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FRECUBNCIA DEL HISTIOCTTOMA FIEROSD MALTGND EN RELACION CON LOS DIFERENTES SARCIMAS EN H CENTRO
MEDICO NACIONAL 20 DE NOVIEMBRE EN LN PERIODO DE DIEZ ARCS.

OBJETIVO: Determinar la frecuencia del histiocitoma fibrogo maligno en relacibn
con los diferentes sarcomas en el Centro Medico Nacional 20 de Novoembre en un pe-
riodo de diez aiios.

MATERIAL ¥ METODOS: Se realizo una revision retrospectiva de diez afios de estudios
anatomopatologicos. En total se revisaron 93430 reportes de estudios quirtrgicos del
archivo de libros del servicio de Anatomfa Patolégica del CMN 20 de Noviembre.
RESULTADOS: Se encontraron 392 casos de sarcomas de tejidos blandos, de los cuales
116 fueron diagnosticados como histiocitoma fibroso maligno.

De estos 392 casos, 251 (64.1%) fueron mujeres y 141 (35%) fueron hombres. El grupo
de edad mayormente afectado fue el de mayores de 51 afios.

El histiocitoma fibrosoc maligno, fue el sarcoma de tejidos blandos mds frecuente.
Afecto a mayores de 51 afios y su topografia m&s com@n fue en miembros pelvicos, se-
guido del espacio retroperitoneal.

El tipo histolbgico mayormente informado fue el pleomorfico, seguido del mixoide y
por Gltimo el inflamatoric. No se informaron casos de células gigantes.

FRECUENCY OF MALIGNANT FIBROUS HISTIOCYTOMA IN RELATION WITH SOFT TISSUE TUMORS IN
NATIONAL MEDICAL CENTER “20 DE NOVIEMBRE" IN THE 10 YEARS PERIODE.

OBJETIVE: Determined the frecuency of malignant fibrous histiocytoma in relation
with soft tissue tumors in the CMN 20 de noviembre in the 10 years periode.
METHODS: We made a retrospective review of 10 years of the studies of quirurgics
pathology. The total review 93 430 reports of quirurgic pathology. We used the -
archives of Pathology Department.

RESULTS: We found 392 cases of soft tissue tumors, and 116 cases with malignant -
fibrous histiocytoma were diagnosed.

Found 251 cases in female (64.1%) and 141 cases {35%) in the male. The average of
age was 51 years.

The malignant fibrous histiocytoma was the more commun soft tissue tumeors.

More afected group was 51 years, and pelvic members was afected, in second site
was retroperitoneum.

The histological type was pleomorfic malignant fibrous histiocytoma, in second
the mixoide variant and inflamatory type. No was diagnosed gigant cells variant.
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FRECUENCIA DEL HISTIOCITOMA FIBROSO MALIGNO EN RELACION CON LOS
DIFERENTES SARCOMAS EN EL CENTRO MEDICO NACIONAL “20 DE

NOVIEMBRE “ EN UN PERIODO DE DIEZ ANOS.

INTRODUCCION,

Los sarcomas de tejidos blandos, sor un grupo de tumores mesenquimatosos que ocurren en
menos del 1% de las neoplasias de los adulios. Existe una gran variedad de tipos
histolégicos que engloban a este tipo de neoplasias. En especifico, la entidad patolégica
conocida como histiocitoma fibroso maligno, es el sarcoma de tejidos blandos mas
comiinmente informado (1), ocurre en an 20 a 25 % de todos los casos de sarcomas (2).
Afecta principalmente durante Ila séptima década década de la vida.
Las primeras descripciones que se hicieron en relacion con tumores malignos surgieron a
principios del afio 2000 A.C. y estas se encuentran plasmadas en el papire de Smith; estas
primeras descripciones fueron hechas por destacades Médicos Egipcios.(3)-

En & Papiro de Ebers, ¢l cual fue escrito en el afio 1552 D.C., se encuentra ana coleccién
que habla de sugerencias terapéuticas y en estas se mencionan por primera vez los tumores
malignos sarcomatosos,

Hipocrates, fue ¢l primero en hacer 1a descripcién de un tumor sarcomatoso, que en la
actualidad se conoce como angiofibroma nasal.

Galeno, tiempo después definib a los sarcomas de tejidos blandos como "Excrecencias
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Carnosas", y fue uno de los primeros cientificos que habié a cerca del tratamiento de estos
tumores. El consideraba que la cirugia deberia de realizarse de manera secundaria, ya que
tenia que evaluarse primero si existia o no existia enfermedad diseminada.(3). Las doctrinas
de Galeno fueron modificadas sélo parcialmente, cientos de aiios después. (3).
En Ja actualidad conocemos que los sarcomas de partes blandas, son tumores que se
originan del tejido mesenquimatoso, miscule, tejido adiposo, vases sanguineos y tejido
fibrose.
Otro nombre que recibieron los sarcomas de partes biandas, fue el de "Cinceres del Tejido
Conjuntive”. Estos tumores, incluyen una variedad de tipos histolégicos, lo cual los hace
distintos de una variedad histologica a otra, ya sea por los factores de riesgo que influyen en
su origen, en su morfologia, en su pronostico, entre otros. (4).
El término histiocitoma fibroso maligno, (HFM) fue introducido por primers vez cn ¢l &iio
de 1963, y este hacia referencia a un grupo de tumores de tejidos biandos, caracterizado por
un patrén de crecimiento “arremolinado™.(29).
Posteriormente Ozzello, después O'Brien y Stout, lo usaron para designar tumores
derivados de histiocitos y podian asumir la morfologia y funcién de un fibroblasto. Esta
teoria fue basada bisicamente por estudios de cultivos de tejidos de tumores en los cuales
inicialmente recordaban a fibroblastos.(29). En estudios uitraestructurales, se hablé de un
origen histiocitioco. (29).
El advenimiento de la inmunohistoquimica y Ia accesibilidad a numerosos estudios de
anticuerpos monoclonales han respondide a algunas de las preguntas a cerca de sus

proteinas estructarales y tipos especificos de células.
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La mayoria de los estudios ha confirmado de manera errénea una diferenciacién monocitica
y macrofagica, pero se ha establecido un marcado fenotipe fibrobléstico.(29).
El histiocitoma fibreso maligno representa una entidad homogénea o una coleccion de
sarcomas de diversos tipos, los cuales la diferenciacién sutil han sido inadvertida. Aun no
queda claro si esta entidad corresponde a una entidad homogénea o heterogénea, esto
depende en parte del grado de diferenciacion.
El histiocitoma fibroso maligno es el sarcoma de partes blandas mas frecuente en ¢l adulto.
(1). Este tumor manifiesta una apariencia histolégica variada; por ello ha sido necesario
clasificario en los siguientes subtipos (4,17,18): Pleomérfico, mixoide, de células gigantes ¢
inflamatorio.
La mayoria de los histiocitomas fibrosos malignos son neoplasias muy celulares y pueden
presentar dreas mixtas como pueden ser dreas del patrén pleomérfico y dreas del patrén
arremolinado. A esta variedad histologica se le clasifica como histiocitoma fibrose maligne
de tipo pleomérfico. Dependiendo de las proporciones relativas de estas dreas, d tumor
puede tener apariencia bien diferenciada o puede ser altamente anaplisico. El tipo mixoide,
el cual se presenta en una cuarta parte de todos los histiocitomas fibrosos malignos y que es
¢l segundo tipo mis comiin (18,19). Este subtipo se carscteriza por prominentes cambios
mixoides del estroma y también contiene dreas celulares idénticas al tipo anteriormente
mencionado, este subtipo se separa del pleomorfo, no sélo porque tiene apariencia mixoide,
sino porque tiene un mejor pronostico.
Los siguientes dos subtipos histologicos son los menos frecuentes. El subtipo de células

gigantes (20), contiene numerosas células gigantes de tipo osteoclasto, mientras que el tipo
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inflamatorio se caracteriza por un infiltrado inflamatorio agudo.
Las manifestaciones clinicas son similares para todos les subtipos histolégices. El
histiocitoma fibroso maligno, es caracteristicamente un tumor de la edad adulta. La
mayoria de los casos ocurren entre los 50y 70 aiios (1). Los tumores en nifios tienen
manifestaciones histoldgicas similares a la de los adultos, sin embargo son raros y el
diagnéstico debe hacerse con mucha precaucién en pacientes menores de 20 afios.
Aproximadamente dos tercios del total de histiocitoma fibroso maligno ocurre en hombres,
afecta en mayor frecuencia a 1a raza blanca mis que a los negros o asifiticos.
El tumor ocurre mas frecuentemente en extremidades inferiores, seguido de extremidades
superiores y retroperitoneo. La mayoria de los histiocitomas fibrosos malignos tienen un
crecimiento ripido. Los pacientes presentan anorexia y, pérdida de peso (1). En algunas
ocasiones presentan fiebre y leucocitosis con neutrofilis o eosinofilia.
El histiocitoma fibroso maligno rara vez se presenta como tumor metastfisico, ya que la
lesidn primaria casi siempre es evidente clinicamente (1). Un porcentaje pequefio de
pacientes se presenta como enfermedad primaria y enfermedad metastisica de manera
sincrénica (1,21),
Un nimero de anormalidades citogenéticas han sido identificadas en el histiocitoma fibroso
maligno, pero ninguna provee hallazgos consistentes (22).
Se han reportado casos de histiocitoma fibrose maligno secundarios a radioterapia por
carcinoma mamario, retinoblastoma, Enfermedad de Hodgkin y mieloma muiltiple (1, 8). En
cada caso el tumor se ha originado en el irea expuesta a las radiaciones, después de un

intervale largo y por varios afios (7). En Ia mayoria de los casos se trata de histiocitoma



fibrosos maligno de tipo pleomérfico (7, 8).

En varios casos el HFM ocurre en exposicién a fenoxiaicidos, sin embargo la relacién casual
directa no se ha establecido (9). El tumor también ha sido reportzdo en pacientes con
Sindrome de Lyneh I (9). Los HFM intradseos pueden ocurrir en infartos éseos previos o
por contacto con metales que se utilizan para la fijacién de fracturas de hueso (12).
Tipicamente los HFM son lesiones solitarias multilobuladas que miden entre S y 10
centimetros de didmetro. A nivel del peritonco son lesiones de un tamaiic mucho mayor que
a nivel de Ias extremidades (23). Cerca de dos terceras partes de estos tumores son
localizados al tejido musculo esquelético, mientras que un poco mas del 10% se encuentran
confinados exclusivamente al tejido subcutineo.

Macroschpicamente se encuentran aparentemente bien  circunscritos, sin embargo
microscépicamente se encuentran células tumorales entre Ia fascia o fibras masculares, lo
que hace alto ¢l riesgo de recurrencia local.

Al corte |a mayoria de los tumores son grises o blancos, pero esto se puede modificar por la

abundancia de algunos elementos. Presentan grandes dreas de necrosis y hemorragia. (1).
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HIPOTESIS

F] histiocitoma fibroso maligno es el sarcoma méis frecuente de los sarcomas de tejidos

blandos.

OBJETIVO GENERAL

Obtener la frecuencia y prevalencia por edad y sexo de los histiocitomas fibrosos malignos
reportados en el Centro Médico Nacional “20 de noviembre” obtenida por una revisién
retrospectiva de los estudios quirirgicos realizados en ¢ servicio de Anstomia Patologica a

lo largo de diez aiios.

OBJETIVOS ESPECIFICOS

a) Determinar la frecuencia del histiocitoma fibroso maligno en el Centro Meédico Nacional
“20 de Noviembre”,

b) Determinar Ia frecuenciza del histiocitoma fibroso maligno en relacién con los diferentes

sarcomas de tejidos blandes.

¢) Determinar la prevalencia del histiocitoma fibroso maligno por grupos de edad.

d) Determinar la prevalencia del histiocitoma fibroso maligno por sexo.

¢) Determinar I topografia més frecuente del histiocitoma fibroso maligno.

f) Determinar la frecuencia de variedzdes histologicas del histiocitoma fibroso maligno.



MATERIAL Y METODOS

Se hizo una revisibn retrospectiva del archivo de libros del Departamento de Anatomia
Patolégica del Centro Médico Nacional 20 de Noviembre, por un periodo de diez aiios a
partir del 1 de enero de 1937 al 31 de diciembre de 1996, se revisaron un total de 93,430
quirirgicos, de los cuales 390 casos correspondieron a sarcomas de tejidos blandos.

El grupo de sujetos de la poblacién a estudiar, fueron todos aquellos pacientes
derechohabientes de la Institucién que requirieron de estudios quirtirgicos y que contaron
con ¢l diagnostico de sarcomas de tejidos blandos.

El tamafio de Ia muestra se determino de acuerdo con la frecuencia de los sarcomas de
tejidos blandos, en este estudio fueron un total de 390 casos.

Los sujetos de observacién fueron los informes anatomopatolégicos que se diagnosticaron
¢n el Centro Médico Nacional 20 de noviembre y que contaron con el dingnéstico de
sarcomas de tejidos blandos.

No se conté con grupo control en este estudio. Fueron incluidos todos los casos de sarcomas
de tejidos blandos.

No existieron criterios de exclusibn.
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Se eliminaron todos aqueilos casos que no fueron diagnosticados como histiocitoma fibroso
maligno o cualquier variedad histolbgica de sarcomas de tejidos blandes.

Para ¢l andlisis de los resultados se utilizaron series estadisticas, frecuencias, distribuciones
y valores medios, de esta forma se determinaron los datos estadisticos que ayudaron a
comprobar Ia hipétesis y establecer las conclusiones de la investigacién.

El tipo de investigacién fue aplicada, comparativa, clinica, longitadinal, retrospectiva y

abierta.



RESULTADOS.

En el presente estudio se revisaron un total de 93,430 estudios quirdrgicos realizados en el
Centro Médico Nacional 20 de Noviembre en un periodo de diez aftos que inicié el 1 de
enero de 1987 y término ¢l 31 de diciembre de 1996. De este total de estudios quirirgicos,
solamente 392 casos correspondieron a sarcomas de tejidos blandos.

En 1987 se reportaron un total de 45 casos. En 1988 se¢ reportaron 34 casos. En 1989 fueron
reportados 66 casos. En 1990 fueron un total de 42 casos. Para 1991 el niimero de sarcomas
disminuyé a 30 casos. En 1992 volvib a aumentar considerablemente reportdndose 42 casos.
En 1996 fueron 36 casos. En 1994 fueron 30 casos. En 1995 aument6 a 40 casos y en 1996
fueron un total de 41 casos

Por lo anterior pudimos corroborar que la frecuencia de los sarcomas de tejidos blandos, en
¢l C.M.N. 20 de Noviembre, ¢n general, tiende a mantenerse estable, ya que en algunos afies
aumenta y en otros disminuye.,

Por lo que respecta a sarcomas de tejidos blandos y al histiocitoma fibroso maligno, que es

<l motivo de este estudio, obtuvimos los siguientes resultados:
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DISTRIBUCION POR SEXO DE 392 CASOS DE SARCOMAS DE TEJIDOS BLANDOS.

Se estudiaron un total de 392 casos de sarcomas de tejidos blandos en un periodo de diez
afios, de este total, obtuvimos que 251 casos correspondieron al sexo femenino y esto
corrapondici al 64.1% del total. Para el sexo masculino fueron 141 casos, que correspondié

al 35.9% del total de casos obtenidos y estudiados.
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DISTRIBUCION POR GRUPOS DE EDAD EN 392 SARCOMAS DE TEJIDOS

BLANDOS.

De acuerdo a esta distribucién obtuvimos lo sigriente:
El grupo de edad constituido por pacientes de 1 a 24 aiios, obtuvo el 17.2% en Ia frecuencia
general de los sarcomas. El grupo de 25 a 35 aiios obtuvo ef 12.8%. El grupo de 36 a 50 afios

le correspondit el 28%, y ¢l grupo de mayores de 51 afios presento una frecuencia del 42%.
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FRECUENCIA DEL HISTIOCITOMA FIBROSO MALIGNO CON RELACION A

OTROS SARCOMAS DE TEJIDOS BLANDOS.

De todas las variedades histologicas de sarcomas de tejidos blandos, tenemos que &
histiocitoma fibroso maligno es ¢l sarcoma més frecuente. De 390 casos de sarcomas de
tejidos blandos que se obtuvieron en la revisién de diez aiios, 116 casos correspondieron a
histiocitoma fibroso maligno lo que correspondié al 29,6% del total de sarcomas
recopilados.

En segundo lugar, se encontraron los leiomiosarcomas con un total de 84 casos (21.4%), y
en tercer lugar se encuentran todos aguellos sarcomas en los cuales no se especifico Ia

variedad histolbgica y que correspondieron a 57 casos (13.8%).
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DISTRIBUCION POR GRUPOS DE EDAD EN 116 CASOS DE HISTIOCITOMA

FIBROSO MALIGNO.

Se encontrd que el grupo de edad mi#s afectado por el histiocitoma fibroso maligne
correspondibé al grupo de mayores de 51 afios, lo que correspondié al 51.3% del total de
casos estudiados. seguido del grupo de 36 a 50 aiios con un porcentaje de 30.2%, y en

tercer lugar se ubicé ef grupo de 1 a 24 afios con un porcentaje de 10.4%.
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HISTIOCITOMA FIBROSO MALIGNO. TOPOGRAFIA MAS FRECUENTE EN 116

CASOS.

FEl sitio anatémico més afectado en el histiocitoma fibroso maligne fue a nivel de miembros
pelvicos con un porcentaje de 15.5%, seguido de la localizacién retroperitoneal con un
porcentaje de 8.6%. En tercer lugar se ubicé ¢l torax con un porcentaje del 5.2%.

Miembros superiores, mama, manos, pelvis, tuvieron un porcentaje del 2.6% para cada uno
de estos sitios anatémicos. Por iiltimo se encuentra un porcentaje de 14% de todos aquellos

casos en donde ef reporte histopatolégico no especificé la topografis del tumor.
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FRECUENCIA DE LAS VARIEDADES HISTOLOGICAS DEL HISTIOCITOMA

FIBROSO MALIGNO EN 116 CASOS,

El mayor mimere de casos, que fue un total de 88, correspondié al histiocitoma de tipo
pleomorfo, seguido del subtipo mucinoso con un total de 16 casos reportados, en tercer
lugar se encontrd el subtipo inflamaterio. No se reportaron casos del subtipo de células

grandes.



DISCUSION.

Los sarcomas de tejidos blandos ocurren aproximadamente en el 1% de todas las neoplasias
malignas diagnosticadas anuslmente en los Estados Unidos (5). La incidencia es
subestimada, ya que los sarcomas pueden originarse en 6rganos parenquimatosos y se
pueden atribuir a otro tipo de neoplasia. En estudios recientes se muestra que Ia frecuencia
de los sarcomas de tejidos blandos va en aumento de manera répida.

Los factores de riesgo para desarrollar sarcomas de tejidos blandos se pueden dividir en
factores externos y factores inherentes al hiiesped.

Dentro del primer grupo s¢ encuentra la radiacién externa, Ia que se encuentra bien
establecida como agente etiolégico de sarcomas de tejidos blandos. Hay numerosos estudios
de pacientes tratados con radiacién ionizante ban demostrado un riesgo excesive en el
desarrollo de sarcomas de tejidos blandos. (6).

En una seric de 53 pacientes reportada por el Institato de Patologia de Las Fuerzas
Armadas, (AFIP), el periodo de latencia posterior a Ia radizcién y ¢ desarrollo de un
sarcoma tuve una variacién de dos a cuarenta afios con una media de diez afios. (7). Un alto
riesgo de desarrollar sarcomas radiogénicos en un periodo de lateacia corto (de 4 a 6 afios
post radiacién), es en aquellos pacientes con sindromes genéticos como el sindrome de Li-

Fraumeni y el retinobalstoma.



El sarcoma m#s comiinmente descrito secundario a la radiacién es el histiocitoma fibroso
maligno y, usualmente es disgnosticado en un estadio avanzado con alto grade de
malignidad y prondstico pobre. (8).

Deatro de los agentes quimicos, se encuentran los herbicidas que contienen Acido
fenoxiacético o clorofenoles, estos afectan principalmente a los trabajadores de la
agriculturs ).
Los agentes medicinales implicados son principalmente los quimioterapeiiticos, los cnales
aumentan el riesgo de que se pueda llegar a desarrollar sarcomas 6seos y de tejidos blandos.
(10).

Dentro de los agentes infecciosos implicades, se ha estudiado a numerosos virus, pero
actuslmente se habla de la participacién del virus del herpes humano tipo 8, ef cual ha sido
descubierto en el sarcoma de Kaposi de pacientes con SIDA. (11).

Con respecto a otros factores de desarrollo, s¢ menciona que ¢ trauma o las lesiones
inflamatorias crénicas, incrementan el riesgo de desarrollar sarcomas de tejidos blandos. Se
han reportado sarcomas que se originan en cicatrices quinirgicas, escaras de deciibito,
tilceras crénicas de la piel, artroplastias y en tejidos blandos que se encuentran en contacto
con metales utilizados para fijacién de fracturas de hueso. (12).

En el segundo grupo de factores que intervienen en ef desarrollo de sarcomas de tejidos
blandos, se encuentran los factores inherentes al huésped, y dentro de estos se encuentran

los siguientes:
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Factores genéticos: El sindrome de Li-Fraumeni, fue reconocido inicialmente en 4 familias,
actualmente se conoce que su patron de herencia es autosémico dominante, es muy
frecuente que estos pacientes desarrollen sarcomas de tejidos blandos y otros tumores,
(13).
Defectos inmunolégicos: Se¢ han reportado sarcomas de tejidos blandos en pacientes que
reciben terapia de inmunosupresién para un transplante renal y por algunas otras
condiciones, (13).
Linfedema: Se han reportado Hnfangiosarcomas secundarios a edema crénico en brazos de
mujeres a quien se les practico mastectomia radical por un carcinoma de mama (Sindrome
Stewat-Treves), o en linfedema de piernas ya sea de naturaleza heredable o congénita. (13).
El manejo quinirgico es un componente esencial del tratamiento de los sarcomas. El
tratamiento multimodal ha sido el més comiin para los sarcomas, Es necesaria Ia reseccién
quirirgica def tumor primario, para que de esta manera se obtenga un control local y un
potencial de curacién elevado. La seleccién del régimen del tratamiento para los sarcomas
de tejidos blandos estd dada por la
histologia del tumor, el grado histolégico, la extensién tumoral y Ia localizacién anatémica,
Los principios quirirgicos de mayor importancia para el control de tumor, contemplan la
excisién tumoral en bloque, la confirmacién patolégica y la confirmacién de que los
mirgenes quirirgicos se encuentren libres de tumor. Los procedimientos quirirgices van a
variar de acuerdo con sitio anatémico de localizacién tumoral. La mayoria de Ias veces se
logra la reseccién tumoral sin llegar a realizar smputacién de alguna extremidad. En suma,

el tratamiento quinirgico para los sarcomas de tejidos blandos no ha sido estandarizado.
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Los procedimientos quirargicos exactos usados, varian de acuerdo con la localizacién
anatémica de! tumor primario. La terapia adyuvante, tal como Ia radioterapia pre o post
operatoria y/o quimioterapia, también va acorde con el sitio anatémico y o grado
histoligico. En general pacicntes con tumores menores de 5 cm., superficiales y de bajo
grado, pueden ser tratados sélo con excisién quirirgica, y se puede obtener un control local
excelente y un rango de sobrevida también excelente. En pacientes con lesiones de grado
intermedio, se da terapia con radiacién con o sin excisién tumoral y dependiendo de los
mérgenes quirirgices, en caso de cirugia, se puede lograr un control ideal. En pacientes con
lesiones de alte grado, se realiza excisién quirirgica, se da tratamiento con radioterapia pre
y/o post operatoria, y se ha documentado un control del tumor excelente. Sin embargo, en
pacientes con metdstasis a distancia hay un mayor grado de fracaso en ¢ tratamiento. En
pacientes con tumores de mis de 10 centimetros de didmetro y de alto grado, localizado a
nivel de las extremidades, se requiere de amputacién. El 50% de estos pacientes llegan a
desarrollar metistasis. En la gran mayoria de estos casos, se da manejo con quimioterapia
obteniendo un beneficio subsecuente. En este grupo de pacientes es necesario dar
quimioterapia. (14,15).

Dentro de los aspectos histolégicos del histiocitoma fibroso maligno, se encuentra un patrén
histologico variable que muestra transformaciones arremolinadas y de tipo pleomérfico (1).
Clisicamente consiste en células fusiformes bien diferenciadas que recuerdan a los
fibroblastos.

También se encuentran esparcidas en este tipo de HFM células gigantes multinucleadas. EL



pleomorfismo y la actividad mitética son usualmente prominentes. Una manifestacién
caracteristica son las células gigantes multinucleadas, las cuales muestran nicleos
hipercromidticos y nucleolo irregular. Estas células muestran intensa eosinofilia, algunas
sugieren que tienen diferenciacién mioblastica,

El estroma consiste en fibras de coligena. Ocasionalmente hay colagenizacién marcada, que
separa a las célnlas. Cambios mixoides focales pueden ser observados de manera comin
(cuando estos cambios son muy importantes ¢l tumor es clasificado como HFM variante
mixoide}, rara vez se puede encontrar metaplasia condroide.

En algunos tumores se encuentra dilatacién de vasos sanguineos, lo cual simula un patrén
de hemangiopericitoma. (1).

Se encuentra un niimero pequeiio de linfocitos y de células plamsticas en Ia mayoria de
£stos tumores.

Las metdstasis del HFM, se presentan de forma nodular y recuerdan al tumor original. (29).
Dentro de los haflazges de inmunohistoquimica: El rol de la inmunohistoquimica en el
diagnéstico de HFM es tradicionalemnte primordial, primere porque se puede excluir a
tumores pleomérficos como son los carcinomas anapldsices y sarcomas que pueden remedar
al HFM.

Se han realizado varios trabajos que sugieren que la presencia de dos enzimas histiociticas,
que son la alfa-1-antitripsina y la alfa-E-antiquimiotripsina, sustenta su origen histiocitico
(24, 25), sin embargo se ha demostrade que estas enzimas se encuentran presentes en otros

sarcomass, as i como carcinomas, y puede que resulte de endocitosis de plasma (26).



Marcadores histiociticos mas confiables tal como Leu-3 y Leu M-3 no han sido identificados
en estos tumores (27), asi como CD68 y KP-1, asi como tampoco expresa CD45, que es un
antigeno leacocitarie comiin (27).

En un 30% de los casos expresa p53, sin embargo no tiene significado en término de
pronostico.

El histiocitoma fibroso maligno también expresa filamentos intermedios, tal como
queratina, desmina y proteinas de neurofilamentos (24,25,26,27). Bajo estas circunstancias
Ia inmunoreactividad usualmente es focal.

Por lo que respecta a los hallazgos Uliraestructurales: Tres tipos celulares han sido
identificados en el histiocitoma fibrosos maligno, células ﬁbmbli;ticas con nicleos
elongados, nucteolo prominente y abundante reticulo endoplismico (28), algunas de estas
células manifiestan filamentos parecidos a la actina y recuerdan miofibroblastos en varias
condiciones. Grinulos de Langerhans, que son estructuras encontradas en tumores
histiociticos siempre estin ausentes. (28).

Diagnéstico diferencial: El problema mds comin es la distincién del histiocitoma fibroso
maligno de otra neoplasia maligna que muestre degeneracion celular y pleomorfismo.

Se debe hacer diagnestico diferencial con liposarcoma pleomérfico, ya que el liposarcoma
contiene menos estroma

de coligena y ademas muestra diferenciacién celular que es el lipoblasto. Hay sarcomas gue
pueden mostrar desdiferenciacién como el sarcoma extradseo, condrosarcoma, schwannoma

mauligno y leiomiosarcoma.



El subtipo mixoide se caracteriza por arreas mixoides, en asociacion con arreas celulares
indistinguible del histiocitoma fibrosos maligno ordinario.

El mas importante aspecto del diagnostico diferencial es la clara distincion de esta lesién
con las lesiones mixoides benignas, tal como la fasciitis nodular puede tener arreas mixoides
focales y ser muy vascular con células pleomorfas y figuras mitéticas atipicas. Los mixomas
son vascularizados y usualmente tienen células pequefias como minima atipia y pocas
figuras mitéticas. El sarcoma que mis recuerda al histiocitoma fibroses maligno de tipo
mixoide es ¢l liposarcoma, sobre todo macroscépicamente, sin embargo los lipoblastos estdn
presentes.

El subtipo de células gigantes es multinodular compuesto por histiocitos, fibroblistos y
células gigantes de tipo osteoclasto. Contiene densas bandas fibrosas que encierran al tuntor
formando nédulos. Hay extensas éreas de necrosis y hemorragia. Las células gigantes
multinucleadas recuerdan a osteoclastos normales, esta usualmente no se encuentran en
asociacién con osteoide pero son intimamente asociadas con células histiociticas y esto
sugiere que se originan por fusién o division amitética de precursores mononuclesres, Las
células gigantes tiener abundante citoplasma eosinéfilo con numerosos niicleos pequeiios,
uniformes. Se pueden encontrar vacuolas fagociticas y cuerpos astercides. (29).

La apariencia distintiva de esta neoplasia, causa usualmente poca dificultad para realizar el
diagnostico. Este tumor tiene una configuracion multinodular que generalmente se

encuentra en tumores de células gigantes de hueso.
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El subtipo inflamatorio esta compuesto por células inflamatorias dentro del estroma hialine
amorfo y fibras de coligena. La mayoria de los histiocitos tienen una apariencia
zantomatosa porque su citoplasma es abundante y contiene lipidos (29). E! componente
inflamatorio es caracteristicamente prominente y usualmente consiste en una mezcla de
células inflamatorias agudas y crénicas. Los histiocitos benignos y las células tumorales
usualmente fagocitan a las células inflamatorias. Se puede apreciar una vasculatura fing
que recuerda al tejido de granulacién. Se pueden ver éreas de aspecto fascicular y dreas de
aspecto fusiforme, asi como un crecimiento arremolinado. Estas dreas recuerdan mds al
tipico histiocitoma fibroso maligno y esto es de mucha ayuda para realizar el diagnéstico.
Las metistasis de este tipo tumoral presentan menos apariencia xantomatosa y mucho mis
apariencia fibrobldstica. (29).

El tumor maligno mayormente confundido con el histiocitoma fibroso maligno de tipo
inflamatorio es ci linfoma (29), sin embargoe ¢ diagnéstico se puede confirmar con tinciones

de inmunohistoquimica como el antigeno leucocitario comiin (CD45) y Leu-M2.
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Desde I descripcion original del histiocitoma fibrosos maligno a principios de los adios
60s, se han sucitado una serie de cambios contradictorios, ya que este tumor puede
mostrar diferneciacién histiocitica y fibroblistica y ha sido clasificado como sarcoma
pleombriicode alto grado de la vida adulta,

Ha surgido una pregunta en tormo al HFM: ;Este tumor existe como entidad
patolégica, o es una mezcla de varios tejidos mesenquimatosos o no mesenquimatosos
que remedad a esta entidad?.

Existen faflas para Begar al diagnéstico de una entidad en Las cuales se puede incluir 2
cualquier tumor en el grupo de HFM. Un reciente estudio realizado por Fletcher en
1992 (16) en donde analizdé 159 casos, los cuales fueron diagnosticados como sarcomas
pleomorfos en un periodo de mas de 39 aiios. El autor indica que en la actualidad solo
100 podrian clasificarse como HFM, bajo fos criterios de microscopia de luz. En 42
casos s¢ realizo microscopia electrénica o inmunohistoquimica para poder hacer e
diagndstico de HFM . En este estudio Fletcher comenta que mis de la mitad de los
casos podrian ser diagnosticados como HFM bajo los criterios de microscopia de luz,
por ello se recomienda hacer estudios extensos para poder [egar a un diagnéstico.
Esto puede depender en gran parte de la experiencia que tenga el Patélogo para

realizar el diagnéstico inicial.



CONCLUSIONES.

En nuestro medio los sarcomas de tejidos blandos afectan principalmente a pacien-
tes de sexo femenino, sin embargo en la literatura mundial se refiere al sexo mas
culino como el més afectado (1).

El grupo de edad mayormente afectado corresponde al pacientes mayores de 51 afios.
En seqgundo lugar se encoentro afectado el grupo que comprendid de 36 a 50 afios y

en tercer lugar el grupo de 1 a 24 afips.

La frecuencia del histiocitoma fibroso maligno en relacidn con otros sarcomas de
tejidos blandos, fue que el histiocitoma fibrosos maligno es el sarcoma de tejidos
blandos mas frecuente en el Centro Medico Nacional 20 de Noviembre.

En un periodo de diez afios se encoentrarcn un total de 116 casos, lo que correspon-
di6 a un 29.6% del total de sarcomas de tejidos blandos.

La distribucibn por grupos de edad de los casos de histiocitoma fibroso maligno -
encontrados, correspondib también a pacientes mayores de 51 afios. (53.4%) . Lo
anterior concuerda con lo establecido en la literatura mundial.

Los miembros pelvicos son el sitio anatfmico mayormente afectado por el histioci-
toma fibroso maligno, segudo del espacio retroperitoneal.

En cuanto a la variedad histolégica mis freceuente encontramos que correspondib

al subtipo pleomorfico, con un total de B6 casos, seguido del subtipo mixoide y
por Oltimo se encontro el tipo inflamatorio. No se reportarfn cascs de histiocitoma

fibroso maligno de células grandes.
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