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Cartas al Editor

Fibrosarcoma congénito
de pared torácica

Sr. Editor:

Los tumores de pared torácica son infrecuentes en niños y ma-

lignos en elevada proporción. Sólo el 1,8% de los tumores sólidos

en niños están localizados en el tórax, tienen un origen mesenqui-

matoso y muy pocos corresponden a fibrosarcomas congénitos.

Niña nacida a término (39 semanas + 2 días), con parto eutócico,

con gestación normal. Al nacimiento, el peso es 3.360 g, con test de

Apgar al minuto de 9 y a los 5 min de 10. En la exploración física
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se apreciaba una masa en la pared torácica tras la areola izquierda

de 2 × 2 cm, sin otros hallazgos. La analítica reveló leucocitosis

(14.200), linfocitosis (70.7 %) y trombocitosis (572.000), con resto

de parámetros normales.

La radiografía de tórax mostró una masa en pared torácica inferior

izquierda sin deformidad de los huesos adyacentes (fig. 1). La eco-

grafía del día del nacimiento muestra una masa sólida ovalada hi-

poecoica de 2,3 × 2,4 cm. Seis semanas después, otra ecografía sugi-

rió un origen mesenquimatoso, al localizar tejido mamario anterior a

la masa. Existía crecimiento tumoral (3,2 × 2,8 cm) (fig. 2). La tomo-

grafía computarizada (TC) sin contraste muestra una masa de partes

blandas sin flebolitos. No se visualizó invasión de la pared torácica

ni metástasis (fig. 3).

La cirugía se realizó a los 55 días de vida, con extirpación com-

pleta de la masa tumoral, independiente del tejido mamario y post-

operatorio sin incidencias. La niña está libre de enfermedad 2 años

después de la intervención, con estudio metastásico negativo.

El estudio anatomopatológico reveló una masa sólida bien deli-

mitada por tejido conjuntivo, con células fibroblásticas en fascículos,

con células tumorales que muestran pleomorfismo nuclear y apro-

ximadamente 2 mitosis/campo. Se identifican fibras de colágeno,

abundantes linfocitos y patrón hemangiopericitoide prominente. Los

márgenes de resección estaban libres de tumor. Las tinciones fue-

ron positivas para vimentina, actina y reticulina y negativas para pro-

teína S-100 y CD34. El diagnóstico histológico fue fibrosarcoma con-

génito de bajo grado de malignidad.

El fibrosarcoma congénito es un tumor con aspecto histológi-

co similar al del adulto, que aparece en los primeros 5 años de

vida1. Estos tumores representan el 9,5% del total de neoplasias

congénitas y el 3% de los tumores de la infancia2.

Se trata de una neoplasia con potencial biológico limitado en

muchos casos. Debido al pequeño tamaño de las series publica-

das, su fenotipo, supervivencia y recurrencia son poco conoci-

dos3. Solamente existen dos grandes series: Chung y Enzinger4 re-

cogen 53 casos con 20 neoplasias presentes en el nacimiento y

27 antes de los 3 meses de vida. La otra revisión de 110 casos de

Soule y Pritchard incluye 70 casos de la literatura médica y

40 de la Clínica Mayo, con una incidencia de fibrosarcoma con-

génito del 36 %5. La localización más frecuente son las extre-

midades (71 %), sobre todo las inferiores1,2,4,6. También se han

localizado en tronco4, cabeza y cuello1, retroperitoneo y mesente-

rio, estos últimos asociados a fiebre, anemia y trombocitosis7,8.

El diagnóstico diferencial incluye el rabdomiosarcoma de cé-

lulas fusiformes, el hemangiopericitoma infantil y la forma celu-

lar de la fibromatosis infantil. El aspecto microscópico de estas

neoplasias es similar, pero la uniformidad de las células tumo-

rales, el patrón de crecimiento, la disposición en fascículos y el

estudio inmunohistoquímico permiten el diagnóstico de fibro-

sarcoma congénito7-9.

El hallazgo radiológico más frecuente fue la presencia de una

masa de partes blandas de crecimiento rápido. El estudio radio-

lógico puede mostrar incurvación ósea, engrosamiento cortical y

raramente destrucción de huesos adyacentes. La TC muestra la

extensión tumoral y la afectación ósea2. La resonancia magnéti-

ca (RM) demuestra la infiltración de partes blandas y estructuras

neurovasculares. La gammagrafía nuclear con 99mTc metilendi-

fosfonato puede mostrar un aumento de actividad en el hueso

subyacente y la presencia de metástasis óseas2.

La recurrencia local oscila entre el 17 y el 40 %4,6,7, con una

supervivencia a 5 años entre el 84 y 93%. El porcentaje de me-

tástasis a distancia dependerá de la localización del tumor pri-

mario, entre el 8 % en los tumores de extremidades con una
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Figura 1. Radiografía de tórax del neonato el mismo día
del nacimiento: masa de partes blandas en he-
mitórax izquierdo sin deformidad costal.

Figura 2. El estudio de ultrasonidos muestra una masa
sólida homogéneamente ecogénica posterior al
tejido mamario retroareolar (entre marcas).

Figura 3. TC que muestra una lesión con valores de ate-
nuación de partes blandas en pared torácica
izquierda sin calcificaciones ni flebolitos. No
hay evidencia de invasión de la cavidad to-
rácica.
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mortalidad del 5 %, comparado con los fibrosarcoma congéni-

tos de localización axial, que presentan índices de metástasis y

mortalidad del 26%6.

La exéresis quirúrgica amplia es la forma inicial de tratamien-

to5. La quimioterapia se utiliza como modalidad de tratamiento

en el tipo irresecable, en el preoperatorio para reducir el tama-

ño tumoral y permitir la cirugía conservadora del miembro y

después de cirugía incompleta2,10. La regresión espontánea se ha

documentado en pocos casos8.

Concluimos que el fibrosarcoma congénito es un tumor lo-

calmente agresivo con pronóstico favorable después de exére-

sis completa, con un potencial metastásico variable. En nuestro

caso, la resección incluyó la extirpación completa del tumor,

asegurando el crecimiento de la pared torácica.
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