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Tumor fibrohistiocitico plexiforme. Serie de dos casos.

Plexiform fibrohistiocytic tumor. Series of two cases.
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RESUMEN

El tumor fibrohistiocitico plexiforme (TFHP) es una neoplasia
mesenquimatosa rara de malignidad intermedia, informada por
primera vez por Enzinger y Zhang en 1988. Tiene predileccion por
nifios y adultos jovenes, pero puede ocurrir a cualquier edad. Suele
afectar a extremidades superiores y se presenta como una masa
indolora de crecimiento lento. Tiene una alta tasa de recurrencia
local y la aparicion de metastasis es excepcional. Histologicamente,
se caracteriza por una masa dérmica o subcutanea mal demarcada
con crecimiento plexiforme multinodular y citomorfologia
fibrohistiocitica. Se requiere una reseccion quirirgica completa de
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la lesion, preferiblemente con margenes amplios, para prevenir la
recurrencia local. Es necesario un seguimiento a largo plazo para
detectar cualquier metastasis nodal o pulmonar. Presentamos una
serie de dos casos de TFHP que precisaron de ampliacion de margenes
quirdrgicos.

Palabras clave: tumor fibrohistiocitico plexiforme, neoplasia
mesenquimal, neoplasia de tejidos blandos.

ABSTRACT

Plexiform fibrohistiocytic tumor is a rare mesenchymal neoplasm
of intermediate malignancy, first reported by Enzinger and Zhang in
1988. It has a predilection for children and young adults, but it can
occur at any age. It usually affects the upper extremities and presents
as a slow-growing painless mass. It has a high rate of local recurrence
and the appearance of metastasis is exceptional. Histologically, it
is characterized by a poorly demarcated dermal or subcutaneous
mass with multinodular plexiform growth and fibrohistiocytic
cytomorphology. Complete surgical resection of the lesion, preferably
with wider margins, is required to prevent local recurrence. Long-term
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follow-up is necessary to detect any nodal or lung metastases. We
present a series of two cases of TFHP that required widening of the
surgical margins.

Key words: plexiform fibrohistiocytic tumor, mesenchymal
neoplasia, soft tissue neoplasm.

INTRODUCCION

EL TFHP se describio por primera vez en 1988, y hasta la fecha
se han informado mas de cien casos en la bibliografia patologica y
quirdrgica. El PFHT es una neoplasia dérmica y subcutanea que rara
vez metastatiza’.

Se clasifico como un tumor de tejidos blandos con potencial
maligno intermedio en la Gltima clasificacion de la OMS de tumores de
tejidos blandos.2 El TFHP crece lentamente y suele ser asintomatico,
manifestandose como un nodulo de tejido blando o placa indurada
en el tejido adiposo subcutaneo. El sitio de aparicion mas comin es
la extremidad superior. Metastatiza con muy poca frecuencia a los
ganglios linfaticos y al pulmon’.

EL TFHP se presenta como una masa de crecimiento lento que se
sitGia a nivel subepidérmico. La piel que lo recubre esta ligeramente
elevada y, a veces, muestra una depresion central?.

Macroscopicamente, las lesiones ocupan la porcion inferior de la
dermis con o sin extension a la subcutis. Se ha descrito un caso de
una lesion de 6 cm adherida firmemente a la aponeurosis muscular
de la pared abdominal®.

En la mayoria de los casos, el tamafno oscila entre 1y 3 cm de
diametro mayor, siendo la lesion mas grande registrada de 8,5 cm*. En
todos los casos descritos, el tumor primario es un nédulo solitario®. No
obstante, en algunos casos de recidiva, se han encontrado multiples
lesiones en la misma region anatémica®.

Histologicamente, el TFHP se caracteriza por mdltiples nodulos
pequefos, o mas bien fasciculos alargados, que se disponen de
forma caracteristica en un patron plexiforme. Se observan tres tipos
distintos de células en cantidades variables: células fusiformes
similares a fibroblastos, células mononucleares similares a histiocitos
y células gigantes similares a osteoclastos. Se han reconocido y estan
bien documentados tres patrones histologicos principales: un subtipo
fibrohistiocitico compuesto por grupos de células mononucleares
similares a histiocitos y células gigantes multinucleadas en una
disposicion plexiforme; un subtipo fibroblastico compuesto
principalmente por grupos alargados y fasciculos cortos de células
fusiformes similares a fibroblastos y un subtipo mixto compuesto
por ambos patrones en proporciones iguales. La atipia celular y el
pleomorfismo rara vez se observan y los recuentos mitdticos son
bajos’.

CASO CLINICO

Paciente mujer de 23 anos sin antecedentes de interés que
consulta por tumoracion en brazo izquierdo de 1 cm de diametro
aproximadamente. Se trata de una lesion de 1 ano de evolucion que
no le ocasiona sintomatologia.
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A la exploracion fisica se constata una tumoracion indurada, no
adherida a planos profundos y sin signos de sobreinfeccion. Con
diagnostico de sospecha de fibroma, se realiza escision de la lesion
bajo anestesia local.

El estudio histopatologico informdé de que muchas de las
caracteristicas observadas pueden encontrarse en el tumor
fibrohistiocitico plexiforme. La lesion presentaba infiltracion del
subcutis y afectacion del margen profundo por lo que se recomendo
ampliacion conservadora del margen quirirgico profundo.

Figura1

A poco aumento se observa un nédulo de localizacion dérmica
con componente subdérmico de coloracion basofila y bordes
no bien definidos

Figura 2

Patron arquitectural fasciculado, ocasionalmente estoriforme.
Los limites de la lesion son difusos.

Figura3

Patron arquitectural fasciculado, ocasionalmente estoriforme.
Los limites de la lesion son difusos.
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Figura 4

Celularidad de habito fibrohistiocitario con escasa atipia
citologica.

Figura5

Células gigantes multinucleadas.

Se realizd ampliacion quirdrgica de los margenes, siendo el

resultado histopatologico negativo para infiltracion.

El segundo caso se trata de un varon de 19 afios sin antecedentes

de interés que consulta por tumoracion solida en escapula izquierda
de dos anos de evolucion. A la exploracion presenta una lesion
indurada de 2 cm de diametro, no adherida. Se realiza escision de la
misma, con sospecha de quiste sebaceo. El estudio histopatologico
informo de tumor fibrohistiocitico plexiforme (TFHP), fragmentado y
con afectacion de los margenes quirdrgicos. Dados los hallazgos, se
decide ampliacion quirirgica de los margenes, que fueron negativos.

Figura 6

Biopsia de piel en la que se observa una lesion basofila en
dermis media e hipodermis, de bordes mal definidos, que no
destruye anejos y desplaza el tejido adiposo subcutaneo.
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Figura?7

A mayor aumento se observa proliferacion en patron
fasciculado con areas estoriformes y limite superior de aspecto
moderadamente infiltrativo.

Figura 8

Las células son fusiformes, de habito fibrohistiocitario,
se observa también aspecto infiltrativo en tejido adiposo
hipodérmico.

Figura 9

A mayor aumento se observa moderada atipia citologica con
abundante infiltrado inflamatorio cronico y pequefias areas de
hemorragia.

DISCUSION

El tumor fibrohistiocitico plexiforme se considera un tumor
maligno intermedio de tejidos blandos superficiales que afecta a
ninos y adultos jovenes. Si bien es una entidad muy poco frecuente,
puede presentar un comportamiento agresivo. De ahi la importancia
de considerarlo en el diagnoéstico diferencial ante lesiones de estas
caracteristicas.
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El tratamiento para el TFHP es la reseccion quirlrgica completa.
Aunque el TFHP tiene un potencial maligno de bajo grado, la tasa
de recurrencia local es alta, entre el 35 y el 40%, lo que refleja su
naturaleza infiltrativa y la dificultad de obtener una reseccion
completa’.

La idoneidad de los margenes quirlrgicos debe informarse
con gran precision y el potencial oncologico de la lesion debe
documentarse como comentario en el informe final. La naturaleza
infiltrativa del tumor también plantea desafios en el diagnostico
de PFHT residual o recurrente después de la reseccion del tumor,
ya que tanto el tumor como los cambios posoperatorios parecen
infiltrantes en la resonancia magnética. Algunos autores han utilizado
radioterapia adyuvante. Estudios anteriores no han distinguido entre
tasas de PFHT residual versus recurrente®.

Es necesario un seguimiento a largo plazo para detectar cualquier
recidiva local, asi como metastasis ganglionares y pulmonares.
Aunque las metastasis del TFHP son poco frecuentes, con una baja
incidencia de metastasis ganglionares y pulmonares, se ha informado
que las metastasis pulmonares ocurren tanto en el diagnostico inicial
como hasta dos afos después de la cirugia®.

En resumen, el PFHT a menudo se manifiesta con una morfologia
infiltrativa no similar a una masa, similar a una placa, en las imagenes,
lo que refleja el patron de crecimiento tipico de este tumor en los
tejidos subcutaneos. Como resultado de tal crecimiento y el hecho de
que la MRI solo demuestra infiltracion macroscopica, el PFHT residual
suele estar presente después de la reseccion quirlrgica inicial? El
radiologo debe mantener un alto indice de sospecha de PFHT residual
en la RM posoperatoria, ya que los hallazgos de tumor residual pueden
ser indistinguibles de los de cambios posoperatorios, un punto que
debe hacerse explicito en el informe de imagenes.
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