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Fibromyxoid Sarcoma of the Sacral Region. Case Report

Luis Cruz-Benitez,' Seir Alfonso Cortés-Cardenas,”? Miguel Arnoldo Farias-Alarcon,’ Juan Alberto
Tenorio-Torres,*Jorge Ramirez-Heredia,® Eliezer Conde-Vazquez.®

> RESUMEN

Introduccién: El fibrosarcoma mixoide o tumor de
Evans es un sarcoma agresivo de origen fibroblistico.
Histolégicamente contiene matriz mixoide

Objetivo: Informar un caso de fibrosarcoma mixoide de
bajo grado y realizar una revisién bibliogrifica del pade-
cimiento.

Descripcién del caso: Paciente masculino de 36 afios
edad, inicia hace 20 anos con aumento de volumen en
regién lumbosacra derecha y dolor que aumenta con
la movilizacién activa. Se realiza tomografia axial com-
putarizada de regién lumbar observindose tumoracion
lumbosacra derecha de 10 x 15 cm. Es intervenido
quirdrgicamente fuera de nuestra unidad, realizindose
reseccién amplia de tumoracidn con diagnostico de sarco-
ma fibromixoide. Enviado a valoracién para tratamiento
adyuvante con radioterapia, se programa radioterapia (do-
sis total 66 Gy) pero el paciente no acude a su cita, siendo
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> SUMMARY

Introduction: Myxoid fibrosarcoma or Evans’ tumor is an ag-
gressive sarcoma of fibroblastic origin. Histologically, it contains
a myxoid matrix.

Objective: To report a case of a low-grade myxoid fibrosarcoma
and to perform a bibliographic review of the condition.

Case Description: A 36 year-old male patient, whose disease
started 20 years ago with enlargement of the right lumbosacral
region and increased pain with active motion. Computed tomo-
graphy (CT) showed a 10 x 15 cm right lumbosacral tumor.
The patient underwent surgery at some other facility, where wide
resection of the tumor was performed and fibromyxoid sarcoma
diagnosis was made. The patient was sent to assessment for ad-
Jjuvant radiotherapy and a 66 Gy total dose radiation therapy
was scheduled; however, he did not attend the appointment and
was subsequently assessed on November 11 2010 when a 35
x 40 cm, lobulated, exophytic tumor fixed to the lumbar spine
was detected in the lumbosacral region. In November 2010, the
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valorado posteriormente el 11 noviembre de 2010, cuan-
do se detecta tumor de 35 x 40 cm en region lumbosacra,
lobulado, exofitico, fijo a columna lumbar. En noviem-
bre de 2010 se interviene quirurgicamente realizindose
reseccion amplia de la tumoracién, denervacidn facetaria
y rotacién de colgajos. El reporte histopatologico refiere
sarcoma fibromixoide con bordes quirtrgicos infiltrados
por tumor; en la inmunohistoquimica se informa positi-
vidad a vimentina y actina muscular especifica.
Discusion: El fibrosarcoma mixoide es una neoplasia
maligna rara, con menos de 150 casos reportados a nivel
mundial. De ahi el objetivo de dar a conocer este pade-
cimiento, ya que por su inusual presentacién puede dar
lugar a confusién diagnoéstica con otros sarcomas de par-
tes blandas.

Palabras clave: Sarcoma fibromixoide, matriz de cola-
geno, reseccion amplia, vimentina positivo, México.

> INTRODUCCION

Los sarcomas son tumores malignos que se originan de
tejidos blandos, hueso, piel u 6rganos internos. Los origi-
nados en partes blandas son en su gran mayoria benignos
y 100 veces mds comunes que los malignos. Debido a que
hay mas de 50 subtipos histologicos de sarcomas de partes
blandas, su precision diagnostica es dificil.' En 2008 se do-
cumentd que 10 000 americanos fueron diagnosticados
con esta neoplasia, de los cuales 3500 morirdn por esta
causa.?Este tipo de tumores se localiza en la profundidad
de los tejidos blandos de extremidades inferiores, sobre
todo el muslo. Se han visto en otras dreas como torax,
hombro, ingle y raramente interior del abdomen.’ El
sarcoma fibromixoide de bajo grado es una neoplasia de
tejidos blandos recientemente descubierta y poco comun.
Fue reportado originalmente por Evans en 1987, quien
describi6é 10 casos adicionales en 1993. Desde entonces
algunos casos esporadicos han sido reportados. Ante-
riormente se crefa que era una variante del histiocitoma
fibroso maligno.* Tiene un comportamiento agresivo
con una tasa alta de recurrencia local (33%) y metdstasis
(58%). Su incidencia es incierta. Se han documentado
alrededor de 150 casos a nivel mundial con predominio
en el sexo masculino y adultos jovenes del grupo com-
prendido entre 25 y 46 afios, aunque se ha presentado en
sujetos mayores (56 afios).’
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patient underwent suigery consisting of wide resection of the tu-
mor, facet denervation, and flaps rotation. The pathology report
was fibromyxoid sarcoma with surgical margins infiltrated by the
tumor. The immunohistochemical report stated the tumor was
positive both to vimentin and muscle-specific action.
Discussion: Fibromyxoid sarcoma is a rare malignant neo-
plasm, with less than 150 cases reported worldwide. Hence, the
putpose of reviewing this condition as its unusual presentation
may lead to diagnostic confusion with other soft tissue sarcomas.

Keywords: Fibromyxoid sarcoma, collagen matrix, wide resec-
tion, vimentin positive, Mexico.

Debido a la incidencia poco comun de esta neo-
plasia, se describe un caso de localizacién en la region
lumbosacra. Asimismo se realiza una revision de la litera-
tura internacional para conocer las caracteristicas clinicas,
histopatoldgicas y diagnosticas, asi como las opciones te-
rapéuticas existentes.

El objetivo de este articulo es describir un caso de
sarcoma variedad fibromixoide de bajo grado presenta-
do en un paciente masculino en una localizacién inusual,
ademads de detallar las caracteristicas clinico-patologicas y
el manejo integral de esta neoplasia. Su incidencia es baja
en nuestro pais y en el mundo. Se realiza también una
revision exhaustiva de la literatura sobre el tema.

> PRESENTACION DEL CASO

Paciente masculino de 36 anos edad, sin anteceden-
tes patoldgicos de importancia. Refiere iniciar hace 20
aflos con aumento de volumen en regién lumbosacra de-
recha, asintomatico hasta hace tres afios cuando se agrega
dolor en el area; el dolor aumentaba con la movilizacién
activa, sin mejoria a la administracion de analgésicos hasta
hacerse incapacitante.

Posteriormente se acentia el dolor en marzo de
2010, motivo de hospitalizacién. Se inicia protocolo de
estudio, tomando tomografia axial computarizada (TAC)
de regidén lumbosacra donde se observa tumoracion
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Figura 1.
Tumor de 35 x 40 cm en region lumbosacra, lobulado, exofitico, coloracion café-
violacea, fijo a columna lumbar.

e

lumbar derecha de 10 x 15 cm, sin aparente infiltracion
a tejido dseo. El paciente es intervenido quirurgicamen-
te fuera de nuestra unidad, realizindose reseccién amplia
de tumoracién el 30 de marzo de 2010. Se reportan ha-
llazgos de tumor con extension a cresta ilfaca y columna
lumbar, con residual macroscopico y reporte histopato-
logico de sarcoma fibromixoide. Ante esto es enviado a
nuestra unidad para valoracién de tratamiento adyuvante
con radioterapia.

El paciente es visto por primera vez en el servicio
de oncologia quirdrgica el 30 de mayo de 2010. Durante
la exploracion fisica se observa sobre linea media cicatriz
de 16 cm de longitud de la cirugia previa con datos de
actividad tumoral de aproximadamente 3 cm, ademds
de tumor en region lumbosacra bilateral de 4 c¢m, sin
adenopatias regionales; resto de la exploracion sin da-
tos patologicos. La revision de laminillas el 18 de junio
de 2010 en nuestra unidad reporta sarcoma fibromixoide de
bajo grado con diferenciacién a musculo liso. La inmu-
nohistoquimica reporta positividad para vimentina y
proteina S-100, CD68 positivo en el 10% de las células
neoplisicas y actina de musculo liso focalmente positivaen
el drea hipocelular. El 28 de junio de 2010 se realiza es-
tudio ultrasonogrifico (USG) hepitico que se reporta
sin datos de actividad tumoral en higado. Se toma una
telerradiografia de torax sin que se observen datos de ac-
tividad tumoral metastisica.

El paciente es valorado en el servicio de radioterapia
el 28 de junio de 2010, programindose inicio de radio-
terapia (dosis total 66 Gy) sin que acuda a la cita. Visto
posteriormente en la consulta externa de oncologia qui-
rargica (11 de noviembre de 2010), refiere dolor en sitio
de tumoracién asi como alteraciones sensitivas y motoras
en extremidades inferiores. Durante la exploracion se

Figura 2.

Imagen de resonancia magnética en T2 donde se observa lesion heterogénea con
realce y reforzamiento periférico de tejidos blandos, prevertebral que mide 32 cm
rostro caudal y 33 cm ventrodorsal.

detecta tumor en regiéon lumbosacra bilateral de 35 x 40
cm, lobulado, exofitico, coloracién café-violdcea, fijo a
columna lumbar (Figura 1). Es hospitalizado para pro-
tocolo de preparacion quirturgica; el 17 de noviembre
de 2010 se realiza resonancia magnética nuclear (RMN)
que evidencia lesion prevertebral de tejidos blandos, la
cual se extiende desde L1 hasta region sacra y mide 32 cm
rostro caudal y 33 ¢cm ventrodorsal sin invadir conducto
medular (Figura 2). Es valorado por el servicio de neu-
rocirugia descartindose dafio medular.

El 19 de noviembre de 2010 se interviene quirdr-
gicamente en conjunto con el servicio de neurocirugia
y cirugia plastica y reconstructiva, realizindose reseccién
amplia de la tumoracién, denervacién facetaria y ro-
tacion de colgajos con cobertura del 50% del defecto y
colocacion de sistema VAC. Se reportan como hallazgos
reas de necrosis y hemorragia dentro de la tumoracion
con afeccion de tejidos blandos de columna lumbosacra
desde T12 hasta la punta de sacro, sin invasién de canal
medular (Figura 3).

El reporte histopatologico de la pieza informa sar-
coma fibromixoide (Figura 4) con bordes quirargicos
infiltrados por tumor. En la inmunohistoquimica se re-
porta positividad a vimentina y actina muscular especifica
(Figura 5).

El 30 de noviembre de 2010 se realiza lavado quirdr-
gico y debridacion por necrosis del colgajo. Se contintia
vigilancia en la consulta externa de oncologia quirtrgica.
El paciente refiere astenia y adinamia; en la exploraciéon
fisica se observa herida cruenta con exposicion de
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Figura 3.

Imagen correspondiente a la reseccion amplia de la tumoracion con denervacion
facetaria; con reas de necrosis y hemorragia dentro de la tumoracion y afeccion de
tejidos blandos de columna lumbosacra.

columna lumbosacra, asi como datos de actividad tu-
moral y zonas de necrosis. Es valorado por el servicio
de radioterapia el 21 de enero de 2011, donde se propone
radioterapia paliativa unica de 6 Gy a hemicuerpo. Es
hospitalizado en marzo de 2011 por mal estado general,
desequilibrio hidroelectrolitico, sindrome anémico y da-
tos de insuficiencia renal aguda. Se mantiene sblo con
medidas paliativas por estar fuera de tratamiento onco-
logico y se estabiliza durante su estancia hasta el 15 de
marzo de 2011 cuando es dado de alta voluntaria a su
domicilio.

> DISCUSION

El sarcoma fibromixoide es una variante del fibrosarcoma;
se trata de un tumor raro, con un alto potencial de metas-
tasis a pesar de su apariencia histologica benigna. Algunas
veces el largo intervalo entre su presentacion y la metds-
tasis causa problemas al patdlogo, radidlogo y cirujano.
El tumor se presenta usualmente en las extremidades in-
feriores (50%0) sobre todo en muslo, también en tronco,
region inguinal y hombro. Esporddicamente puede en-
contrarse en localizaciones como retroperitoneo, cabeza
(2.7%), axila, hombro, térax o regidn paravertebral.®La
mayoria se localiza de forma subfascial; raramente tiene
localizacidén subcutdnea o dérmica. Se presenta en adultos
jbvenes y de edad media. También se ha visto en edad
pedidtrica aunque esta histologia es muy rara en estos pa-
cientes.””

Dentro de las alteraciones genéticas encontradas
en esta patologia, a través de pruebas con RT-PCR
(reaccion en cadena de polimerasa por transcriptasa
inversa), FISH (hibridacion in situ fluorescente), reaccion
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Figura 4.
Microfotografia donde se observa el patron con matriz fibromixoide con dreas de
fibrosis densa (tincion Hy E 10X).

Figura 5.
Inmunorreaccion a la actina muscular especifica.

en cadena de polimerasa por ADN y bloques de parafina,
se observa la translocacion t (7; 16), (q34; p11) y fusién
entre los genes FUS y CREB3L2 en el 95% de los casos,
y en un 5% la variante FUS-CREB3L1 confirmada por
multiples estudios.!*-1?

Histologicamente se caracteriza por presentar una
matriz de coligeno con zonas de hipocelularidad y mu-
chos nodulos celulares mixoides. Las células tumorales
son usualmente pequeiias con escaso citoplasma eosinofi-
lico, nucleo de redondo a ovoide y ausencia de nucléolo.
No obstante hay zonas focales atipicas de hipercelula-
ridad, actividad mitdtica aumentada, hipercromatismo
nuclear y necrosis que pueden verse en el 10% de los
casos. La coloracién con inmunohistoquimica es positi-
va a vimentina y negativa a desmina, queratina, proteina
S-100, CD34 y CD31. El antigeno de membrana epite-
lial se ha reportado positivo en algunos casos.!>!?



La actina muscular especifica es positiva en la pa-
red de vasos pequefios dentro del tumor y fuertemente
positiva en la capa fibrosa periférica. Existe una entidad
denominada tumor de células hialinizantes en forma de
rosetas gigantes que comparte ciertas caracteristicas histo-
logicas y genéticas con el sarcoma fibromixoide. !>

La presentacion clinica suele ser de larga evolucion,
con un tumor de tejidos blandos de lento crecimiento,
poco doloroso y confinado al sitio afectado. Es raro que
se presente como una masa dolorosa; en ocasiones cur-
sa con hemorragia tumoral y es infrecuente que origine
sintomas neurologicos o vasculares.’>!'® De presentarse
la tumoracién en la pared toricica los pacientes pueden
experimentar de forma aguda distrés respiratorio y dolor
tordcico.® En cuanto al diagnéstico diferencial, éste inclu-
ye lesiones que muestran una proliferacién celular con
patrén mixoide con o sin componente fibroso. Las enti-
dades con patrén mixoide predominante sin componente
fibroso significativo incluyen mixoma, mixofibrosarco-
ma de bajo grado, angiomixoma, liposarcoma mixoide
y neurofibroma mixoide. Los tumores con morfologia
mixoide y fibrosa incluyen al neurofibroma, fibromato-
sis, perineurioma e histiocitoma fibroso. Otras entidades
abarcan al tumor desmoide, fibrosarcoma desmoplisico y
liposarcoma desdiferenciado de bajo grado.!”!®

El diagnostico se realiza mediante biopsia de toda
lesion tumoral que persista mds de cuatro semanas, sea
sintomdtica o mayor de 5 cm. Hay diferentes modalida-
des: a) biopsia incisional: se realiza en tumores de mis de
5 cm, la incisién debe efectuarse en el sitio mds pro-
minente, paralela al grupo muscular o longitudinal a la
extremidad; se deben evitar los drenajes (si no es posible
se deben exteriorizar a través de la herida principal) con
la finalidad de que al momento de la reseccion quirtirgica
ésta sea incluida en el espécimen de la pieza; b) biopsia
excisional: se realiza en tumores de 3 a 5 cm, superficiales
y en sitios con posibilidad de realizar un cierre prima-
rio de la herida; ¢) biopsia por aspiracién con aguja fina
(BAAF): s6lo para diagnostico de recurrencia o metds-
tasis tumoral (sensibilidad 89.29%, especificidad 89.8%,
valor predictivo positivo 96.1%, valor predictivo nega-
tivo 98.1%); no es atil en el diagnéstico primario de la
lesion y la puncién debe ser en el centro del tumor.'*"?

Respecto a los auxiliares diagnosticos, la TAC y la
RMN son las principales modalidades diagnosticas.®
La RMN con gadolinio es el estudio de eleccién para
tumores de partes blandas, ya que determina su locali-
zacidn exacta asi como las relaciones anatémicas, ademads
de distinguir el tumor del tejido sano, teniendo como
imagen caracteristica la apariencia nodular heterogénea
de bajo a ligeramente alto realce en SI en imagenes T1,
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heterogéneamente de bajo a alto realce en SI en imagenes
T2y reforzamiento heterogéneo posterior al contraste.’
La TC es también tatil aunque es mds sensible para valorar
compromiso Oseo.

Entre los estudios de extensiéon y utiles para es-
tatificacién estin la radiografia de tdérax para descartar
metastasis pulmonares y USG de abdomen para
descartar metastasis hepdticas. En caso de sospecha de
metistasis se solicitan ademds TC de térax, abdomino-
pélvica o de crineo y gammagrama 6sco.'*1>

Para la estatificacion se sigue el sistema propuesto
en 2010 por el AJCC, el cual tiene significacion desde el
punto de vista pronoéstico al documentarse que las metds-
tasis son regionales o a distancia. La lesion se clasifica de
acuerdo al TNM, asi: Tx: Tumor primario no valorable,
TO: Sin evidencia de tumor primario, T1: Tumor de 5
cm o menos en su dimension maxima; éste se subclasi-
fica en T1a: Tumor superficial, T1b: Tumor profundo
(dependiendo de si se encuentra por arriba o debajo de la
fascia superficial); T2: Tumor de mas 5 cm, se subdivide
en T2ay T2b. N se divide en Nx: Ganglios linfiticos no
valorables, NO: Sin metdstasis ganglionar, N1: Metistasis
ganglionar. M se divide en MO: Sin metdstasis a distancia,
M1: Metdstasis distantes. También se toma en cuenta el
grado histologico (1-3) para fines de estadificacién.!??!

Respecto al tratamiento de los sarcomas de partes
blandas, éste se ha revolucionado en los dltimos afios ya
que en el pasado la cirugia radical mediante amputacién
era el tratamiento estindar por considerarse tumores
radiorresistentes. Actualmente la tendencia es a la con-
servacién de la extremidad gracias a la implementacion
de modalidades terapéuticas neoadyuvantes o posqui-
rargicas. Se ha visto que la recurrencia local en pacientes
que no reciben adyuvancia varfa dependiendo del tipo
de procedimiento quirtrgico: en caso de reseccion ex-
clusivamente alcanza 90%, en reseccién amplia 39%, en
reseccion de partes blandas 25% y en caso de amputa-
cién 7% a 18%.%2Por lo tanto, se ha intentado el manejo
multimodal de este tipo de tumores mediante la com-
binacién de cirugia y radioterapia, sugerida por primera
vez en 1950 por Leucutia,® habiéndose comprobado que
ésta impacta el control locorregional y la supervivencia.?

En cuanto al tratamiento, en caso de tumores rese-
cables existen dos modalidades: La reseccidén amplia de
la lesién con midrgenes tridimensionales de 2 a 3 cm
de tejido normal, con extirpacion de la totalidad del tu-
mor y la zona reactiva, pero sin extirpar la estructura que
origina el tumor (lo cual deja cierto riesgo de tumor re-
sidual microscopico) y la reseccidén radical en la que se
extirpa el tumor completo y la estructura que lo origi-
na (musculo, nervios, vasos); en ésta el tumor debe estar
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rodeado completamente de una envoltura musculo-
fascial intacta, siendo muy baja la posibilidad de residuo
microscopico. '

El tratamiento a través de radioterapia tiene varias
modalidades. La radioterapia radical se otorga a pacientes
cuyo tumor es irresecable por medios quirdrgicos; ge-
neralmente se administran dosis de 64-66 Gy al sitio del
tumor. Este tratamiento tiene fines paliativos y el indice
de control local es de 29% a 33%0.'* 22

En caso de radioterapia preoperatoria se obtiene un
control local de 90% a 97%. La radioterapia adyuvante
se administra a pacientes sometidos a reseccién tumoral
previa en dosis promedio de 65-79 Gy después de ocho
semanas del evento quirtrgico y estd indicada en casos
con alto riesgo de recurrencia local, como sucede cuando
hay margenes infiltrados por tumor, pacientes sometidos
a una cirugia marginal, presencia de margenes cercanos y
tumores mayores de 5 cm. La radioterapia se administra
ya seca con haz de electrones o megavoltaje con fotones
con fraccionamiento convencional de 1.8-2.0 Gy diaria-
mente por cinco dias a la semana con dosis total de 45-64
Gy o con hiperfraccionamiento acelerado mediante dos
fracciones diarias de 1.6 Gy en intervalos de seis a ocho
horas con una dosis total de 44.8 Gy o tres fracciones dia-
rias de 1.5 Gy en intervalos de cinco horas con una dosis
total de 48-54 Gy. El campo de radiacién incluye el sitio
del tumor inicial con 2 a 3 cm de margen de tejido sano.’
Con esta modalidad se obtiene un control local de 78% a
91%, una tasa de falla local de 18.5% y una preservaciéon
funcional del miembro de 84.7%.2 Respecto al papel de
la quimioterapia en este tipo de tumores, no s¢ ha de-
mostrado su efectividad en el tratamiento de los mismos.”

El prondstico de estos pacientes depende de varios
factores: grado, tamafio, localizacién y tipo histologico
del tumor. En aquellos con sarcomas grandes, profundos
y de alto grado el riesgo de metistasis alcanza 40% a 50%,
siendo la ruta mds comun la diseminaciéon hematogena.
En el caso de la variedad fibromixoide la diseminacién
ganglionar linfitica no se presenta como acontece en
otros subtipos como el sarcoma sinovial, sarcoma epite-
loide y rabdomiosarcoma (afeccion ganglionar en 12% a
20% de los casos).'* El sitio mds frecuente de enfermedad
metastdsica en los sarcomas de extremidades es el pulmon
(35% a 509%), le siguen en frecuencia higado (25%),
hueso (22%) y encéfalo (5%). Un 30% de los pacien-
tes sometidos a metastasectomia de lesiones pulmonares
sobrevive a cinco anos. Entre 20% y 30% de los pacien-
tes tienen metdstasis extrapulmonares en higado, hueso,
encéfalo.'*"5 En pacientes con tumores de alto grado, el
riesgo de enfermedad metastdsica a distancia es de 34%
en tumores de 5.1 a2 10 cm, 43% en tumores de 10.1a 15
cm y 58% en aquellos de 15.1 a 20 cm.? La recurrencia
global después de una cirugifa radical oscila entre 20% y
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30% y se presenta en el 80% de los casos en los dos afios
siguientes.'* La sobrevida global se aproxima a 17%.2En
cuanto a la sobrevida a cinco afos por etapas clinicas, ésta
es de 80% a 90% (etapa I), 65% (etapa II), 45% (ctapa III)
y 10% (etapa IV)."

La vigilancia durante los dos primeros anos se realiza
mediante examen fisico detallado del sitio de reseccidon
cada tres meses y radiografia de torax AP y lateral cada seis
meses. Entre los tres y los cinco anos se efectiia examen
fisico cada seis meses y radiografia AP y lateral y TAC o
RMN del sitio de reseccion de manera anual. A partir de
los cinco afios un examen fisico anual con radiografia AP
y lateral.!

> CONCLUSIONES

Cabe resaltar la importancia del reporte de este caso, ya
que es el primero en su tipo documentado en nuestra
unidad hospitalaria; ademds, a nivel nacional no se han
notificado casos de este subtipo de sarcomas de tejido
blando. Esto crea un razonamiento a tener en cuenta en
la practica clinica y a usarlo para emitir un diagnostico
diferencial cuando se presentan tumores de este tipo. A
la descripcion de este caso se suma una revision de la lite-
ratura mundial sobre las caracteristicas epidemioldgicas,
clinicas, patologicas, diagndsticas y terapéuticas con el fin
de informar detalladamente acerca de esta neoplasia de
comportamiento agresivo.
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