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PALABRAS CLAVE Resumen El fibrosarcoma congénito, es una patologia muy poco habitual, que representa

Fibrosarcoma el 3% de todos los tumores de la infancia. El propésito de la publicacion es describir el caso

congénito; clinico de una paciente con un fibrosarcoma congénito tratado exitosamente quirirgicamente

Rodilla; sin recurrencias con buenos resultados funcionales.

Infancia; Se presenta una caso de una paciente a quien se le diagnostico a los 3 meses de edad una masa

Tumor en el muslo izquierdo por un fibrosarcoma congénito de 10 cm de diametro, a quien se le realizo
reseccion primaria de la lesion con bordes libre de compromiso tumoral como tratamiento de
eleccion.

En el seguimiento, la paciente no ha presentado recaidas con recuperacion de los arcos de
movilidad activa y pasiva, con desarrollo motor acorde a la edad.

Los fibrosarcomas congénitos, se ubican principalmente alrededor de la rodilla, y son infil-
trantes a tejidos adyacentes, su eleccion de manejo es la reseccion quirdrgica con bordes libres
de tumor, en general tiene un mejor prondstico que los sarcomas en adultos, pero con indices
de recurrencia de hasta el 40% de los casos.

Nivel de evidencia: IV
© 2020 Publicado por Elsevier Espana, S.L.U. en nombre de Sociedad Colombiana de Ortopedia
y Traumatologia.

KEYWORDS Congenital fibrosarcoma of the knee. Case report

Congenital

fibrosarcoma; Abstract Congenital fibrosarcoma is an unusual pathology, representing 3% of all childhood
Knee; tumors. The purpose of the publication is to describe the clinical case of a patient with a con-
Infant; genital fibrosarcoma, successfully treated surgically without recurrences with good functional
Tumor results.

* Autor para correspondencia.
** Autor para correspondencia.
Correos electronicos: jepgarcia@gmail.com (J.E. Paez), alvaroquinteroariza@gmail.com (A. Quintero-Ariza).

https://doi.org/10.1016/j.rccot.2020.06.002
0120-8845/© 2020 Publicado por Elsevier Espaiia, S.L.U. en nombre de Sociedad Colombiana de Ortopedia y Traumatologia.


https://doi.org/10.1016/j.rccot.2020.06.002
http://www.elsevier.es/rccot
http://crossmark.crossref.org/dialog/?doi=10.1016/j.rccot.2020.06.002&domain=pdf
mailto:jepgarcia@gmail.com
mailto:alvaroquinteroariza@gmail.com
https://doi.org/10.1016/j.rccot.2020.06.002

Fibrosarcoma congénito de rodilla. Reporte de caso 195

We describe the clinical outcome of a 3-month-old of age with a mass in the left thigh by a
congenital fibrosarcoma 10 cm, who underwent primary resection of the lesion with edges free

of tumor compromise as the treatment of choice.

During follow-up, the patient did not present relapses with recovery of active and passive
mobility arcs, with motor development according to age.

The congenital fibrosarcomas, are located mainly around the knee, and are infiltrating to
adjacent tissues; management is surgical resection with tumor-free edges. Congenital Fibro-
sarcoma usually has better prognosis than adults sarcomas, but with recurrence rates up to 40%

of the patients.
Evidence Level: IV

© 2020 Published by Elsevier Espana, S.L.U. on behalf of Sociedad Colombiana de Ortopedia y

Traumatologia.

Introduccion

El fibrosarcoma congénito (FC) es un tumor de tejidos
blandos raro que se presenta en la edad pediatrica. Histo-
logicamente es similar a los fibrosarcomas que aparecen en
la edad adulta, pero difiere en que se asocian con menor
riesgo de metastasis, y en general un mejor pronostico.
Su principal problema son las recurrencias, que se pre-
sentan generalmente sobre los 18 meses posteriores a la
reseccion'=3. Existen controversias sobre su manejo dado lo
infrecuente de la patologia. A continuacion se presenta un
caso de fibrosarcoma congénito en una paciente de 3 meses
de edad, tratado con buenos resultados funcionales sin
recurrencias.

Caso clinico

Se trata de una paciente femenina de tres meses de edad,
hija de madre de 19 anos sin antecedentes relevantes
durante la gestacion, a quien su madre le detecta aparente
masa en muslo distal izquierdo a los 20 dias de vida, que
aumenta rapidamente de tamafo acompanado de limitacion
progresiva de la movilidad de la pierna izquierda. Al examen
fisico con masa en muslo izquierdo que compromete toda la
cara anterior de 10cm de diametro aproximadamente, con
presencia de circulacion colateral y cambios de coloracion
de la piel con un tono violaceo, con restriccion importante
de la flexion de la rodilla.

Mediante una ecografia de tejidos blandos se evidencio
tumor solido hipervascular adyacente a fémur izquierdo y
articulacion de la rodilla, En Resonancia magnética nuclear
se aprecio una masa en tejidos blandos en muslo adyacente
a cortical del fémur distal y tibia proximal en su cara ante-
rior con areas de hemorragia sin signos de compromiso 6seo
(fig. 1).

Se Tomo biopsia percutanea que informa sarcoma de teji-
dos blandos, la Inmunohistoquimica reporta un fibrosarcoma
infantil probablemente congénito, con Ki67 del 40%. En los
examen de extension la Tomografia axial computarizada de
torax es negativa para progresion pulmonar, la Gammagra-
fia dsea sin evidencia de metastasis Oseas (fig. 2), doppler
arterial y venoso de miembros inferiores sin compromiso vas-
cular. Al discutir el caso clinico con pares internacionales se
opta por reseccion amplia de la lesidén con salvamento de la
extremidad sin requerir manejo ayudvante.

Durante el procedimiento se evidencio gran masa en cara
anterior de la rodilla y tercio distal de muslo en la region
antero medial en contacto con la metafisis del fémur, patela
y tercio proximal de la tibia, sin evidencia de compromiso
6seo (fig. 3). Logrando una reseccion completa del tumor
macroscopicamente, que implico reseccion amplia de tejido
muscular con seccion del tercio distal del basto medial,
intermedio y recto femoral. Con reseccion parcial del retina-
culo de larodilla, incluyendo periostio de la cortical anterior
del fémur (fig. 4). Con Reconstruccion por transferencias
miotendinosas mdultiples, con el fin de mantener la funcio-
nalidad de la rodilla.

Figura 1

Resonancia magnética nuclear de muslo, evidencia masa en tejidos blandos (flecha blanca). 1A Coronal T1, 1B Axial T1.
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Figura 2 Gammagrafia 6sea. Hipercaptacion en rodilla dere-
cha. No otras zonas de capitacion anormal.

Figura 3
Pierna).

Masa en tercio distal del muslo. (M, Muslo) (P,

Figura 4 Posterior a reseccion de lesion con reseccion par-
cial del basto medial, intermedio, recto femoral, Retinaculo de
la rodilla por compromiso tumoral. Con reseccion del periostio
de la cortical anterior del fémur distal (M, Muslo) (P, Pierna)
(Cabeza de flecha Rotula) (Flecha fémur distal).

El resultado de la patologia es de un fibrosarcoma con-
génito, con evidencia de células con atipias dispuestas en
patron fascicular con areas en ‘‘espina de pescado’’, areas
de necrosis menor al 2%, con 20 mitosis por 10 campos de
alto poder, sin signos de invasion linfovascular, con compro-
miso del borde distal de la lesion por nidos tumorales que
entran en contacto con el borde de seccion. Resto de bordes
libres de compromiso tumoral.

Durante el postoperatorio a los 15 dias presenta dehis-
cencia de la herida se lleva a cirugia nuevamente para
mapeo de borde distal de seccion en busca de remanente
tumoral y ampliacion de margenes en la localizacion donde

patologia indico margen no satisfactorio, con cierre prima-
rio de la herida. Los resultados de la nueva patologia fueron
negativos para compromiso tumoral, sin nuevas dehiscen-
cias durante el postoperatorio. En el momento en el segundo
ano de seguimiento sin evidencia de recaida tumoral local ni
progresion sistémica, con recuperacion total de la movilidad
de la extremidad, evolucion del desarrollo motor acorde a
la edad.

Discusion

Los fibrosarcomas congénitos son tumores pediatricos infre-
cuentes de los tejidos blandos, originados en células
mesenquimales primitivas. Representan el 3% de todos los
tumores de la infancia y el 10% de los tumores congénitos,
siendo el sarcoma mas frecuente en menores de un afo.
El 60% de las veces afecta al género masculino, y hasta
el 72% de los casos se ubican alrededor de las rodillas y
los codos, siendo la localizacion mas frecuente el tercio
distal del muslo (11% de los casos) en algunas series, sin
embargo se pueden localizar en el tronco, cabeza, cuello,
retro peritoneo y mesenterio. Generalmente se diagnostican
tempranamente, hasta el 50% de los casos se diagnostican
en los primeros 3 meses de vida®®.

Se caracteriza por un rapido crecimiento, su tamafo
puede ser variable, Son pobremente circunscritos e infil-
tran el tejido celular subcutaneo, musculo, fasciay tendones
adyacentes a su localizaciéon®’.

Microscopicamente, estan compuestos de células fusi-
formes de aspecto inmaduro, dispuestas en fasciculos, con
una apariencia descrita como en ‘‘espina de pescado’’,
con celularidad alta y actividad mitotica prominente®°. Sus
caracteristicas histologicas recuerdan al fibrosarcoma en
adultos, pero difieren en que tienen un mejor comporta-
miento con tasas de supervivencia a 5 anos de hasta el 86% de
los casos aproximadamente. Con una mortalidad que varia
en las series entre el 5 al 16%.

Radioldgicamente se caracteriza por una masa de tejidos
blandos que aumenta rapidamente de tamano, El examen
de eleccion para el estudio de la extension local es la reso-
nancia magnética nuclear que permite evaluar el tamafno de
la neoplasia, y determinar que estructura de tejidos blandos
estan comprometidas. La utilidad de la tomografia compu-
tarizada es el grado de afectacion dsea'®.

Su principal problema son las recurrencias que se pre-
sentan en cerca del 40% de los casos en los primeros dos
anos de vida. Las metastasis son raras y se presentan entre
el 7-8% de los casos segun algunos reportes, generalmente a
pulmon. Solo se reportan algunos casos aislados con metas-
tasis a multiples organos, invadiendo tejidos blandos de las
extremidades, pulmon e higado concomitantemente.

El tratamiento de eleccion es la reseccion local de la
lesion, con preservacion funcional de la extremidad. La
amputacion se realiza en los casos en los cuales por la
extension del tumor, o su afectacion neurovascular hacen
imposible realizar un procedimiento de preservacion''. El
uso de quimioterapia como adyuvante no es necesaria luego
de una reseccion completa, y se debe evitar por sus efectos
secundarios.

En conclusion, los sarcomas congénitos son tumores infre-
cuentes, que se caracterizan por un rapido crecimiento, su
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manejo se centra en la reseccion primaria sin necesidad
de manejo adyuvante si se logra la reseccion completa del
tumor. Presentamos un caso de una paciente con un sar-
coma congénito de grandes dimensiones en el muslo de una
paciente de 3 meses de edad que se trat6 exitosamente qui-
rurgicamente con la preservacion funcional de la extremidad
sin recurrencias.
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