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ResumeN: De |os tumores malignos de partes blandas, €l fibrosarco-
ma congeénito es uno de los que presentan mayor incidencia en el pri-
mer afio de vida. Se localiza preferentemente en extremidades 'y tiene
claras diferencias con €l fibrosarcoma del adulto.

Desde € punto de vista histol 6gico su diferenciacion de otros tumores
de partes blandas, como el hemangiopericitoma, lamiofibromatosisin-
fantil o ¢ fibrohistiocitoma, no es siempre sencilla, siendo necesario
un estudio minucioso de las piezas para asegurar que el tratamiento de
eleccion, que eslaextirpacion radical, se ha completado.
Presentamos una serie de cinco pacientesintervenidos en nuestro cen-
tro en los dltimos ocho afios, con & diagnéstico final de fibrosarcoma
congeénito, y sdlo en dos fue éste el diagndstico inicial, siendo tipifi-
cados tres de ellos previamente como fibrohistiocitoma, miofibroma
tosis y hemangiopericitoma. En tres casos la extirpacion completa
fue posibley curativa, mientras que en dos de los pacientes larecidiva
local obligo areintervenir precozmente.

Pensamos que ante laaparicién de unatumoracion sdlida de partes blan-
das en un neonato, debe asegurarse e diagndstico histol égico paracom-
pletar el tratamiento quirdrgico adecuado que, por otra parte, esel Uni-
co posible. Cualquier abordaje conservador por error diagnéstico con-
llevalarecidivainmediatay cirugia mas agresivaen el recién nacido.

PaLABRAS CLAVE: Fibrosarcoma congénito; Miofibromatosisinfantil;
Hemangiopericitoma; Sarcomas de partes blandas.

CONGENITAL FIBROSARCOMA: DIAGNOSTIC AND THERAPEUTIC
CONSIDERATIONS

ABSTRACT: Most of the soft tissue sarcomas of childhood other than
rabdomyosarcoma, have asfina diagnosis fibrosarcoma, specially in
the first months of life.

Overlapping features between infantile myofibromatosis and congeni-
tal fibrosarcoma, hemangiopericytoma and fibrohistiocytoma have se-
en noted.

Five patients with congenital fibrosarcomawere operated since 1991.
Anatomical sitesincluded lower limb, hand and forearm, and three of
them had previous diagnoses of hemangiopericytoma, fibrohistiocyto-
ma and myofibromatosis, with provocated non radical surgery and
reoperation. The postoperative course was satisfactory and al are li-
veoneto eigth years later.

In our experience accurate histological diagnosis must be achieved to
perform radical surgery on these cases.
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pericytoma; Soft tissue sarcomas.

INTRODUCCION

A pesar de que el rabdomiosarcoma es el sarcoma méas
frecuente en la edad pediatrica®, en el primer afio delavi-
dalaincidencia del fibrosarcoma congénito es mucho mas
ata

Aparece preferentemente en extremidades (70%)@ y tie-
ne claras diferencias en funcion de la edad de presentacion®
8, Asi, e fibrosarcoma congénito presenta caracteristicas co-
mo son anomalias cromosdmicas numéricas, menor capaci-
dad metastésicay mayor indice de recidivalocal, mientras
que en €l nifio mayor este tumor presenta caracteristicas pro-
pias del fibrosarcoma del adulto, con translocaciones cro-
mosomicas de tipo clonal, mayor capacidad metastasicay
menor agresividad local.

Desde d punto de vista histol dgico, su diferenciacion del
rabdomiosarcoma es sencilla, pero en ocasiones no |o estan-
to de otros procesos tumorales de partes blandas, como € he-
mangiopericitoma, la miofibromatosis infantil o € fibrohis-
tiocitoma®.

L os objetivos de nuestro trabajo son, por una parte, in-
sistir en laminuciosidad del estudio anatomopatol 6gico pa-
rahacer un correcto diagnostico diferencial con otros tumo-
res de partes blandas, evitando asi errores diagndsticos que
puedan retrasar la realizacion de un tratamiento correcto; v,
por otra parte, llamar la atencidn sobre larealizacion de una
cirugia de extirpacion radical dado el ato indice de recidiva
local del fibrosarcoma.

MATERIAL Y METODOS

Presentamos una serie de cinco pacientes, intervenidos
en los Gltimos ocho afios, con el diagnostico final de fibro-
sarcoma congeénito.

Revisamos la edad de presentacion, lalocalizacion del tu-
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mor, €l diagndstico anatomopatol dgico, el tratamiento qui-
rurgico realizado y la evolucién posterior.

RESULTADOS

De los cinco pacientes revisados, en dos casos el tumor
selocaliz6 en el muslo, en un caso en la pierna, en otro en
€l antebrazo y en €l otro en lamano.

En todos los pacientes € diagnostico se hizo en los tres
primeros meses de vida, y en dos de ellos a nacimiento.

El diagndstico histol gico se hizo mediante e estudio de
las piezas obtenidas, utilizando hematoxilina eosinay otras
tinciones especiaes parareticulinay PAS. Asimismo, sere-
alizaron estudios de inmunohi stoquimi ca usando técnicas es-
tandar con anticuerpos contra vimentinay actina muscular
entre otros. Tres de los cinco casos fueron tipificados ini-
cialmente de fibrohistiocitoma, miofibromatosisinfantil y he-
mangiopericitoma, siendo el diagndstico final en todos los
casos de fibrosarcoma congénito.

En los tres casos de afectacion de la extremidad infe-
rior, laextirpacion completafue posibley curativa, mientras
que en laextremidad superior larecidivalocal obligb arein-
tervenir precozmente alos dos pacientes hasta conseguir la
extirpacion completa, conservadora del miembro. Ambos ca
sos fueron diagnosticados inicia mente de hemangioperici-
tomay fibrohistiocitoma, llegando al diagnéstico definitivo
de fibrosarcoma congénito tras el estudio de la pieza por re-
cidivadel tumor.

Traslacirugiaradical llevada a cabo, un paciente esta
completamente asintomético y sin déficit funcional aguno.
Los otros cuatro no han tenido nuevas recidivas, presentan-
do uno de ellos una discreta paralisis radia que no ha preci-
sado de transferencias tendinosas; otro paciente present6 pa-
rdlisiscidticairreversible por compresion prenatal del nervio
que ha precisado de injerto de nervio sural; € tercer pacien-
te precisd amputacion del 2° dedo de lamano, reconstruyén-
dose lacomisuracon un colgajo interdseo dorsal deflujore-
trogrado; y € ultimo nifio presenta una discreta atrofia sural
sin repercusion sobre lamarcha seis afios después de laciru-
gia

DISCUSION

La miofibromatosis infantil es una patologia poco fre-
cuente pero bien documentada, que se caracteriza por una
proliferacién mesenquimal, con cdulas fusiformes de cito-
plasma eosindfilo. La celularidad tiende a predominar en el
centro de lalesién donde se encuentran frecuentes hendidu-
ras vasculares®. Es muy caracteristica también la disminu-
cion del grado de celularidad en la periferiade lalesion.

El tumor puede ser Gnico o mdltiple, afectando apiel, te-
jido celular subcutaneo, musculo o hueso. Més de la mitad
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de estos tumores estan presentes a nacimiento, tendiendo a
la regresion espontanea® 10,

Se han encontrado anomalias cromosdmicas numericas
(trisomiacrl7)™.

El fibrosarcoma congénito presenta una proliferacion
fibroblastica, con ato grado de celularidad, reminiscenciadel
fibrosarcomatipo adulto. El citoplasma de estas células es-
tamal definido y tiene una produccidn de colageno variable.

El 50% de los mismos se diagnostican en los tres pri-
meros meses de viday muchos de ellos estén presentes a na-
cimiento. Las|ocalizaciones més frecuentes son las extremi-
dades, teniendo un alto indice de recidivalocal, siendo sin
embargo muy raras las metéstasis a distancia™; detal forma
que algunos autores cuestionan lainclusion de estos tumores
dentro de la categoria de fibrosarcoma congénito cuando se
encuentran metéstasista.

Se han encontrado alteraciones cromosdmicas numéricas
que afectan alos cromosomas 8, 11, 17 y 20(3),

El hemangiopericitoma congénito o infantil esta presen-
te al nacimiento o durantelaprimerainfancia. Esraro que el
tumor sea maltiple®.

Histol 6gicamente se caracteriza por espacios vasculares
muy abiertos, formando hendiduras con aspecto en asta de
venado rodeadas de c8lulas ovales o fusiformes. Las células
del hemangiopericitoma suelen tener una marcada positivi-
dad parala actina muscular®).

Al igua que lamiofibromatosisinfantil y el fibrosarco-
macongeénito, el hemangiopericitomainfantil puede infiltrar
tejidos adyacentes?®), Las caracteristicas morfolégicasle dis-
tinguen del hemangiopericitomatipo adulto, sobre todo en
funcién de su frecuente localizacion superficial, mas mar-
cadas e irregulares las hendiduras vasculares, y un compor-
tamiento més benigno®”. Sin embargo, la presencia de ne-
crosis, hemorragia o figuras de mitosis indican un potencial
metastésico.

Desde € punto de vista histol6gico, algunas series revi-
sadas indican que el diagndstico no es siempre sencillo entre
los distintos sarcomas de partes blandas, encontrandose si-
militudes entre lamiofibromatosisinfantil, €l hemangioperi-
citomay el fibrosarcoma congeénito, y suponiéndoles un ori-
gen histogenético comdn.

De nuestros cinco pacientes, tres de ellos fueron diag-
nosticados inicialmente de miofibromatosis, fibrohistiocito-
may hemangiopericitoma. Uno de ellos fue reconvertido a
fibrosarcomatras € estudio detallado de |a pieza. Los otros
dos (fibrohistiocitomay hemangiopericitoma), dado el re-
sultado de la biopsia intraoperatoria, fueron abordados ini-
cialmente mediante una cirugia conservadora, requiriendo
unasegunda cirugiaradical tras su recidiva. En ambos casos
el estudio anatomopatol 6gico definitivo fue de fibrosarcoma
congeénito.

Dadas las similitudes existentes entre estos tumores que
incluyen fundamental mente la | ocalizacién anatémica su-
perficial, la edad de presentacion y algunas semejanzas his-
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toldgicas, y teniendo en cuenta el alto grado de recidivalo-
cal que presenta el fibrosarcoma congénito, creemos que es
fundamental que ante la aparicion de una tumoracion sdlida
de partes blandas en un neonato, debe asegurarse el diag-
ndstico histol dgico para completar el tratamiento quirrgi-
co adecuado, que por otraparte, ese tnico posible. Cuaquier
abordaje conservador por error diagndstico conllevalareci-
divainmediatay cirugiamas agresiva en el recién nacido.
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