento pri-
mario de los sarcomas de partes blandas en las ex-
tremidades era la amputacién [14,15]. Con el desa-
rrollo y mejora de la radioterapia y quimioterapia
[16], la asociacion de estas formas terapéuticas al
tratamiento quirdrgico posibilita la realizacioén de
cirugia de limb salvage sin necesidad de recurrir a la
amputacién. Cuando la extirpacién del tumor se rea-
liza con unos margenes quirdrgicos adecuados, los
resultados obtenidos con la cirugia, en términos de
control local y sistémico de la enfermedad, son
idénticos a los obtenidos con la amputacién del
miembro [17-20].

A pesar de todo, la amputacion se necesita toda-
viaen un 10% de los casos, bien sea por no respuesta
al tratamiento quimio o radioterdpico, por no funcio-
nalidad del miembro preservado, o por infeccidn,
recidiva local, fracaso de la reconstruccién vascular
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o enfermedades concomitantes (enfermedad vascu-
lar periférica).

Histéricamente, los pacientes con sarcomas que
afectaban estructuras vasculares eran candidatos a la
amputacion, ante la imposibilidad de obtenerse unos
margenes quirdrgicos suficientes; sin embargo, en la
actualidad se impone la realizacion de técnicas de
reconstruccion vascular tras la extirpacion en bloque
de la masa tumoral y vasos adyacentes.

Se indica la realizacién de cirugia de reconstruc-
cién vascular cuando:

1. El tumor estd proximo o afecta estructuras vascu-
lares, de forma que es dificil extirpar la masa con
margenes quirdrgicos amplios sin sacrificar es-
tructuras vasculares.

2. No existe adecuada circulacion colateral.

3. La extremidad preservada es funcional.
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SURGICAL EXCISION OF A LOW-GRADE FIBROMYXOID SARCOMA
WITH RESECTION AND RECONSTRUCTION OF THE FEMORAL ARTERY

Summary. Introduction. Low-grade fibromyxoid sarcoma (LGFMS) is a sarcoma affecting soft tissues that is characterised
by apparently benign histological features and an indolent, malign clinical course resulting from the development of local
recurrences and distant metastasis. Surgery is the referred treatment. Case report. We report the case of a 17-year-old
male who had had a painless tumour in the right-hand side of the groin for 3 months. An initial exploration revealed a
hard, fixed nodule in the right groin, which MR-angiography showed to be lying in front of the femoral vessels. Fine
needle aspiration (FNA) is compatible with benign mesenchymal tumours, and conservative treatment was therefore
chosen. Three years later, the mass began to grow quickly. A second FNA provided a diagnosis of a mesenchymal, myxoid,
spindle-cell tumour with a low level of aggressiveness. Imaging studies revealed that the tumour affected the right
common femoral artery. To perform the complete resection, the whole tumour had to be extracted in one piece along with
the femoral artery and its bifurcation, and placement of a saphenous vein graft was carried out. A pathological study
confirmed the diagnosis of LGFMS. Because the tumour had infiltrated into the surgical margins, the patient was
submitted to local external radiotherapy. Conclusions. After 6 years of clinical control, the vascular graft remains patent
and there are no signs of recurrence of the tumour, either locally or at a distance. [ANGIOLOGIA 2005; 57: 345-51]
Key words. Femoral artery. Fibromyxoid. Mesenchymal. Sarcoma.
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