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Tumor fibroso solitario
hemangiopericitoma de localizacion
atipica: importancia del estudio
inmunohistoquimico

RESUMEN

Antecedentes: el tumor fibroso solitario es un tumor poco comdin.
Anteriormente se suponia que afectaba sélo la cavidad tordcica, en
especial la pleura; posteriormente, se relacioné con otras membranas
serosas y se observo en diversas localizaciones extraserosas, entre ellas
la piel. El conocimiento de este tumor, junto con el aspecto histol6-
gico caracteristico y el patrén de expresién inmunohistoquimica con
intensa positividad para CD34 permiten que cada vez se diagnostique
con mayor frecuencia.

Caso clinico: se comunica el caso de un varén de 43 anos de edad con
un nédulo indoloro en el pulpejo del primer dedo izquierdo, que sugeria
clinicamente un melanoma nodular o granuloma piégeno. Mediante
biopsia excisional y estudio inmunohistoquimico se diagnosticé como
tumor fibroso solitario.

Discusion: hasta la fecha se han publicado 11 casos de tumores fibrosos
solitarios cutdneos, localizados en cabeza, mejilla, muslo, pecho, es-
palda y vestibulo nasal. El caso que se comunica constituye la primera
lesion de estas caracteristicas que afecta la mano. El diagnéstico clinico
diferencial del tumor fibroso solitario incluye otros tumores como:
melanoma nodular, granuloma piégeno, tumor de células gigantes
tenosinovial, fibroma y tumor de vaina de nervio periférico benigno.
En cuanto a la histologia, se planteé el diagnéstico diferencial con otras
neoplasias que también expresan CD34.

Conclusiones: el tumor fibroso solitario deriva de células mesenqui-
matosas y expresa CD34, lo que explica su aparicién en cualquier
localizacién, como en este caso, que fue en el pulpejo del quinto dedo.

Palabras clave: tumor fibroso solitario cutdneo, CD34, neoplasias de
tejido fibroso.

Solitary fibrous hemangiopericytoma
of atypical location: importance of
immunohistochemical study

ABSTRACT

Background: The rare cutaneous solitary fibrous tumor was initially
described in the thoracic cavity in relation to the pleura and subse-
quently been associated with other serous membranes. It has been
described in other extraserosal locations including the skin. Knowledge
of its existence along with fairly typical histological features and the
immunohistochemical expression pattern with intense positivity for
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CD34 allow the increasing diagnosis of this condition, which suggests
that these cases were not previously diagnosed as such.

Clinical case: We report the case of a 43 year-old male with a pain-
less nodule in the first left finger pad clinically suggestive of pyogenic
granuloma or nodular melanoma, which was diagnosed by excisional
biopsy and immunohistochemical study as a solitary fibrous tumor.

Discussion: Only 11 cases of cutaneous solitary fibrous tumor have
been published in the following locations: head, cheek, thigh, chest,
back and nose. Our work describes the first case of cutaneous solitary
fibrous tumor in the hand. The solitary fibrous tumor derived from
mesenchymal cells expresses CD34 and hence its presentation in
any location. In our case it was in the hand. It explains the problems
encountered in the clinical differential diagnosis with other tumors as
nodular melanoma, pyogenic granuloma, giant cell tumor of tendon
sheath, fibroma, benign peripheral nerve sheath tumors, etc. As we
consider the histology, differential diagnosis should be made with other
tumors that also express CD34.

Conclusions: Solitary fibrous tumors derived from mesenchymal cells
express CD34 and hence its presentation in any location. In our case
it was in the finger pad.

Key words: Cutaneous solitary fibrous tumor, CD34, fibrous tissue
neoplasms.

ANTECEDENTES
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El tumor fibroso solitario es una rara neoplasia
fusocelular, descrita inicialmente en la pleura,’
aunque posteriormente se ha encontrado en otras
localizaciones.

Se han publicado pocos casos de tumor fibroso
solitario en la piel. Es posible que se trate de
un padecimiento infradiagnosticado en esta
localizacién dada su semejanza clinica e histo-
|6gica con otros tumores.? El conocimiento mas
amplio de su existencia, junto con una imagen
histolégica bastante sugerente y un patrén de
expresion inmunohistoquimico tipico permiten
que se diagnostique en mdltiples y nuevas lo-
calizaciones.

Se comunica el caso de un paciente con tumor
fibroso solitario en el pulpejo del dedo, y se discu-
te el diagnéstico diferencial clinico e histolégico.

CASO CLiNICO

Un varon de 43 anos de edad, sin antecedentes
personales ni familiares de interés, acudi6 al
servicio de dermatologia debido a que tenia
un nédulo eritematoso en el pulpejo del primer
dedo de la mano izquierda, indoloro y no adhe-
rido a planos profundos (Figuras 1A, 1By 1C). El
paciente refirié que la lesién aparecié tres afios
antes como una lesién eritematosa, pequefia,
que creci6é de forma lenta y progresiva. Al exa-
minarlo, se aprecié estado general bueno, sin
pérdida de peso ni adenopatias locorregionales.
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En la bioquimica sanguinea no hubo alteraciones
(glucosa 102 mg/dL), en tanto que en el estudio
ecografico se notdé un nédulo de 25 x 15 mm,
bien delimitado, que semejaba un angioma. En la
dermatoscopia se observé una lesion de aspecto
no melanocitico sin patrén definido (Figura 1D).
Bajo anestesia local, se procedi6 a la extirpacion
de la lesion y al cierre del defecto mediante
plastia. El hallazgo macroscépico fue una pieza
nodular bien delimitada, blanquecina, de 1.5 x 1
cm, revestida por piel blanca amarillenta en toda
su superficie, de consistencia eldstica, gelatinosa
y superficie lisa. El andlisis histolégico de la pieza
mostré tumoracién en la dermis profunda, bien
delimitada y no encapsulada, con agrupacion
de células fusiformes, sin atipias, con haces de
colageno gruesos intercalados en el estroma y
abundantes vasos pequefios y dilatados (Figuras
2A 'y 2B). La epidermis suprayacente no tenia
alteraciones significativas.

En el estudio inmunohistoquimico se evidenci6
positividad para vicentina, CD34, caldesmina y
débilmente para BCL-2; asi como negatividad
para PS100 y desmina (Figura 2C). Con todos

Figuras 1 A, By C. N6dulo eritematoso en pulpejo de
primer dedo mano izquierda, indoloro, no adherido a
planos profundos. La lesién aumenté progresivamen-
te de tamafo a lo largo de tres afos. D. La imagen
dermoscépica del nédulo indica una lesién no mela-
nocitica de patrén inespecifico.

estos hallazgos se confirmé el diagnéstico de
tumor fibroso solitario.

El paciente cuyo caso se describié aqui no
experimenté recurrencia ni recidiva de la en-
fermedad tras un afo de seguimiento posterior
a la intervencién.

DISCUSION

El tumor fibroso solitario es un tumor fusocelu-
lar poco comin que se describi6é por primera
vez en la pleura visceral." Desde 2003 se han
publicado casos de localizacién extrapleural,?*
y por su origen en las células mesenquimatosas
indiferenciadas con morfologia similar al fibro-
blasto, se puede encontrar en la piel. Sus células
expresan CD34 y participan en la presentacién
antigénica en el tejido conectivo.

Respecto a su localizacién, se han publicado 11
casos en la piel,>° seis casos en cabeza y cuello
y uno en mejilla, muslo, pecho, espalda y vesti-
bulo nasal. Fste es el primer caso reportado de
tumor fibroso solitario hemangiopericitoma en
un dedo de la mano.

El conocimiento de su existencia, junto con el
reporte histolégico caracteristico y el patrén de
expresiéon inmunohistoquimica permiten que
este tumor se describa en miltiples y nuevas
localizaciones.

El tumor, histolégicamente, suele ser bien delimi-
tado, con borde liso y rodeado por una delgada
epidermis normal, como una pseudoencapsula-
cion. Esta formado por células fusiformes y haces
de colageno gruesos intercalados en el estroma.
La vascularizacién es prominente, de manera
que no es dificil confundirlo con un tumor de
origen vascular.*

Es necesario establecer el diagndstico diferencial
con otras neoplasias cutaneas fusocelulares que
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Figuras 2. A. Tumoracién localizada en la dermis profunda, bien delimitada y sin capsula de revestimiento (vision
panoramica x 5. Hematoxilina & eosina). B. El tumor fibroso solitario estd constituido por una agrupacion de
células fusiformes con haces de coldgeno gruesos intercalados en el estroma, abundantes vasos pequefios y dila-
tados (x 15. Hematoxilina & eosina). C. La positividad para CD34 es muy especifica de este tumor (x15, CD34).

expresan CD34,”% como son: dermatofibrosar-
coma protuberans, neurofibroma, schwanoma,
tumor fibroso solitario/hemangiopericitoma,
sarcoma epiteloide, fibroma esclerético, lipo-
ma de células fusiformes, fibrosarcoma de bajo
grado, etc.

En este caso fue especialmente relevante ha-
cer el diagnéstico clinico diferencial con el
melanoma nodular, el granuloma piégeno o
el carcinoma basocelular pigmentado. Gra-
cias al estudio inmunohistoquimico no suele
haber dificultades en reconocer el tumor fi-
broso solitario y diferenciarlo de otras lesiones
mediante la positividad para CD34 (que se
considera imprescindible para el diagnéstico)
y BCL-2, asi como la negatividad para otros
marcadores especificos como PS100. Por lo
tanto, el marcador CD34 es muy sensible para
detectar el tumor fibroso solitario, pero poco
especifico. En investigaciones recientes se ha
demostrado que la oncoproteina BCL-2, una de
las muchas moléculas que regulan la apopto-
sis, se expresa fuertemente en el tumor fibroso
solitario, mientras que el dermatofibroma y los
tumores del mdsculo liso son negativos para

esta oncoproteina. En otros tumores, como el
dermatofibroma protuberans y el neurofibroma,
la expresion de BCL-2 es variable; por lo tanto,
la morfologia es de capital importancia y la
expresién inmunohistoquimica de la proteina
BCL-2 se puede utilizar para confirmar, junto
con la positividad de CD34, el diagnéstico de
tumor fibroso solitario. Las células de este tu-
mor también se tifien con CD99, que ayuda a
establecer el diagnéstico diferencial.®

El uso de marcadores inmunohistoquimicos
es fundamental para la clasificacion exacta de
estos tumores. El tumor fibroso solitario no es
habitualmente inmunorreactivo para S-100, que-
ratina, actina, desmina, antigeno de factor VIII,
CD68, colageno tipo IV y antigeno de membrana
epitelial. En estudios inmunohistoquimicos y
ultraestructurales recientes se ha demostrado que
estos tumores derivan de células mesequimatosas
indiferenciadas, sin diferenciacion mesotelial
CD34+, conocidas como dendrocitos intersticia-
les que participan en la presentacién antigénica
en el tejido conectivo.”? Esto explicaria que el
tumor creciera en cualquier area del cuerpo,
incluida la piel.
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En el caso estudiado, al ser negativo el marca-
dor PS100, pudieron eliminarse padecimientos
como neurinoma, schwanoma, lipoma de célu-
las fusiformes y melanoma. La negatividad de la
desmina permite descartar tumores musculares
como el dermatofibrosarcoma, que es un tumor
fibrohistiocitico no muscular.

El tumor fibroso solitario tiende a seguir un
curso benigno, y de hecho, varios autores no
le adjudican un comportamiento maligno;*”
sin embargo, en otras series se han reconocido
claros ejemplos de comportamiento maligno
(incidencia estimada superior a 10%) que se
atribuyen a un menor periodo de seguimiento,
al fallo en el diagnéstico de casos malignos
o a series mas cortas.”'® Se han encontrado
casos malignos a través de diferenciacion
sarcomatosa, como el liposarcoma.” De cual-
quier manera, debe haber un componente
tipico de tumor fibroso solitario para que pueda
considerarse maligno;? en estos casos, se ha
encontrado aumento de la expresion de p53,™
Ki67 y CD31." La transformacién maligna
parece asociada a una diferenciacién revelada
por la pérdida de expresion del CD34. De los
tumores fibrosos solitarios cutdneos reportados,
ninguno ha mostrado comportamiento maligno.
En este paciente se realizaron pruebas de Ki67
y CD31 que resultaron negativas. El pronéstico
es imprevisible, ya que el tumor puede recurrir
0 metastatizar, incluso cuando carece de carac-
teristicas histolégicas de malignidad. Por esta
razén, se recomienda la escisién quirdrgica
amplia y un seguimiento clinico y radiolégico
a largo plazo en todos los casos, sean benignos
o malignos. Algunos autores afirman que es
imprudente considerarlo como definitivamente
benigno;>° sin embargo, no se aconseja admi-
nistrar tratamiento coadyuvante, s6lo mantener
la vigilancia, como en el caso que se comunicé,
que a un ano de seguimiento no ha mostrado
recurrencia ni recidiva.

CONCLUSION

Se trata de un tumor poco conocido cuyas caracte-
risticas fusocelulares obligan a hacer el diagnéstico
diferencial con otros tumores mas comunes, por
lo que el estudio inmunohistoquimico es de vital
importancia. Aunque la mayor parte de los tumores
fibrosos solitarios publicados son benignos y no
se han descrito casos malignos en la piel, no se
conoce con exactitud el prondstico, razén por la
cual es necesario su seguimiento a largo plazo.
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