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CASO CLINICO

Fibrohistiocitoma maligno del pie con metastasis a piel, pleura y
pulmones en un paciente varon.

Lednidas Carrillo Nafiez', Yvette Preguntegui Loayza?, Pamela Carrillo Garcia?; Andrea Cuba Estremadoyro?

RESUMEN

El fibrohistiocitoma maligno esta considerado dentro del grupo de sarcomas de partes blandas, de los cuales es el mas
comun. Tiene una gran agresividad, un pronostico infausto y una supervivencia corta. En la mayoria de los casos se encuentra
localizado en miembros inferiores y afecta tejidos profundos, como musculo estriado, tejido nervioso, vascular, conectivo,
restos embrionarios, etc. Raramente se encuentra en piel, siendo las metastasis a pulmones la mas frecuente.

Se presenta el caso de un paciente vardn de 42 anos, con diagndstico histologico de fibrohistiocitoma maligno en miembros
inferiores en primer dedo del pie izquierdo, el cual fue intervenido quirdrgicamente. El paciente, por decisién propia, no
siguid ningun tratamiento ni control médico, siguiendo la enfermedad su evolucién natural. Dicho paciente se hospitaliza
por presentar gran dificultad respiratoria, dolor toracico, baja de peso, derrame pleural propio de la metastasis a nivel
pulmonar, confirmandose mediante el estudio histopatoldgico de la biopsia practicada y de igual manera demostrandose
metastasis a nivel cutanea. Se resalta las caracteristicas clinicas, la evolucion de la enfermedad no sujeta a control y sus
complicaciones. De infrecuente diagnostico en nuestra institucion: Hospital Nacional Arzobispo Loayza. (Horiz Med 2013;
13(1): 51-57)

Palabras clave: Fibrohistiocitoma maligno; metastasis a piel; metastasis pulmonar; metastasis pleural (Fuente: DeCS
BIREME).

Malignant fibrous histiocytoma of the foot with skin, pleural and lung metastasis.
ABSTRACT

The malignant fibrous histiocytoma is the most common soft-tissue sarcoma. It is a very aggressive tumor that has a bad
prognosis and short survival time and is most commonly located in the legs. The malignant fibrous histiocytoma affects deep
tissue, such as striated muscle, nervous, vascular, connective and embryonic tissue. It is very uncommon to find this type
of sarcoma in the skin. The most common metastasis is to the lungs.

In this article we present the case of a male patient of 42 years of age with the histopathological diagnosis of malignant
fibrous histiocytoma of the legs. It was located in the first toe of the left foot and was surgically removed. Because the
patient decided not to take any treatment or to attend to his medical follow-up visits, the disease went through its natural
history. The patient seeked medical help because of great respiratory difficulty, chest pain, weight loss and pleural effusion.
The last one is a characteristic sign of metastasis to the lung, which was confirmed by the histopathological study. Skin
metastasis was also determined by the biopsy of the foot tissue. In this article we highlight the clinical characteristics, the
evolution of the disease without any treatment or medical control and its complications. It is an unfrequent diagnosis in our
institution: Hospital Nacional Arzobispo Loayza.

(Horiz Med 2013; 13(1): 51-57)

Key words: Malignant fibrous histiocytoma, skin metastasis, lung metastasis, pleural metastasis (Source: MeSH NLM)
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INTRODUCCION

Los tumores fibrohistiociticos constituyen el grupo
de tumores de partes blandas mas frecuentemente
diagnosticados. Son un grupo muy heterogéneo,
hallandose desde lesiones benignas, sarcomas de bajo
grado de malignidad, hasta sarcomas pleomorficos
altamente agresivos y letales (1), se incluye en este
altimo a una variedad de tumores de morfologia similar
e histogénesis diversa (2).

El fibrohistiocitoma maligno (FHM) esta constituido
fundamentalmente por una proliferacién mesenquimal de
células histiocitarias y de fibroblastos que siguen varios
patrones de crecimiento. Una de las caracteristicas que
definen su malignidad es, como en cualquier otro tipo de
tumor, su capacidad para producir metastasis, siendo el
pulmén y el higado los 6rganos donde se localizan con
mayor frecuencia. Su causa es desconocida, aunque se
mencionan como factores etioldgicos la exposicion a
fenoxi- acidos, induccion por radiacién (3) y alteracion
a nivel del cromosoma 19p13.1 que regula mecanismos
enzimaticos (4).

El pronostico de supervivencia de este tumor es pobre: 15
a 30% a los cinco afos (5). Existen variantes pleomorfica,
mixoide, inflamatoria y de células gigantes (6) segln
orden de frecuencia. A diferencia de otros subtipos de
FHM, la variante mixoide tiende a ser menos agresiva Y,
por consiguiente, se asocia a un mejor pronoéstico. Las
variantes inflamatoria y de células gigantes son muy poco
frecuentes. El fibrohistiocitoma maligno inflamatorio
suele aparecer en el retroperitoneo

CASO CLINICO

Paciente varén de 42 afios, natural de Lima, de
ocupacion artesano, ingresa por emergencia (febrero
2012) por presentar desde hace 2 meses y medio disnea
a moderados y posteriormente a leves esfuerzos, dolor
toracico tipo punzada a nivel de hemitorax izquierdo,
tos no productiva, sudoracion nocturna, asi como baja de
peso de aproximadamente 12kg.

Por los sintomas mencionados es hospitalizado en el
servicio de medicina 2-I del Hospital Nacional Arzobispo
Loayza (HNAL) para estudio y tratamiento. Con
antecedente de amputacion del primer dedo del pie
izquierdo por una tumoracién deformante de 11x9x6cm
de aproximadamente 9 meses de evolucion; que, segin
refiere El paciente, aparecio posterior a un traumatismo.

Dicha tumoracién fue evaluada por el servicio de
traumatologia y se decidi6 operar y remitir la pieza
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operatoria para estudio anatomopatoldgico. Al sentir
mejoria y haber sido dado de alta el paciente decidio
no acudir a controles posteriores. Tampoco se intereso
por recoger el resultado de patologia, estando sin
tratamiento durante todo el tiempo hasta que ocurre
su hospitalizacion por el episodio actual. Antecedentes
familiares: Madre fallecida por cancer de vesicula,
hermana con cancer de mama. Niega contacto
tuberculosis.

Examen General:

PA 130/70, FC: 82, FR: 21, T° 37°. Llcido, orientado
en tiempo, espacio y persona. Aparente regular estado
general, de hidratacién y nutricién.

Piel y mucosas: Tibia, hUmeda, eléstica, llenado capilar
menor a 2 segundos; piel de miembros inferiores con
manchas hipercrémicas en cara anterior; lesiones
elevadas polipoides (04) de aproximadamente 1.5 x
2cm en pie izquierdo alrededor de cicatriz antigua de
amputacion del primer dedo.

TCSC: Edema duro de miembro inferior izquierdo +/+++
Sistema linfatico: No linfadenopatias.

Examen Regional:

Cabeza y cuello: Orofaringe no congestiva, sin alteracion.
Téraxy pulmones: Térax asimétrico, con discreto aumento
de volumen de hemitorax izquierdo, amplexacién
disminuida en hemitorax izquierdo, murmullo vesicular
pasa bien en hemitorax derecho y 1/3 superior hemitorax
izquierdo, abolido en 2/3 inferiores de hemitorax
izquierdo, no ruidos agregados.
Cardiovascular: Ruidos cardiacos ritmicos,
intensidad, no soplos

Abdomen: Ruidos hidroaéreos (+), blando, depresible, no
visceromegalia. Cicatriz anillo herniario de +/- 2 cm en
ombligo, no ascitis
Genitourinario: Pufio percusion
renoureterales (-)

Sistema nervioso: Lucido, orientado en tiempo, espacio y
persona, Glasgow 15, no focalizacién, no rigidez de nuca

moderada

lumbar y puntos

EXAMENES AUXILIARES:

LABORATORIO: Hemoglobina: 14.1 gr/dl, leucocitos
6.660 mmc, Glucosa: 124 mg/dl, Urea: 35 mg/dl,
Creatinina: 0.77 mg/dl, TGO: 24 U/L, TGP:43 U/L, DHL:
341 U/L, Examen de orina: sin alteracion, PCR: 1.04,
VSG: 53 mm/h, Cifra 21.1: 1.06, PSA: 0.394, Hemoglobina
glicosilada: 6.6, anticoagulante IUpico: positivo
moderadamente, ANCA: negativo, ANA: negativo, C3:
150 mg %, C4: 36 mgk, Perfil lipidico: normal, Proteinuria
24 h: 233 mg.
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Estudio de liquido pleural: Color: hematico, Aspecto:
sanguinolento, Proteinas: 5.60 gr/dl, Albumina: 3.58
gr/dl, Glucosa: 146 gr/dl, DHL: 461 U/L, No gérmenes
coloracion; Citologia: Rcto cel. 200 cel/mm3, Mn 80%,
Test de ADA: 30.2 U/L.

ESTUDIO DE IMAGENES:

RMN pie izquierdo: Fig. 1 se observa incremento de
volumen de partes blandas del primer dedo.

Radiografia de torax anteroposterior: Fig. 2 Obturacion
ambos angulos costofrénicos, algunas imagenes
radiopacas redondeadas de diametros diferentes en
ambos campos pulmonares. Cardiomegalia .

TAC Pulmonar:
pericéardica,
pulmonares.

Fig. 3, efusion pleural, efusion
imagenes nodulares en ambos campos

Ecocardiograma: Derrame pleural moderado con
abundante fibrina organizada en su interior. Efusion
pericardica

Figura 3. TAC Pulmonar: Derrame pleural bilateral a
predominio izquierdo

ANATOMIA PATOLOGIA:

Se obtiene resultado de pieza anatomica de primer
dedo de pie izquierdo amputado inicialmente, donde se
informa: neoplasia fusocelular de baja actividad mitética,
catalogada como tumor mesenquimal fibrohistiocitico
con degeneracién mixoide. Fig. 4
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Biopsia de nddulo pulmonar: Tejido pulmonar con
metastasis de tumor fibrohistiocitico maligno. Se
observan células fusocelulares con mitosis atipica. Fig. 5

Biopsia de lesion nodular amarillenta de piel. Tumor
fibrohistiocitico con células gigantes multinucleadas y
células pleomorficas. Fig. 6

Biopsia pleural:
de liquido pleural:
adenocarcinoma.

pleuritis cronica
citologia positiva sugestiva de

inespecifica PAP
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EVOLUCION CLINICA:

Durante su hospitalizacion, se realizaron diversos
procedimientos: toracocentesisdiagnosticay terapéutica,
obteniéndose un liquido de aspecto sanguinolento 1.2
litros aproximadamente.

Se realiz6 evaluacion por el Servicio de Cirugia de Térax
y Cardiovascular. Se decide tomar biopsia pleural y
pulmonar a cielo abierto. Mientras se esperaba resultados
de biopsia y al encontrarse paciente clinicamente
estable, el Servicio de Oncologia planifico inicio de
qguimioterapia de manera ambulatoria, la misma que no
inicié oportunamente el paciente.

Un mes después el paciente reingres6 por presentar
dificultad respiratoria encontrandose en los estudios la
presencia de hidroneumotorax, lo que motivo su drenaje,
la realizacion de pleurodesis e inicio de la quimioterapia
programada. Paciente presentd buena evolucion;
actualmente tiene manejo y control ambulatorio. Luce
con buen estado general habiendo recibido hasta la
fecha 5 ciclos de quimioterapicos, ciclofosfamida 1gr y
adriamicina 100mg.

DISCUSION

La principales manifestaciones que se toma en cuenta
para la hospitalizacion es la que corresponde a un
sindrome pleuroparenquimal, acompafiada de dishea,
compromiso constitucional y con tratamiento especifico
iniciado en otro centro periférico de salud, por ser
considerado como portador de una pleuritis tuberculosa,
que no se llegd a corroborar.

Sin mejorar el estado clinico, més bien presentando
mayor deterioro, significativa baja de peso, asi como la
presencia de pequefias lesiones tumorales a muy pocos
centimetros de la antigua cicatriz quirurgica.

Por el antecedente de haber sido operado de un tumor
del primer dedo del pie izquierdo y no tener a disposicién
del resultado del estudio de la pieza operatoria, la
misma que no fue obtenida sino hasta los primeros dias
de su hospitalizacion, se propuso como diagnéstico una
extension de la enfermedad primaria tumoral maligna
a manera de metastasis a diferente sitios: pleura,
parénquima pulmonar y piel.

Tumor de partes blandas del tipo de un sarcoma,
procediéndose con el plan de trabajo desarrollado,
reforzando nuestra presuncion en el momento de la
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toracocentesis en que se obtuvo liquido de aspecto
sanguinolento. Ademas de los primeros estudios de
imagenes que disponiamos, el estudio citolégico de
liquido pleural sugeria células malignas del tipo de
adenocarcinoma y se tenia una biopsia pleural con
resultados de pleuritis inespecifica. Sin embargo no se
demostro infiltracion metastasica en la biopsia tomada
del &rea de la pleura, probablemente porque ain no
habria sido infiltrada.

Por lo mencionado consideramos una extension
metastésica a pleura, por la presencia de liquido
sanguinolento y por considerar la complicacién de
hidroneumotorax bilateral, el cual motivé su segunda
hospitalizacién.

El estudio histopatolégico realizado de la biopsia de la
lesiones de aspectos polipoideas del area cercana a la
antigua cicatriz operatoria del pie, asi como las que
correspondieron a la biopsia pulmonar, coincidieron con
los resultados que se llego a recuperar del estudio de la
pieza operatoria remitida oportunamente al Servicio de
Patologia meses atras.

Se diagnostico un fibrohistiocitoma que, al juzgar por
el comportamiento clinico, correspondia a una forma
maligna y bastante agresiva. No se logro realizar estudios
inmunohistoquimicos por razones personales del paciente
al ser solicitados.

El histiocitoma fibroso maligno (HFM) es un sarcoma de
alto grado que fue descrito por primera vez por O’Brien
y Stout en 1964 (12). El fibrohistiocitoma maligno de
partes blandas es el tipo de sarcoma maés frecuente
(1). Existen cinco subtipos histolégicos: estoriforme-
pleomorfico, mixoide, de células gigantes, inflamatorio
y angiomatoide (13). El patron estoriforme-pleomorfico
es el mas comun, encontrandose en dos tercios de los
casos.

En esta variedad se observa una gran poblacién celular
pleomorfica con elevada atipia nuclear y mitosis, junto
a células de morfologia fusiforme que adoptan un patrén
en “rueda de carro” o estoriforme.

El fibrohistiocitoma maligno de partes blandas se
presenta de forma tipica en un paciente de entre 50 y 70
afios, aunque puede aparecer a cualquier edad, siendo
tal situacién una rareza. Existe un ligero predominio del
sexo masculino.

Clinicamente se presenta como un tumor asintomético
de lento crecimiento. Se localiza principalmente en el
espacio retroperitoneal y en las extremidades, siendo
esta Ultima su localizacion mas comun, principalmente

en las extremidades inferiores (7). Existen casos
publicados en otras multiples areas de la economia
como en canal anal, pared toracica, mama, lengua,
Osea, cordon espermatico, tiroides, seno maxilar, regién
esternal, etc. Existen muy pocos casos publicados de FHM
de localizacion eminentemente cutanea. La afeccién
ganglionar es inusual, ya que, como en los sarcomas en
general, la via de diseminacion es fundamentalmente
hemato6gena (14).

Los pacientes suelen referir la aparicion en un breve
periodo de tiempo de una tumefaccion o masa. No es
infrecuente que los pacientes describan un traumatismo
previo en la zona afectada, siendo tal antecedente no
relacionado con la aparicion de la tumoracion, si bien
es variado el periodo de tiempo en que esta aparece, en
nuestro paciente el antecedente de traumatismo previo
ocurrio nueve meses antes del diagnéstico.

La inmensa mayoria de los casos de diseminacion
metastasica en los sarcomas (incluyendo el FHM)
se presenta como enfermedad pulmonar (90%). Las
metastasis en localizaciones extrapulmonares son
infrecuentes, pudiendo ocurrir en los ganglios linfaticos
(10%), hueso (8%) e higado (1%) (4).

El sistema de estadificacion mas comdn para clasificar
este tipo de tumores es el de la AJCC (American Joint
Commitee on Cancer) para sarcomas de partes blandas
(8)., donde se toman en cuenta el tamafo, profundidad,
grado del tumor y la presencia o no de metastasis.

Es de considerar que unalocalizacién profunday proximal,
tamano superior a 5cm y nimero de mitosis elevado,
son de mal pronoéstico, asi como el tipo histologico.
Este ultimo punto es controvertido, pues, mientras que
algunos autores han encontrado mejores supervivencias
en las variedades angiomatoide y mixoide y peores en la
estoriforme e inflamatoria, otros afirman que la variedad
histologica no afecta a la supervivencia (9).

En general, se considera un tumor de mal prondstico
y de gran agresividad. El diagnodstico definitivo del
HFM recae en los estudios histolégicos, mientras
que la inmunohistoquimica ayuda a establecer el
diagnostico diferencial con otras entidades con
patron morfologico similar (15-18). Entre ellas figuran
las variedades pleomorficas de rabdomiosarcoma,
leiomiosarcoma, liposarcoma, dermatofibrosarcoma
protuberans,melanoma y fibroxantoma atipico (FA).

Es bien conocido que los factores prondsticos que se
correlacionan con la supervivencia de este tumor es
pobre de 15 a 30% a los cinco anos5, (10,11). Los factores
pronésticos favorables incluyen la edad inferior a 60
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anos, el tamafno tumoral menor de 5 cm, la localizacion
superficial de la neoplasia, un bajo grado histologico,
ausencia de enfermedad metastasica y el subtipo
histol6gico mixoide. Los pacientes con tumores pequefios
de bajo grado conseguiran probablemente la curacién
completa. El pilar de la terapia para todos los sarcomas
de tejidos blandos es la reseccion quirargica.

La radioterapia es util para disminuir la incidencia
de recurrencia local y la posible metéstasis, pero no
modifica la supervivencia. Puede darse de forma pre-
, intra- o postquirargica. (19, 20) La quimioterapia es
generalmente reservada para enfermedad metastasica.

En conclusion, presentamos el caso de un paciente
portador de un fibrohistiocitoma maligno, que se presenta
como un tumor de partes blandas, que se desarrolla
después de un traumatismo previo en pie izquierdo, de
manera insidiosa y progresiva que se fue manifestando
desde el desarrollo del sarcoma mismo hasta la aparicién
de manifestaciones metastasicas pulmonar, que es la
mas frecuente, también a nivel pleural y cutaneo, siendo
esta Ultima de infrecuente presentacion.
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