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Los fibrosarcomas son un tipo de sarcomas de tejidos
blandos, de baja frecuencia y de localización muy variada,
aunque más del 50% se localizan en las extremidades. Tie-
nen una evolución dominada por las recidivas locales y las
metástasis que suelen ser pulmonares y que clásicamente
son precoces, con un intervalo medio de 12 meses. Presenta-
mos un caso de metástasis pulmonares con fibrosarcoma de
pierna diagnosticado y tratado 14 años antes.
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Metastatic pulmonary fibrosarcoma: a case report
and review of the literature

Fibrosarcoma is a rare entity that atTects soft tissues in a va-
riety of locations, although it is most commonly found on
the extremities. Local recurrence is frequent and metástasis
usually takes place in pulmonary tissues early on, within a
mean interval of 12 months. We present a case of pulmo-
nary metástasis after fibrosarcoma of the leg that had been
diagnosed and treated 14 years earlier.
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Introducción

Los sarcomas de tejidos blandos (STB) son tumores
poco frecuentes, constituyen menos del 1% del total de
neoplasias que se diagnostican anualmente en adultos, y
son más frecuentes en la edad pediátrica, en la que di-
cha incidencia asciende al 7%. La frecuencia en varones
y mujeres es similar. La gran mayoría (entre el 50 y el
90% según las series) se localizan en las extremida-
des1'2, sobre todo en las inferiores; otras localizaciones
menos frecuentes son el tronco y el retroperitoneo'. Clí-
nicamente se suelen presentar como una masa asinto-
mática, aunque en ocasiones dan síntomas por compre-
sión local'.

Estos tumores comprenden un grupo muy heterogé-
neo, pero cuyo abordaje terapéutico es similar. Se basa
en la cirugía radical o bien en la cirugía marginal suple-
mentada con radioterapia, que es la actitud más acepta-
da en la actualidad por preservar la funcionalidad del
miembro y proporcionar iguales garantías de control lo-
cal'.

A pesar del tratamiento local, el 50% de los pacientes
con STB desarrollarán metástasis, de las cuales el 80%
son pulmonares2.
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Caso clínico

Mujer de 18 años de edad, sin hábitos tóxicos, que fue diag-
nosticada a los 4 años de edad de una tumoración de partes
blandas situada en el tercio inferior de la extremidad inferior
derecha que, examinada por radiología convencional, se mos-
traba como una gran masa que producía una discreta concavi-
dad en la cara posterior de la tibia (fig. 1). La resección ínte-
gra mostró una masa de 6 x 3 x 3 cm que estaba localizada
entre los gemelos y la cara posterior de la tibia, a la que esta-
ba adherida pero sin signos de infiltración. El informe anato-
mopatológico fue de fibrosarcoma bien diferenciado. El estu-
dio de extensión fue negativo y se completó el tratamiento
con radioterapia (dosis total 5.500 rads) durante las 5 semanas
posteriores a la cirugía. La paciente presentó a los 17 años un
cuadro de abdomen agudo debido a una tumoración ovárica
torsionada que precisó anexectomía izquierda, siendo el diag-
nóstico anatomopatológico de teratoma quístico maduro de
ovario; la radiografía de tórax del preoperatorio fue rigurosa-
mente normal.

La paciente acudió a la consulta por un cuadro de tos irrita-
tiva y de dolor de características pleuríticas en hemitórax de-
recho de un mes de evolución. En la exploración física desta-
có una temperatura corporal de 38 °C y en la auscultación
pulmonar se evidenció la disminución de la ventilación en los
dos tercios inferiores del hemitórax derecho con matidez a la
percusión, siendo el resto de la exploración física normal.

En la radiografía de tórax se observaba un aumento de den-
sidad en el hemitórax derecho con efecto masa que desplaza-
ba el mediastino. En la analítica: VSG en la primera hora de
110 mm, siendo todos los parámetros hematimétricos y bio-
químicos normales, incluyendo marcadores tumorales.
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Figura 2. TAC torácica (descripción en el texto, en caso clínico).

Figura 1. Radiografía de pierna derecha que muestra aumento de densi-
dad retrotibial sin afectación aparente de la cortical.

Se realizó TAC de tórax y hemiabdomen superior (fig. 2),
visualizándose una masa intrapulmonar que ocupaba práctica-
mente la totalidad del hemitórax derecho, con captación de
forma heterogénea, dejando en su interior grandes zonas hipo-
densas compatibles con necrosis tumoral. Así mismo producía
desplazamiento mediastínico y se visualizaban planos defini-
dos de separación entre la masa y las estructuras mediastíni-
cas; existía un pequeño derrame pleural derecho y no se obje-
tivaron adenopatías mediastínicas ni biliares, ni alteraciones
patológicas en el hemiabdomen superior. Se realizó PAAF y
biopsia con trucut bajo control de TAC que fue informada
como sarcoma. También se realizó resonancia magnética nu-
clear, en la que era difícil precisar la existencia de invasión
mediastínica. La gammagrafía ósea fue normal.

Se propuso tratamiento quirúrgico y, tras estudios funciona-
les respiratorios y gammagrafía de perfusión que mostraron
un FEV| postoperatorio de 1.235 mi, se decidió realizar neu-
mectomía derecha. En el acto quirúrgico se resecaron además
varios nodulos de pocos milímetros localizados en LSI y LII,
pericardio y diafragma. El pulmón resecado presentaba una
masa de 15 cm de diámetro máximo, de bordes bien definidos
con zonas de necrosis. El diagnóstico anatomopatológico de
la masa y de los nodulos fue de fibrosarcoma metastásico.

La paciente falleció en el postoperatorio debido a un trom-
boembolismo pulmonar y una endocarditis trombótica no bac-
teriana de las válvulas tricúspide y pulmonar. El estudio ne-
crópsico confirmó las metástasis microscópicas en el pulmón
izquierdo y evidenció signos de shock,
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Discusión

Los STB constituyen un grupo variado de tumores,
siendo los tipos histológicos más frecuentes: histiocito-
ma fibroso maligno, neurofibrosarcoma, liposarcoma y
fibrosarcoma. Este último representa aproximadamente
el 14% del total de STB1. Se clasifican según su malig-
nidad histológica en 4 grados, siendo la gran mayoría
(88%) de grado III o IV (indiferenciado)2.

La supervivencia a los 5 años se sitúa entre el 40
y 60% tras resección quirúrgica y radioterapia post-
operatoria3'4, y depende del control local del tumor pri-
mario, que se relaciona con el grado histológico de ma-
lignidad5, de forma que la supervivencia a los 5 años
es prácticamente del 100% para los grados I y II, del
68% para el grado III y del 47% para el grado IV2. Ade-
más, son factores de mal pronóstico en la superviven-
cia después de la cirugía en el sexo masculino6'7 la ne-
crosis tumoral extensa9 y el tamaño tumoral (superior
a 5 o 10 cm según algunos autores)1'9. En ausencia
de estos factores la supervivencia es cercana al 100%
a los 10 años8'9. Aunque la mayoría de los autores abo-
gan por una resección quirúrgica local y radiotera-
pia adyuvante', el consenso no es total y se ha comu-
nicado que en los pacientes con dos o menos factores
de mal pronóstico la cirugía extensa mejoraría su super-
vivencia10. El caso presentado evidenciaba, como único
factor de mal pronóstico, el gran tamaño tumoral.

La enfermedad metastásica es la causa más frecuente
de muerte', y el lugar más común son los pulmones: en-
tre el 40' y el 50%" de STB desarrollarán metástasis
pulmonares, que con mucha frecuencia son la localiza-
ción inicial de la recurrencia12. Un porcentaje próximo
al 10% desarrolla metástasis extrapulmonares2. En el
46% las metástasis aparecen dentro del primer año y
en el 74% dentro de los 2 años desde la operación; tan
sólo el 10% se detectan después de más de 5 años. Hay
mayor riesgo de metástasis que de recurrencia local du-
rante los primeros 3 años después de la operación2.

Los factores que influyen en la capacidad de metásta-
sis son: tipo histológico, grado de malignidad histológi-
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ca, control del tumor primario2 y tamaño tumoral*. Res-
pecto al primero, el grado más bajo de metástasis se da
en los fibrosarcomas, mixofibrosarcomas y sobre todo
liposarcomas, y el más alto en los histiocitomas fibrosos
malignos y schwannomas malignos. El grado de malig-
nidad influye en el riesgo de metástasis, siendo mayor
en los grados III y IV (34 y 60%, respectivamente)2. El
control del tumor primario también influye, de forma
que las metástasis se desarrollan en el 41% de los pa-
cientes sin recurrencia local, comparado con el 71% de
aquellos en quienes el tumor primario no pudo ser con-
trolado2. Cuando la diseminación ocurre sin recurrencia
local las metástasis probablemente provienen del tumor
primario y la diseminación microscópica ocurrió antes
de la cirugía13'14. Las metástasis pulmonares pueden im-
plantarse años antes de ser visibles radiográficamente9.

En el caso presentado, el fibrosarcoma diagnosticado
era de bajo grado de malignidad, por lo que tras el trata-
miento quirúrgico suplementado con radioterapia, la
probabilidad de que metastatizara era muy baja (inferior
al 5%). Además, no existía recurrencia local del tumor
primario y el amplio intervalo de tiempo transcurrido
desde la extirpación hacían muy improbable la posibili-
dad de diseminación de la neoplasia. El único factor de
riesgo que presentaba era el tamaño tumoral superior a
5 cm, pese a lo cual el pronóstico era excelente.

Ante la amplia extensión intratorácica de la neoplasia
en el momento del diagnóstico, es probable que un año
antes, aun siendo la radiografía de tórax rigurosamen-
te normal, ya existieran metástasis microscópicas. En
cuanto al gran intervalo transcurrido hasta la detección
de metástasis desde la enfermedad primaria, es real-
mente excepcional y tan sólo hemos encontrado un caso
similar en la literatura15. Quizá podría estar en relación
con una baja velocidad de crecimiento celular por el
bajo grado de indiferenciación, pues ante la ausencia de
recidiva local, es asumible que existiera diseminación
microscópica previa a la cirugía.

La decisión de la intervención quirúrgica de esta pa-
ciente se basó en la ausencia de recidiva local del tumor
primario y de metástasis extrapulmonares, buen estado
general y el cálculo de una aceptable capacidad funcio-
nal postoperatoria16'17. Pese a presentar como factor de
mal pronóstico, en cuanto a supervivencia a largo plazo,
un tiempo de doblaje presumiblemente corto17 y el ha-
llazgo intraoperatorio de enfermedad bilateral e incluso
extrapulmonar, todo ello no justifica el desenlace fatal
precoz, en relación a complicaciones postoperatorias.

La mediana de supervivencia en caso de metástasis
pulmonares irresecables es de 6 meses; en caso de re-
sección completa es de 25 meses, con un 25,8% de su-
pervivencia absoluta a los 5 años17.
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