Tratamiento de fibrosarcoma infantil: Reporte de un caso
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Resumen

Introduccion. Los sarcomas de partes blandas ocupan el 7-15 % de los
tumores sélidos de la infancia. La etiologia de esta enfermedad es
desconocida. Es un tumor de crecimiento rapido, no doloroso;
histologicamente es similar a los fibrosarcomas de la edad adulta, pero tienen
menor riesgo de metastasis, y mejor prondstico. El tratamiento esta dirigido al
control local, la reseccién quirtrgica completa es el tratamiento indicado
siempre y cuando se pueda efectuar.

Reporte de Caso. Femenina de 11 afios, referida para reseccion de
tumoracion de codo derecho dependiente de tejidos blandos, con abundante
vascularizacion periférica a la tumoracion. Se programa para exceresis de
tumoracion, con colocacion de injerto cutaneo de espesor parcial y se envia
pieza a patologia; se obtiene como resultado tipo histolégico compatible con
Fibrosarcoma Infantil con margenes a menos de 1 mm de la lesion, por lo
gue se envia paciente a servicio de oncologia pediatrica el cual solicita
estudios de extension con PET CT, en donde se obtiene como resultado sin
evidencia anatomometabolica macroscépica de actividad tumoral.
Posteriormente, se inicia tratamiento por oncologia pediatrica con dos
sesiones de quimioterapia y 20 sesiones de radioterapia con adecuada
evolucion; se valora finalmente por cirugia plastica y reconstructiva y se
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observa adecuada calidad de injerto, sin necesidad de alguna otra
intervencidn por parte de su servicio.

Conclusidn. La participacion del cirujano vascular para realizar la exceresis
del tumor logrando preservar la mayor circulacion de la extremidad y asi
evitar la amputacion, la decision dificil por parte de cirugia reconstructiva
para colocar un injerto de espesor parcial sobre el lecho quirargico y el inicio
de radioterapia/quimioterapia por parte de oncologia pediatrica fueron la
clave del éxito para lograr la adecuada evolucion de la paciente.
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Introduccioén

Las neoplasias malignas en el nifio y en el adolescente son enfermedades
poco frecuentes pero suponen un impacto importante en la salud de estos
grupos de edad [1]. A pesar de la progresiva reduccion de la mortalidad
debida a las neoplasias, el cancer aun representa la primera causa de
muerte por enfermedad en los nifios y adolescents [2]. Los sarcomas de
partes blandas ocupan el 7-15 % de todos los tumores sdlidos de la infancia.
El fibrosarcoma es el segundo tumor mas comun, después del
rabdomiosarcoma representando el 11% [3].

La etiologia de esta enfermedad es desconocida [7]. Clinicamente es un
tumor de crecimiento rapido, no doloroso y otros sintomas de acuerdo con la
extension local o compresién de estructuras adyacentes [4].

El fibrosarcoma infantil esta relacionado con la translocacién citogenética
t(12;15)(p13;925), lo que da como resultado la fusion del gen del gen ETV6-
NTRK3 [5]. Ademas de esto, también se han observado algunas otras
translocaciones, como EML4-NEML4-NTRK3, TPM3-NTRK1, TRK3, TPM3-
NTRK1, LMNA-NTRK1 y LMNA-NTRK1 y deleciones intragénicas BRAF [6].

Dentro de los estudios paraclinicos: la tomografia axial computarizada y/o
resonancia magneética nos ayudan a determinar el tamafo del tumor, la
extension e invasion a 6rganos adyacentes [7].

Histologicamente 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 prondstico [8]. La diseminacion linfatica es infrecuente
siendo menor del 10%, asi como la presencia de metastasis a distancia [9].

El tratamiento esté dirigido al control local, la reseccidon quirdrgica completa
es el tratamiento indicado siempre y cuando se pueda efectuar, en caso de
ser la reseccion incompleta o margenes inadecuados, radioterapia de
consolidacion [10 ]. La quimioterapia adyuvante es incierta y no se emplea de
rutina por la baja incidencia de metastasis a distancia [11].

Reporte de Caso.

Femenina de 11 afios la cual ingresa al servicio de cirugia vascular del
Hospital General de Leon, referida de Hospital General de Irapuato por
tumoracion de codo derecho, el cual es notado por su mama 6 meses previos



a su valoracion, en donde solicitan Resonancia Magnética Nuclear (RMN) de
la extremidad toracica derecha y encuentran tumoracion dependiente de
tejidos blandos, con abundante vascularizacion periférica a la tumoracion.

En la figura 1 se muestra la imagen fotogréfica de la tumoracion del codo
derecho, previo a la intervencién quirargica.

Figura 1: Tumoracion en codo derecho

Fuente: Expediente clinico

Tumoracion de codo derecho de 10 x 15 cm. previo a la intervencion
quirdrgica

En la figura 2 se muestra la imagen de RMN de la tumoracién, mostrando
vascularizacion y el no involucramiento del tejido 6seo.



Figura 2: Resonancia Magnética Nuclear de codo derecho

Fuente: Expediente clinico

Resonancia Magnética Nuclear con tumoracion vascularizada en codo
derecho sin aparente involucramiento 6seo

Se programa exceresis de tumoracion de codo derecho, donde se encuentra
como hallazgos tumor vascular de aproximadamente 10x15 cm, consistencia
blanda, no adherido a planos profundo, ni estructuras 6seas, con multiples
vasos nutricios; se realiza colocacion de injerto cutdneo de espesor parcial,
tomado de muslo derecho de un aproximado de 15x15 cm. (Figura 3y 4).

En la figura 3 se muestra la tumoracion ya resecada, mostrando gran
vascularizacion y nulo involucramiento éseo.

Figura 3: Excéresis de tumoracion de codo derecho




Tumoracién resecada, mostrando abundante vascularizacion sin
involucramiento 6seo, ademas lecho quirdrgico de 15 x 10 cm.

En la figura 4 se muestra el injerto cutaneo colocado en codo derecho. Ese
injerto se obtuvo del muslo del mismo lado.

Figura 4: Injerto de espesor parcial en codo derecho
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Fuente: Expediente clinico

Injerto de espesor parcial colocado en codo derecho y obtenido de muslo
ipsilateral

Se envia pieza para patologia la cual se obtiene como resultado tipo
histologico compatible con Fibrosarcoma Infantil con margenes a menos de 1
mm de la lesion, por lo que se envia paciente a servicio de oncologia
pediatrica el cual solicita estudios de extension con Tomografia de Emision
de Positrones (PET CT), en donde se obtiene como resultado sin evidencia
anatomometabdlica macroscopica de actividad tumoral, con cambios
hipermetabdlicos de origen fisioldgico en el mediastino y proceso inflamatorio
postquirargico en el codo derecho. (Figura 5y 6).

En la figura 5, la PET CT no muestra evidencia de actividad tumoral.

Figura 5: Tomografia de Emisién de Positrones Coronal

Fuente: Expediente clinico

Tomografia de Emision de Positrones Coronal sin evidencia
anatomometabolica macroscoépica de actividad tumoral, con cambios
hipermetabdlicos de origen fisioldgico en el mediastino

En la figura 6 en el corte sagital del PET CT tampoco se evidencia actividad
tumoral.



Figura 6: Tomografia de Emision de Positrones Sagital

Fuente: Expediente clinico

Tomografia de Emision de Positrones Sagital sin evidencia
anatomometabdlica macroscopica de actividad tumoral, con cambios
hipermetabdlicos de origen fisioldgico en el mediastino

Posteriormente, se inicia tratamiento por oncologia pediatrica con dos
sesiones de quimioterapia con Vincristina 1.5mg/m2/dosis de forma semanal
ademas de radioterapia postoperatoria de 20 sesiones de radioterapia de 50
Gray en 20 fracciones al lecho quirtrgico en modalidad conformal con
adecuada evolucién. Se valora finalmente por cirugia plastica y
reconstructiva y se observa adecuada calidad de injerto, sin necesidad de
alguna otra intervencién por parte de su servicio. (Figura 7 y 8).

En las figuras 7 y 8, se muestra el estado del injerto cutaneo posterior a las
sesiones de quimio y radioterapia.

Figura 7: Revision del injerto cutaneo



Fuente: Expediente clinico

Paciente revisado en consulta externa de cirugia reconstructive para valorar
injerto cutaneo posterior a sesiones de quimio y radioterapia

Figura 8: Revision del injerto cutaneo

Fuente: Expediente clinico



Paciente revisado en consulta externa de cirugia reconstructiva para valorar
el injerto, posterior a sesiones de quimioterapia y radioterapia.

Discusién

Es de gran importancia la participacion del cirujano vascular para realizar la
excéresis del tumor logrando preservar la mayor circulacién de la extremidad
y asi evitar la amputacion de esta, en este caso se realiza una extraccion
total del fibrosarcoma, él cual no se encontraba adherido a planos profundos.

Posterior a la reseccion de la tumoracion, en el mismo tiempo quirdrgico se
realiza la colocacién de un injerto de espesor parcial autélogo, logrando
obtener el injerto del muslo ipsilateral de la paciente; En un principio el plan
fue colocar un injerto de espesor total autdlogo, ya que es el tipo mas
frecuente de injerto que se usa en estos casos y para lograr una tasa de
mayor éxito de aceptacion del mismo posterior a las sesiones de
radioterapia, pero la complexion tan delgada de la paciente no logra que se
obtenga dicho injerto, por lo que se opta por colocar uno de espesor parcial.
Posterior a las sesiones de quimioterapia y radioterapia, se logra valorar las
condiciones del injerto y se observa una adecuada calidad del mismo, por lo
gue no es necesario realizar otra intervencion (12).

Pacientes con enfermedad residual después de la reseccion, que reciben
terapia adyuvante, evoluciona bien (supervivencia a los 5 afios, 76%). Un
margen posquirdrgico positivo no siempre indica un mal resultado (13).

La quimioterapia neoadyuvante se debe usar para lesiones extensas cuando
la escision quirurgica completa durante un procedimiento inicial no es posible
o0 resultaria en amputacion. Se ha recomendado la quimioterapia
neoadyuvante para reducir el riesgo tanto de recurrencia local como de
metastasis. El papel de la quimioterapia adyuvante después de la cirugia
inicial esta menos definido. FArmacos mas utlizados son vincristina,
ciclofosfamida, actinomicina-D y doxorrubicina (13).

Se ha informado que la radioterapia tuvo un control local significativamente
mejor en pacientes con enfermedad residual microscépica que recibieron
radioterapia posoperatoria (14)

Los factores asociados con la recurrencia local incluyen enfermedad residual
microscopica posoperatoria, tumor primario intraabdominal y la omision de
radioterapia adyuvante. El fibrosarcoma infantil, a pesar de su similitud con la
variante adulta, tiende a ser mucho menos agresivo con un potencial limitado
de metastasis (14).

Fue una decision dificil por parte de cirugia plastica y reconstructiva el
colocar un injerto de espesor parcial, ya que en la mayoria de los casos el
uso de quimioterapia y radioterapia favorece el rechazo de este, pero se
decidi6 colocarlo y tomar el riesgo por las adecuadas condiciones generales
de la paciente, obteniendo resultados satisfactorios. Finalmente se encuentra
en seguimiento de rutina por parte de oncologia pediatrica para confirmar
ausencia de enfermedad.



Conclusiones

La captaciéon oportuna de pacientes con sospecha de cualquier tipo de
neoplasia es vital para el pronostico del mismo; En este caso, la evolucion
del fibrosarcoma infantil fue rapida, lo que hizo una atencion y referencia a un
centro de 2do nivel adecuada, en donde se realizaron los procedimientos
oportunos para el bien del paciente.

El resultado de un trabajo en equipo por parte de cirugia vascular, cirugia
reconstructiva, patologia y oncologia pediatrica, lograron la adecuada
evolucion de la paciente, siendo atendida en una institucion de segundo
nivel, por lo que nos damos cuenta de que se tienen las herramientas
necesarias para la atencion de este y otros casos.

El impacto fisico y emocional del diagnéstico, tanto para la paciente como
para su entorno familiar, fue devastador, pero el lograr una atencion oportuna
y con protocolos bien establecidos para su tratamiento hicieron que el
resultado fuera bueno, por lo que se invita a todo el personal de salud a darle
la importancia que tiene la atencién rapida de procesos neoplasicos y derivar
al especialista correspondiente cada caso.
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