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El fibrohistiocitoma maligno éseo fue reconocido como tumor 6seo
primario hace pocos aflos y, aunque mucho mds raro que su homénimo
de partes blandas, no es excesivamente infrecuente. Aunque afecta pre-
ferentemente a huesos largos, ha sido descrito en miiltiples localizacio-
nes y a cualquier edad. Son tumores agresivos que pueden aparecer en
relacién con otras lesiones dseas y tienen mal prondstico. Presentamos
nuestra experiencia con 13 casos y realizamos una revision bibliografi-
ca que nos permita conocer mejor las principales caracteristicas de este
tumor.
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Radiological characteristics
of malignant fibrous histiocytoma
of bone

Malignant fibrous histiocytoma (MFH) was only recognized as a
primary bone tumor a few years ago. Although it is much rarer than
malignant fibrous histiocytoma of soft tissues, it is not extremely un-
common. It predominately affects long bones; however, it has been re-
ported to occur in many different sites and at any age. MFH are ag-
gressive tumors that can appear in association with other bone lesions,
and they have a poor prognosis. We present our experience with 13
cases of MFH and review the literature to describe the main character-
istics of this tumor.

Key words: malignant fibrous histiocytoma, bone tumors, plain-film
radiography, computed tomography, magnetic resonance.

INTRODUCCION

El fibrohistiocitoma maligno (FHM) 6seo fue definido por
primera vez por Feldman y Norman en 1972' y representa, segtin
las diversas series bibliograficas, un 5% de los tumores 6seos
malignos®. En la serie de Dahlin de 4.374 tumores dseos, s6lo 52
fueron FHM. Se localiza® con mds frecuencia en fémur (44%) y
tibia (21%), siendo mds rara su ubicacion en el himero (9%) y la
pelvis (9%). Presenta la peculiaridad de ser el tumor 6seo malig-
no que mds frecuentemente se asocia a otras lesiones Gseas®.
También hay que resaltar que hasta en un 20% de los casos se
presenta con una fractura patoldgica’.

Presentamos una serie de 13 casos de FHM de localizacién
6sea y realizamos una descripcion de los hallazgos radiolégicos
y anatomopatoldgicos, asi como una revision de la literatura.

MATERIAL Y METODOS

Los 13 casos han sido recogidos en el periodo comprendido
entre los afios 1991-2004 en los hospitales Principe de Asturias
de Alcald de Henares y Fundacién Hospital Alcorcén. La distri-
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bucién por sexos mantuvo una relacién 1:1 (6 varones y 7 muje-
res) y el rango de edad oscil6 entre los 23 y los 65 afios (media:
40,5 afios).

Todos los casos contaban con estudios radiolégicos conven-
cionales, en nueve casos se dispuso de tomografia computariza-
da (TC) y en siete de resonancia magnética (RM).

RESULTADOS

En la tabla 1 aparecen reflejados los datos mads caracteristicos
de la presentacion clinica de los 13 casos. Hay que hacer hinca-
pié en que existié un pico de presentacién en la cuarta década,
que todos comenzaron con dolor local, que la localizacién mas
frecuente fue en fémur y en ilfaco (esta localizacion sélo se ob-
servé en pacientes jovenes) y que no mostraron predileccion por
ningln sexo.

Radiolégicamente, seis casos presentaron un patrén litico per-
meativo (fig. 1) y siete tenfan un patrén litico geogréfico (fig. 2).
En diez casos era visible la presencia de destruccion cortical y
en uno se reconocia la presencia de reaccién peridstica. Otro ca-
so mostraba secuestro dseo. La masa de partes blandas, detecta-
ble incluso en la radiografia simple, fue también un hallazgo fre-
cuente (9 casos).

Dos de los casos se asociaron con otra lesién dsea: un infarto
oseo (fig. 3) y un fibroma no osificante. Una paciente acudié a
Urgencias por presentar una fractura patoldgica (fig. 4).

El caso de localizacion vertebral correspondié a un FHM mul-
tifocal, una entidad extremadamente infrecuente.
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TABLA 1
DISTRIBUCION POR SEXO Y EDAD, Y CARACTERISTICAS RADIOLOGICAS
Caso Sexo Edad Localizacion Caracteristicas radioldgicas
1 A% 30 Tibia Litica, cortical rota, masa partes blandas, fibroma no osificante, metafisodiafisario
2 M 34 Tliaco Litica, cortical rota, masa partes blandas
3 M 36 Tibia Permeativa, cortical rota, masa partes blandas, metafisodiafisario
4 M 60 Fémur Permeativo, reaccién peridstica, infarto éseo, diafisario
5 v 50 Fémur Permeativa, cortical rota, masa partes blandas, metafisodiafisario
6 \'% 65 Fémur Permeativa, cortical rota, masa partes blandas, diafisario
7 M 30 Iliaco Litico, cortical rota
8 M 28 Tliaco Permeativa, cortical rota, masa partes blandas
9 \'% 42 Radio Permeativa, cortical rota, masa partes blandas, metafisodiafisario
10 \% 58 Columna vertebral Litico, cuerpos vertebrales
11 M 32 Fémur Litico, fractura patolégica, metafisodiafisario
12 \'% 39 Tibia Litico, cortical rota, masa de partes blandas, metafisodiafisario
13 M 23 Pubis Litico, cortical rota, masa de partes blandas

M: mujer; V: varén.

Fig. 1.—Lesion litica, permeativa con destruccion cortical y masa de
partes blandas en region metafisodiafisaria proximal de la tibia.

La TC y la RM ayudan a la planificacién quirdrgica al valorar
la extensién tumoral, sobre todo la afectacién de partes blandas
que estaba presente en todos los casos en los que se utilizaron
estas técnicas (fig. 5), aunque las caracteristicas de estos tumores
son inespecificas. La masa tumoral es hipodensa en la TC y
muestra una intensidad disminuida en las secuencias potenciadas
en T1 e incrementada en las potenciadas en T2. La administra-
cion de contraste intravenoso provoca un realce intenso y delimi-
ta zonas de necrosis central.

DISCUSION

El término FHM fue aplicado por Ozzello et al en 1963° a un
tipo de sarcoma de partes blandas, y sugerian que las células tu-
morales derivaban de histiocitos. Desde entonces, la histiopato-
logia de este tumor ha sido ampliamente debatida. El término
FHM 6seo fue sugerido por Feldman y Norman en 1972 y por

Fig. 2.—Lesion litica en el iliaco de bordes mal definidos, sin matriz
dsea y sin clara rotura cortical.

Mirra et al en 1974. Desde esta fecha, podemos encontrar diver-
sos grupos que publican series de FHM 6seos en la literatura in-
ternacional, aunque son excepcionales las que recogen un ntime-
ro significativo de casos>”’.

El FHM puede presentarse a cualquier edad, habiéndose des-
crito casos desde los 6 a los 80 afios*® y parece mostrar dos picos
de incidencia: uno sobre la tercera-cuarta década y otro sobre la
sexta-séptima*®, estos datos coinciden con los de nuestra serie.
Aunque algunos autores refieren una distribucion por sexos mas
frecuente en el hombre®*37, otros afirman que no hay diferencia
significativa en cuanto a su distribucién®’.

Su frecuencia oscila entre el 3%'° y el 8%'' de los tumores
Oseos primarios malignos —es 10 veces mas raro que el osteosar-
coma’— aunque puede que esta frecuencia sea algo mayor ya
que, hasta no hace muchos afios, se diagnosticaban como osteo-
sarcomas o como fibrosarcomas. Nosotros creemos que su fre-
cuencia relativa es mayor de la esperada, aunque dada la rareza,
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Fig. 3.—Lesién litica que rompe cortical y se acompaia de reaccién
peridstica. Asienta sobre un infarto 6seo (conocido por radiografias
previas) en la diafisis femoral.

en general, de los tumores 6seos malignos, no es un dato que po-
damos constatar estadisticamente.

El sintoma clinico mas comiin es el dolor con o sin hinchazén
local. Suele ser frecuente que el paciente acuda también por no-

Fig. 5.—A. Lesion litica en
| el borde lateral de la metafisis
e proximal de la tibia, adyacente
a la cabeza femoral.
B. Resonancia magnética:
cortes coronales realizados con
secuencia potenciada en T1y
supresion grasa tras administrar
gadolinio. Gran componente
| de masa de partes blandas
! en el tumor originado en la
A i metafisis proximal de la tibia.

Fig. 4 —Paciente que acudio
a Urgencias por presentar un
dolor agudo en la rodilla
derecha, con imposibilidad
para la deambulacién y sin
antecedente traumdtico.

Se apreci6 una fractura
patoldgica sobre una lesion
litica en la region
metafisodiafisaria distal

del fémur.

tarse una masa de partes blandas. Estos hallazgos, aislados o
combinados, fueron presentados por todos los pacientes de nues-
tra serie. Segun las referencias bibliograficas consultadas, hasta en
un 20% de los casos los pacientes se presentan con una fractura
patolégica, circunstancia que se dio en nuestra serie en un caso’.

Con porcentajes variables segtin las series consultadas, la ma-
yoria (75%) de los FHM 6seos se localizan en los huesos largos:
fémur distal, tibia proximal, fémur proximal y himero proximal.
Dentro de los huesos planos, el mds frecuentemente afectado es
el ilfaco®. No obstante, se puede localizar en cualquier hueso. En
nuestra serie, las localizaciones mas frecuentes fueron la rodilla
y el iliaco. Un caso asentd en la columna vertebral. Este dltimo
presentaba una localizacién multifocal que resulta ser una enti-
dad muy rara —s6lo 2 de 81 casos en la serie de Nishida et al®— y
que podria estar en relaciéon con un FHM d&seo primario que ha
originado multiples metdstasis exclusivamente dseas. En nuestra
revision s6lo hemos encontrado otro caso de FHM multifocal
vertebral 2.
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El1 90% de los FHM se originan' en la metéfisis y crecen hacia
diafisis y/o epifisis (en este ultimo caso, sin llegar a hueso sub-
condral). El 10% tiene origen diafisario. De los ocho casos de
nuestra serie localizados en huesos largos, seis de ellos eran me-
tafisodiafisarios y sélo dos (ambos en el fémur) eran puramente
diafisarios. En ningtin caso se comprob6 que existiera afectacion
articular.

Se manifiesta como una lesion litica que puede ser puramente
geografica, pero muestra con mds frecuencia un patrén apolilla-
do o permeativo (seis casos en nuestra serie). El margen esclerd-
tico es raro y, si estd presente, suele ser incompleto (en nuestra
serie, tan s6lo un caso tenfa margen esclerdtico y estaba inte-
rrumpido, el resto de los patrones geograficos carecian de mar-
gen visible). Generalmente los margenes estan mal definidos y la
zona de transicion es ancha. Las calcificaciones, la formacion de
hueso y la presencia de secuestro 6seo (uno de nuestros casos)
son hallazgos muy raros. Tampoco es comtn la reaccién perids-
tica (un caso). La destruccion cortical y la masa de partes blan-
das si que son hallazgos comunes.

La TC y, sobre todo, la RM evalian de manera mds precisa la
extension intradsea del tumor, asi como la afectacion de partes
blandas adyacentes, de los paquetes vasculonerviosos y de la ar-
ticulacién. Su comportamiento es similar al de otros tumores liti-
cos: hipointenso en T1, muy hiperintenso en T2 con un grado de
heterogeneidad en relacion con la presencia de necrosis y/o he-
morragia.

Gammagréificamente son tumores que presentan incremento
de la captacién. En la arteriografia se observa una neovasculari-
zacién prominente.

Un hecho particular de este tipo de tumor es que es el tumor
dseo que con mds frecuencia se asocia a otras lesiones: hasta un
20% nacen en relacion con lesiones Gseas preexistentes, especial-
mente con infartos 6seos'® y con zonas sometidas a irradiacion,
pero también han sido descritos’ relacionados con enfermedad de
Paget, fibroma no osificante, displasia fibrosa, encondroma, tu-
mor de células gigantes, osteomielitis crénica y prétesis de cade-
ra. Fueron dos los casos de nuestra serie que aparecieron sobre
lesiones preexistentes y en los dos el diagndstico se apuntd tras
la realizacion de las correspondientes biopsias: el caso nimero 1
tenia recogido en su historial clinico el descubrimiento de un fi-
broma no osificante a los 15 afios. El caso nimero 4, que asentd
en relacién con un infarto éseo (del que no se disponian de pla-
cas previas) fue confirmado mediante el andlisis anatomopatol6-
gico de la pieza quirdrgica.

La histogénesis de los fibrohistiocitomas malignos se ha rede-
finido'*!> sobre la base de estudios ultraestructurales e inmu-
nohistoquimicos.

Macroscopicamente existe una gran variabilidad, en conso-
nancia con la gran variedad microscdpica de estos tumores. Los
tumores pueden ser pardos, grises o amarillentos. Pueden pre-
sentar dreas necrdticas o hemorrdgicas. El margen del tumor
usualmente infiltra la cavidad medular sin una circunscripcion
clara. Cuando erosionan el cortex, el tumor infiltra grasa o mus-
culo, pero pueden presentar una pseudocdpsula de tejido fibroso
comprimido.

Microscopicamente el FHM consiste en una poblacién mixta
de células fusiformes, histiocitoides y pleomdrficas. Pueden ver-
se células gigantes multinucleadas tipo osteoclasto, y celularidad
inflamatoria. Los nucleos de las células suelen ser muy atipicos,
y se ven gran nimero de mitosis tipicas y atipicas. Se aprecia
coldgeno en cantidad variable.

Se describen 4 patrones diferentes en el hueso y en las partes
blandas, segtn el tipo celular predominante: pleomorfico, his-
tiocitico, mixoide, células gigantes e inflamatorio. En el hueso el
subtipo pleomérfico es el mds frecuente, y el mds raro el mixoi-
de.

La mayoria de los FHM 6dseos son de alto grado. La histogé-
nesis de este tumor y el diagndstico diferencial es tan controver-
tida, o incluso mas, que la de su homologo de partes blandas, de
hecho dreas indiscutibles de FHM pueden encontrarse en osteo-
sarcomas y condrosarcomas?®. Solo después de un intenso mues-
treo del tumor, para excluir focos de osteoide o de diferenciacion
condral, podemos establecer el diagnéstico de FHM, incluso en
estas circunstancias, no estd claro si es una entidad real o simple-
mente un sarcoma pleomorfico, pobremente diferenciado.

El diagnéstico diferencial desde el punto de vista radioldgico
es dificil y debe establecerse, en pacientes de mayor edad, con
metdstasis liticas, plasmocitoma, linfoma y fibrosarcoma. En los
pacientes jévenes deben descartarse el osteosarcoma y el sarco-
ma de Ewing. En localizaciones infrecuentes, por ejemplo, la
mandibula, deberdn ser considerados otros tumores como el gra-
nuloma de células gigantes o el ameloblastoma'®.

En cuanto al tratamiento y el prondstico, actualmente se acep-
ta que debe administrarse quimioterapia preoperatoria que puede
provocar un «crecimiento» del tumor' por incrementar la necro-
sis y también la aparicion de calcificaciones. La cirugia debe ser
lo mds amplia posible. La quimioterapia intraarterial y la radio-
terapia no estdn aceptadas por todos los grupos de trabajo, aun-
que son ttiles en pacientes seleccionados.

La aparicion de metdstasis, sobre todo pulmonares y dseas, y
la recidiva local son frecuentes, aunque los tratamientos combi-
nados de quimioterapia y cirugia permiten alcanzar superviven-
cias a los 5 afios que superan el 50%'>%7.

En resumen, el FHM 6seo es una entidad infrecuente, pero no
excepcional, que debemos tener en consideracién, sobre todo
cuando nos encontramos ante una lesion litica permeativa y con
masa de partes blandas en un paciente en la tercera-cuarta déca-
da de la vida. También debemos recordar que puede asentarse
sobre una lesién dsea preexistente y que pueden presentarse con
una fractura patoldgica.
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