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Caso clinico

Histiocitoma fibroso maligno en la regidon glutea e
inmunohistoquimica para establecer diagnéstico de certeza

Maria Gabriela Gil Romero,* Marco Tulio Reynoso Marenco,** Sandra Yadira Reyes Gomez,*** Zayra
Pamela Said Gayosso,*** Maria de los Angeles Martinez Ramirez,*** José Eduardo Farfan Morales****

RESUMEN

Se comunica el caso de un paciente de 48 afios de edad con antecedentes de hernia inguinal y hematoma en la regién glutea derecha,
de tres meses de evolucién, no doloroso y sélo causaba molestias al sentarse el paciente. Se programé para hernioplastia inguinal
y drenaje de hematoma. Hallazgo transoperatorio: granuloma en el gliteo derecho. Se tomd una biopsia del granuloma y se envié al
servicio de Patologia; el reporte histopatolégico fue: lesion de tejidos blandos con hallazgos histopatolégicos compatibles con histio-
citoma fibroso maligno; ademas, con una nota aclaratoria que decia: “Se requiere hacer estudios especiales de inmunohistoquimica
para establecer el diagndstico de este tipo de lesiones”.
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ABSTRACT

We report the case of a 48-year-old male patient with a history of inguinal hernia and right gluteal hematoma of three months of evolu-
tion, not painful and just caused discomfort when sitting. Patient was scheduled for inguinal hernia repair and drainage of hematoma.
Transoperatory findings: granuloma of right buttock. Histopathology report of biopsy: soft tissue injury with histopathological findings
consistent with malignant fibrous histiocytoma with a disclaimer: “Requires special inmunohistochemical studies for the diagnosis of
this injury”.
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os sarcomas de tejidos blandos son neo-
plasias malignas que inician en los tejidos
mesenquimatosos y que representan en
la edad adulta 1% de todos los tumores
malignos, con aproximadamente 9,500 casos diag-
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nosticados en 2006; su incidencia y distribucion
son similares en diferentes regiones del mundo; se
manifiestan a cualquier edad, pero son mas comunes
en la sexta década de la vida, con predominio en
hombres (relacion hombres-mujeres de 2:1). Apa-
recen en cualquier parte del cuerpo, pero la mayor
parte de ellos se manifiesta en las extremidades
inferiores (51.3%), la pared toracica, el mediastino
y el retroperitoneo. '
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COMUNICACION DEL CASO

Paciente masculino de 48 afios de edad con antecedentes
de tabaquismo de 20 afios, con consumo de una cajetilla
al dia, con etilismo social y con cardiopatia isquémica
hacia 11 afios. Refiri6 intervencién quirtrgica en la
mano derecha por necrosis del hueso escafoides. Inicid
su padecimiento actual tres meses antes de que ingresara
al servicio de Cirugia General con diagnoéstico de hernia
inguinal y hematoma en la region glutea derecha, no
dolorosa que solo producia molestias al sentarse el pa-
ciente. Se programo para hernioplastia inguinal y drenaje
de hematoma. Hallazgo transoperatorio: granuloma en
el gluteo derecho. Se tomo una biopsia del granuloma y
se envio al servicio de Patologia para su estudio histopa-
tologico. Reporte de Patologia: se recibieron multiples
fragmentos —que en su totalidad ocupaban un volumen
de 4 cc— de tejido irregular de color marrdn rojizo y
superficie anfractuosa blanda; al corte eran homogéneos
y tenian areas solidas blanquecinas que alternaban con
areas de hemorragia. Se reportd como lesion de tejidos
blandos, con hallazgos histopatoldgicos compatibles con
histiocitoma fibroso maligno, el cual requiri6 estudios
especiales de inmunohistoquimica para establecer el
diagnostico. Posteriormente, se realizé un ultrasonido,
que indico datos de actividad tumoral en los tejidos
blandos sugestivos de sarcoma; se realizaron marcado-
res tumorales de Ca 19-9, alfa-fetoproteina y antigeno
carcinoembrionario y los parametros fueron normales.
Se solicito interconsulta con el servicio de Oncociru-
gia, que programd una reseccion de tumor de la region
glutea derecha. Para el estudio transoperatorio se recibid
huso de piel —que media 12 X 5 cm— de color marrén
y superficie rugosa. Al corte se identificé una lesion
tumoral ovoide que media 6 X 4 X 3.5 cm, de superficie
heterogénea y con areas sélidas y quisticas de contenido
hematico; en el borde profundo de la seccidén quirurgica
se identificaron fibras musculares (Figura 1). El estudio
transoperatorio reportd un histiocitoma fibroso maligno
y borde profundo con tumor (Figura 2). Para establecer
el diagnostico definitivo se realizaron diversas tincio-
nes de inmunohistoquimica: actina mtisculo especifico,
actina musculo liso, factor VIII, HMB-45 y desmina
negativos, asi como CD68, vimentina, alfa 1-antitripsi-
na y alfa 1-antiquimiotripsina positivos (Figura 3). El

reporte definitivo fue de un histiocitoma fibroso maligno
(T2bNXMX) de células gigantes, con alto grado de
malignidad (estadio III) y poco diferenciado (G3). En
el borde profundo de la seccion quirtrgica se hallé una
lesion tumoral. El paciente se envid a un hospital de
tercer nivel para continuar con su tratamiento.

DISCUSION

Los sarcomas de tejidos blandos primarios de la region
glutea son afecciones comunes pero infrecuentemente
reportadas. Algunas series reportan los tipos histold-
gicos mas frecuentes; en orden descendente son los
liposarcomas, leiomiosarcomas, sarcomas sinoviales e
histiocitomas fibrosos malignos. La edad promedio de
presentacion es a los 52 afios (limites de 16 a 88 afios).
Estos tumores pueden pasar inadvertidos debido al grosor
del tejido adiposo de la region glutea; cuando existe un
antecedente coincidente de traumatismo en dicha region,
facilmente puede confundirse de manera clinica y radio-
logica con un hematoma cronico, asi sucedi6 en el caso
que aqui exponemos. La citica puede ser ocasionada por
compresion del nervio cidtico y es la primera manifesta-
cion de un sarcoma en dicha region; por consideraciones
funcionales, el manejo quirtirgico esta encaminado a pre-
servar en lo posible el nervio ciatico y uno o mas musculos
gluteos para evitar la deformidad de Trendelenburg.®*

Figura 1. Lesion tumoral ovoide que media 6 X 4 X 3.5 cm, de
superficie heterogénea y con areas sélidas y quisticas de con-
tenido hematico; en el borde profundo de la seccion quirdrgica
se identificaron fibras musculares.
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Figura 2. Histiocitoma fibroso maligno y borde profundo con tumor.

El histiocitoma fibroso maligno fue descrito en 1964
por O’Brien y Stout como el sarcoma de tejidos blandos
mas comun en la vida adulta; su origen es incierto; sin
embargo, se han postulado teorias respecto a su origen,
que sostienen que deriva de células mesenquimales pri-
mitivas —capaces de manifestar diferenciacion variable—,
asi como de células histiociticas. Otras refieren un origen
fibroblastico y fibroblastico-histiocitico. En afios recientes
Fletcher y col. (2001) reclasificaron, con técnicas espe-
ciales de inmunohistoquimica, 100 casos de histiocitoma
fibroso maligno; ellos sugieren que esta afeccion repre-
senta una via final comun para que progrese el tumor.
La mayor parte de estos tumores se reclasificaron como
mixofibrosarcomas, leiomiosarcomas, liposarcomas, tu-
mores malignos de la vaina nerviosa periférica y sarcomas
de alto grado sin una linea de diferenciacion especifica.
El histiocitoma fibroso maligno afecta a grupos de edad
comprendidos entre la tercera y la novena décadas de la
vida y los casos que se han reportado en todas partes del
mundo se relacionan con diferentes sitios anatomicos de
presentacidn: cutanea, retroperitoneal, multicéntrica, en
la planta del pie, glandula mamaria, cordon espermatico,
pared torécica, etcétera.”!3

La mayor parte de los sarcomas de tejidos blandos
se inician en las extremidades inferiores y pueden ser
totalmente resecados por amputacion o escision local
amplia, seguida de radioterapia coadyuvante para
minimizar las recurrencias locales. El principal factor
pronostico es el estadio clinico, que esta dado por el

tamarfio del tumor, el grado y las metastasis a distancia;
otros factores son el subtipo histologico, el sitio de lesion
primaria y los margenes quirtrgicos. Para los pacientes
con tumores de bajo grado, grado intermedio y alto
grado se estima una tasa de supervivencia a 10 afios de
90, 60 y 20%, respectivamente. Algunas series reportan
que el tamafio del tumor es la variable prondstica mas
significativa: un mayor tamafio se asocia con un descenso
en la supervivencia global y en la supervivencia libre
de enfermedad.'*

Existe una clara asociacion entre la radioterapia y
la incidencia de sarcomas en pacientes a quienes se les
diagnostico un tumor primario previo, como los carci-
nomas de mama, linfomas no Hodgkin, carcinomas de
cuello uterino, carcinomas de endometrio y carcinomas
de cabeza y cuello, entre otros. Cahan y col. sugirieron
criterios de seguimiento para los sarcomas considerados
inducidos por radiacion: a) el sarcoma podria iniciar en
el area sometida a radiacion, b) puede haber un periodo
de latencia entre el tiempo de exposicion a la radiacion
y la aparicidon de un sarcoma, y ¢) el sarcoma puede ser
diagnosticado histologicamente.'

En un estudio retrospectivo de 80 casos de sarcomas,
que ocurrieron después de un tratamiento con radiacion,
se obtuvieron los siguientes datos: la edad promedio de
los pacientes fue de 59 afios (limites de 18 a 89 afios)
y el intervalo medio entre la radiacién y el diagndstico
fue de 12 afios (limites de 3 a 64 afios). El sitio de ori-
gen, determinado clinicamente, fue: hueso en 30% de
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Figura 3. Diversas tinciones de inmunohistoquimica (actina musculo especifico, actina musculo liso, factor VIIl, HMB-45 y desmina
negativos, asi como CD68, vimentina, alfa 1-antitripsina y alfa 1-antiquimiotripsina positivos).

los casos y tejidos blandos en 70%. En estos pacientes
el prondstico es limitado, pues se estima una tasa de
supervivencia de 48% a los dos afios y de 29% a los
cinco afios.'®

Los hallazgos mediante TC son lo suficientemente
caracteristicos para diferenciar, hasta en 88% de los
casos de neoplasias de tejidos blandos, entre tumores
benignos y tumores malignos; por su capacidad para
detectar diferencias sutiles de densidad, la TC es ideal
en una evaluacion previa a la reseccion de estos tumores.
Como informacion valiosa, la TC demuestra la localiza-
cion anatdmica precisa, tamafo, extension y afeccion de

organos adyacentes y de estructuras neurovasculares.!”

La inmunohistoquimica es una herramienta til para
clasificar y determinar las lineas celulares de diferen-
ciacion de los sarcomas. Cruz y col. (1999) demostraron
que 73.9% de las neoplasias de tejidos blandos pueden
ser diagnosticadas por sus caracteristicas morfologicas
y que la inmunohistoquimica si ayuda, pero no sustituye
a la microscopia ptica de rutina.'®

Estudios mas recientes establecieron la concordancia
entre el diagnostico morfoldgico y la inmunohistoqui-
mica en 58% de los casos de sarcomas fusocelulares;
la coincidencia mas baja (33%) fue en el grupo de los
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leiomiosarcomas; 59% de los sarcomas pleomorficos
fueron tipificados correctamente, y cuando se utilizé
inmunohistoquimica, la reclasificacion fue de 100%.

Hasegawa y col. concluyeron que la reevaluacion y
los criterios diagnosticos son esenciales para los histioci-
tomas fibrosos malignos: “la observacion ultraestructural
de las células neoplasicas sugiere que la expresion para
marcadores de musculo liso en histiocitomas fibrosos
malignos resulta de la diferenciacion miofibroblastica”.

Segun las referencias bibliograficas revisadas, los
marcadores inmunohistoquimicos mas frecuentemente
utilizados en sarcomas de tejidos blandos son: vimentina,
desmina, alfa-actina muasculo liso, actina mtsculo espe-
cifico, miogenina, CD34, CD68, alfa 1-antitripsina, alfa
l-antiquimiotripsina y FVIII, entre otros. Para evaluar la
inmunohistoquimica se sugieren los siguientes criterios:
negativo: menos de 5%, positivo ligero (+): 5-25%, po-
sitivo moderado (++): 25-50%, positivo intenso (+++):
mas de 50% de células del tumor tefiidas.'*

La mayor parte de los histiocitomas fibrosos malignos
muestran inmunorreactividad moderada e intensa con los
siguientes marcadores: vimentina (100%), CD68, alfa
l-antitripsina y alfa 1-antiquimiotripsina. Negativa o
ligera positiva con desmina (17%), alfa-actina masculo
liso (30%) y actina mutsculo especifico (14%). Ackerman
plantea que el término de histiocitoma fibroso maligno
debe reservarse para los sarcomas en los cuales no es
posible definir una linea celular de diferenciacion espe-
cifica, como sucede con el caso aqui expuesto.

Existe una variante conocida como “histiocitoma
fibroso maligno inflamatorio”, tumor raro que afecta
principalmente a adultos y que se asocia con leucocitosis
y con intenso infiltrado inflamatorio agudo, en ausencia
de agentes infecciosos y con gran tendencia a la recu-
rrencia y a la metastasis.?!

También se han realizado estudios que demuestran
que la expresion del factor de crecimiento tipo insulina
es un marcador importante en la aparicion y progresion
de algunas variedades de tumores malignos de tejidos
blandos.*

CONCLUSIONES

El histiocitoma fibroso maligno es el sarcoma mas fre-
cuente en adultos mayores de 40 afios. El tumor suele ser

asintomatico, aunque esto depende principalmente de su
localizacion y tamafio. Tiene un alto grado de recurren-
cia y riesgo de metdstasis, las cuales frecuentemente se
manifiestan en el pulmon; lo anterior condiciona un peor
prondstico y un mayor indice de mortalidad.

Es fundamental el interrogatorio para descartar una
posible exposicion a radioterapia por un tumor primario,
ya que existe el riesgo de un sarcoma.

Estudios auxiliares, como la TC, son de gran ayuda
porque localizan y delimitan correctamente el tumor y
porque contribuyen a que haya una mejor reseccion de
la neoplasia.

Algunos histiocitomas fibrosos malignos diagnosticados
mediante tinciones de rutina son reclasificados cuando se
utilizan pruebas de inmunohistoquimica especifica, lo cual
nos demuestra la importancia diagnostica de esta herra-
mienta en tumores de tejidos blandos. Son de utilidad la
vimentina, la lisozima y el marcador CD68 para demostrar
su origen mesenquimal, asi como otros factores —como las
citoqueratinas, el antigeno de membrana epitelial, la actina,
el CD34 y la S-100— para descartar otro posible origen. Por
lo anterior, cualquier sarcoma de tejidos blandos debe ser
sometido a técnicas especiales de inmunohistoquimica para
establecer el diagnoéstico de certeza.
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