Liposarcoma Mixoide en el muslo con metastasis pulmonar. Presentacion de un caso.
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Resumen

Fundamento: Los sarcomas de partes blandas son raros entre todas las neoplasias. El
liposarcoma es el de mayor incidencia con predominio en la etapa adulta. Aparecen
generalmente en miembros inferiores, y los sintomas que generan varian segun la
localizacion de la lesidn, estos se presentan cuando el tumor alcanza un tamafo
significativo. Objetivo: Exponer un caso con un liposarcoma mixoide del muslo.
Presentacion del caso: Paciente femenina de 38 anos de edad, de raza blanca, con
antecedentes de salud anterior, la cual comenzo6 con dolor punzante en la cara interna
del muslo derecho hace aproximadamente tres anos, posterior a un traumatismo, de
creciente intensidad, con escaso alivio con la administracion de analgésicos. Al
examen fisico del muslo no se detect6 masa palpable. Se realizaron examenes
complementarios dentro de los que se incluyeron, ultrasonido diagndstico de alta
resolucion, tomografia axial computarizada, resonancia magnética nuclear y biopsia
postquirdrgica. La paciente fue intervenida quirdrgicamente por un equipo
multidisciplinario especializado en tumores de partes blandas donde se realizo
excéresis completa de la tumoracion, a través de un margen de seguridad.
Conclusiones: El liposarcoma mixoide es el tumor maligno de partes blandas mas

frecuente, la presencia de cancer en esta localizacion es rara.
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Los sarcomas de partes blandas (SPB) constituyen un grupo infrecuente y heterogéneo
de tumores malignos originados en el tejido conectivo. Constituyen
aproximadamente un 1 % del total de tumores malignos, y son responsables del 2%
de la mortalidad debido a cancer. Se incluyen cerca de 50 subtipos diferentes,

dependiendo del tejido en el que se origine el tumo. ?

El liposarcoma representa el 1% de las neoplasias malignas del adulto y entre el 10-
20% de todos los sarcomas. No se han encontrado agentes etiolégicos especificos,
pero se conocen algunos cancerigenos como la exposicion a los herbicidas; las
radiaciones ionizantes (periodo de exposicion de 15 afios) y ciertos retrovirus.
Sindromes genéticos como la neurofibromatosis, poliposis familiar adenomatosa y el
sindrome de Li-Fraumeni han demostrado estar asociados con el desarrollo de estos

sarcomas. ©

Su incidencia se mantiene sin variaciones significativas en los ultimos 20 afios. Han
ocurrido anualmente entre 130 a 150 casos, para una tasa cruda de 1,3 a 1,5
(femenino) y 1,1 a 1,3 (masculino), representando el 0,9 % del total de neoplasias
malignas en ambos sexos, ocurriendo el mayor numero de casos entre los 65y 79 de

edad (femenino), y entre los 55 y 79 afios de edad (masculino). *

La mortalidad se mantiene también sin variacion significativa; representa el 0,3 % de
todas las defunciones por neoplasias malignas. EI mayor numero de muertes ocurre
entre los 60-89 anos de edad en el sexo femenino, y entre los 55-79 afos en el

masculino. ©®

Se caracterizan macroscopicamente por la presencia de una masa de crecimiento
rapido, son tumoraciones fijas a planos profundos, situados por debajo de la fascia,
mayores de seis centimetros y bordes irregulares. Se pueden acompanar de sintomas
y signos generales como: astenia, anorexia, pérdida de peso y anemia. Ademas
predomina el dolor de intensidad creciente y en ocasiones se acompafa de limitacion

de movimientos de extremidad afectada. ©



El diagnostico imagenologico de estas lesiones se basa en la determinacion de las
mismas por Ultrasonido USD), radiologia simple, Tomografia Axial Computarizada
(TAC) y se destaca el rol de la Resonancia Magnética Nuclear (RMN), que se utiliza

para la etipificacion tumoral.

La radiografia simple ayuda a definir si la lesidn es interdsea con extension a las partes
blandas, si es yuxtacortical o si existe compromiso 6seo. En general los sarcomas de

partes blandas de alto grado pueden destruir la cortical e invadir la estructura ésea. (")

Se visualizan en USD como lesiones de estructura solida o complejas de ecogenicidad
variable, flujo alto e irregular al Doppler color. En algunos casos con rechazo extrinseco

de la musculatura y estructuras vasculares y neurales adyacentes. )

En resonancia la mayoria de los casos de sarcomas de partes blandas son de baa

sefial en T1 e hipertensos en T2. (7:8)

El tratamiento es multidisciplinario, donde desempefa el rol fundamental, la cirugia y la
radioterapia, quedando la quimioterapia restringida a un grupo seleccionado de casos y

protocolos definidos de ensayos clinicos segun oncologia. ©
Presentacion del Caso

Paciente femenina de 38 afios de edad, de raza blanca, con antecedentes de salud
anterior, la cual comenzo6 con dolor punzante de creciente intensidad en la cara interna
del muslo derecho hace aproximadamente tres afios posterior a un traumatismo, con
escaso alivio tras la administracion de analgésicos. Al examen fisico del muslo no se
detectd masa palpable. A pesar del tratamiento llevado a cabo con antiinflamatorios no
esteroideos, el cuadro clinico inicial empeord llegando a dificultar la deambulacion. Al

examen fisico no se detectdé aumento de volumen del muslo.

Los examenes hematoldgicos informaron hemoglobina 13,4 g/l y eritrosedimentacion

en 35mm/h.

Se realizan estudios radiolégicos, indicandose ultrasonido de alta resolucion de partes
blandas donde se observa imagen hipoecogénica discretamente heterogénea, de 55 x

56mm, ovalada, de contornos regulares, con microcalcificaciones en su interior, sin



sefal doppler, en la profundidad del musculo vasto medial del muslo derecho, cercano

a las estructuras vasculares principales y a la cortical 6sea. (Fig.1)

Figural. Ecografia de partes blandas donde se observa imagen hipodensa

heterogénea ovalada en el espesor del musculo vasto medial del muslo derecho.

Se realiza Tomografia Axial Computarizada (TAC) del muslo derecho donde no se

constata lesion de partes blandas y se descarta infiltracion ésea.

Siguiendo el protocolo de estudio para tumores periféricos, se realiza resonancia
magnética nuclear (RMN) del area afectada y se evidencia una lesion isointensa en
secuencia T1 de contornos discretamente irregulares con captacion de contraste

periférico. (Fig. 2y 3)

Se valoré el caso en la consulta multidisciplinaria de tumores periféricos del Hospital
General Provincial “Camilo Cienfuegos” donde se determind la conducta quirurgica. El

tumor extraido fue enviado al Servicio de Anatomia Patolégica, que inform¢d la lesién



como: masa tumoral de bordes irregulares que mide 4,5 x 3,2 x 5 cm, de color blanco
amarillento, con tejido adyacente sano de 2,5 cm. Histologicamente se observo
formaciones nodulares con escaso numero de células, marcada trama vascular

plexiforme (vasos capilares ramificados en angulo recto) y abundante matriz mixoide.

Figura 2. Corte sagital de resonancia donde se obsera imagen isointensa de contornos

mal definidos en plano muscular del muslo derecho.
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Figura 3 Corte axial de resonancia del muslo derecho, imagen isointensa en musculo v

vasto medial con captacion del contraste periférico.



Las células presentan pleomorfismo celular, mitosis patoldgicas, presencia de células
fusiformes, contienen escaso citoplasma y un nucleo oval con discreta hipercromasia
(células indiferenciadas). Correspondiéndose con un liposarcoma mixoide de alto

grado de malignidad.

Una vez cicatrizada la herida, se comenzd con el tratamiento oncologico, mediante

quimioterapia y radioterapia, segun protocolos de seguimiento de estas enfermedades.

Transcurrido 2 anos de la intervencion, en consulta de seguimiento refirié recidiva del

dolor con sensacion de ardor en la cara anterior del muslo.

Se le realizo RMN donde se informé recidiva tumoral con metastasis a cadenas
ganglionares inguinales. El USD de alta resolucion describid las adenopatias inguinales
como ganglios mayores de 2cm con aumento de la ecogenicidad de forma homogénea,

distorsion del hilio y aumento de la vascularizacion.

En la TAC de pelvis simple con cortes extendidos al fémur, se observd una masa
heterogénea mal definida a nivel de planos musculares de la cara anterolateral del
tercio medial del muslo derecho con infiltracion 6sea local. La TAC de pulmén simple
evidencio multiples lesiones nodulares metastasicas pulmonares bilaterales

concomitando con derrame pleural. (Fig. 4)



Figura 4. Cotes axial de TAC de Pulmoén donde se observan noédulos pulmonares
metastasicos bilaterales y grandes masas infiltrativas tumorales, derrame pleural

bilateral.
Discusion
Los liposarcomas, son infrecuentes, constituyen el grupo de mayor incidencia entre los

sarcomas del adulto. Su mayor incidencia se registra en la edad adulta, siendo raros en

nifios, y es levemente mas predominante en varones. (-2

Actualmente, la inmunohistoquimica tiene escaso valor; solo la proteina S 100 puede
ser util para el diagnéstico de las formas indeterminadas como la variedad de células

redondas (aunque esta proteina también se presenta en los melanomas. ¢4

Anatomopatologicamente la clave estd en la presencia de lipoblastos (células
mesenquimales poco desarrolladas que pueden confundirse con los macrofagos),

aungue no siempre estan presentes.

El liposarcoma mixoide, de origen mesodérmico derivado del tejido adiposo, representa
el 40-50% de todos los liposarcomas, es mas frecuente en adultos entre 40-50 anos y
se suele localizar en extremidades, sobre todo en muslo, gluteo y hueco popliteo; es

raro que se sitlie en subcutaneo. ©)



Macroscépicamente se visualizan como una masa mal delimitada con gran cantidad de
estroma, sin apreciarse consistencia, morfologia y coloracion propia de un lipoma
normal. Se diferencian dos tipos de liposarcoma mixoide: bajo grado, en el cual el
porcentaje de células redondas es menor del 5%, y alto grado, en el cual se aprecia un
porcentaje de células redondas mayor del 5%. Este se denomina también sarcoma de
células redondas y tiene peor prondstico. ) Los estudios anatomopatologicos del caso
expuesto en la presente investigacion, coinciden con lo referido en la literatura

consultada.

Histologicamente esta compuesto por formaciones nodulares con pocas células, gran
vascularizacién plexiforme y matriz mixoide. Los lipoblastos mas maduros tienen menor
tamafo que los adipocitos y se disponen formando nédulos tumorales en la periferia y
en torno a los vasos. La expresion de TP53 se correlaciona con la evolucion de la
enfermedad: presenta menor supervivencia, mayor agresividad y menor supervivencia

libre de enfermedad. (5:6)

Los examenes imagenoldgicos son de gran ayuda, la radiografia simple permite valorar
la presencia de infiltracion 6sea del tumor. EI USD define localizacion, tamafo y
caracteristicas de las masas. Se describen lesiones solidas o mixtas heterogéneas, con
o sin calcificaciones, mal definidas, que comprimen estructuras adyacentes, y con

respuesta Doppler aumentada. -8

La tomografia por emision de positrones (TEP) permite identificar la actividad biologica

de la tumoracion, asi como la deteccidén temprana de las metastasis. (/)

La RMN es el estudio de eleccion, permite definir el tejido afectado y su relacién con las
estructuras vecinas. Por lo general son masas heterogéneas como el del caso

presentado, con bordes definidos. ()

Suelen ser lesiones que se extienden localmente (hasta en el 33 %),
independientemente del grado tumoral, en los propios tejidos blandos (extremidad
contralateral, axila, retroperitoneo) y hueso. Es rara su diseminacién a distancia ( al
contrario de lo que ocurre en los pleomoérficos), lo cual se debe a su pobre

vascularizacion. No obstante, en ocasiones se presentan de modo sincrénico o



metacronico varios focos tumorales. En la actualidad, algunos autores defienden que
esto es secundario a un fendbmeno de siembra metastasica. La tasa de metastasis
oscila alrededor del 20-27% en un intervalo de 2,2 afios desde el diagndstico inicial,
con una tasa de supervivencia a 5 afios del 91% en los liposarcomas mixoides frente al
79% en los liposarcomas de células redondas. La mortalidad esta en torno al 12%. © El
caso de la presente investigacion, a los dos afos de su seguimiento presento

metastasis a pulmon. (10)

En algunos estudios se sugiere que los tumores mayores de 10 cm y los que aparecen
en pacientes menores de 45 afos, como el caso expuesto presentan mayor potencial
de metastizar, por lo que en estos casos seria necesario realizar seguimiento con RM
(que seria la prueba diagnostica mas concluyente para este tipo de tumores de forma

inicial). (11:12)

Debemos hacer diagnostico diferencial con el mixoma intramuscular y el
mixofbrosarcoma de bajo grado. Con la inmunohistoquimica se debe diferenciar
carcinomas (citoqueratina +), linfomas (antgeno leucocitario comun) y melanomas

(antigeno H-MB45) de los liposarcomas de variedad células redondas (S 100 +).(13)

La cirugia conservadora y la radioterapia tienen excelentes resultados locales (mas en
los subtipos mixoide y bien diferenciado. EI procedimiento de referencia en el
tratamiento de dicha tumoracién es la reseccion total con margenes quirurgicos
negativos. (' En el caso de la presente investigacion fue valorada la cirugia
conservadora seguida de radioterapia, sin embargo no fue satisfactorio este tratamiento
dado por la agresividad del tumor, presentando recidiva tumoral con metastasis

pulmonar a los dos afios. (1415
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