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Fibrohistiocitoma maligno*

Malignant fibrous histiocytoma
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RESUMEN

El fibrohistiocitoma maligno ha sido considerado el sarcoma de los tejidos blandos mas comun, durante la adultez media y tardia. Es frecuente
en tejidos profundos y musculo estriado, y raro como tumor cutdneo. Reportamos el caso de un varén de 31 afios, con una lesién tumoral de
seis meses en piel de la zona iliaca derecha, que muestra en el estudio histopatoldgico un fuerte infiltrado de células neoplasicas indiferencia-
das, diagnosticandose fibrohistiocitoma maligno, y detectdndose signos de metdastasis dsea. Se remarca la utilidad del estudio inmunohisto-
quimico para la tipificacion de tumores con células neoplasicas indiferenciadas.
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SUMMARY

The malignant fibrous histiocytoma has been considered the most common soft tissue sarcoma, during middle and late adulthood. It is com-
mon in deep tissues and striated muscle, and rare as a cutaneous tumour. We report the case of 31- year-old man, with a tumor lesion of
6 months, on cutaneous right iliac zone, that shows, in the histopathological exam, a strong infiltration of undifferentiated neoplastic cells,
diagnosed as malignant fibrous histiocytoma, with signs of bone metastasis. The utility of the inmunohistochemical study for typing tumors
with undifferentiated neoplastic cells is remarked.
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*  Este caso fue presentado en la XXV RADLA, Santiago de Chile, Mayo de 2006.
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INTRODUCCION

El fibrohistiocitoma maligno (FHM) ha sido consi-
derado el sarcoma de los tejidos blandos mas comun du-
rante la adultez media y tardia'? Es frecuente en tejidos
profundos y musculo estriado, y raro como tumor cutaneo
(menos del 10% de casos), con metastasis mas frecuentes a
pulmones, ganglios linfaticos, higado y hueso®’. Raramente
aparece como un tumor metastatico sin una lesion primaria
clinicamente evidente, aunque en un pequeio porcentaje
de pacientes se presenta con una enfer medad sincronica,
primaria y metastasica®. Su causa es desconocida, aunque
se mencionan como factores etiologicos la exposicion a fe-
noxi-acidos e induccién por radiacion®, y alteracion a nivel
del cromosoma 19p13.1, que regula mecanismos enzimati-
cos®. Su origen citoldgico se sitlia en una célula mesenquimal
pobremente definida, que se divide en dos lineas celulares,
una histiocitica y otra fibroblastica. EI FHM, tumor de pobre
pronostico de supervivencia (15% a 30%, a cinco afos), y
que tiene variantes mixoide, inflamatoria y pleomarfica®, se
situa en la linea histiocitica. Se mencionan entre los factores
prondsticos negativos: tamafio grande, grado histoldgico y
madrgenes quirurgicos positivos del tumor?.

REPORTE DE CASO

En febrero de 2006, acude al Servicio de Dermatologia
del Hospital Nacional Guillermo Almenara Irigoyen, un varon
de 31 afios, con una lesion de seis meses en piel de la zona
iliaca derecha, que se inici6 con prurito y formacion de ulcera
de crecimiento progresivo, y luego sensacion de ardor y dolor
tipo punzada, hasta alcanzar las dimensiones actuales, pese
a tratamiento antibiotico auto-administrado. Como otros
sintomas presenta dolor costal en hemitdrax izquierdo y tos
seca, de un mes de duracion. Trabaja en el servicio de limpieza
de un aeropuerto. No hay antecedentes personales ni familia-
res contributorios.

Al examen, presenta tumoracion de aproximadamente
10x10cm en piel de la zona iliaca derecha (Fotografia 1),
de bordes definidos, sin inflamacion perilesional, superficie
ulcerada, en parte vegetante con secrecion amarillenta, y
en parte cubierta con costra negruzca; zona aledafia cica-
tricial (segun el paciente, habia sido ulcerada inicialmente).
El examen general mostro un aparente buen estado general,
sin adenopatias, ni alteraciones en el resto de aparatos y
sistemas. Se plantearon los siguientes diagnésticos: linfoma
cutaneo, carcinoma escamocelular y dermatofibrosarcoma
protuberans.

Examenes de laboratorio: perfil hematoldgico, gli-
cemia, urea, creatinina, transaminasas, fosfatasa alcalina
y y-glutamiltranspeptidasa, normales; dislipidemia con

triglicéridos 347mg/dl y colesterol normal. VDRL: no reacti-
vo; proteinograma con discreta hiper-B-globulinemia; inmu-
noglobulinas séricas A y G normales, y B-2-microglobulina
normal. Radiografia de torax: derrame pleural izquierdo. Ra-
diografia de pelvis: sin alteracion ésea. Tomografias: en abdo-
men y pelvis, no tumoraciones intracavitarias; en torax lesion
litica costal lateral izquierda, con invasion de partes blandasy
derrame pleural basal izquierdo (Fotografia 2).

Fotograffa 1. Lesion tumoral en zona iliaca derecha.
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Fotografia 2. Tomografia tordcica: se aprecia lesion litica costal lateral izquierda con invasion
de partes blandas y derrame pleural basal ipsilateral.

La lesion fue extirpada y la biopsia demostro bordes
quirurgicos libres. El estudio histopatologico (Fotografias 3
y 4) mostro tumoracion ulcerada, infiltrante, en dermis, com-
puesta por células neopldsicas indiferenciadas, con marcado
pleomorfismo nuclear, presencia de células gigantes multi-
nucleadas, apoptosis y mitosis atipicas. Inmunohistoquimica:
pankeratina y CD45 negativos; lisozima, vimentina, S-100
(sdlo en células gigantes) y CD68 positivos (Fotografia 5).
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Con los resultados antes mencionados se hizo el diag-
nostico de FHM. Una gammagrafia dsea reveld compromiso
multifocal compatible con metastasis dsea. El paciente fue
transferido al Servicio de Oncologia para quimioterapia y ra-
dioterapia.

Fotografia 3. Tumoracion ulcerada, infiltrante, comprometiendo la dermis entera. HJE 10x.

de células gigantes multinucleadas, apoptosis y mitosis atipicas. H/E 25x. En el recuadro: detalle
de células neoplasicas. HIE 40x.
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Fotografia 5.

nmunohistoquimica: A: Lisozima. B: Vimentina. C: S-100. D: CD 68.

DISCUSION

El caso que presentamos es singular por la edad vy el
aparente buen estado de salud del paciente, y la agresividad
del tumor (seis meses de evolucion, hasta alcanzar las dimen-
siones descritas). El cuadro histologico, con células marca-
damente indiferenciadas, requirio el empleo de un amplio
panel de inmunohistoquimica, para establecer la estirpe de
las células tumorales. Con pankeratina y CD45 negativos se
descarto carcinoma escamocelular y linfoma, respectivamen-
te. La lisozima y vimentina positivas nos acercan al diagnds-
tico, al indicar histiocitos y células mesenquimales. El S-100
es positivo, pero sélo en las células gigantes multinucleadas
que se aprecian dentro de la extension de numerosas células
pleomdrficas. El CD68 positivo en el citoplasma de numero-
sas células, es especifico para histiocitos en general y, en este
caso, define el diagndstico. Respecto a la causa del tumor en
nuestro paciente, no puede atribuirse a irradiacion, ni tampo-
co a fenoxi-acidos (usados principalmente en pesticidas de
uso agricola). Aun cuando parece claro el inicio del tumor en
zona iliaca, la presencia de lesiones multifocales a nivel dseo,
no descarta la posibilidad de sincronia entre lesion primaria
y metastasica. Debido a esto ultimo, al tamafio de lesion v al
grado histoldgico de pleomorfismo, el prondstico es malo.
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