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Histiocitoma fibroso maligno cutaneo

Cutaneous fibrous malignant histiocytoma
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Resumen

El histiocitoma fibroso maligno es el sarcoma de tejidos blandos mas frecuente en la edad adulta y habitualmente se localiza en las extremidades
inferiores y en el retroperitoneo. Presentamos una mujer de 76 afos de edad que mostraba un tumor en su brazo izquierdo desde hacia un afo. No
referia historia previa de radioterapia en dicha area y en la exploracion fisica se objetivaba la presencia de una masa de 25 cm de didmetro que infiltra-
ba la piel. No se palpaban adenopatias regionales y el resto de la exploracion fisica se encontraba dentro de la normalidad. El diagnostico de histiocito-
ma fibroso maligno se establecié mediante la realizacién de una biopsia incisional de la lesion.

(F. Valdés Tascon, A. Caparrini Escondrillas, JM Calzada Gonzalez, M°C Garcia Paredes, M?J Jove Castelo. Histiocitoma fibroso maligno cutaneo. Med Cutan Iber Lat Am
2012;40(1):18-20)
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Summary

Malignant fibrous histiocytoma is the most common soft tissue sarcoma in adults and it usually localizes in the lower extremities and retroperitoneum.
We present a 76-year-old white woman with a tumour in the left arm since one year ago. She had no history of radiation therapy and on physical exa-
mination there was a mass about 25 cm in diameter which infiltrated the skin. Regional lymph nodes were not palpable and the remainder of the
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physical examination was unremarkable. The diagnosis based on the incisional biopsy was malignant fibrous histiocytoma.

Key words: Histiocytoma, malignant fibrous, sarcoma, skin.

El histiocitoma fibroso maligno (HFM) es un sarcoma de alto
grado que fue descrito por primera vez por O'Brien y Stout
en 1964[1]. El objeto de este trabajo es dar a conocer entre
los dermatdlogos esta entidad tan poco frecuente pero que
comporta un grave pronoéstico para el paciente. De esta
forma se revisan sus caracteristicas clinicas e histologicas
asfi como el diagnostico diferencial que plantea con otros
tumores pleomorficos asi como las opciones terapéuticas
actuales.

Caso clinico
Mujer de 76 afios de edad con antecedentes personales de
enucleacion del ojo izquierdo secundaria a endoftalmitis y
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fibrilacién auricular. Referfa la presencia de una lesion de
crecimiento progresivo en su brazo izquierdo. La lesion era
de caracter indolente y la paciente negaba historia previa de
radioterapia en dicha &rea. Presentaba un tumor de 25 cm
de diametro, friable, ulcerado y maloliente en cara externa 'y
posterior de brazo (Figura 1). La lesion estaba infiltrada a la
palpacién y no se objetivaban adenopatias regionales. El
resto de la exploracion fisica se encontraba dentro de la nor-
malidad. Se procedi6 a la realizacion de una biopsia cutdanea
que revel6 la presencia de una proliferaciéon neoplasica
fibrohistiocitaria con células fusocelulares que se disponian
en algunas areas en patrén estoriforme y células de mayor
tamafo de nucleos irregulares y vesiculosos con nucleolos
prominentes y células multinucleadas. Existia atipia y pleo-
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Figura 2. Proliferacion neoplasica fibrohistiocitaria (HE x 200).

e

morfismo marcados asi como la presencia de mitosis atipi-
cas (Figuras 2 y 3). Se realizd estudio inmunohistoquimico
de la pieza con células proliferantes fuertemente positivas
para vimentina, alfa-1 antitripsina y CD68, siendo negativas
para citoqueratinas de alto y bajo peso molecular, HMB45,
S-100, desmina, actinay CD34. Se establecié de esta mane-
ra el diagnostico de histiocitoma fibroso maligno.

Comentario
El término HFM se utiliza en la literatura médica para describir
un sarcoma pleomorfico de alto grado que afecta a adultos. Se
considera el sarcoma que con mas frecuencia se presenta en
este grupo de edad[2]. Procede de células mesenquimales
pluripotenciales con capacidad de diferenciacién hacia his-
tiocitos, fibroblastos y miofibroblastos de la fascia muscular
0 musculo. La etiologia de estos tumores es desconocida, si
bien, como en todos los sarcomas, la radioterapia (RT) pre-
via en la zona puede inducir su aparicion[3, 4].
Clinicamente se presenta como un tumor asintomético
de lento crecimiento. Se localiza principalmente en el espacio
retroperitoneal y en las extremidades. Existen casos publica-

Figura 3. Células histiocitarias con ntcleos irregulares y atipicos
(HE x 400).

dos en otras multiples areas de la economia como en canal
anal, pared toracica, mama, lengua, 6sea, cordén espermati-
co, tiroides, seno maxilar, region esternal, etc. Existen muy
pocos casos publicados de HFM de localizacién eminente-
mente cutanea.

La afeccion ganglionar es inusual ya que, como en los sar-
comas en general, la via de diseminacion es fundamental-
mente hematdgenal5]. El lugar mas frecuente para metasta-
sis es la region pulmonar detectdndose entre 7-20 meses
tras el diagndstico de la neoplasial6].

Existen cinco subtipos histolégicos: estoriforme-pleo-
morfico, mixoide, de células gigantes, inflamatorio y angio-
matoide[7]. El patrén estoriforme-pleomarfico es el mas
comun, encontrandose en dos tercios de los casos. En esta
variedad se observa una gran poblacién celular pleomorfica
con elevada atipia nuclear y mitosis, junto a células de mor-
fologia fusiforme que adoptan un patrén en “rueda de carro”
o estoriforme.

El diagnéstico definitivo del HFM recae en los estudios
histolégicos, mientras que la inmunohistoquimica ayuda a
establecer el diagnostico diferencial con otras entidades con
patron morfolégico similar[8-111. Entre ellas figuran las
variedades pleomdérficas de rabdomiosarcoma, leiomiosar-
coma, liposarcoma, dermatofibrosarcoma protuberans,
melanoma y fibroxantoma atipico (FA). De esta forma, la
alfa-1 antitripsina y la alfa-1 antiquimiotripsina son marcado-
res de histiocitos que se encuentran positivizadas en este
tipo de tumores[12]. Las citoqueratinas, propias del carcino-
ma espinocelular, son negativas. A su vez, el CD34 es negati-
vo, a diferencia de lo que sucede con el dermatofibrosarco-
ma protuberans. EI S-100 y el HMB 45 son negativos y
establecen el diagnoéstico diferencial con el melanoma. Es
especialmente dificil la diferenciacion del FA con el HFM, al
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ser diversos grados de un mismo proceso. El FA se presenta
como un tumor de crecimiento rapido, con frecuencia ulce-
rado y que suele tener menos de 2 cm de diametro. La dife-
rencia estriba que el FA se originaria en dermis, sin invadir
estructuras profundas, lo que conllevaria un mejor prondsti-
co. Los perfiles inmunohistoquimicos son practicamente
idénticos con la salvedad que el FA puede ser positivo para
desmina.

En cuanto al tratamiento de estos tumores la RT preo-
peratoria puede disminuir el tamafio tumoral facilitando la
reseccion quirurgical13]. Algunos autores sefialan tam-
bién que la quimioterapia (QT) preoperatoria es un método
valido para disminuir el volumen tumoral mediante la
administracién de ifosfamida, mesna y adriablastina[14].
Otros, sin embargo, consideran que la QT no puede consi-
derarse un tratamiento estdndar dado que aun no se ha
encontrado un régimen idéneo de farmacos[11, 13]. La
mejor opcion terapéutica es una reseccién amplia con un
margen de al menos 2 cm de tejido sanol[9, 13, 15], segui-
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da de RT posoperatorial9, 15]. Si son tumores superficia-
les y de bajo grado de malignidad incluso se puede pres-
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Conclusiones
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mos muy interesante la difusién de este caso ya que, debido
al comportamiento agresivo de estos tumores, un diagnésti-
€O precoz y un tratamiento correcto redundarian en un gran
beneficio para los pacientes.
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