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Sesion clinicopatol 6gica

Recién nacido de tres dias con tumor del muslo izquierdo
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RESUMEN

Sepresentael caso discutido enlasesion clinicopatol 6gi-
cadel 14 dejulio de 2001 en €l Hospital Central Militar. Se
presento el caso de un paciente recién nacido detres diasde
edad con unalesion tumoral del muslo izquierdo; las radio-
grafiasiniciales mostraban unalesién litica, destructiva, ex-
tracompartamental del fémur izquierdo, de caracteristicas
malignas.

El diagnéstico se hizo mediante biopsia incisional, su
manejo fue multidisciplinario mediante quimioterapiay ci-
rugia.

Se trata de un caso sumamenteraro, delos cuales solo se
han informado 300 en laliteratura mundial.

Palabras clave: Fibrosarcomainfantil, fémur.

Presentacion del caso

Setratade un paciente recién nacido detres dias de vida,
gue ingresa al Hospital Central Militar por la presencia de
aumento de volumen del muslo izquierdo, con el anteceden-
te de haber nacido en el Hospital Militar Regional de Maza-
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A three days old newborn with a tumor in hisleft
thigh

SUMMARY

A clinicopathological exerciseispresented at the Central
Military Hospital on July 14, 2001.

A clinical case of athree days old boy with a osteolytic
femoral lesionin hisleft thighis presented. X-raysshowsa
malignant appearance, the diagnosis was made with inci-
sional biopsy; the management was performed with che-
motherapy and surgery. Thisisrare case, only 300 casesin
the international literature has been reported.

Key words: Infantile fibrosarcoma, femur.

tlan, Sinaloa, producto de la segunda gestacion, de padres
sanos. El embarazo fue controlado, con 10 citas, no compli-
cado, se efectlian dos ultrasonidos abdominales, sin mencio-
narse ninguna alteracion en el feto.

El parto fue atérmino, con un producto eutdcico del sexo
masculino, con peso de 3,400 gramos, talla de 53 centime-
tros, APGAR de 9/10. No se refieren antecedentes heredo-
familiares deimportancia. Al nacimiento se detecté aumen-
to de volumen del muslo izquierdo por lo que fue enviado al
Hospital Central Militar e ingresa el 27 de septiembre de
2000, alos tres dias de vida. A la exploracion fisica se en-
contro paciente recién nacido del sexo masculino en buenas
condiciones generales, con aumento de volumen del muslo
izquierdo que afecta la totalidad del mismo, con diametro
aproximado de 17 x 15 x 10 cm, con red venosacolateral, la
masa de consistenciadura, fijaaplanos profundos, no dolo-
rosa, con red venosa colateral (Figura 1).

A suingreso se tomaron radiografias simples (Figura 2)
gue muestran unalesion osteolitica que afectacasi en su to-
talidad el fémur izquierdo, con gran extension atejidos blan-
dosdesde lainglealarodilla

L os estudios de laboratorio a su ingreso reportan biome-
tria hemética con hemoglobina de 173 g/dL, leucocitos 12
500/dL, plaquetas 325 000, segmentados 35%, linfocitos
50%, monocitos 10%, bandas 5%, no se encontraron células


http://www.imbiomed.com.mx

Armando Morfin-Padillay cols.

Figura 1. Fotografia inicial que muestra la extension tumoral y la red
venosa colateral.

Figura 2. Radiografia inicial que muestra una lesién de caracteristicas
malignas.

anormales. Lafosfatasa alcalina (ALP) de 184 UI/L, deshi-
drogenasa | &ctica de 288 UI/L.

Laimpresion clinicainicial fuequesetratabade unalesion
maligna de alto grado, por lo que se realizan estudios de ex-
tension para etapificacion en los que se incluyen: tele de to-
rax, Tomografia Axial Computada (TAC) toraco-abdominal
y ResonanciaMagnética Nuclear (RMN) previosalabiopsia
incisiona que se efectlia €l 28 de septiembre de 2000, en la
que se observamuscul o de col or blanquecino con aspecto sar-
comatoso, “ carne de pescado”, poco vascul arizado.

Se solicita la opinion deradiologia eimagen
Teniente Coronel M.C. Maria Pérez Reyes.
Estudio deradiografiaanteroposterior demuslo en el que

se observael muslo izquierdo con aumento de volumen, con
densidad de tejidos blandos. El fémur muestra destruccion
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Osea, con mayor afeccion de la diafisis. El fémur derecho
presenta didmetro y densidad normales. No se observan los
ntcleos de osificacion de las cabezas femorales y de la epi-
fisisdistal del fémur izquierdo (Figura 3).

Se redlizaron estudios de Tomografia Computada (TC),
Imagen por Resonancia Magnética (IRM), corroborandose
el aumento de volumen del muslo izquierdo aexpensas prin-
cipalmente detejidos blandos. El fémur muestraaumento de
su diametro, su intensidad de sefial es heterogénea con zo-
nas que pueden corresponder anecrosisy existe afeccién de
lacortical 6sea. EnlaTC seobservaun fragmento 6seo enla
digfisisy diversascalcificaciones. Con estosdatos se hace el
diagndstico de proceso neoplésico de caracteristicas malig-
nasqueinvolucraal fémur y tejidos blandos (Figuras4 y 5).

En el estudio de RM de control, se observa disminucion
en €l diametro del fémur en comparacion con el estudio pre-
vioy regeneracion de la cortical dsea. |mportante disminu-
cion de la alteracion de tgjidos blandos (Figura 6).

Figura 3. Radiografia anteroposterior de muslo, se observa aumento de
volumen del muslo izquierdo y destruccién 6sea del fémur.

Figura 4. Tomografia axial computada, se corrobora el aumento de volu-
men de tejidos blandos y la destruccién dsea.
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Figura 5. IRM, corte axial, secuencia de pulso eco de spin enfatizando
T2, se demuestra destruccion 6sea del fémur izquierdo con afeccion de la
cortical y edema de tejidos blandos.

Figura 6. IRM, secuencia de pulso eco de spin enfatizando T1, ladi&fisis
femoral presenta disminucion de su intensidad de sefial y existe menor
afeccion de la cortical 6seay de tejidos blandos.

Estudio radiolégico de control en donde se corrobora la
regeneracion 6sea demostrandose acortamiento y deformi-
dad en varo del fémur. Persiste aumento de su diametroy la
medular 6sea presenta densidad heterogénea (Figura 7).

Diagnésticos diferenciales

Comentarista: Mayor Médico Cirujano Oscar Benavides
Aguilar

Resulta un verdadero reto para el clinico enfrentarse a
caso de un reci én nacido que presenta unamasaen miembro
inferior, sin contar con mas antecedentes de importancia.

En este recién nacido de tres dias de vida, quien presenta
una masa en miembro inferior, los diagndsticos diferencia-
les incluyen trauma, infeccion, alteraciones metabdlicas y
neoplasias.
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El trauma puede ser excluido, debido alafaltade antece-
dentes, de no haber sido un parto con trauma obstétrico, le-
siones externas quelo apoyen, no serefieredolor y lalesion
eslocalizada

El proceso infeccioso es poco probable por los dias de
vida, lalesion estaba presente a nacimiento y no hay datos
de ataque a estado general o sintomas sistémicos como fie-
bre, ni alteraciones hematol 6gicas compatibles con un pro-
ceso séptico.

L as alteraciones metabdlicas por lo general son sistémi-
cas, provocan disfunciones muiltiples que afectan €l creci-
miento de los huesosy unalesion localizada seriapoco pro-
bable.

L as neoplasias pueden ser benignasy malignas, y pueden
ser primarias o metastésicas. Dentro de los diagndsticos de
neopl asias benignas tenemos fibromatosis congénita solita-
ria, fibroma no osificante, fibroma osificante, displasia fi-
broma, linfohemangioma. En la fibromatosis congénita ge-
neralmente existen antecedentes familiares, muchos de los
casos presentan lesiones nodulares multiples en pidl, tejido
celular subcutaneo, tejidos blandos y visceras, y no se ase-
meja a nuestro caso. El fibroma no osificante es unalesion
benigna del hueso que generalmente es excéntrica, pero que
por lo regular no resulta en una masa de tejidos blandos. El
fibroma osificante ocurre casi exclusivamente en personas
menores de 20 afios, presenta lesion con mayor frecuencia
entibiay tiene extension intramedular.

Ladisplasiafibrosa ocurre raramente en lactantes, afecta
fémur, tibiay costillas, pero generalmente se presenta como
lesiones mltiples.

Pero laexistencia de un paciente con unamasaen miem-

Figura 7. Radiografia oblicua de muslo, en la que se muestra el fémur
izquierdo con aumento de su densidad y diametro.
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broinferior, sin evidencia de trauma, alteraciones metabdli-
cas, infeccion o un comportamiento diferente a neoplasias
benignas en quien se cuenta con unaradiografiacomo ayuda
diagndstica en donde observamos destruccion ésea e infil-
tracion de tejidos blandos, €l diagnéstico mas probable es
de cancer. Aunque se conoce que el cancer esraro en €l pri-
mer afio de vida.

Apoyados en los datos clinicos, evolucion y datos radio-
[6gicos, lo mas probable es que el paciente presente un tu-
mor maligno y ademas por su localizacion es posible que se
trate de un tumor detejidos blandos, que representa solo 7%
de todos los tumores en nifios menores de cinco afios; de
ellos las dos grandes divisiones son: rabdomiosarcomas y
no rabdomiosarcomas. El primero es el mas comdn de los
sarcomas de tejidos blandos, representa del 5 al 8% de los
canceres de la nifiez.

El sitio de presentacion méas comiin es en cabezay cuello,
solo aparece en extremidades en 20% de | os casos. El dolor
es el sintoma principal, su aparicion es poco comun en €l
primer afio de laviday extremadamente raro en lactantes.

De los tumores no rabdomiosarcoma, |os Gnicos que tie-
nen una presentacion desde el nacimiento son €l derivado
del tejido adiposo y los del tejido fibroso.

El liposarcoma es un tumor extremadamente raro, que se
presenta en extremidades y retroperitoneo, estarelacionado
con trasl ocaci én cromosdmica, invadelocamentey raravez
metastatiza.

El histiocitoma fibroso maligno, generalmente surge en
tronco y extremidades, es un tumor raro, generalmente se
presenta en pacientes jovenes.

El fibrosarcomaes el tumor més comun del primer afio de
lavida, lapresentacién mas frecuente es en extremidades, es
un tumor de bajo grado, que rara vez metastatiza, pero que
larecurrenciaes alta, la sobrevida es del 90%.

Apoyado en todo |o discutido anteriormente, € diagnosti-
co mas probable es que € paciente presente un fibrosarcoma.

Diagnéstico clinico:

Fibrosarcoma infantil.

Discusion anatomopatol égica
Teniente Coronel M.C. Mariana Aragon Flores
Estudio anatomopatol 6gico

El estudio anatomopatol égico inicial correspondié auna
biopsiaincisional delatumoracion que macroscopicamente
correspondia a fragmentos irregulares de un tejido solido
blanquecino de consi stenciablanday que microscépicamente
evidenci6 unaneoplasiamuy celular con escaso depésito de
sustanciaintercelular y constituidapor células que muestran
variacion en el tamafio y laforma. Lagran mayoriason alar-
gadas fusiformes, aunque también las hay ovaladas y otras
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mas pegquefias con citoplasma eosindfilo, se disponen for-
mando haces largos que se entrecruzan dando una imagen
caracteristica (Figura 8). Seidentifican cinco figuras de mi-
tosis en diez campos de gran aumento. Los estudios de in-
munohistoquimica presentaron positividad para vimentina
(Figura 9), mientras que las reacciones para la actina espe-
cifica del musculo liso, la mioglobinay la desmina fueron
negativas. El diagnostico que se emitio fue de fibrosarcoma
congénito o infantil. El paciente recibid quimioterapiapreope-
ratoriay posteriormente fue sometido areseccién ampliade
lalesion, lacual mostré acentuada disminucion del tamafio
delaneoplasiay, como se observaen laFigura 10, es hodu-
lar blanquecina de bordes infiltrantes con zonas hemorréagi-
casy de necrosisy que en los cortes histol dgicos evidencio
una neoplasia con las mismas caracteristicas de la biopsia
previa, pero con extensas areas de necrosis, fibrosisy abun-
dantes macroéfagos con hemosiderina, laneoplasiainfiltrael
tejido adiposo y € musculo esquelético que la rodea 'y no
tiene bordes bien definidos. Por medio de patol ogia molecu-
lar con estudios citogenéticos utilizando la reaccion en ca
denadelapolimerasase haidentificado el defecto cromoso-
mico y se trata de una translocacion cromosomal entre el
brazo corto del cromosomadocey el brazo largo del cromo-
soma quince t(12;15) p(13;g25) que produce una fusion de
genesETV6-NTRK3'y esconlo queen laactualidad enlos
centros hospital ari os que cuentan con este recurso se hace el
diagnostico de certeza.

L os fibrosarcomas son neoplasias malignas que se pre-
sentan con mas frecuenciaen la edad adulta, yaque més del
80 por ciento de |los pacientes son mayores de 20 afios en €
momento del diagndstico. Los fibrosarcomas infantiles o
congénitos describen un tumor que laaparienciahistol égica
essimilar a del tipo adulto sélo que se presenta en |os pri-
meros cinco afios de vida y aproximadamente un tercio de
esas lesiones estan presentes al nacimiento.?

Unade las caracteristicas més sobresalientes de esta neo-
plasia es que en la mayoria de los casos los pacientes son
menores de dos afios de edad y a pesar de la apariencia his-
tolégica de malignidad tienen buen prondstico, ya que aun-
gue el paciente tengarecurrencias|ocales las metéstasis son
muy rarasy se consigue larga sobrevida .

Cor. M.C. José SilvaOrtiz.

Lapatdlogareportaque habiatumor enlos margenes qui-
rargicos de la pieza, por lo que no puede hablarse de una
reseccion amplia, ¢0 si?

Teniente Coronel M. C. Armando Morfin Padilla.

Efectivamente la reseccion quirdrgica fue marginal, ya
gue para realizar una cirugia amplia era necesario resecar
todo el fémur y dada la buenarespuesta clinicaala quimio-
terapiasedecidid en juntadel servicio con oncologia, pedia-
triay un servidor someter al paciente a tres ciclos mas de
guimioterapia porgque sabiamos que quedo tumor residual.
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Figura 8. Imagen histol 6gica de |a neoplasia evidenciando la disposicién
delas células.

Figura 9. Reaccién deinmunohistoquimicaevidenciando positividad para
la vimentina.

Figura 10. Imagen de la pieza de reseccion quirdrgica mostrando la dis-
minucién del tamafio de la neoplasiay las caracteristicas macroscopicas
de lamisma.
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Teniente Coronel M.C. Ernesto Gadsden Ruiz Esparza.

Se hubiera podido realizar una hemipelvectomia, yalo he-
mos hecho en otros pacientes utilizando hipotermiacontrolada.

Teniente Coronel M.C. Armando Morfin Padilla.

Seconsideré laposibilidad derealizar unacirugiade este
tipo; sin embargo, el caso se discutid en conjunto con los
servicios involucrados y nos pusimos a revisar la literatura
al respectoy consideramos que laquimioterapiaeraunabuena
opcion parareducir el tamafio delamasatumoral y posible-
mente ofrecerle al nifio laposibilidad derealizar unacirugia
menos cruenta, por fortunalalesion tuvo una excelente res-
puestay se pudo conservar la extremidad, los padres estan
conscientes que quedaran secuelas que probablemente re-
gueriran de otros procedimientos terapéuticos.

Comentaristafinal
Teniente Coronel M.C. Armando Morfin Padilla.

Para el mangjo de los pacientes con tumores muscul o-
esquel éticos se requi ere de laparti cipacién de un equipo mul -
tidisciplinario, dentro del cual destacan: el cirujano ortope-
dista (oncol ogia ortopédica), patologia, oncologiamédicay
radioterapia, cirugia general, cirugia reconstructora, medi-
cinafisicay rehabilitacién, asi como biologiacelular, inmu-
nologiay bioingenieriay deben tratarse en un centro espe-
cializado.*

El fibrosarcomainfantil setratade unaentidad sumamente
rara, aproximadamente se han descrito 300 casos en lalite-
raturay solo 60 en recién nacidos, su comportamiento clini-
co esdistinto al del adulto. Setentapor ciento se presentaen
las extremidades, 14% en el tronco, la probabilidad de me-
tastasis es de 13% aungue las recurrencias son frecuentes,
general mente aparece como unamasano dolorosa, fijaapla-
nos profundos.®

La primera opcidn de tratamiento es la cirugia,” aunque
no existe consenso en el uso de la quimioterapia neoadyu-
vante, algunos autoresinforman casos aislados en que se han
tratado pacientes con quimioterapiacon buenos resultados.®1°

Dentro de los diagndsticos diferenciales que hay que to-
mar en cuentase hallan: rabdomiosarcoma, fibromatosisagre-
siva, hemangiopericitomay alteraciones linféticas.

Por otro lado, se ha descrito que €l diagndstico prenatal
es posible con el ultrasonido abdominal® aunque solamente
sehainformado de un caso en laliteratura, sedebeincluir en
el diagnostico diferencial en casos de hidrops fetalis.®
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