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FIBROHISTIOCITOMA MALIGNO DE PARED TORACICA
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Se presenta el caso de una tumoracién de partes blandas de pared toracica (regién escapular
derecha) de rapido crecimiento, asociada a un deterioro progresivo del estado general con astenia, pérdida
de peso y anemia, en un paciente cardiopata con una prétesis mitral y anticoagulacion oral. El antecedente
de traumatismo y anticoagulacion llevé a la sospecha diagnéstica de un hematoma subescapular, no
confirmado tras el intento de su drenaje, revelandose la presencia de una tumoracién de aspecto lipomatoso
que fue diagnosticada de fibrohistiocitoma maligno pleomorfo. El tratamiento aplicado fue la exéresis
quirdrgica con amplios margenes de reseccion.
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MALIGNANT FIBROHISTIOCYTOMA OF THE THORACIC WALL
We present a case of a rapidly growing tumor in the soft tissues of the thoracic wall (right scapular
region). It was associated to a progressive deterioration of the patient's general condition, with asthenia,
weight lose and anemia in a patient with a mitral prosthesis and oral anti-coagulation medication. A history of
previous traumatism and anti-coagulation, lead to suspect a subscapular hematoma. However, this was not
confirmed after drainage and the presence of a lypomatoid tumor was reveled, which was diagnosed as
pleomorphic malignant fibrohistiocytoma. Treatment was surgical exeresis.
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INTRODUCCION

El fibrohistiocitoma maligno (FHM es el sarcoma de partes blandas méas frecuente en adultos,
generalmente localizado en el tronco y extremidades™?3*. Sy aparicion en la pared toracica es ocasional,
pudiendo también afectar de forma primaria a las partes 6seas (costillas)(6). Los estudios de laboratorio con
técnicas de citometria de flujo, inmunohistoquimica, microscopia electrénica y citogenética, presentan
hallazgos heterogéneos apoyando la idea de que el FHM no es una entidad diferenciada sino un grupo,
todavia poco definido, de sarcomas®. Su comportamiento biolégico muestra una marcada tendencia hacia

la recidiva local y metastasis tardia®.

45



NEUMOSUR: REVISTA DE LA ASOCIACION DE NEUMOLOGOS DEL SUR VOL.11, NUMERO 3, 1999

OBSERVACION CLINICA

El paciente, varon de 65 afios, consulté por deterioro de su estado general. Presentaba un cuadro
constitucional de tres meses de evolucién con astenia, anorexia, pérdida de 15 kg de peso, disnea leve y
dolor en una tumoracioén en territorio escapular derecho, de crecimiento progresivo, surgida a raiz de un
"rascado intenso contra el pomo de una puerta" segin manifestaba en la anamnesis. Entre sus
antecedentes estaban fibrilacion auricular crénica, hipertension arterial y tratamiento con anticoagulantes

orales (acenocumarol) desde hacia 2 afios por protesis valvular mitral.

En la exploracion fisica destacaba la presencia de una tumoracion (nica ovalada y sobreelevada en la
region escapular derecha de unos 22 x 11 cm de superficie, de consistencia elastica, sin alteracién
cromatica cutédnea y de tamafio creciente durante las dos semanas de ingreso hospitalario (Figura 1). Otros
datos de la exploracion fisica eran atrofia muscular, enoftalmos, coloracién pajiza de la piel, sin ictericia y el

sonido metalico valvular.

Fig.1. Dorso con tumoracién en region escapular derecha. Fig.2. Proyeccion AP de RX simple toracica observandose la
reparacion entre el plano costal y la escapula derecha.

Analiticamente destacaban la presencia de una anemia microcitica (Hgb 7,8gr/dL y VCM 75fl)
normocrémica, bilirrubinemia 1,44mg/dL, haptoglobinas 109mg/dL (80-250), VSG 45 mm, ferritina 745
ng/mL, transferrina 123 mg/dL, indice de saturacion de trasferrina de 7% y sideremia de 18 ug/dL,
orientando una anemia de enfermedades cronicas. Hormonas tiroideas dentro de la normalidad. La puncion

de la lesién no permitié obtener ninguna muestra que la caracterizase macroscopicamente.

La radiografia de térax (RX) era normal para los antecedentes médico-quirirgicos del paciente y
Unicamente destacaba, en una proyeccion AP con los brazos en abduccién completa, la separacion entre la
escapula derecha y el plano costal, por la ocupacion del territorio subescapular (Figura 2). La tomografia
computarizada toracica (TC) fue informada como "voluminosa coleccion subescapular derecha (hematoma)
con dimensiones de 20 x 26 x 14 cm" (Figura 3), considerando los antecedentes de "traurnatisrno" y
anticoagulacion referidos. No existia proyeccion de la lesion hacia la cavidad toracica ni producia osteolisis

costal o escapular.
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Fig. 3. TC toracica con masa tumoral circunscrita en partes

blandas, asi como cardiomegalia y protesis mitral.

Bajo la sospecha diagnostica de hematoma subescapular postraumatico en paciente anticoagulado y
tras varios dias de ajuste de la coagulacion mediante transicion a heparina sadica, se decidio
puncién-drenaje con catéter fino en la porcion mas declive. Ante la ausencia de una coleccion hemética se
procedid a la extraccion de un cilindro de biopsia cuyo estudio fue "compatible con sarcoma". Tras
diagnosticar un sarcoma de partes blandas de pared toracica y ante la heparinizacion continua del paciente,
se programo la exéresis 48 horas después. Mediante una incision en "J" medial escapular y tras disecar los
planos musculares se hizo una exéresis completa y con margenes libres de la lesion, que en su porcion mas
craneal se extendia hacia planos axilares con presencia de un pediculo vascular. No se observé afectacion
ganglionar. El postoperatorio inmediato fue satisfactorio.

Tras dos semanas de la intervencién el paciente presentaba mejoria notable de su estado general,
aumento de peso, buena cicatrizacién de la herida y ausencia de dolor.

El estudio anatomopatoldgico mostré una pieza de reseccién de 17 x 12cm que incluia tejido
muscular, con una tumoracién de aspecto lipomatoso, encapsulada, de 11 x 7cm, con areas de necrosis.
Microscopicamente estaba compuesta por una matriz mixoide tefiible con azul alcian y células fusiformes
elongadas con margenes poco definidos, citoplasma ligeramente eosindfilo y nlcleo atipico hipercromatico,
dispuestas en algunas zonas en un patrén estoriforme, junto con otras células histiocitoides aisladas de
ndcleo multilobulado marcadamente pleomérfico e indice mitético moderado, acompafiandose de una

reaccion inflamatoria de caracter polinuclear (Figura 4).

Fig 4. Fibrohistiocitoma maligno pleomorfo. Detalles de
histiocitos pleomorficos y dos figuras (flechas) de mitosis a
tipicas (H.E.x 400).
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El estudio inmunohistoquimico present6 positividad para vimentina, CD68, ALFAL1-AT, ALFAL1AQT,
LN2(CD74), CD34 y factor Xllla. El diagnostico definitivo fue de fibrohistiocitoma maligno pleomorfo en
estadio llIB (Gs, To, No, MO)(Q).Tras la intervencion, se proyecté realizar tratamiento radioterapico adyuvante

(60 Gy) sobre la superficie toracica donde asentaba el tumor.

DISCUSION

Los FHM de partes blandas no tienen un agente etiol6gico conocido, si bien se han relacionado con la

)

neurofibromatosis™?, inmunodepresién por trasplante y quimioterapia(“), tratamiento con azatioprina en

artritis reumatoide*? y radioterapia local previa®****®
y p p

. En nuestro caso el paciente referia la posibilidad de
gue la causa del supuesto hematoma fuese el "rascado vigoroso contra el pomo de una puerta”, maniobra
gue repetia por el prurito que le producia la lesion, . Existen distintas versiones en cuanto a la patogenia del
FHM, resultado de las lineas de investigacion en curso. El estudio morfolégico e inmunohistoquimico del
cultivo y clonacién de lineas celulares del FHM establece que las células tipo fibroblasto, histiocito y
gigantes multinucleadas observadas en estos tumores, provienen de una Unica célula tumoral, un fibroblasto
pobremente diferenciado®®. Otros estudios concluyen que las células histiocitolike del FHM no son un
componente neoplasico sino un infiltrado de macréfagos atraidos por factores tumorales quimiotacticos de
los monocitos y que la célula tumoral pertenece a una linea fibroblastica diferenciada de células

mensequimales®.

Por otro lado, los estudios citogenéticos muestran dos alteraciones, probablemente
primarias (t(13; 14) y t(5;7)), si bien la existencia de otras alteraciones cromosomicas en la mayoria de estos
tumores, sin compartir ninguna aberracion caracteristica, hacen pensar que el FHM no es una entidad
diferenciada sino el nombre para un grupo de sarcomas adn poco definidos*®.

Se manifiestan como nodulaciones o masas de volumen y dolor variables. La produccion de
citoquinas (TNFalfa, IL-8, MCSF y factor quimitactico y activador de monocitos)(z) suelen situar a los
pacientes en el contexto de un sindrome constitucional*®. La clinica e imagenes (RX, TC, IRM, ecografia y
gammagrafia) conducen a un diagndstico aproximado, siendo el estudio anatomopatolégico el que
determinara el diagndstico definitivo.

Los tratamientos neo y adyuvantes aplicados al FHM son variables, segln los informes recogidos en

3421 | a reseccion,

la literatura, coincidiendo todos ellos en la exéresis quirGrgica completa tumoral
preferiblemente amplia, es el tratamiento principal para el sarcoma de partes blandas (primario o localmente
recurrente) y asi los toracicos y abdominales no presentan gran dificultad para su reseccion®” . La
afectacion costal y de tejidos adyacentes (pulmén, diafragma, pericardio, tejidos mediastinicos, epiplon o
peritoneo) puede precisar su reseccion conjunta®®. zZagars et al® utilizaron RT pre y/o postoperatoria en
una dosis comprendida entre 50 y 62,8Gy; en un seguimiento medio de 7,3 afos, el 45% desarrollaron
alguna recidiva, con supervivencia del 46% a los 15 afios. La quimioterapia neoadyuvante parece mejorar el
pronostico disminuyendo la incidencia de recidiva local®®?°?Y. En nuestro caso, la toxicidad potencial de los
agentes citotdxicos y el gran volumen de la lesidon, no permitieron la realizacién de tratamiento
neoadyuvante quimio o radioterapico.

MacroscOpicamente se presentan como nodulos o masas de consistencia elastica, friables y
generalmente de color amarillento que pueden presentar areas de necrosis y/o hemorragia en su interior.

Cuando estan encapsulados, como en esta ocasién, sedescriben casos de mejor pronéstico®.
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Microscopicamente el FHM esta compuesto por un conjunto de células en forma de huso, poligonales y
gigantes multinucleadas. La mayoria de las células muestra una tincién citoplasmatica positiva para CD74,
CD34, factor Xllla, ALIAT, A1 AQT y CD68%*?*?) Otras inmunotinciones, incluyendo la desmina, actina de
musculo liso, HHF35, proteina S100, EMA y citoqueratina presentan resultados variables®®?".

El diagnéstico diferencial del FHM debe establecerse con otras tumoraciones fibrohistiocitarias como
el dermatofibrosarcoma protuberans y con el conjunto de sarcomas de partes blandas. Dentro del grupo de
FHM se distinguen el mixoide, estoriforme-pleomorfo, inflamatorio, de células gigantes y angiomatoide.

El pronéstico de estos tumores depende de varios factores, incluyendo la edad del paciente, el
tamarfio, el grado histolégico Y la estadificacion tumoral®. El tamafio turnoral (>5cm) y la histologia (no
mixoide), como en nuestro caso, se consideran factores de peor prondstico por su tendencia a la recidiva
local y metastasis, mejorando con la cirugia completa y tratamientos adyuvantes quimio y/o

radioterapico®??.
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