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Fibrohistiocitoma maligno primario en fémur derecho.

A propésito de un caso.
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RESUMEN

Se presenta el caso clinico de una patologia dificil de diagnosticar sin
recurrir a estudios complementarios de imagenes. Se trata de paciente
del sexo femenino, de 36 afios de edad, quien en el afio 2000
comenz6 a presentar dolor agudo en muslo derecho de caracter
punzante con irradiacion a la fosa poplitea derecha. Consulta a
diferentes especialistas en el area de traumatologia sin conseguir
mejoria. No volvié a consultar a facultativo hasta el afio 2007 cuando
posterior a realizacion de estudios de imagenologia tipo Rx simple de
rodilla derecha se detecta L.O.E al cual se le realizan estudios
anatomopatolégicos y de inmunohistoquimica resultando ser un
fibrohistiocitoma maligno, de origen 6seo primario, tumor que se ubica
en el grupo de los sarcomas de gran agresividad. La paciente, acude
en el mes de febrero del afio 2008, al servicio de traumatologia del
Hospital Militar “Elbano Paredes Vivas” por presentar una lesion
exofitica sobreinfectada como complicacion operatoria. Se practicaron
estudios de extension en busqueda de enfermedad a distancia sin
encontrar lesion. Se discute caso con oncologia médica decidiéndose
realizar reseccion quirdrgica radical segun estadiaje del tumor para
posteriormente recibir adyuvancia. La paciente recibe tratamiento
quirdrgico, se le practica una desarticulacién coxo-femoral del
miembro inferior derecho. El dificil diagndstico clinico de esta
patologia tumoral, su escasa presentacion en el tejido éseo en el sexo
femenino y en personas menores de 40 afios confieren al caso clinico
gran relevancia y estimula a continuar revisando la literatura
relacionada con esta patologia.

Palabras Clave: Fibrohistiocitoma maligno, sarcoma de partes
blandas, primario.
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ABSTRACT

Primary malignant fibrous histiocytoma in right femur:
a case report.

A difficult-to-diagnose pathology without imaging studies is presented.
It is about a 36 year-old female patient, who in year 2000 began
experiencing a sharp pain in the right thigh which radiated to the right
popliteal fossa. Although the patient was treated by various
traumatologists, she got no improvement. She did not consult any
other medical specialist until year 2007 when an L.O.E was detected by
a simple right-knee X-ray. Anatomopathologic and
immunohistochemical studies revealed a malignant fibrous
histiocytoma, of primary bone origin. Such tumor is classified within the
high-aggresiveness sarcoma group. In February 2008, the patient was
admitted into the traumatology unit of the military hospital “Elbano
Paredes Vivas” due to an overinfected exophytic lesion as an operatory
complication. Extensive studies were carried out trying to find aniliness
elsewhere in the body but nothing was found. Later, the case was
discussed with medical oncology, and a radical surgical resection was
decided to perform in accordance with the stage of the tumor, followed
by adjuvance therapy. Also, a coxofemoral separation of the right
lower limb was done. The clinical difficulty for diagnosing this tumoral
pathology, and its rare appearance in the bony tissue of females, and
in people under 40 years of age, makes this clinical case of great
relevance, and warrants a revision of the literature related to this
pathology.

Key words: Malignant fibrous histiocytoma, soft-parts sarcoma,
primary bone origin.

INTRODUCCION

Los fibrohistiocitomas son tumores de partes blandas que
afectan a cualquiera de las estructuras que se incluyen en
dicha denominacion (mdusculo, tejido nervioso, vascular,
conectivo, restos embrionarios, etc.) (1). Histolégicamente,
son neoplasias malignas muy celulares constituidas por
fibroblastos y células pleomorficas, caracterizadas por un
patron fusocelular (1) y estoriforme. Suele contener células
xantomatosas e infiltra el tejido adiposo (9).

El fibrohistiocitoma es mas frecuente en hombres y causa de
menos de 2% de los tumores 6seos malignos (2), con gran
capacidad para producir metastasis, pero existen
fibrohistiocitomas que se comportan de forma benigna. La
patologia se presenta entre la segunda y la octava década de
la vida, con una frecuencia mayor en personas sobre los 40
afos (8). Selocaliza en el fémuren el 30 a45% de las veces asi
como también en la tibia, himero y pelvis, a nivel diafisiario o
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metafisiario (2). Es poco comun, de gran agresividad y de
prondstico infausto con supervivencia corta (15% a 30%, en
cinco anos) (3,5). Sus metastasis mas frecuentes se producen
hacia los pulmones y hueso (1-5). Raramente aparece como
un tumor metastasico sin una lesién primaria clinicamente
evidente, aunque en un pequefio porcentaje de pacientes se
presenta con una enfermedad sincronica, primaria y
metastasica (3,6). Su causa es desconocida, aunque se
mencionan como factores etiologicos la exposicion a fenoxi-
acidos e induccion por radiacion y alteracion a nivel del
cromosoma 19p13.1, que regula mecanismos enzimaticos
(3,6).

CASO CLiNICO

Se trata de paciente de sexo femenino de 36 afios de edad,
natural de Villa de Cura, Estado Aragua y procedente de
Cagua, Estado Aragua, quien en el afio 2000 comenzé a
presentar dolor agudo, en muslo derecho, de caracter
punzante con irradiacion a la fosa poplitea derecha. Refiere
persistencia de este cuadro clinico y estuvo sin consultar a
facultativos hasta el afio 2004, cuando acudio a traumatologo,
quien, posterior a valoraciéon y al sospechar que el cuadro
clinico podia estar ocasionado por hernias discales lumbares
decide indicar una Resonancia Magnética Nuclear (RMN) de
columna lumbar la cual resultd normal.

Al no presentar mejoria del cuadro clinico, la paciente acudié a
otro traumatdlogo, quien detectdé al examen fisico una
asimetria de los miembros inferiores e indica escanograma,
que reporta acortamiento de miembro inferior izquierdo 0,1 cm
con respecto al lado derecho. Para corregir la asimetria se
indica uso de plantillas. Tras el tratamiento, no se refiere
mejoria de la sintomatologia inicial apareciendo aumento de
volumen del muslo derecho con acentuacion del dolor en la
fosa poplitea derecha acompafada de impotencia funcional de
ese miembro y decide acudir en el afio 2007 a otro facultativo
quien indica una radiografia (Rx)AP y lateral de rodilla derecha
(Fig 1A), en la cual se observa una lesion litica y destruccion
tipo patrén permeativo con presencia de fractura patoldgica
metéfisiaria, destruccion de la cortical y reaccion peridstica
extendiéndose desde la metéfisis a la diafisis. También se
indica una Tomografia Axial Computarizada (TAC) de fémur
derecho que reportd lesion ocupante de espacio de caracter
expansivo con destruccion de la cortical 6sea a nivel de tercio
distal femoral involucrando la region condilea. Se solicita una
TAC abdomino-pélvica que no evidencié alteraciones.

Entre otros estudios de imagen (Fig. 1Ay 1B) que se indicaron
estuvieron una RMN de muslo y rodilla derecha que evidencia,
en el tercio distal del fémur derecho y los condilos, una LOE
con fractura a nivel de céndilo externo y deformidad en las
vistas T2. También se observd imagen de alta densidad de
sefial que no solo se encuentra a nivel de la médula sino que
empieza a deformar por dilatacion a nivel del hueso.
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Fig 1. A. Radiografia AP de rodilla derecha. Lesién litica y destruccién
tipo patrén permeativo con presencia de fractura patoldgica
metafisiaria. B. RMN (T2)de Rodilla derecha. LOE con perdida de la
arquitectura 6sea. C.RMN (T1) de rodilla derecha. LOE con pérdida
dela arquitectura 6sea.

A nivel de la rodilla derecha (Fig. 1B y 1C) se observd
deformidad a nivel femoral por la presencia de una LOE que
ocasiona la pérdida de arquitectura ésea con imagenes de tipo
“mamelonadas”, retencién hidrica y dilatacion del periostio,
que llega hasta los céndilos especialmente el externo, solucion
de continuidad anterior de la cortical con salida de material a
ese nivel, presencia de liquido, deformidad de la bursa supra 'y
retro patelar y liquido a nivel de la bursa externa. El aspecto
6seo es de tipo apolilado y a predominio hidrico y los
ligamentos patelares y del cuadriceps se encuentra con efecto
de masa anterior por dichaimagen.

Luego de conocer los resultados de los estudios
imagenoldgicos practicados se le indica a la paciente un
gammagrama 6seo que reporté un aumento de captacion del
radiofarmaco en: articulacion sacroiliaca derecha, iliaco e
isquion derecho, articulacion coxo femoral derecha, fémur
tercio distal, tibia derecha porcién proximal donde se puede
llegar alainterpretacion de que hay unareaccion osteogénica
aumentada en los sitos descritos en relacidon con primario 6seo
y lesiones secundarias.

Se realiza una radiografia postero anterior de térax que se
encontré dentro de limites normales. De acuerdo a los
hallazgos encontrados se realiz6 biopsia dirigida a lesiéon en
tibia derecha y a la lesion en fémur derecho que reportd
material insuficiente. Se procedio a extraer una muestra mas
representativa de la lesiéon en tercio distal de fémur derecho
para estudio anatomopatolégico el cual reporté tumor
mesenquimal fusocelular de alto grado de malignidad
considerando diagndstico diferencial con: osteosarcoma
fusocelular, fibrohistiocitoma maligno, fibrosarcoma. Se
realizé estudio inmunohistoquimico para su clasificacion
definitiva resultando el diagnodstico histologico e
inmunohistoquimico de fibrohistiocitoma maligno variedad
estoriforme de origen éseo primario.
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inmunohistoquimico de fibrohistiocitoma maligno variedad
estoriforme de origen éseo primario.

El médico tratante indicé resolucién quirdrgica (reseccion,
reconstruccion, amputacion) pero la paciente no se sometio al
tratamiento recomendado.

En el mes de febrero del afio 2008 la paciente acudio al servicio
de traumatologia del Hospital Militar “Elbano Paredes Vivas”
por presentar lesion exofitica, complicacion operatoria, de
biopsia incisional, en la cara lateral de muslo derecho en su
tercio distal con protusion de masa tumoral con necrosis
alrededor y presencia de exudados purulentos (Fig.2) y
aumento del diametro del muslo derecho comparativamente
con el contralateral.

—

Fig. 2. Lesion exofitica. Protusién de masa tumoral con Necrosis.

La paciente se hospitalizé en el servicio y se indico la
realizacién de RMN muslo y rodilla derecha (Fig. 3) donde se
evidencio lesién de aspecto infiltrativa ubicada en la region del
tercio distal de fémur con evidencia de actividad litica dentro de
fémur y la presencia de invasion extraesquelética
comprometiendo elementos musculares y vasculares del
tercio distal del muslo con infiltracion en el espacio articular
fémoro tibial afectando ligamentos cruzados y cartilago hialino
articular, asi como en la superficie epifisiaria proximal de la
tibia y compromiso sobre elementos vasculares del hueco
popliteo y sobre vasos femorales superficiales y profundos
arterio venosos regionales, sin descartarse contacto con la
patelay el tendon supray en menor grado infrapatelar.
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Figura 3. RMN (T1) de rodilla derecha. LOE de aspecto infiltrativa con

actividad litica y presencia de invasidon extraesqueletica

comprometiendo elementos musculares y vasculares.

También se realizé una gammagrafia del esqueleto entero en
proyeccion anterior y posterior apreciandose areas de
hipercaptacion intensa y patolégica bordeando areas de
hipocaptacion patoldgica en el tercio medio inferior del fémur
derecho indicativa de lesion osteoblastica expansiva de
etiologia a determinar en el resto de las estructuras 6seas
evaluadas. La distribucion del trazado es homogénea y
simétrica.

Se practicé una tomografia axial computarizada de térax y se
obtuvo imagenes nodulares menores de 1 cm, en campo
superior y medio derecho, con imagen pseudo nodular en
campo superior izquierdo. Se detectd Hepatomegalia a
expensas de I6bulo izquierdo de aspecto infiltrativo secundario
y cambios de atrapamiento aéreo en campos pulmonares. Se
discute caso con oncologia médica y en vista del tiempo de
evolucion y estadiaje de la lesion se decide planificacion
quirurgica para realizar reseccion radical tipo desarticulacion

coxo-femoral del miembro inferior derecho para
posteriormente recibir adyuvancia.
DISCUSION

El casoclinico corresponde a paciente de sexo femenino con
diagndstico clinico y anatomopatolégico de fribrohistiocitoma
maligno en el fémur derecho desde el afio 2007, siendo esta
variedad de neoplasias poco frecuentes en el tejido dseo.
Datos epidemiolégicos publicados en la literatura sobre
fribrohistiocitoma maligno 6seo primario permiten catalogar
este caso como muy particular dado que este tumor 6seo y
maligno es uno de los de menor frecuenciay alta agresividad.
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Hay que resaltar que la paciente reportd tener 36 afios de
edad y segun diferentes investigaciones la media donde es
mas frecuente este tipo de tumor es de 40 afios (8) y, a
diferencia del caso descrito, predominantemente afecta al
género masculino (16). Ademas, los reportes revisados
plantean tasas de supervivencia cortas (15% a 30%, a cinco
anos) (3,5) y la paciente se aleja de esta estadistica debido a
que su cuadro clinico inicid6 en el afio 2000 y ocho afios
después continué con vida.

Entre los factores prondsticos negativos se mencionan:
tamano grande del tumor, grado histolégico y margenes
quirurgicos positivos del tumor (3,4). En el caso clinico
presentado se muestran coincidencias con la bibliografia en
relacion con la localizacién mas frecuente de la neoplasia, que
es a nivel de la metafisis de los huesos largos. Se observé que
esta tendencia se mantuvo ya que la neoplasia se ubicé en la
metafisis distal del fémur derecho (10).

Segun algunos autores la presencia de metastasis puede
ocurrir sobre todo a nivel de pulmén y hueso (15), sin embargo,
los estudios realizados a la paciente no revelaron la existencia
de metastasis.

El dolor y el aumento de volumen del muslo derecho y la
presencia de fracturas patologicas fueron los sintomas y
signos mas frecuentes presentados por la paciente
encontrandose similitud con otros estudios revisados (11).
Para lograr el diagndstico definitivo fue necesario realizar
una buena y completa historia clinica y una exploracion fisica
exhaustiva.

Entre los estudios de imagen que pueden jugar un papel
determinante en el diagndstico para corroborar la existencia de
metastasis se mencionan: radiografia simple, resonancia
magnética con y sin gadolinio, TAC toracico y abdémino-
pélvico sin contraste venoso, gammagrafia 6sea con talio,
arteriografia (11).

En definitiva, los métodos diagndsticos son variados y deben
estar encaminados a corroborar la sospecha clinica, posterior
auninterrogatorio bien dirigido (12-14), con el fin de llegar a un
diagndstico definitivo sobre la base del examen histoldgico
(16).

La mayoria de los autores consultados sefialan que el
tratamiento puede estar encaminado a efectuar:
quimioterapia, cirugia (reseccion quirdrgica radical,
reconstruccidon, amputacion), quimioterapia neo vy
coadyuvante, y radioterapia en sitios inaccesibles (2). La
cirugia es la opcion terapéutica mas satisfactoria y debe ser lo
mas radical posible (1). En este caso fue lamedida terapéutica
seleccionada practicandose una desarticulacion coxo-femoral
del miembro inferior derecho.
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