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OBSERVACIONES CLÍNICAS

RESUMEN
El diagnóstico de histiocitoma fibroso maligno en el íleon y
la aurícula es excepcional, y más aún si consideramos ambas
localizaciones de un modo sincrónico.
Presentamos el caso de una paciente de 60 años de edad, con
ambas localizaciones de tal entidad. Se trata de una neopla-
sia sumamente agresiva cuyo diagnóstico definitivo descansa
principalmente en la histología; la inmunohistoquímica ayu-
da a establecer el diagnóstico diferencial con otras enti-
dades.

SYNCHRONOUS MALIGNANT FIBROUS
HISTIOCYTOMAS IN ILEAL AND ATRIAL LOCATIONS

Diagnosis of malignant fibrous histiocytoma in ileal and
atrial locations is uncommon and diagnosis of synchronous
lesions in both locations is exceptional.
We present the case of a 60-year-old woman with a malig-
nant fibrous histiocytoma in both locations. Malignant fi-
brous histiocytoma is an aggressive neoplasm. Definitive
diagnosis is histological. Immunochemistry helps to esta-
blish the differential diagnosis with other entities.

INTRODUCCIÓN

Si bien el histiocitoma fibroso maligno es una de las neo-
plasias malignas más frecuentes de los tejidos blandos, su
localización visceral es infrecuente, y se considera excep-
cional su localización cardíaca e intestinal. Su presencia
en ambas localizaciones de modo sincrónico es anecdóti-

ca, y suscita una serie de interrogantes acerca de su histo-
ria natural. Presentamos un caso con ambas localizacio-
nes, haciendo hincapié en su diagnóstico histológico e in-
munohistoquímico.

OBSERVACIÓN CLÍNICA

Mujer de 60 años de edad, con antecedentes de hipertensión durante 5
años y fibrilación auricular paroxística de 2 años de evolución, que in-
gresa en el Servicio de Urgencias por la aparición de melenas. Los estu-
dios endoscópico y de imagen demostraron la presencia de una lesión
estenosante en el íleon. Se realizó una resección de intestino delgado, a
cuya apertura se pudo apreciar una lesión polipoide parcialmente ulcera-
da, de 3,5 cm de dimensión máxima, la cual abarcaba la práctica totali-
dad de la circunferencia intestinal e infiltraba toda la pared. Al corte, se
trataba de una lesión blanquecina de consistencia blanda-elástica, cuyo
estudio histológico demostraba una rica población celular pleomórfica
con frecuentes células gigantes multinucleadas y células poligonales de
gran tamaño, todas ellas con una alta atipia nuclear, evidentes nucléolos
y elevado recuento mitósico; algunas de las figuras de mitosis eran atí-
picas. Asimismo, se observó una segunda población celular, minoritaria,
con hábito fusiforme (figs. 1-4). Ante una población celular tan pleo-
mórfica se empleó un amplio panel de técnicas inmunohistoquímicas; la
neoplasia era fuertemente positiva para vimentina, p53 y ki67 (alto índi-
ce proliferativo) y escasamente positiva para CD68 (marcador histioci-
tario). Las tinciones para citoqueratinas, S100, EMA, CD34, CD45 y
AML resultaron negativas. Con tales hallazgos se realizó el diagnóstico
de histiocitoma fibroso maligno ileal. No se identificaron metástasis
ganglionares. Paralelamente al citado estudio, se identificó mediante
ecocardiografía una lesión polipoide en el techo de la aurícula derecha
(fig. 5), la cual se extirpó y se envió al Servicio de Anatomía Patológica
para su estudio, con el juicio clínico de mixoma, si bien el antecedente
de la lesión intestinal obligaba a descartar una neoplasia de mayor enti-
dad. Se observaron varios fragmentos de una lesión constituida por ma-
terial fibrinoleucocitario, en cuyo corion se apreció una población celu-
lar similar a la observada en la lesión ileal (figs. 6 y 7) con la que
compartía las características inmunohistoquímicas; con ello se emitió el
diagnóstico de histiocitoma fibroso maligno de localización auricular.

DISCUSIÓN

En el presente caso se nos plantean varias incógnitas difí-
ciles de resolver. Habría que decidir si se trata de un caso
de multicentricidad, o bien una de las lesiones es el resul-
tado metastásico de la otra. En este último caso se debería
determinar cuál de las lesiones es la primaria y cuál es la
secundaria. El hecho de presentarse ambas lesiones en el
mismo lapso de tiempo y sin llevar asociada una lesión in
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situ, impide contestar de inmediato a estas cuestiones. Por
otra parte, el histiocitoma fibroso maligno es una neopla-
sia muy poco frecuente, por no decir excepcional, en am-
bas localizaciones, por lo que no podemos dar por senta-
do que la localización más frecuente es la primaria
tumoral. Podríamos incluso recurrir a la bibliografía para
buscar casos similares que nos ayudasen a contestar estas
cuestiones. Lo cierto es que se trata de un caso excepcio-
nal en el que lo más sensato es considerar ambas lesiones
como primarias a falta de pruebas que nos indiquen lo
contrario1-10.
El histiocitoma fibroso maligno es el sarcoma de partes
blandas más frecuente en el adulto. La localización que
afecta a distintos órganos, como los de nuestro caso, se
considera siempre infrecuente.
Hay que destacar el gran giro que el diagnóstico de his-
tiocitoma fibroso maligno está conociendo desde el adve-
nimiento de la inmunohistoquímica, ya que algunos casos
asignados a tal diagnóstico en el pasado han sido clasifi-

cados posteriormente en otros grupos según su nuevo per-
fil. De todos modos, hay un amplio número de casos que,
como el aquí descrito, siguen siendo asignados a tal cate-
goría a falta de nuevas técnicas que descubran caracterís-
ticas propias de otros grupos neoplásicos mejor estudia-
dos y definidos. Paralelamente, se trata de una categoría
diagnóstica bien reconocida en las diversas clasificacio-
nes de la Organización Mundial de la Salud a pesar de
que algunos autores pretenden relegar este grupo al de tu-
mores indiferenciados como consecuencia de la desdife-
renciación de neoplasias pertenecientes a otras categorías.
El diagnóstico definitivo será, en todos los casos, histoló-
gico, pues no disponemos de datos clínicos o de imagen
que definan esta neoplasia. La inmunohistoquímica será
de ayuda en el diagnóstico diferencial con las neoplasias,
principalmente malignas y desdiferenciadas, que puedan
aparecer en tales localizaciones.
Se trata de neoplasias enormemente agresivas, con una
alta tendencia tanto a las recidivas locales como a metas-
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Fig. 1. Histiocitoma fibroso maligno ileal. Imagen panorámica (HE,
�100).

Fig. 2. Histiocitoma fibroso maligno ileal. La población celular pleo-
mórfica ulcera el epitelio glandular (HE, �200).

Fig. 3. Histiocitoma fibroso maligno ileal. Detalle celular (HE, �400).

Fig. 4. Histiocitoma fibroso maligno ileal. Detalle cellular (HE, �400).



tatizar a distancia; el alto grado histológico y citológico,
así como los elevados recuentos de figuras mitósicas, es-
tán en línea con esta aseveración. Si bien se ha indicado
una mayor tendencia a las metástasis orgánicas que a las
ganglionares, dichos estudios se referían a una localiza-
ción primaria en los tejidos blandos. El pronóstico, omi-
noso, se relaciona con el tamaño tumoral, el grado histo-
lógico, el estadio y la variante histológica. El presente
caso, debido a la elevada población de células de gran ta-
maño, podemos encuadrarlo en la variedad de células
grandes, quizás la de peor pronóstico (nuestro paciente
murió en el transcurso del año posterior al diagnóstico).
El tratamiento de elección es la cirugía, si bien la alta fre-
cuencia de múltiples metástasis y la elevada edad en la
que generalmente se presentan estos tumores exigen una
cuidadosa evaluación de la situación individual de cada
paciente a la hora de establecer un régimen terapéutico.
Es posible que los casos irresecables se pudieran benefi-
ciar de terapias coadyuvantes.

Si hacemos un repaso de la literatura médica en torno a la
presencia de un histiocitoma fibroso maligno, tanto car-
diaco (auricular) como intestinal (ileal), comprobaremos
que son muy escasos los estudios que aborden esta enti-
dad; éstos se refieren a casos aislados de difícil generali-
zación. Sin embargo, todos coinciden en señalar que se
trata de una neoplasia muy agresiva que se presenta en
personas de edad avanzada, en quienes el pronóstico tanto
en una localización como en la otra es ominoso. Presumi-
blemente, se requerirán series más largas o nuevos marca-
dores para comprender mejor esta infrecuente neoplasia
visceral1-10.
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Fig. 5. Histiocitoma fibroso maligno auricular. Imagen ecocardiográ-
fica.

Fig. 6. Histiocitoma fibroso maligno auricular. Celularidad pleomórfi-
ca y material fibrinoleucocitario (HE, �200).

Fig. 7. Histiocitoma fibroso maligno auricular. Detalle celular (HE,
�400).
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