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Introduccién

El 25% de |os sarcomas de tejidos blandos no son rabdomio-
sarcomas, representando un 3% de todos |os tumoresinfantiles.
El fibrosarcoma es poco frecuente durante lainfanciay consti-
tuye aproximadamente el 10% de los sarcomas de tumores blan-
dos en nifios. Durante los primeros afios de vida debe conside-
rarse una entidad diferenciada del mismo tumor en el adulto,
por su distinto comportamiento clinico y mejor prondstico@.

Blocker apelaal término de fibrosarcoma congénito cuando
éste se presentaa nacimiento o durante los tres primeros meses
de vida®, con unafrecuenciaen algunas series proximaa 51%
en los casos de menores de 5 afios®.

Tradicionalmente el tratamiento del fibrosarcoma congéni-
to hasido quirdrgico, con frecuencia muy extenso, conllevando
unagran morbilidad. En laactualidad la cirugia mutilante no es-
tajustificadaya que publicaciones recientes proponen e empleo
de la quimioterapia como tratamiento adyuvante ala cirugia
en |os casos inoperables. Aportamos un caso de fibrosarcoma
congénito y discutimos |as opciones terapéuticas actual es.

Caso clinico

Nifia de 16 dias de vida que es remitida a nuestro servicio por
presentar unatumoracion en cara externadel muslo izquierdo de
4 dias de evolucidn, sin otra sintomatol ogia. Fue el producto de
un embarazo sin complicacionesy parto atérmino con un peso
a nacimiento de 2.880 g y exploracion neonatal normal. No exis-
tid exposicion atdxicos o radiacion durante el embarazo.

El examen fisico revel6 una masa localizada en region su-
peroexterna del miembro inferior izquierdo de 2 cm de diame-
tro, consistencia elastica, bien delimitada, no adheridaapiel y
si aplanos profundos. No existian adenopatias inguinal es aso-
ciadas.

El estudio ultrasonico con eco Doppler demuestra una tu-
moracion sdlidade 2,4 x 1,2 x 2 cm, bien delimitada con éreas
hipoecogénicas en su interior y flujos de dta velocidad en toda
lamasa. La hematimetria mostré una hemoglobina de 8,5 g/d|
y un hamatdcrito de 25% con serie blancay plaguetas norma-
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Figura 1. Imagen microscdpicaen laque se observan nidos de células pe-
quefias densamente agrupadas junto a zonas de células fusiformes de dis-
posicién fascicular, compatible con fibrosarcoma.

les. Labioguimica elemental de sangrey orina, radiografiasim-
ple de torax, eco cerebral y abdominal, estudio de médula dsea
y gammagrafia 6sea fueron normales.

A los5 diasde suingreso serealizd exéresisampliadelatu-
moracion. El estudio microscopico puso de manifiesto un cua-
dro histol6gico caracterizado por nidos de células densamente
agrupadas con elevado indice mitético (30-40 m/cga) junto a zo-
nas de células fusiformes de disposicion fascicular compatible
con fibrosarcoma congeénito (Fig. 1). Los bordes quirdrgicos coin-
cidian en algunos campos con zonas de infiltracion tumoral.

El estudio RNM postoperatorio mostré aumento de la se-
fial en la serie potenciadaen T2y densidad proténica en dicha
locdizacion compatible con resto tumord (Fig. 2).

A pesar de estos hallazgos se decidio6 actitud expectante
sin redlizar terapia adyuvante.

Durante un periodo de seguimiento de 12 meses ha perma-
necido asintométicay en RNM de control a 7° mesno existeima
gen de masani datos que sugieran recidivaloca delatumoracion.

Discusion

Las caracterigticas clinicas, histoldgicasy € comportamiento
bioldgico del caso presentado, son compatibles con el diag-
ndstico de fibrosarcoma congénito. Estos tumores, en €l nifio,
se locdizan preferentemente en extremidades con predominio
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Figura 2. Imagen de RNM postoperatoria con aumento de sefial en la se-
rie potenciada en T2 compatible con resto tumoral.

en la porcion distal (aproximadamente el 71%)G4), asociando-
se este hecho con un mejor prondstico. En nuestro caso, debi-
do a tamafio y localizacion de lamasatumoral, fue posible re-
alizar una exéresis quitirgicasimple. A pesar de que los datos
anatomopatol dgicos y de RMN iniciales demostraban la exis-
tencia de restos tumorales, de acuerdo con Spicer, se adoptd una
actitud de observacidn activa, no apareciendo datos de recu-
rrencia de la enfermedad.

Spicer, basindose en un caso de regresion espontanea®, man-
tiene la hipttesis de que en muchas ocasiones €l tratamiento ins-
taurado tan precozmente imposibilita observar lamisma.

Esimportante sefidlar la dta tasa de recurrencialocal que
oscilaentreel 32y 43% segUn las diferentes series®9), asi como
la escasa frecuencia de metéstasisadistancia: 13,5y 7,3%, res-
pectivamente®, La mortalidad encontrada por Blocker y cals.
en 1987 fue del 11,5%). Estos datos sugieren que €l fibrosar-
coma en lactantes y nifios menores de 5 afios se asocia con un
mejor prondstico que agquellos que ocurren en nifios mayoresy
adultos.

Debido alaaltatasade recurrencialocal y rarezadelas me-
téstasis, existe unatendenciaaconsiderar € fibrosarcomaen los
primeros afnos de la vida como una fibromatosis y llamarlo
«Fibromatosis Fibrosarcoma:like», ya que la distincion histol 6-
gicaesdificil y en ocasiones su separacion esimposible®. A pe-
sar de que algunos autores han sefialado diferencias histol ogi-
cas entre el fibrosarcoma en nifios y adultos®, existe un con-
senso generalizado por €l que la apariencia microscopicano pre-
dice & comportamiento clinico.

En la actualidad no se acepta el uso de la cirugia mutilante
en el manejo del fibrosarcoma congénito, ya que, por un lado,
existen publicaciones de regresion espontanea®d y, por otro, la
quimioterapia preoperatoria permite reducir la masa tumoral y
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hacer posible la cirugia conservadora®12). Sin embargo, Salloum
y cols. piensan que no existen evidencias de que la quimiotera-
piamejore el control local de laenfermedad®?. Lasindicaciones
actuales para el empleo delaquimioterapiason: en e tratamiento
de recurrencias locales, en los casos de metastasis a distanciay
como reductor de lamasa tumoral cuando la cirugia conserva-
dorainicia no es posible. La utilidad de la quimioterapia pos-
toperatoria es mas discutible y, aunque algunos autores la han
empleado, la eficacia de lamismano hasido estableciday los
posibles efectos secundarios deben ser considerados?.

Nosotros concluimos:

1. Laactitud quirtrgica como cirugia curativa, sinllegar a
ser mutilante, debe ser [a primera opcion en € fibrosarcoma con-
génito.

2. Laquimioterapia preoperatoria puede ser una opcion pre-
ferible alacirugia mutilante.

3. Laquimioterapia postoperatoriasi persisten restos tumo-
rales debe ser cuestionada.

4. Laquimioterapia debe ser administrada en casos de re-
cidivay/o metastasis.
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