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Resumen

El tumor MHI de las extremidades se describié6 en 1998 por dos grupos diferentes de patélogos (Montgomery y Meis-Kindblom) con
diferente denominacion. En cualquier caso se resaltaban los aspectos morfolégicos y clinicos (tendencia a las recidivas con
excepcionales metastasis y localizacion acral).

En el presente caso el tumor, de 15 cm, se localizaba en la zona interna de la rodilla izquierda de un varén de 62 afios. La habia
notado hacia unos meses. La TAC global no demostr6 otras lesiones. No habia dafio 6seo ni cutaneo aunque histolégicamente
alcanzaba la fascia profunda y la dermis reticular. El patr6n de crecimiento era vagamente nodular con tres componentes: mixoide
con células gigantes tumorales multinucleadas peculiares, fibrohialino e inflamatorio. En el componente fibrohialino la celularidad era
moderada, fusiforme con menos de 2 mitosis/10CGA y minima atipia, excepto en dos pequefias zonas con atipias y mitosis muy
evidentes. El componente inflamatorio era el menos llamativo y tenia una distribucién irregular. Predominaban los linfocitos maduros
con algunos eosindfilos y escasas células grandes con nicleos uni o multilobulados y con nucleolos llamativos. No habia necrosis. La
inmunohistoquimica s6lo resulto positiva para vimetina y, focalmente, para CD34. Los marcadores habituales de musculo liso, célula
de Schwann, células de Hodgkin y ALK fueron negativos. El seguimiento posquirdrgico es de s6lo dos meses.

En la denominacion del tumor transciende su aspecto morfolégico y su localizaciéon. Sin embargo hay casos sin el componente
mixoide y hay algun caso localizado en cabeza-cuello. Aunque las células con aspecto hodgkiniano o virocitico es el hecho morfol6gico
que mas se ha destacado, pueden ser escasas y se localizan preferentemente en las areas inflamatorias. Por ello es probable que
estos tumores sean m as frecuentes de lo descrito ya que simulan muchas otras entidades que pueden afectar a tejidos blandos. En el
presente caso hay zonas claramente atipicas con mitosis frecuentes si bien no hay definidos criterios morfolégicos o clinicos que
permitan predecir aquellos casos de mala evoluciéon. Es aconsejable realizar estudio citogenético ya que estan descritas
translocaciones entre los cromosomas 1 y 10, asi como cromosomas supernumerarios en anillo compuestos de fragmentos del
cromosoma 3.

Introduccion

El tumor mixohialino inflamatorio (TMHI) fue descrito en 1998 por tres grupos diferentes de patélogos ( 1-3) con diferentes
denominaciones. En todas ellas se resaltaban su localizacién preferente en la parte distal de las extremidades, su tendencia a las
recidivas y sus aspectos morfolégicos: multinodularidad, la mezcla de los componentes mixoide, hialino y epitelioide, asi como la
presencia de células con nucleolos prominentes que las conferian un aspecto hodgkiniano o virocitico.

Desde entonces han habido muy pocas comunicaciones en la literatura. En una se resalta la localizaciéon del tumor en el cuello (4) y
en otras las alteraciones citogenéticos (5,6) o los hallazgos observados en la PAAF (7). Se comentan las peculiaridades de un caso
también de presentacion en una extremidad.
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Descripcion del caso

Un varén de 62 afios consulta por una tumoracién palpable en la zona interna de la rodilla izquierda que habia notado desde hacia
varios meses. El resto de la exploracién clinica fue normal. La TAC de la zona demostr 6 una tumoracién de 15 cm con varias
densidades y que se extendia desde la dermis hasta los tejidos profundos, contactando con el plano vasculonervioso de la pierna
(figura 1). No habia dafio 6seo ni ulceracién. La TAC global no demostré otras lesiones.

Morfolégicamente la tumoracion alcanzaba la dermis reticular y el patron de crecimiento era vagamente nodular (figura 2). Se
visualizarén tres componentes: mixoide, fibrohialino e inflamatorio. El mixoide ocupaba la zona de los nédulos y contaba con células
gigantes tumorales multinucleadas peculiares (figura 3); el fibrohialino tenia moderada celularidad epitelioide (figura 4), con 2
mitosis/10 CGA y minima atipia, excepto en dos pequefias zonas con atipias muy evidentes y mayor nimero de mitosis. El
componente inflamatorio era el menos llamativo y tenia una distribuciéon irregular. Predominaban los linfocitos maduros con algunos
eosinofilos y escasas células grandes con nucleos uni o poli lobulados y con nucleolos llamativos (figura 5). No habia necrosis. La
inmunohistoquimica Unicamente resulté positiva para vimentina y, focalmente, para CD34 figura 3y figura 4, recuadros). Los
marcadores habituales de musculo liso (SMA), célula de Schwann (S -100), células de Hodgkin (CD30, CD15) y ALK fueron negativos.
A los cuatro meses de la excisién quirdrgica con margenes libres el paciente esta sin enfermedad.
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Figura 1- TAC de la rodilla en el que se observa una masa heterog énea que alcanza los planos profundos
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Figura 3- Aspecto peculiar de las células gigantes tumorales de las areas mixoides. Recuadro: CD34 en esas células
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Figura 4- Area inflamatoria con ocasionales célias sternbergoides (recuadro)
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Figura 5- Celularidad epitelioide pleomdfica (flecha) y positividad para CD 34 (recuadro)

Discusi 6n

ElI TMHI (8-11) afecta por igual a ambos sexos y puede aparecer desde la primera década de la vida, aunque predomina en torno a
la cuarta. El tumor presenta variaciones morfolégicas importantes seg un la proporcion de los distintos componentes. Hay casos con
predominio de linfocitos y eosinéfilos que obligan al diagnéstico diferencial con una enfermedad de Hodgkin o con infecciones virales,
aungue pueden ser predominantes |las areas mixoides y confundirse con liposarcomas mixoides o con histiocitomas fibrosos malignos
mixoides. La localizacién acral y las areas epitelioides recordarian a un sarcoma epitelioide pero no hay necrosis y las queratinas son
negativas. En el presente caso la primera biopsia incluia la zona de hipodermis infiltrada por el tumor por lo que la cantidad de
adipocitos y el aspecto mixoide recordaba a un liposarcoma, aunque no cumplia todos los criterios diagnésticos, por lo que se
recomendé una biopsia de zonas mas profundas que permitié orientar el diagn 6stico definitivo. Aunque esta publicado un estudio con
PAAF (7) de tres casos en los que s6lo uno no tenia los diversos componentes del tumor, la gran variabilidad de unas zonas a otras y
la escasez de alguno de sus componentes en bastantes casos publicados hacen pensar en que esta tcnica no es la idénea para
orientar el diagndstico. La inmunohistoquimica tampoco es de gran ayuda dada la negatividad o minima positividad focal de los
anticuerpos que frecuentemente se utilizan en las lesiones de partes blandas. En el caso actual la positividad con CD34 fue focal pero
intensa. En cierto sentido semejante a la observable en sarcomas fibromixoides de bajo grado y en algunas proliferaciones
fibroblasticas -miofibroblasticas. En cuanto a las células llamadas virociticas son semejantes a los fibroblastos presentes en el corion
de vejigas urinarias con irritacion cronica o en el conectivo en torno a lesiones inflamatorias crénicas, como el que rodea las protesis
Oseas.

Hay dos tumores con estudios citogenéticos. Lambert et al (5) encuentran un cariotipo complejo con una translocaciéon t(1;10)
(p22;924) y pérdida de los cromosomas 3 y 13. Por su parte Mansoor et al (6) describen, por técnica de FISH, cromosomas en anillo
de diverso tamafio y complejidad y con material del cromosoma 3, considerandolo como una forma peculiar de amplificacién del
material genético. Los cromosomas en anillo se han descrito asociados a tumores mesenquimales de bajo grado de malignidad como
el dermatofibrosasrcoma protuberans, el osteosarcoma paraostal y el tumor lipomatoso atipico.
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Las recidivas locales ocurren en mas de la mitad de los pacientes y en la actualidad no hay criterios morfolégicos o
inmunohistoquimicos , incluidos la P53 y el MIB-1 (10), que permitan discernir entre los casos que sufriran recaidas y los que no. Tan
s6lo hay un caso con metéstasis en un ganglio regional (2). Se recomienda una excision completa con los margenes mas amplios
posibles.
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