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Caso clinico
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RESUMEN

Se describe el caso clinico de un paciente de 61 afios de edad, con antecedente de
buena salud, atendido en el St. Paul’s Milennium Medical Hospital de Etiopia por
presentar, desde hacia 2 afios, una lesion en la encia marginal, con abombamiento de
ambas corticales, que se extendia del primer premolar inferior derecho al izquierdo,
por lo cual se decidi6 ingresarlo en el Servicio de Cirugia Maxilofacial para su estudio
y tratamiento. Se trataba de un tumor poco frecuente y de gran tamafio, con amplia
diseminaciéon ganglionar hacia los niveles IV y V de ambas partes del cuello, de
manera que se realiz6 el procedimiento quirurgico. La evolucién fue favorable en el
posoperatorio inmediato y egresé de la instituciéon 7 dias después, pero continué con
radioterapia. Y seguimiento por consulta externa durante 24 meses después.
Palabras clave: histiocitoma fibroso maligno; mixofibrosarcoma; mixosarcoma;

sarcoma de partes blandas.
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ABSTRACT

The clinical case of a 61-year-old patient, with a history of good health, treated at St.
Paul’s Milennium Medical Hospital in Ethiopia for presenting, for 2 years, a lesion in
the marginal gum, with bulging of the gums, is described. both cortices, which
extended from the lower right to the left first premolar, for which it was decided to
admit him to the Maxillofacial Surgery Service for study and treatment. It was a rare
and large tumor, with extensive lymph node dissemination to levels IV and V in both
parts of the neck, so the surgical procedure was performed. The evolution was
favorable in the immediate postoperative period and he was discharged from the
institution 7 days later, but continued with radiotherapy. And follow-up by outpatient
service for 24 months afterwards.
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Introduccion

El histiocitoma fibroso maligno, denominado asi por O’Brien y Stout en 1964, y
conocido hoy dia como mixofibrosarcoma (MFS) o mixosarcoma, es una neoplasia
fibroblastica, clasificada por Weiss como tumor de grados bajo, intermedio o alto
segln el origen mixoide, mixto (mixoide y celular) o celular, respectivamente. Por su
parte, Angervall redefinié estos términos y excluy6 de esta clasificacion las lesiones
mixoides con diferenciacién lipoblastica, mioblastica o condroblastica.(1.2)

Entre los sarcomas de tejidos blandos, el MFS es un subtipo histico muy raro en la
cabeza y el cuello, con solo 1 % de presentacion en estas regiones;(3) mientras que
Zhenjiang et al® informan 20 afectados entre 1975 y 2014, con menor incidencia en

la mandibula.
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Algunos autores hacen alusién a localizaciones diferentes, como glandulas tiroides,
senos paranasales, maxilar, cavidad nasal, senos piriformes y laringe.(}234) Otros
consideran que este tumor es uno de los mas nocivos y aparece entre la quinta y
séptima décadas de la vida, sin mucha diferencia en cuanto al sexo; también refieren
que son mas comunes en las extremidades superiores, el tronco, el retroperitoneo y el
mediastino, con menor frecuencia en la piel, el corazén y la pared abdominal.(5:6)

Teniendo en cuenta lo infrecuente que resulta este tipo de tumor y los escasos
informes en la bibliografia médica especializada, se presenta el siguiente trabajo para
describir el procedimiento médico y quirurgico en un paciente con mixofibrosarcoma

en la region mandibular.

Caso clinico

Se describe el caso clinico de un paciente de 61 afios de edad, con antecedente de
buena salud, atendido en el St. Paul’s Milennium Medical Hospital de Etiopia por
presentar, desde hacia 2 afios, una lesién en la encia marginal, de crecimiento lento
pero continuo, que no le ocasionaba sintomas. Segln refirio, en los ultimos 6 meses,
dicha lesién comenzé a desarrollarse rapidamente, con abombamiento de ambas
corticales y se extendia desde el primer premolar inferior derecho hasta el izquierdo.
La masa descansaba sobre el labio inferior sin infiltrarlo, con un patrén exofitico que
la hacia notable fuera de la cavidad bucal. Se decidi6 ingresarlo en el Servicio de
Cirugia Maxilofacial para su estudio y tratamiento.

Se realizd la anamnesis para buscar una posible asociacion con alteraciones genéticas
relacionadas con la naturaleza de estos tumores, como el sindrome de Li-Fraumeni, la
neurofibromatosis de tipo 1, la poliposis adenomatosa familiar, el sindrome de

Gardner y otros considerados como de alto riesgo.
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Examen fisico intrabucal
Se observd una lesion exofitica en la region anterior de la mandibula, de
aproximadamente 10 cm, que se extendia desde el primer premolar derecho hasta el
izquierdo, de aspecto friable y abombada, que afectaba los huesos alveolar y
mandibular, con movilidad de las estructuras dentarias e incisivos centrales y

laterales, en sentido bucolingual y mesiodistal (clase I1I de Miller).

Examen fisico extrabucal
Se palparon linfonodos bilaterales en los niveles I, II, II1, IV y V, de aproximadamente 3
cm, de consistencia dura, pétrea y con tendencia a la fijacién, que eran visibles en el

nivel .

Examenes complementarios

- Radiografia de la mandibula (vistas anteroposterior y laterales oblicuas derecha e
izquierda): Se observé una imagen radiollcida, unilocular, de bordes irregulares,
que infiltraba toda la regién anteroinferior y se extendia a ambos lados hasta los
premolares.

- Radiografias de térax (vistas anteroposterior y lateral): No presentaba lesiones
metastasicas visibles.

- Ecografia de la region anterior del cuello: Las imagenes mostraron multiples
adenopatias hipoecogénicas en los niveles [-V, con didmetro transverso de 7,5 mm,
una relacion longitud-ancho de 1,1 y vascularizadas al Doppler.

- Ecografia de barrido abdominal: No se apreciaron adenopatias profundas.

- Hemoglobina: 10 g/L.

- Coagulograma: valor normal.

- Serologia: negativa.

- Prueba para detectar la infeccidn por el virus de la inmunodeficiencia humana:

negativa.
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- Test para el diagnédstico de la COVID-19: negativo.
- Perfil renal: creatinina: 87 mmol/L; filtrado glomerular:110mL/min.

- Perfil hepatico: sin alteraciones.

Después del diagndstico de mixofibrosarcoma de bajo grado, por el resultado
confirmatorio de la biopsia y teniendo en cuenta que se trataba de una enfermedad
localmente diseminada, sin afectaciéon del pulmoén y con posibilidad de tratamiento
local por estar clasificada segin el sistema TNM como T4aN1MO (etapa IV), se le
planificé el tratamiento quirurgico ante el inconveniente de aplicar radioterapia
preoperatoria.

Se realiz6 una incisiéon en U o en delantal (denominada también pull through en la
literatura inglesa), con diseccion de la fascia superficial, donde se identificaron
estructuras nerviosas y vasculares para proceder al vaciamiento del cuello, de forma
bilateral, en los niveles I-V. Para la regiéon mandibular se utiliz6é la misma via a través
del colgajo en delantal y se le dio un margen quirdrgico correcto (2,5 cm). Se colocé la
placa de reconstruccién para, una vez finalizado el tratamiento quirurgico, indicar la

radioterapia y quimioterapia adyuvantes (Fig.).

Fig. A). Exéresis quirtrgica del tumor y vaciamiento bilateral del cuello (niveles I- V)
B). Mandibulectomia segmentaria. Observe el tamatfio, la forma y la adherencia e infiltracién

de esa region en sentido bucolingual por el tumor.



ISSN 1029-3019
MEDISAN 2022;26(3): e4049

El paciente evolucion6 favorablemente en el posoperatorio inmediato y egresé de la
institucion 7 dias después, pero continué con seguimiento por consulta externa
durante 24 meses después de finalizado el tratamiento oncoespecifico y con muy

buena evolucion.

Comentarios

Segun la clasificacion de los sarcomas de partes blandas de la Organizacion Mundial
de la Salud de 2013, el MFS pertenece a los tumores de origen fibroblastico y
miofibroblastico.(?)

En cuanto al diagndstico es preciso aclarar que solo se obtuvo mediante técnicas de
imagenes —digase radiografias convencionales de mandibula, de tipo lateral oblicua y
anteroposterior— y el informe de biopsia del Departamento de Anatomia Patolégica
del mencionado centro hospitalario. No fue posible realizar otras técnicas
diagndsticas como la inmunohistoquimica y la hibridacioén in situ, que son importantes
para evaluar la marcacién e identificar el tumor, por la presencia del gen MET y la
polisomia del cromosoma 7; factores que estan relacionados con varios aspectos a
saber: progresion del tumor, posible recurrencia local y metastasis, profundidad,
asociacién con la variante epitelioide y grado histico, entre otros elementos necesarios
para definir el tratamiento.

Por otra parte, se impone realizar el diagndstico diferencial con los tumores que son
similares al MFS, entre los que se encuentran los siguientes: sarcoma fibromixoide de
bajo grado, liposarcoma mixoide, mixoma, fascitis nodular, lipoma de células de huso
y mixoma de la vaina del nervio periférico,(”) de ahi la necesidad de efectuar analisis
inmunohistoquimico para el diagnéstico adecuado.

El MFS de bajo grado presenta un potencial maligno menor y con mejor prondstico,
por lo que las metastasis son raras en comparacion con los de alto grado. Se ha
informado un rango de supervivencia global de 52- 65 % a los 5 afios;(® mientras que

la recurrencia de estos tumores de bajo grado incrementa el potencial metastasico y
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se presenta como tumor de alto grado. Al respecto, en diferentes estudios se describe
una relacion entre los margenes positivos y la recurrencia local.(7.8)

Los expertos de la Sociedad Europea de Oncologia Médica y de la Red Nacional
Integral del Cancer de los Estados Unidos de Norteamérica, definen a la intervencion
quirurgica como la primera linea de tratamiento en adultos con sarcomas localizados
y la reseccion en monobloque, con margenes quirdrgicos negativos, como estandar
para dicho tratamiento.(®)

Existen discrepancias en cuanto a las disecciones en el cuello; pero lo cierto es que la
presencia de adenopatias metastasicas en esta zona esta relacionada con un alto
indice de recaidas, lo cual indica mayor dafo bioldgico y pobre pronodstico de
supervivencia global.

Investigaciones recientes(®10) han mostrado el beneficio y el largo periodo de
supervivencia después de este tratamiento. En uno de estos estudios, al analizar una
muestra de 2 127 pacientes, se observd que 75 % de estos presentaba linfonodos
palpables al momento del diagnéstico y un periodo de evolucién superior a los 3 afios
luego de realizada la diseccion.

Finalmente, este adulto presentaba un tumor poco frecuente, de gran tamafio y con
amplia diseminacion ganglionar hacia los niveles IV y V de ambos lados del cuello, por

lo que fue necesario modificar el tratamiento y realizar el vaciamiento del cuello.
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