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Tumor fibrohistiocitico plexiforme:
a proposito de un caso
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comunicaron una serie de 65 casos de un nuevo tumor que afectaba a mujeres jévenes y se localizaba sub-

cutdneamente. Se trata de un tumor de histogénesis incierta, de malignidad intermedia ya que hay casos des-
critos de recidiva local tras'su tratamiento (2). En este articulo comunicamos un caso de esta rara entidad, que repre-
senta, segdin una reciente revisién bibliografica, el primer caso informado en la literatura espafiola.

E 1 tumor fibrohistiocitico plexiforme de partes blandas fue descrito en 1988 por Enzinger y Zhang (1), quienes

CASO CLINICO

Una nifia de 10 afios de edad consulté por rdpido crecimiento de una masa subcutdnea que presentaba desde hacia
2 afios en la parte lateral del cuello. La paciente no referfa otros sfntomas asociados a la lesién. A la exploraci6n tenfa
una masa nodular subcutdnea, de unos 3 cm de didmetro, rodadera y no adherida a planos profundos. La masa fue
extirpada con el diagndstico clinico de adenomegalia de causa no filiada.

El fragmento remitido fue una cufia de piel de 5 x 4 x 4 cm, que inclufa dermis y tejido celular sub-
cutdneo. En la superficie no se reconocian alteraciones macroscépicas. Al seccionar la dermis profunda
y grasa se identificé una zona blanquecina, nodular, de limites mal definidos y con51stenc1a aumentada,
de 2,5 cm de didmetro.

El estudio histolégico de la zona lesional demuestra una proliferacién de células fibrohistiocitarias,
que se organizan formando pequefios nidos sélidos. A gran aumento se puede observar cémo dichos nidos
se componen de células de hébito histiocitario y fibrobldstico (Figs. 1 y 2), entre las que se reconocen
numerosas células gigantes de tipo osteocldstico. Las células son homogéneas, sin atipia ni mitosis.
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Flgura1 Noduio flbrohlstlocmco compuesto por celulas de hébi- Flgura 2 Nédulo flbrOhlSthCIthO menos celular con presencna

to histiocitario redondeadas pequenas, entremezcladas con de células de habito fibroblastico mezcladas con células glgan-
células gigantes de tipo osteoclastico (original, HE x 200) tes (original, HE x200).

Con técnicas de inmunohistoquimica se obtiene positividad focal para vimentina y CD68 (KP-1) en las
células histiocitarias‘jy en las de hdbito osteocldstico.
La paciente sigue revisiones periédicas y permanece libre de lesion a los 3 afios de la extirpacién.

DISCUSION

El tumor fibrohistiocitico plexiforme es una rara entidad morfolégica descrita en 1988. Desde entonces se han comu-
nicado varios casos, la inayor parte esporddicos/aislados (3, 4), que parecen confirmar que se trata de un tumor mads
frecuente en mujeres jovenes (hasta el 70% de los pacientes en algunas series tenfan menos de 10 afios) (5).
Habitualmente son tumores asintomaticos de lento crecimiento, que suelen localizarse en el tejido celular subcutdneo
o en la dermis. Su localizacién mds frecuente es la extremidad superior seguida de la inferior, el torax, la espalda y
la cabeza y cuello. En 1a clasificacién de los tumores de partes blandas de la OMS (2) se considera un tumor de malig-
nidad intermedia, ya que un determinado porcentaje de casos ha recidivado meses o afios después de la extirpacién
inicial. Sin embargo, m'hguno de los casos comunicados ha metastatizado a distancia.

Histolégicamente se describen tres variantes distintas: la predominantemente fibrohistiocitica (en la
cual podemos 1nclu1r el caso que nos ocupa) estd compuesta por nidos sélidos de células histiocitarias
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entre las que se reconocen células gigantes osteocldsticas; la fibrobldstica muestra una proliferacién de
células fibroblésticas, qﬁe crecen adoptando un patrén plexiforme y se separan por haces de coldgeno, y
la tercera variante es una forma intermedia entre las dos anteriores.

El diagnéstico morfolégico diferencial se plantea con los neurofibromas y dermatofibromas (en la
variante fibrohistiocitica), aunque el patrén nodular de crecimiento y la positividad inmunohistoquimica
para CD68 y vimentina, con negatividad para S100, permiten en general una clara distincién morfoldgi-
ca. La variante fibrobldstica puede confundirse con las fibromatosis, aunque la localizacién de la lesidn,
la presencia de un patrén plexiforme y la identificacién de ocasionales acimulos de células histiocitarias
(1) deben facilitar el diagnéstico. ‘

La naturaleza de esta Iesién es controvertida. Algunos autores consideran que se trata de un tumor ori-
ginado. en células miofibrobldsticas (5) en funcién de sus caracteristicas ultraestructurales e inmunohis-
toquimicas (positividad para actina), mientras que otros plantean una posible naturaleza histiocitaria de
las células que proliferan con una respuesta fibrobldstica asociada de tipo reactivo.

Nuestro caso se ajusta:a las caracteristicas clinicopatoldgicas descritas por otros autores, ya que afect6
a una nifia de 10 afios que consulté por un brote de rapido crécimiento en una lesién de cardcter insidio-
so hasta ese momento. Podemos considerar nuestro caso un tumor de tipo fibrohistiocitario de compor-
tamiento benigno. A pesar de su rareza, es importante reconocer esta entidad morfolégica para tenerla en
cuenta en el diagnéstico diferencial de las masas subcutdneas de estirpe fibrohistiocitica. ‘
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