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Resumen El mixofibrosarcoma, también denominado variante mixoide del histiocitoma
fiboroso maligno, se localiza predominantemente en extremidades y
retroperitoneo de varones de edad adulta. Su incidencia en el area ORL es
muy baja, por lo que su diagnéstico es a menudo complicado. Presenta alto
indice de recidivas, aunque menor de metéastasis a distancia. El Unico
tratamiento efectivo es la reseccidon quirdrgica completa, con escasa
respuesta a quimio y radioterapia, Presentamos el caso de un
mixofibrosarcoma de alto grado de seno maxilar y fosa nasal izquierdos,
tratado con cirugia y quimioradioterapia con mala evolucién clinica.

Palabras clave | Sarcomas nasosinusales, mixofibrosarcoma, variante mixoide del
histiocitoma fibroso maligno..

Summary Myxofibrosarcoma, also known as myxoid variant of malignant fibrosis
histiocytoma, is often located in the extremities and retroperitoneum of adult
males. Its incidence in the ENT area is very low, therefore its diagnosis is
often complicated. It has a high rate of local recurrence, although it has low
rate of distant metastases. The only effective treatment is complete surgical
resection, with little response to chemotherapy and radiotherapy. We
present the case of a high-grade myxofibrosarcoma of the left maxillary
sinus and nasal cavity, wich we treated with surgery and chemoradiation,
but with bad clinical evolution.

Keywords Sinonasal sarcomas, myxofibrosarcoma, myxoid variant of malignant
fibrosis histiocytoma.

Introduccién

El mixofibrosarcoma, también denominado variante mixoide del histiocitoma
fiboroso maligno representa en la actualidad una entidad histiopatologica
propia[l]. Suele localizarse en extremidades y retroperitoneo de varones de
edad adulta, y su incidencia en el area ORL es muy baja, variando segun las
series entre 2-10% [1,2,3]. La localizacibn en los senos paranasales
representa aproximadamente el 30% [2]. Presentamos el caso de un
mixofibrosarcoma de alto grado de seno maxilar y fosa nasal, tratado con
cirugia y quimioradioterapia con mala evolucién clinica.

Descripcién

Varon de 66 afios de edad diagnosticado un afio y medio antes de Sindrome
de Goérgham (osteolisis craneal inespecifica), tras un traumatismo facial. En
seguimiento en el servicio de ORL por cuadro de hipoacusia, vértigo y acufeno
debido a su enfermedad, refiere insuficiencia respiratoria nasal izquierda de
dias de evolucion, asociada a algias nasales y rinorrea sero-hematica
ipsilateral.En la exploracion clinica se visualiza una gran tumoracion polipoidea
que ocupa toda la fosa nasal izquierda de consistencia fibrosa y coloracion
negruzca, sin ser sangrante ni dolorosa a la palpacion.

Se realiza una RMN gque es informada como una masa cuyo probable origen es
el seno maxilar izquierdo, que ocupa toda la fosa nasal hasta la rinofaringe.
Presenta crecimiento rapido (ya que no se evidencia en estudio previo de hacia
8 meses) y remodela estructura 6sea e hiato del seno maxilar. Debido a su
marcada hipointesidad de sefial en T1 que presenta tejido hipercaptante de la
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lesion, sugeriria un contenido mixoide por lo que habria que descartar una
lesion de estirpe sarcomatosa (figuras 1y 2).

Dist: 6 mm

:‘r:
g

Bobina: H

Pos: HFS

Serie: 601

Imagen 11 de 20

19/10/2009, 8:22:42

DPT IMAXE MEDTEC, DPT IMAXE MEDTECF

Figura 1. Hiperintensidad de sefial en T2.

19/10/2009, 8:44:12
DPT IMAXE MEDTEC, DPT IMAXE MEDTECF

Figura 2. Marcada hipointensidad en T1, que presenta tejido hiercaptant
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La primera biopsia realizada es informada como neoplasia mesenquimal
compatible con sarcoma fibromixoide de bajo grado. Ante los hallazgos
descritos se decide realizar exéresis de la lesion, previa embolizacion de la
arteria maxilar interna, mediante cirugia endoscopica nasosinusal y degloving
hemifacial izquierdos combinados (figura 3). Se observa una lesién que ocupa
toda la fosa nasal izquierda, etmoides, seno maxilar izquierdo alcanzando fosa
infratemporal. Sobresale hacia orofaringe por coana y por vestibulo nasal 4cm
(figura 4).

Figura 3. Abordaje del degloving hemifacial izquierdo.
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La tumoracion es resecada en tres fragmentos debido a su gran tamafo,
siendo el primero de 5x2x2 cm, el segundo 4x3x1,cms y el tercero de 4,9x2x1,7
cm. La biopsia definitiva revela un tumor fusocelular con abundante matriz
mixoide, con areas poco celulares y de bajo grado, otras mayoritarias de grado
intermedio, y algunas de alto grado (figura 5). El estudio inmumohistoquimico
muestra intensidad para viementina, siendo negativas actina, desmina, HMDA45,
ALK, Bcl2, CD57, neurofilamentos y CD34. Existe expresion intensa y difusa de
CK7 (marcador epitelial). Por lo tanto el aspecto histolégico recuerda al de un
mixofibrosarcoma de alto grado (histiocitoma fibroso maligno variante mixoide),
aungue la mayoria del tumor es de grado bajo, los focos de alto grado hacen
que el diagnéstico deba ser mixofibrosarcoma de alto grado (figura 6). El
paciente es llevado a comité de oncologia y se decide tratamiento
guimioterapico complementario, con cisplatino (debido a la expresion de CK7) y
radioterapia hasta 73 Gy de lecho quirdrgico y 45 Gy sobre niveles
ganglionares Il, lll acabando dicho tratamiento a los tres meses de la cirugia.

Figura 5. Proliferacion d s rodeadas por una matriz fibromixoide con
celularidad histiocitica focal, atipia y areas focales de inflamacién aguda y necrosis.

En la RMN post-quirargica de control se observa una lesion nodular ovalada de
2 cm con mayor captacion de contraste, que podria estar en relacion con restos
tumorales en el cuerpo del hueso maxilar izquierdo. El TC no demuestra
actividad metastasica a distancia, pero en una biopsia realizada en este
intervalo de tiempo presenta todavia actividad tumoral, por lo que se decide
actitud radical de primera intencién ante la dificultad de control ulterior de
recidiva, indicandose esquema Epiadriamicina e Ifosfamida con uroproteccion
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MESNA y soporte G-CSF.EI paciente presenta un periodo libre de enfermedad
de afio y medio en donde sigue revisiones periédicas y controles radioldgicos
en donde no se evidencia actividad tumoral. En la dltima RMN de control, al
afio y medio de la cirugia, se identifica una lesion redondeada de nueva
aparicién en fosa nasal izquierda que se extiende a seno maxilar, compatible
con recidiva y confirmada con biopsia. Se realiza nuevo rescate quirdgico
mediante cirugia endoscopica y abordaje Caldwell-Luc combinado. La
evolucion clinica del paciente no fue satisfactoria presentando persistencia de
la lesion y fallecimiento posterior.

bt

(L)

Figura 6. Imagen de mitosis atipica

Discusioén

Los carcinomas epidemoides y adenocarcinomas, representan la gran mayoria
de tumores malignos localizados en senos y fosas nasales. Los sarcomas
representan menos del 1% de las neoplasias de cabeza y cuello [4], por lo que
su diagnostico es infra-estimado frecuentemente. Las caracteristicas clinicas
no ayudan a realizar un diagndstico, ya que la sintomatologia no difiere del de
otras lesiones localizadas en el tracto sinusal, como es el caso de nuestro
paciente que presentaba obstruccién nasal, rinorrea sero-hematica y algias
faciales. Aunque las pruebas de imagen pueden ayudarnos en su diagnostico,
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es especialmente en este tipo de tumores donde el estudio anatomopatolégico
es fundamental, a la vez que complicado, lo cual se hace presente en la
literatura revisada [5], y como en nuestro caso en donde la primera biopsia fue
erroneamente informada como sarcoma fibromixoide de bajo grado, siendo la
pieza quirdrgica definitiva, junto con la consulta a un experto, los que dieron le
diagnoéstico correcto de mixofibrosarcoma de alto grado. Por ello debemos
tener en cuenta al hacer el diagndstico diferencial, todo el espectro de lesiones
mesenquimales, tanto benignas como malignas, como fascitis nodular,
mixoma, spindle cell lipoma, nerve myxoma, myxoid liposarcoma, myxoid
chondrosarcoma, MFH o low-grade fibromyxoid sarcoma [6]. La variante
mixoide del MFH fue descrita por primera vez en 1977 por Weiss and Enzinger
[7]. Posteriormente Merck et al [8] la denomina mixofibrosarcoma. Se describe
como una neoplasia mesenquimal de origen fibroblastico que presenta una
apariencia altamente mixoide e hipocelular, y mejor prondstico que otras
variantes no-mixoides [4]. Esto se debe al menor indice de metéastasis a
distancia que presenta 20-25% [9,10]. Segun Mentzel et al [11] existen tres
grados de diferenciacion, segun la celularidad, atipia y mitosis. Este tipo de
tumores se caracteriza por una alta tasa de recidiva local, estimada entorno al
50-61% [4,9]. La evolucion natural es la progresion de lesiones de bajo a alto
grado, co-existiendo areas de ditintos grado en la misma lesion [6,9]. Se ha
comprobado que la probabilidad de recidiva aumenta significativamente
cuando el tamafio de la tumoracion alcanza los 5 cm [6], debido a que el
mayor tamafo dificultad la reseccion de margenes libres. Tanto el tamafio,
grado histolégico y margenes son factores independientes de supervivencia
[10]. Sin embargo la mortalidad solo dependera del grado histologico, por su
asociacién a mayor indice de metastasis a distancia [10]. El Unico tratamiento
curativo es la reseccion quirdrgica completa, con margenes libres. La
radioterapia suele aplicarse en aquellos casos en los que existan dudas sobre
los margenes de reseccion, el tamafo sea mayor a 5 cm, localizacion muy
profunda o irresecable, y en casos de recidiva [2,10]. El papel de la
guimioterapia en los sarcomas de tejidos blandos es un tema de debate,
aunqgue en los pocos casos descritos hasta el momento de mixofibrosarcomas
de cabeza y cuello no ha aportado beneficio alguno. En nuestro caso se optd
por la opcion de cisplatino en primer lugar por la expresiéon de CK7 y
posibilidad de tumor epitelial atipico. Estudios adicionales con biologia
molecular confirmaron el origen mesenquimal de la neoplasia , y la expresion
de CK7 no tendria valor diagnéstico, habiéndose descrito también en otros
sarcomas ( sarcomas sinoviales, tumores malignos de vainas, sarcomas
epitelioides) sin que hasta el momento existan referencias de su expresion en
el mixofibrosarcoma.

Conclusiones

El mixofibrosarcoma es una entidad rara en el area ORL, por lo que su
diagnostico es a menudo dificil. Presenta alto indice de recidivas locales, y
escasa respuesta a quimioradioterapia. El Unico tratamiento es la reseccion
quirargica completa.
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