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RESUMEN

El fibrohistiocitoma maligno es el sarcoma de partes
blandas mas frecuente en adultos; es poco
frecuente como tumor primario cutaneo. Presenta
predileccidn por el sexo masculino con una mayor
incidencia entre la quinta y sexta década de la vida.
Se localiza predominantemente en las extremidades.
Presentamos a continuacion el caso clinico de un
paciente con diagndstico de fibrohistiocitoma
maligno localizado en hallux de pie derechoy
realizaremos una revisién de la literatura.
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ABSTRACT

Malignant fibrohistiocytoma is the most frequent
soft tissue tumor in adults; it is rare as a primary
cutaneous tumor. It presents a predilection for
males with the highest incidence between the fifth
and sixth decade of life. It is located predominantly
on the extremities. We will perform a literature
review. We present below the clinical case of a
patient diagnosed with malignant fibrohistiocytoma
located in hallux of the right foot.
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INTRODUCCION

Los sarcomas de tejidos blandos son tumores poco frecuentes. Representan el 1% de todos los
tumores malignos en adultos. El 70% de los sarcomas se localizan en las extremidades (49% en
inferiores, 19% en superiores), el 30% restante se ubica en tronco, abdomen o retroperitoneo. El
fibrohistiocitoma maligno (FHM) es un subtipo histoldgico de sarcoma. Se lo considera el sarcoma de
tejidos blandos mascomun del adulto.X2Fue descrito por primera vez en 1964 por O’Brian y Stout. Es
mas frecuente en hombres mayores de 50 afios. La relacion en la incidencia entre hombres y
mujeres es de 2:1.12Su origen es incierto. Clinicamente se manifiesta como un tumor multilobulado,
con areas de hemorragia y necrosis, similar a otros sarcomas de alto grado.24>Es dificilde distinguir
desde el punto de vista histoldgico de otros sarcomas y carcinomas. Para el diagndstico de certeza se
realizan técnicas de inmunohistoquimica. Los factores prondsticos mas importantes son la edad, la
profundidad de la lesion, la variante histoldgica, la localizacidn, el tamafio y la presencia o no de
metdastasis.2 En general, es un tumor de mal prondstico debido a su gran agresividad vy las altas tasas
de recidiva que presenta.®

El tratamiento de eleccion es el quirdrgico. La exéresis total con margenesoncoldgicos vy la
radioterapia coadyuvante es la combinaciénmds aceptada.®

CASO CLINICO

Paciente de sexo masculino de 78 afios, nacionalidad argentina, que consultd a nuestro servicio por
presentar una lesion dolorosa en hallux derecho de un afio de evolucién. Refiere un aumento de
tamafio en los ultimos 3 meses.

Como antecedentes personales presenta hipertension arterial. No presenta antecedentes familiares
de relevancia.

Al examen fisico dermatoldgico presentaba una lesion tumoral de 3 x 4 cm, eritematoviolacea, con
sectores hemorragicos y necrdticos, mal oliente, con un borde sobreelevado infiltrante que se
extiende desde la cara anterior de la falange distal hacia la cara plantar de hallux derecho(Figura
1, Figura 2, Figura 3, Figura 4).
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Figura 2: Lesiones erosivas con secrecién purulenta en hallux pie derecho.
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Figuras 4: Borde sobreelevado infiltrante que se extiende a cara plantar de hallux derecho.

Exdmenes complementarios: se realizd biopsia de piel en nuestro servicio la cual fue informada
como insuficiente para el diagndstico de certeza, por lo que se decide realizar interconsulta con el
Servicio de Traumatologia. Se solicité radiografia de pie que evidencié imagen osteolitica de hallux
derecho. Debido al tamafio del tumor y las caracteristicas macroscopicas del mismo (bordes
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infiltrados, tumor invasivo) se decide en conjunto con el Servicio de Traumatologia realizar reseccién
tumoral con amputacién de hallux y margen de seguridad hasta 1/3 medio del primer metatarsiano
para estudio histopatoldgico de la pieza quirdrgica.

Anatomia patoldgica informa: examen microscopico con técnica Hematoxilina-Eosina (H-E)
proliferacion de células fusiformes o ahusadas que se disponen en delgados fasciculos que tienen en
algunos sectores disposicion arremolinada. Ademas, resultado positivo de técnica de tincién de
inmunohistoquimica de Vimentina y CD68. Imagen histoldgica vinculable con fibrohistiocitoma
maligno(Figura 5, Figura 6 y Figura 7).

Figura 5: Técnica hematoxilina-eosina: proliferacién de células fusiformes que se disponen en
delgados fasciculos.
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Figura7: Técnica de CD68 (positiva)

Frente a estos resultados, se deriva al paciente al servicio de Oncologia para seguimiento y
tratamiento. Se le solicita tomografia de torax - abdomen y pelvis que no evidencia enfermedad a
distancia. Se considera entonces suficiente el tratamiento quirurgico realizado y se indica
seguimiento estricto. El paciente no se presentd a los controles posteriores.
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DISCUSION

El fibrohistiocitoma maligno es el sarcoma de partes blandas més frecuente en la adultez.#%’Es mas
frecuente en el sexo masculino (relacion hombres: mujeres 2:1) y luego de la quinta década de la
vida, aunque hay casos descriptos en adolescentes y adultos jovenes.m Se localiza en las
extremidades en un 70-75%, siendo los miembros inferiores los mas afectados. Otras localizaciones
son el tronco y el retroperitoneo.? Son frecuentes los FHM que asientan en zonas previamente
irradiadas como cabeza, cuello y regién mamaria.®

La mayoria proviene de la fascia profunda y del musculo esquelético. Fue descripta por O’Brieny
Stouten 1964; desde entonces el origen de las células tumorales ha sido discutido y no hay certeza
sobre el mismo; algunos autores sugieren que se origina a partir de una célula madre primitiva
mesenquimal con diferenciacién hacia fibroblastos e histiocitos.?

DIAGNOSTICO Y CLASIFICACION

Clasicamente, el FHM ha sido un verdadero desafio diagndstico por su diversidad clinica e
histopatoldgica. El advenimiento de las técnicas de inmunohistoquimica ha permitido delimitar con
mayor precision el diagndstico de esta patologia y evitar su sobrediagnostico debido a su similitud
con otros tumores indiferenciados. La clasificacién diagndstica de fibrohistiocitoma maligno ha sido
modificada y ampliada desde su descripcién original en los afios 60. *

En el afio 2002 la OMS lo redefinié dentro de los tumores malignos fibrosos de hueso y partes
blandas como sarcoma pleomérfico indiferenciado, que puede presentarse como 3 fenotipos
tumorales: 1) sarcoma pleomarfico (o estoriforme) indiferenciado de alto grado 2) sarcoma
pleomoarfico indiferenciado con células gigantes y 3) sarcoma pleomorfico indiferenciado
inflamatorio. %310

En la versién actualizada del 2020, se lo clasifica dentro de los tumores de diferenciacién incierta y se
lo define como sarcoma indiferenciado.

El diagndstico se basa en la clinica y la histopatologia.®® Clinicamente

suelepresentarse como un tumor de rapido crecimiento, que se palpa inicialmente como un tumor
subcutaneo sin compromiso de la piel. En casos mas avanzados puede invadir la piel evidenciando un
tumor multilobulado, infiltrado, con areas de necrosis y hemorragia. Entre las caracteristicas
histopatolégicas podemos mencionar la presencia células fusiformes pleomarficas que se infiltran
profundamenteen la dermis que pueden acompafarse de tejido necrético e infiltracién con células
de tejido linfoide. 126

Como hemos mencionado, debido a su amplio pleomorfismo, son confundidos con otros tumores de
tipo mesenquimales (liposarcomas y fibrosarcomas) por lo que para su diagnostico definitivose
deben realizar estudios inmunohistoquimicos (EIHQ). Los estudios han demostrado que este tumor
es positivo para vimentina, actina, CD68, alfa 1-antitripsina y alfal-antiquimotripsina %2810
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DIAGNOSTICOS DIFERENCIALES

Se deben realizar con otras variantes de sarcomas de partes blandas como son el liposarcoma,
mixofibrosarcoma, rabdomiosarcoma y el sarcoma sinovial.Otros: dermatofibrosarcomaprotuberans,
fibroxantoma atipico,melanoma amelanético >&1011

TRATAMIENTO

El de eleccion es el quirdrgico con margenes de seguridad amplios que deberan ser confirmados por
el patdlogo. El éxito de la cirugia dependerd en muchos casos de la localizacién del tumor vy la
proximidad con érganos vitales. Para las recurrencias locales el tratamiento de eleccién es también
el quirdrgico.

La radioterapia adyuvante es Util en casos de tumores adyacentes a estructuras anatdomicas
importantes en los cuales la reseccién quirdrgica no logra los margenes de seguridad adecuados. 22

El uso de quimioterapia en el tratamiento de FHM es controvertido, no se han visto diferencias
significativas en la evolucion de los pacientes tratados con quimioterapia. De todos modos, aun
faltan estudios mas abarcativos para evaluar las opciones terapéuticas mencionadas. 2210

EVOLUCION Y PRONOSTICO

El FHM es un tumor agresivo, de alto grado de malignidad y de recurrencia local a pesar de los
tratamientos mencionados. 3

La recurrencia local es mas frecuente en tumores de > 5 cm y en los casos en donde los margenes
quirdrgicos son insuficientes. 2

Las metastasis a distancia mas habituales se localizan en pulmon, seguido por ganglios linfaticos,
higado, hueso y cerebro. 12

Los factores asociados a mal prondstico son: margenes quirdrgicos positivos, localizacién en cabezay
cuello, tamafio del tumor > 5 cm, localizacion tumoral profunda y estadio avanzado al momento del
diagndstico. 21911

CONCLUSION

El interés del caso radica en presentar una patologia infrecuente como lesion primaria cutaneay en
una localizacién poco habitual como lo es la region acral. Resaltamos el desafio diagnédstico, clinico e
histopatoldgico de esta entidad por lo que en nuestro caso recurrimos a las interconsultas con los
Servicios de Traumatologia y Oncologia,para un adecuado manejo multidisciplinario.
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