
ACTAS UROLÓGICAS ESPAÑOLAS JULIO/AGOSTO 2000

RESUMEN
Aportamos un nuevo caso de un tumor cuya localización primaria en vejiga es extremadamente

rara. Destacamos la importancia de apoyar el diagnóstico histológico con la inmunohistoquímica

y/o el estudio ultraestructural para llegar a la certeza de encontrarnos ante un fibrohistiocitoma

maligno.

Existen en la literatura sólo 16 casos publicados de este tumor. Sin embargo sólo existen cuatro

casos, con el que aportamos suman cinco, que documenten un completo estudio inmunohistoquí-

mico y por microscopía electrónica. 

En conclusión, la rareza de la localización vesical del fibrohistiocitoma maligno hace esquivo su

diagnóstico, que debe apoyarse en la inmunohistoquímica y el estudio estructural, para diferenciarlo

del carcinoma sarcomatoide y del leiomiosarcoma de vejiga. Tras el diagnóstico se aconseja cirugía

radical y terapia adyuvante. Los resultados de supervivencia son malos, con una media de 5.3 meses

tras el inicio del tratamiento.

ABSTRACT
We report on new case of a rare vesical tumour. We resalt the importance of himmunohystoche-

mistry and ultraestructural study to support the diagnosis of malignant fibrous histiocytoma of the

urinary bladder.

There has been described another 16 cases of this tumour in the literature, however, only four

of them -five with ours- reports an extensive immunohistochemical and ultraestructural study.

The rarity of vesical localization of this tumour may delay its diagnosis. It must be supported

by a immunohistochemistry and/or ultraestructural study, in order to differenciate from other

tumours with fibrohistiocytoma-like pattern: leiomyosarcoma and sarcomatoid carcinoma of the

bladder. After radical removal of tumour, adjuvant therapy is recommended both sistemic che-

motherapy and local radiotherapy, although survival rates are over 5.3 months after first thera-

peutical actuation.
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NOTACLÍNICA



El fibrohistiocitoma maligno es un tumor de
rara localización en el tracto urinario, aunque

es el sarcoma más común en tejidos blandos en el
adulto (10-21% de los sarcomas1. Su origen his-
tológico no es bien conocido, pero se postula que
proviene de células mesenquimales primitivas que
muestran diferenciación parcial hacia fibroblastos
e histiocitos2. Para el patólogo, el principal diag-
nóstico diferencial es con el carcinoma sarcoma-
toide, más frecuente y originado a partir de un car-
cinoma infiltrante urotelial o escamoso3. 

La extrema agresividad de este tumor obliga a
un diagnóstico temprano para optar por un trata-
miento radical lo más precoz posible. 

Presentamos un nuevo caso de este raro tumor,
aportando extenso estudio inmunohistoquímico y
ultraestructural.

CASO CLÍNICO
Varón de 61 años con historia de dos meses de

duración de hematuria total intermitente. La
visión endoscópica mostró un gran tumor cubier-
to de esfacelos ocupando la cara lateral izquierda
de la vejiga. La tomografía computarizada pélvica
reveló una masa de aspecto irregular ocupando
gran parte de la vejiga. 

Sin evidencia de enfermedad metastásica, se
practicó cistoprostatectomía radical y derivación
urinaria mediante conducto ileal. El examen del
espécimen quirúrgico mostró un tumor de consis-
tencia firme y aspecto pálido, de 6.5 cm, infiltran-
do la capa muscular profunda de la vejiga y, a tra-
vés de la adventicia, el tejido graso circundante.
El estudio histológico evidenciaba un patrón de
células espiculadas que frecuentemente adoptan
una disposición estoriforme, con numerosas célu-
las pleomórficas, muchas de las cuales corres-
pondían a células gigantes multinucleadas tumo-
rales. Dentro de las zonas más activas del tumor,
las figuras mitóticas superaban las seis por campo
de alto aumento. Se reconocieron también áreas
de necrosis. El estudio con microscopio electróni-
co indicó la composición polimórfica de la pobla-
ción celular, que incluía diferentes proporciones
de fibroblastos, miofibroblastos, macrófagos,
fibrohistiocitos y células indiferenciadas mesen-
quimales. El estudio inmunohistoquímico fue
positivo para vimentina y α-1-antitripsina. No se
manifestó reactividad inmunohistoquímica hacia

tejido epitelial, neural ni muscular. Las células
tumorales mostraron un patrón aneuploide. En
virtud de estos hallazgos, el tumor fue diagnosti-
cado de un fibrohistiocitoma maligno de vejiga.
(Fig. 1).

La evolución del paciente tras la cirugía fue
ominosa, mostrando múltiples metástasis pulmo-
nares y hepáticas a los cuatro meses, a pesar de
tratamiento quimioterápico sistémico con ciclos
de metotrexate, vincristina, adriamicina y ciclo-
fosfamida y local mediante irradiación a dosis de
50 Gy . El fallecimiento se produjo a los seis meses
del diagnóstico inicial.

DISCUSIÓN

El fibrohistiocitoma maligno primario de loca-
lización vesical es extremadamente raro1-4. Las
localizaciones más frecuentes de este tumor son
los miembros inferiores, los superiores y el retro-
peritoneo. Hasta el presente trabajo, sólo 16 casos
han sido publicados en la literatura internacional
en su localización vesical. Sin embargo, el diag-
nóstico en casi todos los casos se ha basado en las
características histológicas con preparaciones
teñidas mediante hematoxilina-eosina, que sólo
nos van a mostrar el patrón de crecimiento del
tumor, que no es específico del mismo. En conse-
cuencia, la validez del diagnóstico de algunos de
los casos referidos se ha cuestionado debido a la
carencia de evidencias objetivas5. El caso que pre-
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FIGURA 1. Fibrohistiocitoma maligno primario de vejiga.

Examen macroscópico de la pieza de cistectomía (superior

izquierda). Inmunorreactividad ante alfa-1-antitripsina

(superior derecha). Inmunorreactividad ante vimentina

(inferior izquierda). Células neoplásicas espiculadas y ple-

omórficas con tinción de hematoxilina-eosina (inferior

derecha).



sentamos constituye el quinto publicado con un
extenso estudio mediante microscopía electrónica
e inmunohistoquímica2-6-7.

Algunos tumores pueden semejar un fibrohis-
tiocitoma maligno, y deben ser excluidos para esta-
blecer dicho diagnóstico3. El principal diagnóstico
diferencial se establece con el carcinoma sarcoma-
toide de vejiga y el leiomiosarcoma, que pueden
semejar el patrón de crecimiento del fibrohistioci-
toma maligno. Este diagnóstico diferencial se esta-
blece utilizando estudios ultraestructurales o
inmunohistoquímicos. El fibrohistiocitoma malig-
no mostrará positividad a la alfa-1-antitripsina y a
la alfa-1-antiquimotripsina, sin embargo no lo hará
para antígenos epiteliales y keratina. Ultraestruc-
turalmente y al microscopio óptico, el fibrohistioci-
toma maligno presenta con mayor frecuencia un
patrón estoriforme-pleomórfico.

La rareza de este tumor en su presentación vesi-
cal puede llevar a una dilación en su diagnóstico
definitivo. Debido al comportamiento extremada-
mente maligno de este tumor, un pronto diagnósti-
co de su naturaleza va a recomendar la resección
quirúrgica agresiva de la vejiga seguida de terapia
adyuvante. No existe consenso en torno a la qui-
mioterapia más apropiada debido a la escasez de
casos y la inexistencia de estudios randomizados,
pero se han publicado respuestas parciales inferio-
res al 33%, en tumores de otras localizaciones, con
ciclos de ciclofosfamida, vincristina, doxorrubicina
y actinomicina D8. Se recomienda también el uso de
radioterapia local a dosis de 50 grays6. Aún con el
tratamiento adecuado, la supervivencia media
desde el inicio de la terapia es de 5.3 meses8.
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