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Tumor infraclavicular de crecimiento rapido: fascitis
nodular. ;Se suele sospechar su diagnostico?

Fast growing infraclavicular tumor. Nodular fasciitis. Is your diagnosis usually suspected?

Rodriguez Sanz MB, Gonzalez de Godos A, Estébanez Pelaez G, Nieto Romero de Avila GM, Bayo Juanas P, Rodriguez Jiménez

Hospital Universitario Rio Hortega. Valladolid.

La fascitis nodular es una neoplasia benigna de etiologia
desconocida en la mayoria de los casos, que se caracteriza por
una proliferacion miofibroblastica de la fascia muscular en los
tejidos blandos, aunque puede afectar a la dermis y tejido celular
subcutaneo. Es de rapido crecimiento y a menudo se confunden
con procesos neoplasicos malignos. Afecta con mas frecuencia a
adultos jovenes. Presentamos un caso clinico de una mujer de 74
anos con antecedentes de leucemia linfoide cronica de células B
con trasplante alogénico que consultd por tumoracion en pared
toracica, en tercio medio infraclavicular derecha de consistencia dura
y rapido crecimiento, tras la realizacion de ecografia con informe de
adenopatia patologica se decidio exéresis quirlrgica para diagnostico
anatomo patologico con resultado de fascitis nodular.

Palabras clave: tumores mesenquimales benignos, fascitis
nodular.
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CITA ESTE TRABAJO

Nodular fasciitis is a benign neoplasm of unknown etiology in most
cases, characterized by a myofibroblastic proliferation of muscle fascia
in soft tissues, although it can affect the dermis and subcutaneous
cellular tissue. It is fast-growing and often co-merges with malignant
neoplastic processes. It most often affects young adults. We present
a clinical case of a 74-year-old woman with a history of B-cell chronic
lymphoid leukemia with allogeneic transplantation who consulted
for a tumor in the thoracic wall, in the right infraclavicular middle
third of hard consistency and rapid growth, after ultrasound with a
report of pathological adenopathy, surgical excision was decided for
pathological anatomical diagnosis with the result of nodular fasciitis.

Key words: benign mesenchymal tumors, nodular fasciitis.

La fascitis nodular (FN) es un proceso proliferativo autolimitado
compuesto por fibroblastos y miofibroblastos. Afecta a todas las
edades, aunque es mas frecuente en adultos jovenes de 20 a 40 anos
principalmente. Es de rapido crecimiento y generalmente afecta a las
extremidades superiores, el tronco y, a veces, la cabeza y el cuello.
La fascitis nodular fue descrita por Konwaler et al en 1955 bajo el
término de «fibromatosis subcutanea pseudosarcomatosa (fascitis)";
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Mehregan definid sus caracteristicas epidemiologicas, clinicas e
histopatologicas y propuso el término de fascitis nodular, aunque
también la denomina fascitis nodular proliferativa? si bien, distingue
diferencias entre la forma nodular y la proliferativa.

CASO CLINICO

Mujer de 74 anos de edad con antecedentes personales de
histerectomia total por adenocarcinoma de endometrio y leucemia
linfoide crénica tipo B (LLC-B) con trasplante alogénico en tratamiento
con quimioterapia de 52 linea. Consultd por tumoracion de rapido
crecimiento en la pared toracica en tercio medio infraclavicular
derecha, llegando a alcanzar los 5 cm en 3-4 semanas, indolora 'y de
consistencia dura, de bordes bien definidos y parcialmente adherida
a planos profundos. Se realiz6 ecografia de partes blandas (Figura 1)
informando de adenopatia patologica, dados los antecedentes de la
paciente y el resultado de la ecografia, se realizd exéresis de la lesion
y posterior estudio. El informe anatomopatologico macroscopico fue
noédulo de consistencia firme y color grisaceo; al corte, blanquecino
que media 5,3 x 3,5 X 4,2cm. Microscopicamente se informo de lesion
de naturaleza mesenquimal de células fusiformes dispuestas de
forma fascicular entremezcladas con algunas estructuras vasculares;
nicleos alargados con ligera anisocoriosis, se observaron 4 mitosis
por campo. La tumoracion estaba bien delimitada y rodeada
parcialmente por tejido adiposo con restos de fibras musculares
estriadas ligeramente atrapadas y minimamente infiltradas por la
lesion (Figura 2). El estudio de inmunohistoquimica (IHQ): Vimentina+;
actina +; desmina -; CD34 -; S100 -; CD31- ; CD68- ; calponina+/-; STAT
6 -; beta-catenina-; ALK -, ki 67 en un 5% (Figura 3). El diagndstico
anatomopatologico definitivo fue de tumor mesenquimal compatible
con fascitis nodular.

DISCUSION

La fascitis nodular es un tumor benigno que fue descrito por
primera vez en 1955 por Konwaler con el término de «fibromatosis
subcutanea pseudosarcomatosa’, posteriormente Mehregan en
1966 la definio con el término de fascitis nodular o fascitis nodular
proliferativa?, describiendo sus caracteristicas epidemiolégicas,
clinicas e histopatologicas. Esta lesion se caracteriza actualmente
como un proceso neoplasico autolimitado, pseudosarcomatoso,
compuesto de fibroblastos y miofibroblastos de la fascia muscular.

Suele afectar con mas frecuencia a pacientes jovenes, presentando
una mayor incidencia entre la tercera y la quinta décadas; a partir de
la séptima década se encuentra en un 5% de los casos® como el caso
de nuestra paciente con 74 anos. Afecta por igual a hombres y mujeres
sin diferencias entre ambos sexos.

La fascitis nodular representa el 11% de todos los tumores
benignos de tejidos blandos

La etiopatogenia es poco clara, en la mayoria de los casos (92%)
es desconocida como en nuestra paciente, y no se llegd a relacionar
esta patologia con sus antecedentes previos. Bernstein en 19824
propuso la teoria del antecedente traumatico previo por la anatomia
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Figura1

Izquierda: Imagen nodular (nica de bordes bien definidos
y ecogenicidad levemente menor que el tejido muscular
adyacente, localizada en el tejido celular subcutaneo de la
region supraclavicular derecha, inmediatamente superficial
al plano muscular. Derecha: Imagen que muestra incremento
de la vascularizacion predominantemente en la periferia, pero
también en la porcion central.

Figura 2

Microscopicamente: A: HE 4x. Nodulo de partes blandas que
contacta focalmente con el borde profundo (fibras musculares).
B: Proliferacion mesenquimal compuesta por células fusiformes
ordenadas en fasciculos con escasa atipia y aisladas mitosis.
HEX10.

Figura3

Estudio inmunohistoquimico. A: Ki67 20x. indice de proliferacion
bajo, B: Actina 4x. Positividad, C: Beta-catenina 10x. Negativo. D:
CD34 10x. Negativo en la proliferacion fusocelular y positividad
en el endotelio vascular.

patoldgica, pero estos casos se han confirmado solo en un 5-10%;
otros autores como Erickson-Johnson relacionan el desarrollo de la
fascitis nodular con un reordenamiento del gen USP6; la mas comiin
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es la fusion MYH9-USP6 lo que confirma una naturaleza neoplasica®.
La USP6 es una desubiquitinasa y un oncogén sobreexpresado
en maltiples neoplasias como resultado de un reordenamiento
cromosomico somatico. La investigacion sobre la sobreexpresion de
USP6 en FN encontrd una translocacion que imparte un producto de

fusion MYH9-USP6 implicado en mas del 90 % de los casos®.

También se la ha relacionado con una alteracion en el cromosoma
3, en la regién 3q21”. En la fascitis nodular se ha demostrado la
presencia de receptores estrogénicos en las células tumorales

Recientemente, se ha notificado que lasenescencia celularatravés
de CDKN2A/p16 podria ser responsable de la naturaleza autolimitada,
se descubrido un mecanismo de retroalimentacion negativa, donde
USP6 induce la apoptosis mediada por TRAIL®?
es un mecanismo supresor de tumores bien conocido que detiene de

.La senescencia celular
forma permanente las células en riesgo de transformacion maligna.

La mayoria de los casos se originan en la fascia superficial
del tejido celular subcutaneo, pero hay casos descritos en tejido
muscular, submucoso, en la fascia, intrarticular, intraglandular, como

lesion intravascular o intradérmica'™.

La fascitis nodular puede localizarse en cualquier parte del cuerpo,
sin embargo, las localizaciones mas frecuentes son: extremidades
superiores (sobre todo en cara anterior del antebrazo) (45%), seguido
del tronco (pared toracica y espalda, en nuestra paciente se localizd
en pared anterior de torax) le sigue en frecuencia cabezay cuello (15%-
20%) que afecta mas a lactantes y nifos su localizacion mas frecuente
es en la region cutanea facial, region parotidea y en el tejido celular
subcutaneo de la mandibula y region malar y en miembros inferiores
(principalmente en muslo), siendo rara en manos y pies®.

Suele presentarse como un nodulo solitario o maltiple,
habitualmente moévil y ligeramente doloroso a la palpacion,
acompanado de hipersensibilidad en la zona y su tamafo casi nunca
excede los 3 cm, aunque se han descrito casos de hasta 10cm. Su
crecimiento es rapido generalmente, en pocas semanas, para luego
detenerse, es decir, es autolimitado; este rapido crecimiento e
invasividad puede hacernos pensar en un sarcoma. La consistencia a
la palpacion suele ser variable y esta relacionada con la cantidad de
material mucoide que contenga.

El aspecto macroscopico, depende de las cantidades de estroma
mixoide y fibroso y de la celularidad de la lesion. Suelen ser de
color gris palido o café claro y de consistencia firme. Generalmente
son lesiones bien delimitadas, pero no encapsuladas; las lesiones
localizadas en la fascia profunda estan mal delimitadas y parecen
infiltrar las partes blandas de alrededor. Las lesiones intramusculares
tienden a ser ligeramente de mayor tamano que las situadas en el
tejido celular subcutaneo. Al corte la imagen depende de la cantidad
de material mixoide y colageno; a veces, son francamente mucoide'.
Las que presentan matriz predominantemente mixoide son blandasy
gelatinosas, las que tienen estroma de colageno son firmes similares
a lesiones fibrosas. Casi nunca las lesiones son hemorragicas a simple
vista, aunque se caractericen por eritrocitos extravasados. La mayoria
tienen un tamano < a 2 cm, aunque en ocasiones puede llegar a
medir hasta 10cm. Las mitosis son abundantes, pero no se ven atipias
celulares.
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Microscopicamente se caracteriza por estar compuesta de
fibroblastos y miofibroblastos redondeados de aspecto inmaduro
de aspecto similar a los fibroblastos del tejido de granulacion. Las
células varian poco de tamano, tienen nicleos ovales de tincion
palida con nucléolos prominentes. Las mitosis son frecuentes pera
no se observan mitosis atipicas. Es caracteristica la disposicion de
las células en haces y fasciculos cortos e irregulares acompafnados
de pequefas cantidades de colageno birrefringente maduro. La
matriz interpuesta tiene abundantes mucopolisacaridos que se
tinen intensamente con Azul Alcian y son despolimerizados por la
hialuronidasa. Tienen un patron de textura laxa y plumosa que es
caracteristico de la FN. Hay formas celulares con pequeiias cantidades
de material mixoide intersticial. Se encuentra células linfoides y
eritrocitos dispersos entremezcladas con las células fusiformes, en
la parte central hay pequeno niimero de macrofagos con lipidos y
células gigantes multinucleadas.

Enzinger y Weiss™ clasifican la FN en 4 subtipos principales segiin
su localizacion y relacion con la fascia o el plano de tejido donde
se origina en: Tipo subcutaneo, tipo intramuscular y el tipo fascial

, hay casos infrecuentes de fascitis nodular en la dermis. Este
cuadro histolégico puede presentar variaciones menores: la forma
intramuscular, a veces contiene fibras musculares atroficas residuales
y células gigantes de misculo menos pronunciada; el tipo fascial
puede mostrar células dispersas de forma radial alrededor de un
area central edematosa con pocas células que contiene una mezcla
de material mucoide y fibrina™'®. La morfologia de la fascitis nodular
puede cambiar con el tiempo de evolucion.

Clasificacion histologica de la fascitis nodular la relacion con
la fascia.

Existen variantes morfologicas de la FN dependiendo si existe
proliferacion vasculary células de inflamacion cronica, de la presencia
de grandes células basofilas semejantes a las células ganglionares,
de células gigantes y proliferacion de cartilago y hueso metaplasico.
Estas variantes fueron descritas en 1980 por Lauer y Enzinger“ como
variantes de la fascitis nodular descrita por Konwaler en 1955

Fascitis osificante: tienen caracteristicas de fascitis nodular y
miositis osificante.

Fascitis intravascular: es una variante infrecuente que se

caracteriza por la afectacion de venas o arterias de tamafno pequefo
o intermedio.
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Tabla 2. Clasificacion de las variantes morfologicas de la FN

y sus caracteristicas histologicas.

VARIANTES MORFOLOGICAS CARACTERISTICAS HISTOLOGICAS
FASCITIS OSIFICANTE Generalmente afecta a mujeres jovenes sobre
todo en las extremidades. Peor delimitadas
que la fascitis nodular. Ocasionalmente
se encuentra pquefios focos de hueso
metaplasico. Presenta células gigantes y
proliferacion de cartigalo y hueso metaplasico.

FASCITIS INTRAVASCULAR  ariante infrecuente que se caracteriza por
afectacion de venas o arterias de tamafio
pequefio o intermedio. Se presenta como una
masa subcutanea redonda u oval o alargadas,
multinodulares o plexiformes, solitaria e

indolora de crecimiento lento.

FASCITIS CRANEAL Generalmente afecta a nifios menores de
3 afios. Se presenta tipicamente como una
masa firme y solitaria de menos de 3cm,
bien delimitada, de coloracion grisacea
y consistente firme. Con proliferacion de
fibroblastos alargados o con morfologia
estrellada, inmersos en una matriz mixoide e

infiltracion por células inflamatorias linfoides.

FASCITIS PROLIFERATIVA Son de crecimiento infiltrativos, puede invadir
el masculo subyacente. Presenta crecimiento
celular fibroblastico dispuesto en el seno de
una matriz mucoide laxa con proliferacion
vascular, células de inflamacion cronica,
grandes células basdfilas. A causa de su
gran actividad mitésica y rapido crecimiento
e invasividad puede hacernos pensar en un
sarcoma.

Fascitis craneal: Generalmente afecta a ninos menores de 3 anos;
con localizacion mas frecuente en la calota craneal.

Fascitis proliferativa: se origina en la fascia subcutanea o en la
porcion superficial de la fascia profunda, es considerada una entidad
distinta por la OMS.

El estudio inmunohistoquimico es determinante para su
diagnostico histologico, confirma la proliferacion de fibroblastos y
miofibroblastos, células fusiformes, el patron de tincion de la actina
de misculo liso es tipico de los miofibroblastos en “rail de tranvia”.
Presentan positividad para vimentina, actina de mdsculo liso y el
anticuerpo CD68; la positividad para desmina es rara. Las células
gigantes de tipo osteoclasto y, de forma ocasional, la celularidad
fusiforme pueden expresar CD 68. Es negativo para desmina, la
proteina $-100, CD34 y citoqueratinas1,3.y Kp1Y. Recientemente se ha
mostrado una expresion de HMGA2 (High Mobility Grupo A2) en el 90%
de los pacientes con FN.
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Clinicamente se presenta como un tumor que puede alcanzar un
diametro de2a3cm.enun periodo de 2 a 6 semanas. Clinicamente las
lesiones son descritas como masas bien circunscritas de consistencia
suave o elastica, que se adhiere firmemente a estructuras y tejidos
subyacentes. En un porcentaje alto de pacientes la lesion puede
presentarse asintomatica, aunque algunos pacientes describen dolor
o sensibilidad en la zona, incluso sintomas neurolégicos si la masa
comprime alglin nervio cercano'®.

Las pruebas de imagen como la radiologia simple, la ecografia de
tejidos blandos, la tomografia axial computarizada o la resonancia
magnética nuclear permiten localizar la lesion, delimitar su extension
y definir su relacion con otras estructuras anatomicas, sin embargo,
no existen datos patognomonicos de estas lesiones. En la resonancia
magnética muestra una lesion hipointensidad en T1, hiperintensidad
en T2, captacion periférica de contraste y el denominado signo de
la cola fascial. En la tomografia por emision de positrones (PET) con
flior-18-fluorodesoxiglucosa la tumoracion es hipercaptante’2°.
Recientemente se realiza el analisis de USP6 FISH como un criterio
de diagnostico deseable, segin lo recomendado por el dltimo libro
de la OMS "Tumores 6seos y de tejidos blandos"", sin embargo el
diagnostico definitivo lo proporciona el estudio anatomopatologico
de la tumoracion, que mostrara un proceso neoplasico benigno
caracterizado por una proliferacion de miofibroblastos y fibroblastos
fusiformes, con la utilizacion de las técnicas de inmunohistoquimica
se diferencia la naturaleza de las células de la tumoracion. En el
caso de nuestra paciente el diagnostico inicial ecografico fue de
adenopatia y el definitivo histologicamente de FN.

El diagnostico diferencial incluye tumores benignos y malignos
(Tabla 3) por su rapido crecimiento, alta celularidad, actividad
mitotica y la posibilidad de infiltracion de los bordes tumorales, lo
cual pueden conducir a un diagnostico erroneo de malignidad, siendo
la citologia, histologia e inmunohistoquimica esenciales para la
diferenciacion entre los distintos tumores2.

Tabla 3. Diagnéstico diferencial de la fascitis nodular con

otros tumores.

TUMORACIONES BENIGNAS TUMORACIONES MALIGNAS

Neurofibroma mixoide Dermatofibrasarcoma mixoide protuberans

Schwanoma Neurofibrosarcoma

Tumor neurogenico Fibrosarcoma

Tumor dermoideo epidermoide  Hitiocistoma fobros maligno

Dermatofibroma Leiomiosarcoma

Histiocitoma

El tratamiento de eleccion es la exéresis quiriirgica con la
extirpacion local de la lesion con buenos resultados incluso si la lesion
no se extirpa completamente. Se han descritos casos ocasionales
de remision espontanea. Otros autores han propuesto la inyeccion
intralesional de corticoides, pero se aplica en casos especiales. La
recidiva tumoral es rara, se evidencia una tasa de recurrencia del
2-7%.
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CONCLUSIONES

La fascitis nodular es una neoplasia benigna de rapido
crecimiento que plantea el diagnostico diferencial con otros tumores
principalmente con sarcomas, por lo que es importante que los
patologos estén familiarizados con esta lesion con el fin de evitar
errores diagnosticos.
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