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CASO CON REVISION CONCEPTUAL Y DE LA LITERATURA
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Resumen.- OBJETIVO: Estudiar los fibrohistiocitomas
malignos (FHM) paratesticulares desde el punto de vista

clinico-histolégico, inmunohistoquimico y su- histogéne-

sis.

METODOS: A través de Medline y bisqueda no in-

dexada de la literatura cientifica internacional hemos

encontrado un fotal de 77 casos de FHM paratesticula-

res que globalmente plantean problemas diagndsticos,
terminolégicos y terapedticos

RESULTADO: Incluimos el caso nimero /8 de FHM de
cordén espermdtico que presenta unas especiales ca-
racteristicas (no descritas hasta la fecha) de fistulizacién
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cuténea e infiliracién de un leiomioma inguinal, con
confirmacién histolégica e inmunohistoquimica. Realiza-
mos una revisién conceptual de este fipo de neoplasias
incluyendo la valoracion de las contradicciones y reclasi-
ficaciones que ha sufrido desde su primera descripcién,
lo que hace que sean subestimados y su prevalencia
real en las series infernacionales sea muy variable: del
7 al 37% de los sarcomas paratesticulares. También,
el hecho de su baja incidencia ha condicionado una
carencia de profocolos de diagnéstico y tratamiento,

CONCIUSIONES: los tumores paratesticulares, aun-
que infrecuentes, tfienen una alia tasa de malignidad.
El concepto de FHM ha variado a lo largo de los dF
timos 15 afos. Hoy, este término, es sinénimo de sar
coma pleomérfico indiferenciado y ha llegado a ser
un diagnéstico de exclusion (Vimentina + / CD 68 +
-ocasionalmente- sin diferencias ultraestructurales), re-
servandose el subtipo inflamatorio para aquellos que
tienen un componente inflamatorio e histiocitico. Es
imprescindible en esta localizacién la realizacion de
una biopsia intracperatoria, ya que incluso es dificil
precisar preoperatoriamente, si una lesion es benigna o
maligna. El diagnéstico diferencial tan solo se resuelve
tras el estudio microscopico e inmunohistoquimico. Un
leiomioma préximo a esta localizacién (inguinal) podria
diagnosticarse y confundirse con un nédulo del FHM
principal. Su inmunofenotipo nos permitié diagnosticar-
lo no solo como leiomioma (marcadores de actinas y

desmina positivos), sino también observar la infiltraciéon
P
por el FHM.

Palabras clave: Fibrohistiocitoma maligno. Cordén
espermdtico. leiomioma.
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Summary.- OBJECTIVES:To study paratesticular ma-
lignant fibrous histiocytomas (FHM) from the clinical, his-
tological, immunohistochemical and histogenetic, point
of view.

METHODS: Through Medline and not index-linked sear-
ch of international scientific literature we have found a
total of 77 cases of paratesticular FHM that globally
create diagnostic, terminological and therapeutic pro-
blems.

RESULTS: We include the case number /8 of FHM of
spermatic cord, that presents a few special characte-
ristics (not described before) of cutaneous fistula and
infiltration of an inguinal leiomyoma, with histologi-cal
and immunohistochemical confirmation. We performed
a conceplual review of this type of tumours, including
the evaluation of confradictions and reclassifications that
has undergone from its first description, which causes
that they are underestimated and their real prevalence
in infernational series is very variable: from 7 to 37 % of
paratesticular sarcomas. Also, the fact of their low inci-
dence has determined the lack of protocols for diagnosis
and freatment.

CONCILUSIONS: Paratesticular tumours, although infre-
quent, have a high rafe of malignancy. The FHM con-
cept has varied throughout the last 15 years. Today,
this term is synonymous of pleomorphic undiffe-rentiated
sarcoma and has been an exclusion diagnosis (Vimentin
[+] / CD 68 [+] - occasionally - without ultrastructural di-
fferences), reserving the infla-mmatory subtype for which
they have an inflammatory and histiocytic component.
The accomplishment of an intraoperatory biopsy is es-
sential in this location, since it is even difficult to know
preoperatively, if a lesion is benign or malignant. The
differential diagnosis is only solved affer microscopic
and inmunohistochemical study. Leiomyoma next fo this
location (inguinal) could be diagnosed and confused
with a nodule of the main FHM. Their immunophenotype
allowed us to diagnose it not only as leiomyoma [myo-
genic markers were positive -non skelefal muscle”), but
also to observe the infiliration by the FHM.

Keywords: Malignant fibrous histiocytoma. Sperma-
tic cord. Lleiomyoma.

INTRODUCCION

La regidn paratesticular es un drea anatémi-
ca compleja que contiene el conducto deferente, las
tinicas vaginales testiculares, epididimo y restos ves-
tigiales asi como los testiculos. Histogenéticamente,
este Grea estd compuesta de varias estructuras tisula-

res: epiteliales, mesoteliales y mesodérmicas. Por este
motivo, los patrones tumorales que surgen en esta re-
gién son heterogéneos y con diferente biologia. Clini-
camente los tumores paratesticulares son indistingui-
bles de los tumores testiculares, lo que provoca que
inicialmente se presten a un diagnéstico erréneo. La
mayoria se presentan como una masa escrotal o bien
como una tumefaccién que puede o no ser dolorosa
y ocasionalmente acompanarse de un hidrocele. No
suele distinguirse preoperatoriamente entre lesiones
benignas y malignas paratesticulares, lo que incide
en un problema sobreafiadido (1,2).

Aunque infrecuentes, tienen una elevada
tasa de malignidad y se estima que el 30% de los
tumores paratesticulares son malignos y el 70% be-
nignos, con dificultad para determinar con exactitud
la localizacién exacta de estos y su origen, siendo
el cordén espermdtico el mas frecuente (90%) (1,2).
Aproximadamente el 50% de estos tumores recurren
a nivel locoregional y las metdstasis a veces apare-
cen incluso 15 afos después de la extirpacion de
la lesiéon primaria (3,43). Sefalar también que la
incidencia de las lesiones paratesticulares de par-
tes blandas es dificil de estimar, especialmente en el
caso de los tumores benignos, que generalmente no
suelen ser publicados (4).

Los tumores del cordén espermdtico y del teji-
do paratesticular son raros y su verdadera incidencia
no se ha establecido nunca. Lo que es evidente es que
la mayoria de los tumores malignos paratesticulares
son sarcomas. Significar, también, que la presencia
de hidrocele en asociacién con un tumor paratesticu-
lar es generalmente un signo de malignidad (2, 43,

44),

Sefialar que, los leiomiomas son los tumores
mesodérmicos benignos mas frecuentes en los tejidos
de partes blandas, aunque se cuestiona su existencia
en las zonas profundas, postuléndose su malignidad
en dichas localizaciones asi como su origen vascular

(5-7).

De la prevalencia e incidencia de sarcomas,
que anualmente se diagnostican, puede servir de re-
ferencia los 9420 casos nuevos registrados en el afio
2005 y los 8300 en el 2001, en los EE. UU. de Nor-
teamérica y que representan menos del 1% de los tu-
mores malignos que se diagnostican en ese pais (14).
Los sarcomas son tumores infrecuentes, representando
los del tracto genitourinario menos del 5% del total y
del 2% de todos los tumores urolégicos. En concre-
to, en el Memorial Sloan-Kettering Cancer Center de
Nueva York, sobre un total de mas de 5.000 sarco-
mas tratados, los localizados en el cordén esperméti-
co no llegaban al 1% (9). El cordén espermético es la
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afectacién urolégica mas frecuente, y le corresponden
el 30% aproximadamente de todos los sarcomas geni-
tourinarios. (8- 11, 14, 38, 53).

La investigacién, en los sarcomas del cordén
espermdtico, ha sido dificil debido a su rareza. la
literatura registré solo 212 casos de 1845 a 1978.
Ademds, ha habido falta de consenso en la estrate-
gia quirdrgica y terapéutica. Con excepcién del rab-
domiosarcoma embrionario, no hay en la actualidad
diferencias significativas en el pronéstico de los di-
ferentes subtipos sarcomatosos, independientemente
del grado tumoral, invasién y del tamafio tumoral (8,

9,14).

La Oltima clasificacion de la OMS de los tumo-
res mesenquimales del escroto, cordén espermético y
anejos festiculares realizada en 2004 (12) incluye:

- Lipoma

- Linfangioma

- Hemangioma

- Leiomioma

- Neurofibroma

- Schwannoma

- Tumor de células granulares

- Angiofibroma celular: tumor tipo angiomiofibroblas-
toma del varén

- Pseudotumor fibroso calcificante

- Hamartoma fibroso de la infancia

- Liposarcoma

- Leiomiosarcoma

- Fibrohistiocitoma maligno

- Fibrosarcoma

- Rabdomiosarcoma

A ellos deberiamos afadir el Tumor desmo-
plésico de células redondas (1).

Los tumores paratesticulares, generalmente,
son de origen mesotelial o bien, la mayoria, surgen
en partes blandas. Los tumores intraescrotales, no
testiculares, derivan del epididimo, del cordén es-
permdtico, de la tinica vaginal, y de los tejidos o
partes blandas del escroto: adiposo, fibroconectivo,
muscular, linfatico y nervioso, sin olvidar los tumores
metastasicos. La prevalencia de malignidad apenas
alcanza el 3% (10, 20). La existencia de masas
fibromatosas de las tonicas festiculares se conoce
desde que Sir Astley Cooper las publicara en 1830
y Goodwin las describiera en 1946 (19 - 21).

La edad de aparicién de los FHM vy liposar-
comas es fambién muy semejante, incidiendo en va-
rones de edad avanzada y el 75% se diagnostican
entre 50 y 85 afios, con una edad -media- en torno a
los 60 afos. Por debajo de 30 afios es muy raro en-
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contrar un tumor de estas caracteristicas en el escroto

(9,12, 14).

Generalmente se presentan como masas fir-
mes, duras, palpables en el canal inguinal o/y en el
escroto, que antes de cualquier intervencién quirdrgi-
ca deberian ser evaluadas por ecografia escrotal. Si
la biopsia intraoperatoria confirma el origen sarco-
matoso o maligno de la lesién procede realizar una
orquiectomia radical con ligadura alta del cordén
espermdtico y escisién de todos los tejidos blandos
periféricos. Los riesgos de recurrencia local son ele-
vados (50-60%), tras la aparente “escisiéon completa”
y con mayor potencial de agresividad que en la le-
sién primitiva (1,9,14,29,30,53,83).

Al contrario que en ofras localizaciones
como retroperitoneo y extremidades, en que los FHM
son frecuentes, sin embargo, en la zona genitourina-
ria son muy raros (83).

Las series mas grandes de sarcomas del érea
paratesticular, muestran una incidencia desigual, se-
gin las diferentes publicaciones, siendo los de mayor
frecuencia los liposarcomas (20-51%) seguidos de
los leiomiosarcomas (19-32%) y rabdomiosarcomas
(13-45%) con todos sus subtipos (Tabla I).

Los FHM paratesticulares, varian, segon la
revision de las series de bibliografia internacional
entre el 7yel 37 % (1,8,9,6 12,13, 18, 19, 35,
42 ). No obstante, hay algunos autores (1) que con-
sideran esta incidencia subestimada, al considerar
que muchos sarcomas diagnosticados en algunas
series como “sarcomas sin especificar” y sarcomas
pleomérficos deberian ser reclasificados como FHM.
En una serie en que se realizé esta reclasificacién so-
bre un panel de 36 sarcomas paratesticulares, cam-
bi6 el tipo de diagnéstico en el 35% de los casos y el
nimero de FHM aumenté de 1 a 6 (8). No obstante,
dado que la terapia de todo el grupo de estos sar-
comas es semejante, y a pesar de la utilizacién de
nuevos marcadores inmunohistoquimicos, el estudio
reclasificatorio no ha sido una prioridad por no serlo
para los oncélogos.

El primer FHM del cordén espermdtico, fue
descrito en 1972 por Cole y Straus, publicdndose
tan sélo 25 casos en el periodo 1972-1996 en la
bibliografia internacional. (39,45). El Instituto de Pa-
tologia de las Fuerzas Armadas de los EE.UU. tan
sélo recogia tres casos de FHM hasta 1999 (19).

La patogénesis de los FHM es desconocida.
Las células neopldsicas tienen caracteristicas que su-
gieren un origen fibroblastico, miofibrobléstico y/o
histiocitico (29,66). Uno de los casos de FHM recogi-
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dos en la bibliografia, presenta antecedentes de ha-
ber recibido una sustancia desconocida en un campo
de concentracién nazi en el afio 1943 -cuarenta afios
antes (56)-.

El diagnéstico diferencial de los FHM con
ofros sarcomas paratesticulares es, a veces, muy di-
ficil, por confluir estirpes celulares muy semejantes y
muchos de ellos con células gigantes multinucleadas
que también presentan positividad para marcadores
histiocitarios, con células dismérficas y pleomérficas
que los hacen précticamente indistinguibles, a pesar
de que su inmunofenotipo precisa una amplia bateria
de negatividades para un diagnéstico de exclusién

(14, 47, 51).

MATERIAL Y METODO

Revisién Conceptual de los FHM:

El concepto de FHM fue introducido en 1964
por O’Brien y Scout, basado en la morfologia y los
cultivos celulares (45). Durante muchos afios este tu-
mor se ha valorado como el sarcoma mas frecuen-
te en adultos y representan del 31,5 -sobre més de
8.200 sarcomas- al 45% de todos los tumores malig-
nos de partes blandas, segin las series (39, 46, 83).
También hay amplia variacién en su localizacion:
30,7 a 70% surgen en exiremidades y de un 11,7
a 16% en retroperitoneo, siendo -como hemos visto-
infrecuentes en la regién inguinal (1, 9, 13, 14,18,

35, 38, 39, 41, 42, 49). La intfroduccién de técnicas
auxiliares que fracasaron, para demostrar alguna
evidencia de una diferenciacién histiocitica, y el he-
cho de que neoplasias poco diferenciadas pudieran
mostrar dreas indistinguibles de un FHM, llevaron a
algunos patélogos a cuestionarlos como una entidad
independiente (3).

Fletcher en su conocido trabajo sobre este
tipo de neoplasias, pudo identificar un subtipo de
sarcoma en el 63% de 159 casos diagnosticados de
FHM. En la misma serie demostré que 20 casos no
eran neoplasias sarcomatosas. Hoy, se cuestiona por
muchos investigadores si realmente el FHM jexiste?
(4). Recientemente estudios de hibridacién genémica
comparada demostraron que los subtipos de FHM,
compartian anormalidades genémicas del leiomio-
sarcoma o del liposarcoma desdiferenciado, lo que
les lleva a pensar en la hipétesis de que el FHM sea
un patrén morfolégico mas que una verdadera enti-
dad (3). A pesar del descenso de credibilidad de la
existencia como tal del FHM, el concepto se ha man-
tenido por el hecho de que el tipo histolégico no tiene
trascendencia en la terapia ni en el prondstico. Re-
cientemente, algunas series han mostrado diferencias
significativas en tasa de metéstasis y supervivencia
entre los sarcomas pleomérficos, justificando una sub-
clasificacion. N. de Saint Aubain, también incluye
una clasificacién en subtipos, con una serie de consi-
deraciones dependiendo de la localizacién y estirpe.
Revisiones criticas de los subtipos, inflamatorio y de

TABLA |. SERIES DE SARCOMAS DEL CORDON ESPERMATICO (1,9,13,18, 35,38,41,42,49).

AUTOR TOTAL LEIOMIO LIPOSARCOMA FHM | RABDOMIO-| OTROS
SARCOMA SARCOMA

KHOUBEHI B -1- Rev. 32% 20% 13% 24% SD
COLEMAN -9- 47 19% 51% 11% 13% SD
RUSSO -13- 14 29% 21% 7% 36% 7%
BALLO-18- 32 19% 25% 37% SD 19%
BERKMEN -35- 17 24% 31% - 45% -
FAGUNDES -38- 18 39% 39% 11% - 11%
MERIMSKI-41- 16 SD SD SD SD SD
CATTON -42- 21 SD SD SD SD SD
JO-49- SD 10% SD SD SD SD
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células gigantes han demostrado que son patrones
inespecificos mds que verdaderos sarcomas (3).

1). Estoriforme-Pleomérfico: patrén inespecifico
2). Mixoide: entidad verdadera

3). De células gigantes: patrén inespecifico

4). Inflamatorio: patrén inespecifico

5). Angiomatoide: entidad verdadera

Sin embargo, el tipo angiomatoide ha sido
reclasificado dentro de los tumores fibrohistiociticos

489

de bajo potencial maligno (52). El fenotipo de los
FHM no tiene una especificidad en relacién con su
linea fibrohistiocitica dentro de los sarcomas. La evi-
dencia de que los FHM son un segundo componente
de ofros sarcomas, representando una modulacién
de la progresién tumoral es cada dia més evidente
para Lagace y Aurias (52). Existen investigaciones
genético-moleculares que son compatibles con la hi-
pbtesis de que un andlisis comparativo entre el des-
equilibrio genémico més frecuente observado en las
series de FHM y de leiomiosarcomas, demuestra que

TABLA Il. PANEL INMUNOHISTOQUIMICO .

MARCADOR FMH LEIOMIOMA
AE1-AE3 Expresién Negativa No Realizado

CD 45 Expresion Negativa No Realizado

CD 20 Expresién Negativa No Realizado
ACTINA 1A4 Expresién Negativa Expresion Positiva
ACTINA HHFA Expresién Negativa Expresion Positiva
CKIT(C117) Expresion Negativa Expresion Negativa
DESMINA Expresion Negativa Expresion Positiva
EMA Expresion Negativa No Realizado
HMB 45 Expresién Negativa No Realizado
MELAN A Expresion Negativa No Realizado
VIMENTINA Expresién Positiva No Realizado

PSA Expresion Negativa No Realizado
S-100 Expresion Negativa Expresién (3% +) miofibroblasticas
Ki-67 Expresion Positiva 50% Expresion (+) 5%
CD 68 Expresion Positiva Expresién Negativa
CD 34 Expresién Negativa No Realizado

CD 30 Expresion Negativa No Realizado
CALRETININA Expresion Negativa No Realizado
FACTOR Xllla Expresion Negativa No Realizado
COLAGENO IV Expresion Negativa No Realizado
LAMININA Expresién Negativa No Realizado

p-53 Expresion Negativa No Realizado
BCL2 Expresién Negativa No realizado
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ambos tumores tienen recurrencias semejantes en sus
desequilibrios genéticos. Al mismo tiempo, estudios
de biologia molecular han mostrado dianas semejan-
tes de delecciones en sus cromosomas en ambos sar-
comas. A pesar de esto, consideran los autores, que
una nueva reclasificacién de los sarcomas de partes
blandas basado en pardmetros moleculares es, en
principio, prematura (52).

Destacar por 0ltimo la significacién pronésti-
ca que parece tener la expresion positiva de “ezrin”
en algunos casos de FHM y en concreto en los de tipo
pleomérfico, como predictor de invasién metastasica
en estos tumores (84).

Histopatologia

De acuerdo con los criterios de Kempson y
cols. (22) que son quienes mas ampliamente definen
sus caracteres morfo e histopatolégicos, los FHM son
tumores firmes, lobulados y amarillentos o levemente
blanquecinos, siendo inusuales las zonas de hemorra-
gia y necrosis. Microscoépicamente se observa, sobre
un mar de células inflamatorias, otras células de habi-
to histiocitario y/o xantomatoso, aunque la necrosis
en la mayoria de los casos estd ausente. Las células
de hdbito histiocitario muestran algunos nicleos vesi-
culares y otros dismérficos atipicos asi como presen-
cia de células gigantes bizarras. El componente infla-
matorio estd compuesto por linfocitos, plasméticas y
eosindfilos. Todo ello acompainado de un componen-
te fibroso o miofibroblastico fusocelular. En algunas
células, el habito es el de un FHM pleomérfico. El
componente puede ser marcadamente inflamatorio
a expensas de sdbanas de polimorfonucleares neu-
trofilos que pueden envolver y obscurecer las células
malignas provocando un retraso en su diagnéstico

(30,48).

La necrosis es frecuente en otros subtipos de
FHM de alto grado de malignidad, pero no en los de
tipo inflamatorio.

Diagnéstico Diferencial (22):

- Procesos Inflamatorios

- Linfomas no Hodgkin

- Linfomas Hodgkin

- Metéstasis de Carcinomas

- Metéstasis de Melanomas

- Otros Sarcomas -liposarcoma fundamentalmente-
- Otros subtipos de FHM

- Pseudotumor Inflamatorio

Localizacién

Practicamente los FHM los encontramos en
todas las reas anatémicas del cuerpo humano, in-
cluyendo no sélo partes blandas, sino también es-

tructuras viscerales y endocrinas: aparato digestivo,
mama, corazdn, pulmén, hueso, aparato urinario (2,

7,10,12-15,22, 23,27, 28, 31,32,48, 83, 84).

Revision de la Literatura

Revisada la literatura cientifica a través de
MEDLINE y bisqueda no indexada, hemos encontra-
do hasta el mes de Julio de 2007 un total -tan solo- de
77 casos publicados (completadas a través de otros
sistemas de busqueda), de FHM del cordén espermé-
tico y areas paratesticulares. Nuestro caso es, pues,
el ntmero 78 de las series (1, 4, 18, 29, 35-42, 50,
53-65). En la revisién que hizo Miyagi y cols., eran
Onicamente 20, el ntmero de FHM registrados hasta
1985 (34); Glazier y cols., en su revisién, encuentra
un fotal 25 casos y el suyo 26, hasta 1996 (39). Son
los autores japoneses quienes practicamente han pu-
blicado el 40% de los FHM del cordén espermatico
en la literatura cientifica (50).

Son tumores que se presentan en la edad
adulta y en personas mayores, preferentemente con
una edad media de presentacién -en el momento diag-
néstico- en la sexta y séptima década de la vida, en-
contrando numerosos casos en mayores de 80 afios,
como el que presentamos nosotros (1,4,18,29,35-42,
50, 53-65), alcanzando incluso los 90 afios (62). El
infervalo etario es muy amplio: 32-91 afos, aunque
sélo encontremos un caso descrito por debajo de los
40 afios (29).

El tamafio tumoral es muy variable, encon-
trando casos aislados menores de 1 cm., y un mayor
nimero de casos entre 5 y 20 cm., en aquellos en
que se pudo resecar todo el tumor (29). La mayoria
se presentan como masas solitarias aunque en oca-
siones existen nédulos satélites tumorales, e invasion
de la de la piel escrotal (1,4,18,29,35-42, 50, 53-
65). No hemos hallado descrito ninguno que inva-
diera o metastatizara en tumores subcutdneos de la
regién inguino-escrotal.

Los datos histopatolégicos son escasos en
una gran parte de las publicaciones y ausentes en
muchas de las series revisadas (29, 30, 34, 36, 41,
42, 53, 55). Ademads, el contraste diagnéstico ha
sido realizado por algunos autores con resultados
muy pobres. Asi en una revisién de 130 sarcomas
de partes blandas, en el caso de los FHM consideran
debe realizarse una reevaluacién de los criterios his-
tolégicos, ya que la validez del diagnéstico del tipo
histolégico entre 4 patdlogos, de reconocido presti-
gio, tuvo una sensibilidad del 73-75% y una especi-
ficidad del 93-95% (54). Sin embargo, hay también

quien a fravés de una puncién aspiracién con aguja
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fina, es capaz de diagnosticar un FHM del cordén
espermdtico (55).

El Gnico autor que realiza una amplia revi-
sién de los subtipos histolégicos de los FHM del cor-
dén espermdtico, incluye unos valores porcentuales
del 83% para los pleomérficos/storiformes, 9% para
los de células gigantes (11% -en ofra serie limitada-),
6% los inflamatorios, y un 3% los mixoides (29, 37).

Inmunofenotipo

Ademds de utilizar aquellos marcadores que
nos pueden descartar linfomas, carcinomas y mela-
nomas, hay algunos linfomas anaplésicos que son
semejantes a los FHM inflamatorios aunque general-
mente no expresan el CD-45 (antigeno comin linfoci-
tario). No obstante, es muy raro que los linfomas se
manifiesten con el componente inflamatorio de este

tipo de FHM (4, 22).

Coindre J.M. (5) en el estudio inmunohisto-
quimico (IHQ) para el diagnéstico de los tumores de
partes blandas que realizé en el afio 2003, pone
de manifiesto de una forma taxativa que los FHM no
tienen marcadores especificos, pero que la inmuno-
histoquimica debe ser usada como norma para su
diagnéstico diferencial con otros tumores sean tumo-
res malignos mesenquimales o no, con una linea es-
pecifica diferenciadora. Para él, la IHQ es decisiva
en los sarcomas paratesticulares en casos de rabdo-
miosarcomas y tumores vasculares. En los casos de
leiomiosarcomas y liposarcomas son inconstantes e
inespecificos y deben ser valorados con precaucién.
Ya Miettinem en 1990, habia enfatizado esta misma
opinién (72).

En general en los FHM, hay positividad para
vimentina y lisozima en las células mesodérmicas
neoformadas, asi como también para CD68 a nivel
de los histiocitos acompafiantes no afipicos (no tu-
morales). Los marcadores para misculo liso y otras
estirpes mesenquimales suelen ser negativos, al igual
que para epitelio, mesotelio y melanocitos (29). Los
FHM son negativos para citoqueratinas, presentando
-en general- expresion positiva para vimentina y alfa-
1-antiquimotripsina, y focalmente reactiva para CD
68. Algunos tumores han mostrado también positivi-
dad para enolasa neuro-especifica y proteina S-100
(84). Son también invariablemente negativos para
marcadores hematolinfoides, hecho este a significar,
dado que el dismorfismo de las células -semejando
células de Reed Sternberg- y el componente infla-
matorio pueden sugerir un proceso linfoproliferativo
hodgkiniano -tipo celularidad mixta- o bien uno no

hodgkiniano(29,67,83).
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En la revision bibliografica también hemos
encontrado tumores escrotales de patron histolégico
inusual fibrohistiocitoma atipico- tanto por su locali-
zacién como por su inmunofenotipo, con expresidn
positiva para misculo liso y ckit (CD117) (33).

Hay investigadores que han reclasificado los
sarcomas de partes blandas de sus registros, ya que
la inmunohistoquimica ha permitido conocer sus feno-
tipos, observando a nivel de la regién paratesticular

el hecho de que el 35% de los mismos estaban mal
diagnosticados (periodo 1958-1967) (8).

En cuanto a la evolucién y la significacion
de los marcadores inmunohistoquimicos, ha habido
muchos patrones diagnésticos -a lo largo del “tiempo
bibliogréfico”-, que han sido descartados, después,
como no valorables, de igual forma que surgian otros
més especificos. Algunos autores establecieron una
relacién entre la inmunoreactividad positiva para p-
53 con un peor pronéstico, independientemente del
grado tumoral, mostrando un espectro semejante al
de los carcinomas (70). Otros, no justifican esta re-
lacién (71) considerando més acertado la sobre ex-
presion de Ki-67 ligada a ofros factores pronésticos
y siendo -para ellos- el tamafio tumoral y el grado
histolégico los principales factores pronésticos. Ahlen
y cols. en el afio 2003, descartan a su vez la impli-
cacién prondstica de p-53, Ki-67 y p27, postulando
sin embargo, una relacién entre una alta expresién
de Bcl-2 y el riesgo de desarrollar metéstasis y/o re-
currencias (74).

La positividad del factor Xllla como marca-
dor de los FHM (73) no es signo de especificidad
para estos tumores, ni siquiera para los mas fibrohis-
tiociticos de las series.

Por ofro lado, es importante significar el
trabajo de Potti en 2004, en el que observa en un
estudio de 273 sarcomas de partes blandas que la
sobre-expresion del marcador ckit (CD 117) y del
factor de crecimiento (VEGF) en FHM incrementa su
supervivencia (75).

No obstante, la nosologia y la entidad FHM
sigue siendo ambigua desde el punto de vista de su
inmunofenotipo, incluso en la Gltima clasificacién de
tumores de la OMS (2, 76). Al menos para su diag-
néstico- que serd por exclusién- requerird un panel de
actinas, desmina, vimentina, S-100, CD34, CDé8,
citoqueratinas, CD45, CD3, EMA, BerEp4, CEA, CK
20 y Factor VI, sin excluir los citados anteriormen-
te (29,67,77,78-80,84). Tampoco podremos olvidar
estas técnicas en aquellas tumoraciones infrecuentes
por su localizacién y que en muchos casos corres-
ponden a metdstasis de FHM, tan atipicos en su evo-
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lucién y progresién como puede ser la pared géstrica
con 10 casos publicados en la actualidad (79).

La investigacion con nuevos marcadores se
orienta en la actualidad en la evaluacién de meca-
nismos autocrinos/paracrinos de control de prolife-
racién en estos tumores (81). La angiogénesis de los
FHM muestra -junto con los liposarcomas- una mayor
densidad de neovasos por unidad de érea, que el
resto de los sarcomas de partes blandas lo que po-
dria postular una ferapia angiogénica complementa-
ria a los métodos tradicionales (82).

El FHM asi como el fibrosarcoma son diag-
nosticados, por exclusién, en base a su morfologia
e inmunohistoquimica con marcadores sin expresién,
en relacion al resto de sarcomas (83).

Presentacién del caso

Paciente varén de 88 afios, invidente -amau-
rosis- con cuadro depresivo, residente en un estable-
cimiento sociosanitario de ancianos, con tumoracién
inguino-escrotal izquierda de 4 semanas de evolu-
cién, en tratamiento con Cefuroxima desde hace 24
horas. No fiebre ni sindrome miccional.

Presenta externamente una tumoracién mal
delimitada, fibrosa, fluctuando el apex, sugestiva de
absceso de cordén espermdtico.

La ecografia escrotal muestra junto a un hi-
drocele bilateral con testes normales una masa de

ecoestructura heterogénea con dreas anecoicas, su-
gestivas de un absceso escrotal.

El TAC abdomino-pélvico presenta una masa
escrotal izquierda de naturaleza a determinar con
dos nédulos uno de 3,5 cm. hiperdenso y ofro en
cara posterior de (+/-) 8 cm. de didmetro mayor, que
capta contraste, especialmente en la periferia y con
abundante gas en su zona central, rodeadas ambas
por abundante hidrocele.

El paciente precisa durante su ingreso dre-
naje de su absceso escrotal y colocaciéon de sonda
vesical.

En la exploracién quirlrgica se encuentra
una tumoracién de cordén espermético izquierda y
ofra a nivel muscular inguinal izquierda, realizando
una reseccién ampliada de ambas tumoraciones.

En el servicio de Patologia de nuestro Com-
plejo Hospitalario recibimos varias piezas, con es-
pecificacién, las mayores, de origen escrotal y la
menor, de origen muscular inguinal. Las escrotales
median en conjunto 20x8x7cm. y presentaban zo-
nas densas irregulares blanquecinas, nodulares
y dismérficas junto a dreas pardas con zonas de
hemorragia no estructurada, asi como estructuras
cuténeas con pérdida tisular de tipo necrético (Figu-
ra 1); contienen también un hidrocele y un testiculo
-3,7 cm de didmetro- cuyo parénquima esté integro,
sin signos de infiltracién (Figura 2). La lesién remi-
tida como inguinal, de 7x4x5 cm presentaba una
neoformacién en su interior, bien delimitada, no en-

FIGURA 1. Pared escrotal periférica (subcutdnea) y central (paratesticular| del fibrohistiocitoma maligno, con
afectacién de vasos y cordén espermdtico.
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FIGURA 2. Parénquima testicular libre de
neoformacién.

capsulada de consistencia firme eldstica y blanque-
cina (Figura 3).

Microscépicamente nos encontramos con
dos tumoraciones mesodérmicas de diferente estruc-
tura biolégica, la primera maligna y la segunda be-
nigna pero con infiltracién focal por la primera.

Observamos a nivel escrotal una neoforma-
cién mesodérmica atipica con amplias zonas de ede-
ma y necrosis tumoral, a expensas de células fusifor-
mes junto a ofras epitelioides y mixoides, muchas de
ellas bi y trinucleadas, con vesiculacion nuclear - de
tipo sternbengoide-, marcada anisocitosis y anisoca-
riosis y nucleolos prominentes. El grado de actividad

FIGURA 3. leiomioma inguinal con infiltracién focal
por el fibrohistiocitoma.

mitdtica llega a ser de 5 mitosis atipicas (x cga). Hay
zonas de hialinizacién del estroma con presencia de
dreas multifocales con células gigantes multinuclea-
das, ofras estrelladas de aspecto mixoide y un patrén
vascular muy prominente con fibrosis hialina en al-
gunas de las paredes vasculares. Areas pleomérficas
con estroma colégeno entremezclado. Citofagocitosis.
Es llamativo que toda la neoformacién tiene a manera
de cubierta un denso proceso inflamatorio agudo y
crénico inespecifico con presencia de microabscesos
en las zonas mas periféricas (Figuras 4 y 5).

Por ofro lado, la tumoracién de la regién in-
guinal se corresponde también con una proliferacién
mesodérmica benigna de misculo liso, con micro-

FIGURA 4. Imagen histolégica del FHM con células
dismérficas poligonales en el seno del componente
inflamatorio (HE x 200 a.).

FIGURA 5. Imagen histolégica del FHM en las dreas
celulares con mayor polimorfismo y atipia citolégica
[HE x 200 a.).
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FIGURA 6. Imagen histolégica del leiomioma en la
zona de mayor infiltracién por el FHM.

(HE x 200 a.)

calcificaciones residuales y marcada hialinizacién,
que muestra focalmente infiltracién por la neoplasia
mesodérmica descrita a nivel escrotal (Figura 6). Ver
inmunofenotipo y panel inmunohistoquimico de am-
bas tumoraciones (Tabla II).

El diagnéstico se corresponde con un fibro-
histiocitoma maligno (FHM) de cordén espermatico
izquierdo, con inmunofenotipo inespecifico (Tabla
l) [Vimentina (+) (Figura 7)/ CD68 (+) para células
histiocitarias, y (-} para las células méas pleomérficas
(Figura 8)], de patrén inflamatorio, grado 3 de la
clasificacién de French, con hidrocele y leiomioma in-
guinal subcuténeo e invasién focal por dicho FHM.

DISCUSION

Presentamos un caso singular de FHM por
varios motivos. En primer lugar por su fistulizacién a
superficie cuténea, provocando un primer diagnésti-
co clinico de absceso paratesticular. Al mismo tiempo
nos encontramos a nivel inguinal con un segundo tu-
mor mesodérmico -en este caso benigno y de estirpe
muscular lisa- infiltrado su estroma por el primero,
segln pudimos demostrar inmunohistoquimicamente.
Revisada la literatura internacional, no hemos encon-
trado una evolucién neopldsica paratesticular con
este comportamiento invasivo. No hemos hallado
ningdn FHM que infiltre ofro tumor mesodérmico de
biologia diferente, como en nuestro caso y que se
pone de manifiesto por el heterogéneo inmunofenoti-
po de ambas neoplasias.

El nomero de FHM paratesticulares diagnos-
ticados en nuestro pais es también muy bajo y aun
asi es importante fenerlos presentes tanto desde el
punto de vista clinico como anatomopatolégico.

También en nuestro caso hemos podido evi-
denciar macro y microscépicamente su origen en la
pared del cordén espermdtico.

En cuanto al perfil inmunohistoquimico, es evidente -y
asi lo hemos testado- que su expresion estd basada
mas en la negatividad de sus marcadores que en su
positividad.

Sin embargo, la presencia, en el caso que
presentamos, de un leiomioma infiltrado por las célu-
las neoplasicas del FHM, podria conducir a un diag-

FIGURA 7. Inmunohistoquimica del FHM: Vimentina
(+) 100% células.

FIGURA 8. Inmunohistoquimica del FHM: CD68 (+)
parcial en las células de hdbito histiocitario. CD68 |-
en las células més pleomérficas.
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néstico erréneo de leiomiosarcoma desde el punto de
vista histopatolégico, aunque clinica y evolutivamen-
te todos los sarcomas de esta localizacién tengan un
mismo fratamiento oncoldgico.

Su etfiopatogenia es desconocida, aunque
exista un caso puntualmente relacionado con las
“practicas médicas hitlerianas” alejadas de la ética
mas simple.

la edad de presentacién de este tipo de
tumores es también significativa ya que la mayoria
de ellos estan por encima de la sexta década de la
vida.

Estudios prospectivos randomizados son muy
dificiles de hacer, debido a la rareza de los casos en
esta localizacioén.

Los tumores paratesticulares, se presentan
como masas escrotales o inguino escrotales (como en
nuestro caso) que pueden ser dolorosas, mds ain si
estén abscesificadas o fistulizadas y en muchos casos
acompanadas de hidrocele.

Es la ecografia el método de diagnéstico més
utilizado en la evaluacién diagnéstica inicial de las
masas escrotfales, presentando dificultades en la ma-
yoria de los casos y obligando en la casi totalidad de
los casos a una biopsia intraoperatoria, pues incluso
es muy dificil precisar preoperatoriamente, si se trata
de un tumor benigno o maligno. Ya hemos indica-
do el diagnéstico diferencial tan amplio que pueden
presentar estas neoplasias antes de ser resecadas,
y que sblo se resuelve tras el estudio microscédpico.
Ante una sospecha diagnéstica, la cirugia debe ser
radical.

Desde el punto de vista anatomopatolégico,
es significativo el hecho de que existan muy pocos
casos con contraste histolégico en los 77 casos halla-
dos en la bibliografia internacional, lo que se presta
a muchos interrogantes.

Los estudios de extensién incluyen radiogra-
fia simple de térax, ecografia abdominopélvica, to-
mografia axial computerizada abdominal y pélvica
y una resonancia magnética de la regién inguino-
escrotal.

El AICC -American Joint Committee on Can-
cer- disefid un protocolo de estadiaje para los sar-
comas de esta localizacién, en el que se valora el
tipo histolégico, el grado tumoral (G1,G2), el tama-
fio (>/< 5 cm.), la profundidad (superficial o profun-
da) y la presencia de metéstasis ganglionares o a
distancia. Sin embargo, los estudios mas amplios y
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contrastados realizados con este tipo de tumores en
los Gltimos afos, consideran el subtipo histologico, la
localizacién de la lesién y el estadio como factores
prondsticos independientes, observando mayores su-
pervivencias -con significacién estadistica- entre los
liposarcomas y fibrosarcomas comparados con los
FHM y leiomiosarcomas (p<0,001).

Andlisis multivariantes mostraron también
que la edad avanzada, el sexo varén, las razas no
caucdsicas, el estadio avanzado y la localizacién re-
troperitoneal eran factores independientemente aso-
ciados con menor supervivencia, sin que el subtipo
histolégico fuera un factor individual pronéstico. La
reseccién quirlrgica y la radioterapia fueron las
dnicas variables terapelticas que mejoraron la super-
vivencia (14). La expresién positiva —independiente-
del marcador “ezrin” recientemente descrito, creemos
que precisa de un nimero mayor de estudios para
su valoracién como factor pronéstico positivo en es-
tas neoplasias y para la utilizacién de nuevas dianas
terapedticas (84).

La baja incidencia de este tipo de neoplasias
hace que los tratamientos no estén sistematizados y
se realicen terapias individualizadas, lo que condi-
ciona dificultad en el estudio de los resultados, gene-
rando debates y controversias. Para la mayoria de
los autores es la orquiectomia radical el tratamiento
de eleccién y Gnico, aunque debido a las recidivas
y recurrencias que un nimero importante presentan,
también indican un tratamiento adyuvante. A veces
es también muy dificil resecar la totalidad del tumor,
como en nuestro caso.

La diseminacién de los sarcomas paratesticu-
lares generalmente es a través del cordén umbilical
hacia el canal inguinal y de este a la cavidad abdo-
minal, no encontrando casos contrastados de disemi-
nacién vascular.

CONCLUSIONES

Los FHM paratesticulares, y en concreto, los
de cordén espermdtico, son sarcomas muy raros y
de baja incidencia, tal y como hemos podido com-
probar en este estudio, que precisan de una mayor
convergencia y consenso entre urdlogos, radidlogos,
oncélogos y patdlogos.

Ese hecho, marcado en todas las series, y que
conduce a tratar con el mismo tipo de terapia a todos
los sarcomas en esta localizacién (cirugia radical y
radioterapia en los casos procedentes) no justifica la
inexistencia de protocolos especificos para cada uno
de los principales tumores mesodérmicos malignos
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paratesticulares (leiomiosarcomas, liposarcomas, ra-
bdomiosarcomas y FHM). Quizés la reclasificacion
y el cambio diagnéstico -en la revision de algunas
series- realizado en los dltimos afos, haya servido
para justificar este tipo de actitudes terapedticas en el
pasado. No obstante, consideramos que los nuevos
marcadores en inmunohistoquimica y la citogenética
permitirn acceder a dianas terapelticas especificas
para esftos sarcomas paratesticulares.

Desde estas pdginas abogamos por una
conferencia o reunién especifica de las Sociedades
Cientificas, en las especialidades implicadas, que
permitan una terapedtica individualizada.
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