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RESUMEN

Los fibrosarcomas son tumores malignos de fibroblastos, raros. La edad en las formas infantiles esta
entre 5 y 10 afios. Afecta tejidos blandos profundos en extremidades inferiores o el tronco y puede
presentarse con crecimiento rapido y variable. Objetivo: Se presenta un caso de fibrosarcoma
conjuntival. Caso clinico: Paciente masculino 10 afios de edad. Evaluado en consulta de oftalmologia
por aumento de volumen en region bulbar de parpado inferior de ojo derecho, una semana de evolucion
y de crecimiento rapido. conjuntival. Lesion de aproximadamente 1,5 x 1.2 cm endurecida y con
hiperemia Resultados: Se realizo reseccion del tumor, medidas 3,5 x 2,3 cm, superficie externa blanco
amarillenta y con focos color marrén oscuro. Se procesa biopsia e inmunohistoquimica, reportando
antigeno KI-67 en 60% lo que refleja actividad proliferativa del tejido. Conclusion: Fibrosarcoma de
conjuntiva bien diferenciado con elevada actividad mitotica. Es referido para tratamiento oncologico
con seguimiento por oftalmologia.
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Conjunctival Fibrosarcoma: An Unusual Case  with
Inmunohistochemical Study

ABSTRACT

Fibrosarcomas are rare, malignant fibroblast tumors. The age range for children is between 5
and 10 years old. It affects deep soft tissues in the lower extremities or trunk and may present
with rapid and variable growth. Objective: A case of conjunctival fibrosarcoma is presented.
Clinical case: Male patient 10 years old. Evaluated in ophthalmology consultation by volume
increase in bulbar region of the lower eyelid of the right eye, a week of evolution and rapid
growth. Lesion approximately 1.5 x 1.2 cm hardened and with conjunctival hyperemia. Results:
Tumor resection was performed, measures 3.5 x 2.3 cm, external surface yellowish-white and
dark brown spotlight. Biopsy and immunohistochemistry are processed, reporting KI-67
antigen in 60% reflecting proliferative tissue activity. Conclusion: Well-differentiated
conjunctival fibrosarcoma with high mitotic activity. It is referred for oncological treatment
with ophthalmology follow up.

KEY WORDS: Infant fibrosarcoma, conjunctive, immunohistochemistry, KI-67 antigen.

Introduccion

Los denominados sarcomas corresponden a un grupo heterogéneo de neoplasias
mesenquimales que se pueden agrupar en 2 categorias generales: sarcoma de tejidos blandos y
sarcoma Oseo primario. Dentro de los sarcomas de tejidos blandos existe una gran variedad:
histiocitoma fibroso maligno, liposarcoma, leiomiosarcoma, sarcoma sinovial, fibrosarcomas,
dermatofibrosarcoma protuberans, angiosarcoma, sarcoma de Kaposi, tumor del estroma
gastrointestinal, fibromatosis agresiva o tumor desmoide, rabdomiosarcoma y sarcoma alveolar
primario de partes blandas y sarcomas 0seos primarios: osteosarcoma, sarcoma de Ewing,
sarcoma de células gigantes y condrosarcoma (Skubitz, 2007), ( Folpe, 2014).

Por su parte, el fibrosarcoma es un tipo de tumor maligno originado a partir de
fibroblastos con arquitectura en espiga y colageno variable, extremadamente raro.
Corresponde hasta el 3% de los sarcomas en adultos (Arora, 2012a). El fibrosarcoma infantil es
semejante desde el punto de vista morfologico con el fibrosarcoma del adulto, pero tiene un

mejor pronostico. La edad de presentacion en los nifos es de 5 a 10 afios, aunque se puede
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presentar antes de los 2 anos de edad en extremidades con crecimiento rapido variable (Arora,
2012b). La supervivencia es de 90% y tiene una tasa de recurrencia de 40 — 50% y rara vez hace
metastasis bien sea a pulmon o hueso, solo si hay mayor actividad mitotica, el tratamiento
corresponde a cirugia tipo escision radical, radiacion si los margenes son positivos y
quimioterapia si es de alto grado (Arora, 2012a), (Skubitz, 2007).

Los casos de tumores de tejido conectivo consultados en la literatura son escasos. Sin
embargo, Heydenreich en 1964, describe un fibrosarcoma de la esclera en un varon de 39 anos
de edad, al que se le realizo una enucleacion por sospecha de tumor coroideo. El autor
menciona que a la fecha de publicacion solo se habian registrado 8 casos de tumores coroideos
verdaderos. Ademas, resalta que durante la fase de crecimiento tumoral se registran escleritis
recurrente, posible exoftalmos con alteraciones de la motilidad ocular o glaucoma secundario.
En su manuscrito menciona que los hallazgos histologicos fueron gran acimulo de células
tumorales en la esclerotica, que muestran nicleos tenidos muy oscuros con poco protoplasma,
los mismos eran redondos o en forma de huso, diversamente polimorficos, ademas células
perivasculares individuales localizadas en la epiesclera al nivel del tumor. La caracteristica mas
importante fueron las células tumorales mesenquimales.

Por otra parte, Delgado et al. (1972), describieron un caso de fibrosarcoma que
comprometia la conjuntiva y el cuerpo ciliar, en una mujer de 50 anos, con una masa de
crecimiento lento en la conjuntiva bulbar nasal en ojo derecho. Con una duracion de tres afios,
el tumor era voluminoso y ovalado, indoloro y moderadamente vascularizado. Se extirpo
quirargicamente mediante una escleroqueratectomia superficial lamelar sobre la extension del
tumor, afectando la insercion del muasculo recto medial, se resecod 5mm  y se volvid a unir Smm
por detras. Comenz6 como un tumor epibulbar y después de tres recurrencias se realizo
enucleacion de dicho ojo. El examen histologico revel6 una tumoracion del cuerpo ciliar y las
células tumorales aparentemente eran fibroblastos. Los autores mencionan que no se puede
decir si este tumor mesenquimatoso maligno se origin6 en la conjuntiva e invadi6 la tvea
anterior o si surgio en el cuerpo ciliar y se extendio a través de la esclerotica hacia la

conjuntiva.
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En un estudio realizado en Irak por Kummoona en 2007, sobre neoplasias malignas
periorbitarias y orbitarias, incluyo 16 pacientes (nueve mujeres y siente hombres) de los cuales
uno resulto con tumor esquelético tipo fibrosarcoma de la pared orbitaria lateral. El objetivo de
dicho estudio fue mostrar su experiencia en el manejo de estos casos con minima morbilidad y
deformidad quirargica.

Un reporte de caso, publicado por Almaguer et al. (2015), sobre un paciente de 63 anos
con antecedente de neoformacion granulomatosa en el ojo izquierdo a nivel de la conjuntiva,
cercano al canto externo y con 12 meses de evolucion. Con estudio histopatologico de tumor
maligno mesesquimatoso con patron fusocelular con THQ positiva a vimentina ++++.
Resultando finalmente en exenteracion orbitaria del ojo izquierdo, la biopsia reportd sarcoma
fusocelular de bajo grado.

En otro orden de ideas, en los fibrosarcomas se ha identificado la misma traslocacion que
en el nefroma mesoblastico congénito, muchas veces se requiere la confirmacion citogenética si
el paciente es mayor de 2 afios. Esta involucrado el receptor de tirosina quinasa NTRK3. (Adem
et al,, 2001), (Davis et al., 2022).

Con respecto al tratamiento, Russell et al. (2009), realizaron una revision retrospectiva
entre los anos 2000 y 2007 encontrando que el fibrosarcoma infantil es un tumor
quimiosensible. En pacientes en los que no se observa una respuesta clinica, la citorreduccion
del tumor y el reemplazo con tejido fibrotico y fibrovascular pueden facilitar la reseccion
macroscopica total. La respuesta a la quimioterapia de este tumor puede anular las
caracteristicas desfavorables, como el tumor metastasico o residual. Dichos pacientes fueron
tratados con vincristina, ciclofosfamida y actinomicina; uno de ellos también recibi6 ifosfamida
y etoposido después de la progresion del tumor. Solo un individuo desarroll6 metastasis en el
sistema nervioso central, las orbitas, los pulmones y los rifiones después de la extirpacion

completa del tumor primario. Estas lesiones metastasicas respondieron a la quimioterapia.

1. Materiales y métodos
Se presenta un reporte de caso de paciente masculino 10 afos de edad, sin antecedentes

patologicos de importancia y habitualmente sano. Acude en compania de su madre a la
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emergencia de oftalmologia del Servicio Autéonomo Hospital Universitario de Maracaibo
(Estado Zulia - Venezuela), refiriendo aumento de volumen en parpado inferior de ojo derecho,
con una semana de evolucion y de inicio subito. Al interrogatorio niega traumatismo y
manifiesta limitacion para el cierre palpebral. Examen oftalmologico: agudeza visual 0,0 en
ambos ojos (escala logMAR), presion intraocular 12mmHg en ambos ojos tomada con
tonometro de rebote. Biomicroscopia: se aprecia conjuntiva hiperémica y aumento de volumen
en parpado inferior de ojo derecho a expensas de tumoracion de aproximadamente 1,5 x 1,2 cm
(Figura 1y 2), endurecida y movil, que ocupa en su mayor porcion la conjuntiva bulbar a
predominio nasal, escasa secrecion mucosa, puntos lagrimales permeables. Fondo de ojo sin
hallazgos patologicos en ambos ojos. Se solicita Resonancia Magnética Nuclear (RMN) de
ambas orbitas con y sin supresion grasa y contraste endovenoso reportando: lesion de
ocupacion de espacio a nivel de los tejidos blandos periorbitarios de la orbita derecha,
redondeada, de contornos bien definidos, con medidas de 1,6 x 1,5 x 1,7 cm, sin comprometer los
planos musculares intra y extra orbitarios (Figuras 3 y 4). Comportamiento hiperintenso en
secuencia T2 y cambios hipointensos en secuencias Tl, como impresion diagnostica un
probable quiste epidermoide, sugiriendo correlacionar con estudio histopatologico.

También se realizo evaluacion integral cardiovascular y examenes paraclinicos resultado
normales al momento de la evaluacion. En vista del crecimiento acelerado de la tumoracion
(Figura 5) se decide realizar intervencion quirtirgica para exploracion y reseccion total del

tumor mas estudio histopatologico.

2. Resultados y discusion
Luego del ingreso del paciente, se planifica la cirugia de exploracion y reseccion de la
tumoracion, bajo anestesia general, previa asepsia y antisepsia, colocacion de campos estériles,
se procede a delimitar margenes quirtrgicos visibles con protocolo oncologico, se realiza
diseccion de conjuntiva en los margenes, control de sangrado y exéresis del tumor en dos
fragmentos de 3,5x 2,3y 0,7 x 0,5 cm con superficie blanco amarillenta y focos de color marrén
oscuro. Se decide colocar membrana amniética para cubrir el area resecada, usando vicryl 6.0.

Se logro la reseccion quirargica completa macroscopicamente, control de sangrado y
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conservacion de la anatomia estructural del parpado. Colocacion de antibiotico en gel topico 'y
cura compresiva por 24 horas, antibiotico y analgésico via oral por una semana. La evolucion 24
horas después del acto quirtrgico fue satisfactoria, lecho quirtirgico sin sangrado y poca
inflamacion de la conjuntiva redundante (Figura 6), el paciente no refiere molestias.

Posteriormente, el resultado del estudio histopatologico reporta: Proliferacion neoplasica
con patron fusocelular en extensas regiones, actividad mitotica elevada y presencia de células
multinucleadas de gran tamafo. Sugieren realizar estudio inmunohistoquimico para
determinar la histogénesis de la proliferacion celular.

El estudio inmunohistoquimico reporta: Fibrosarcoma de conjuntiva bien diferenciado
con elevada actividad mitotica, inmunoreactivo a marcador de diferenciacion mesenquimal
Vimentina (Figura 7). El marcador de proliferacion celular KI-67 (Figura 8) tuvo una expresion
relativamente elevada (60%).

La Actina y Desmina, expresadas en rabdomiosarcomas, fueron negativas. Igualmente, la
Actina de musculo liso expresada en leiomiosarcomas, la Proteina S100 expresada en tumores
malignos de las vainas nerviosas periféricas y el TLE-1 expresado en sarcomas sinoviales.

La Citoqueratina AEI/AE3 de amplio espectro, la Citoqueratina 34BE12 de alto peso
molecular y la Proteina P63, expresadas en carcinomas escamocelulares fueron negativas.

Se decide interconsulta con oncologia medica pediatrica, quienes inician protocolo de
quimioterapia cada 21 dias por 5 ciclos, con esquema de: Doxorrubicina a dosis de 37,5mg,
Ifofostamida 3000mg, Filgastrim 7 mcg/kg (Dosis calculadas en base al peso del paciente
28Kg). También fue evaluado por el Servicio de Radioterapia quien sugirio 28 sesiones de
radioterapia. El paciente permaneci6 en seguimiento por psicologia para apoyo
psicoemocional y se realizan controles mensuales por oftalmologia, sin evidencia de recidiva
macroscopica. Dos meses después la conjuntiva redundante ha remitido y el paciente no

presenta sintomas, permanece con agudeza visual 0,0 en ambos ojos a la fecha (Figura 9).
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Figura 5 Figura 6
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Figura 9

Conclusiones

El fibrosarcoma de conjuntiva es un tumor maligno, infrecuente y extremadamente raro,
poco reportado en la literatura consultada y lo que hace ademas que sea poco actualizada,
encontrandose un caso publicado por Delgado et al. (1972) en el cual estaba comprometida la
conjuntiva y el cuerpo ciliar y no se pudo concluir si se origin6 en la conjuntiva, ya que
involucraba dos estructuras y pudo ser invasion del mismo al area subyacente; caso poco
similar al reportado.

Otro caso reportado por Almaguer et al. (2015) sobre sarcoma fusocelular de bajo grado
en un paciente adulto; hace pensar que aun siendo una patologia poco frecuente debe ser
considerado en el diagnostico diferencial de los tumores conjuntivales.

El caso que se reporta contd con una sistematica de estudio riguroso, que involucrd un
equipo multidisciplinario e incluyo la realizacion de examen fisico general y especifico del area
oftalmologica, estudio de laboratorio complementario, evaluacion cardiovascular y pulmonar,

estudio de imagenes a través de (RMN orbitaria) exploracion y reseccion total macroscopica
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en sala de operaciones y estudio histopatologico e inmunohistoquimico. Ademas, seguimiento
por oncologia médica pediatrica, psicologia y oftalmologia.

Luego del estudio anatomopatologico e inmunohistoquimico se llego al diagnostico de
fibrosarcoma de conjuntiva bien diferenciado con elevada actividad mitotica, inmunoreactivo a
marcador de diferenciacion mesenquimal Vimentina. El marcador de proliferacion celular KI-
67 tuvo una expresion relativamente elevada con un 60%.

Se hace necesario documentar este tipo de casos para conocimiento de la comunidad

cientifica en general, por su escasa frecuencia.
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