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La estrategia quirdrgica dependera de la extensién tumoral.
En aquellos casos con afectacién intracardiaca, la cirugia mas
aceptada es la extraccién completa del tumor en un tiempo
quirdrgico. La histerectomia y doble ooforectomia esta
indicada en el mismo acto quirdrgico, aunque el momento
de realizarla depende del equipo quirdrgico®.

La resecciéon completa es fundamental para prevenir la
recurrencia de la enfermedad, descrita en un 30% de los casos®.
Dado que la via de extensién mas frecuente es la vena iliaca
seguida de la vena ovdarica, se deben evaluar todas las vias
potenciales de extensiéon del tumor, incluso considerar la
ligadura estdndar de las venas iliacas internas. Se ha descrito
también el uso de radioterapia para aquellos con recurrencia,
en nuestro caso la ausencia de recurrencia postoperatoria
descarta esta ultima opcién™®.

Concluimos que la LIV es una entidad rara que puede ser
potencialmente mortal por su capacidad de extenderse a las
cavidades cardiacas. Por este motivo, se deber tener en cuenta
en pacientes con antecedente de miomas uterinos y diagnos-
tico de trombosis de vena cava inferior. El tratamiento es la
extirpacién quirdrgica del tumor y la histerectomia junto a
la anexectomia. La evolucién esperada es hacia la curacién de
la enfermedad, pero teniendo en cuenta la recurrencia, es
necesario un seguimiento para su deteccién precoz como se
describe en la literatura.
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Tumor fibromixoide osificante maligno

supraclavicular
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Supraclavicular malignant ossifying fibromyxoid tumor

El tumor fibromixoide osificante es un tumor de partes blandas,
englobado dentro de los tumores mixoides, grupo heterogéneo

de lesiones que tienen en comun la produccién de matriz
extracelular rica en mucopolisacaridos. Es poco frecuente
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(menos de 300 casos descritos) y presenta un crecimiento lento
con gran capacidad para la recidiva local y la metastasis.

Presentamos el caso de un varén de 74 afios que presenta
tumoracién supraclavicular de 4 cm de didmetro, de reciente
aparicién, no dolorosa, dura y parcialmente mévil a la
exploracién. En ecografia aparece un nédulo sélido-quistico
de 32 mm en contacto con la clavicula. La PAAF informa de
neoplasia de probable estirpe neuroendocrina. El estudio
hormonal resulta dentro de la normalidad. La TAC observa
una lesién supraclavicular de 3 cm en el tridngulo cervical
posteriorizquierdo (fig. 1) y el SPECT-TAC aprecia un depésito
focal de moderada a elevada densidad en la fosa supracla-
vicular izquierda. Se decide intervencién quirdrgica apre-
cidandose masa de 4cm de didmetro en el espacio
supraclavicular extendida por detras la clavicula de consis-
tencia dura con 4areas calcificadas. Se realiza exéresis
quirurgica. El paciente evoluciona de forma favorable, siendo
dado de alta en 24 h.

La anatomia patolégica informa de una formacién ovoidea
de 4 x 4 x 2,5 cm, correspondiente a una tumoracién mesen-
quimal multinodular seudoencapsulada (fig. 2A). La lesién es
hipercelular con &reas colagenizadas, habito epitelioide,
moderado citoplasma eosinéfilo y nucleos irregulares. Pre-
senta 5 mitosis/50 CGA que en algunas zonas alcanzan hasta
2-3/10CGA y areas de osificacién en forma de anillo
concéntrico. Se identifican algunos focos de aspecto mixoide
compatible con tumor fibromixoide calcificante maligno
(figs. 2B y C). En el comité de tumores se decide administrar

Figura 1 - TAC que muestra una lesién supraclavicular
cervical posterior izquierda.

radioterapia adyuvante permaneciendo tras 2 afios de
seguimiento, libre de enfermedad.

Los tumores fibromixoides osificantes ocurren en adultos
de cualquier edad, sobre todo en varones en torno a los
50 afios’ en el subcutidneo de tejidos blandos o musculos
esqueléticos, el 70% aparecen en extremidades (proximales
més que distales), existiendo casos descritos en tronco,
cabeza, cuello, mediastino, retroperitoneo o mama. Suelen
ser nédulos pequefios con un tamafio promedio de 4-5 cm®?,

Figura 2 - Anatomia patolégica: A) Se observa una formacién ovoidea correspondiente a una tumoracién mesenquimal
multinodular seudoencapsulada. B y C) Se identifican algunos focos de aspecto mixoide compatible con tumor fibromixoide

osificante maligno.
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bien circunscritos, indoloros y profundos, adheridos a los
tendones subyacentes, fascia o musculos esqueléticos. Suelen
presentar un crecimiento de meses a afios de duracién (media
de 4 afos)™.

Descrito por primera vez por Enzinger et al.®* en 1989,
basandose en 59 casos del Instituto Patoldgico de las Fuerzas
Armadas en 25 afios, como una masa nodular bien circunscrita
en el tejido subcutaneo o los musculos, denominandolo tumor
fibromixoide osificante de partes blandas.

La gran mayoria son histolégicamente benignos con un
prondstico favorable®. Sin embargo, hay casos con caracte-
risticas citoarquitecturales atipicas y rasgos histolégicos de
malignidad (alta celularidad, atipia nuclear y actividad
mitdtica elevada > 2/50 CGA), que presentan mayor recu-
rrencia y capacidad para metastatizar (60% de malignos)*°. Es
caracteristica la existencia de cordones de células blandas
pequefias con matriz rica en mucopolisacaridos y frecuente
hialinizacién parietal®. Pueden expresar tejido 6seo en el 60-
90% de los casos y necrosis hasta en el 20%’.

No existe una clasificacién de riesgo aceptada universal-
mente. Folpe y Weiss® describen 70 casos, y los divide en 3
tipos. Los tumores «tipicos» son aquellos con celularidad y
grado nuclear bajos, falta de necrosis o invasién vascular, con
actividad mitética < 2/50 CGA. Los «atipicos» son aquellos que
se diferencian de los tipicos, pero sin criterios de malignidad.
Los «malignos» presentan una tasa de recurrencia y metasta-
sis del 60%. En su serie publicada, 8 pacientes de 70 casos
tuvieron metéstasis a distancia®’ (principalmente pulmén).

En la inmunohistoquimica expresan la proteina S100,
sobre todo en los tumores «tipicos»™®. Antonescu et al.®
observaron la expresién S100 en el 60% de los casos y la
positividad de EAAT4, MUC4, NFP y CD56.7,16 CD10 en
tumores «atipicos». Graham et al.’ describen un mosaico
caracteristico de patrones de pérdida de INI1/SMARCB1.Enun
pequeiio niumero de casos el gen INI1 esta ausente, corres-
pondiendo con la pérdida de expresién nuclear’. Los estudios
con FISH han demostrado un reordenamiento recurrente del
gen PHF1 (situado en cromosoma 6p21) entre el 49-79% de los
casos.

Radiolégicamente se comporta como una masa nodular de
tejido blando con un anillo de osificacién incompleto. La TAC
muestra una «concha de hueso» (Bone-shell) periférica entre el
60-70% de los casos™*°. Los exdmenes con tecnecio muestran
la presencia de formacién intratumoral de hueso maduro’. En
la RMN el tumor suele ser isointenso a los misculos en T1y
mostrar intensidad intermedia-alta en T2%.

El tratamiento habitual es la reseccién completa de la
lesién con margenes libres, lo que suele ser curativo en la
mayoria de los casos®. Sin embargo, dado que la variante
maligna tiene riesgo de recurrencia y metdstasis se afiade
radioterapia adyuvante del lecho tumoral.

El tumor fibromixoide osificante maligno es muy raro, con
una alta tasa de recurrencia y metdstasis, siendo muy
importante su diagnéstico mediante métodos histolégicos,
inmunohistoquimicos y FISH. Es necesario un mejor conoci-
miento de estos tumores con el fin de evitar errores en el
diagnéstico y contribuir a su correcto manejo para aumentar
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