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PALABRAS CLAVE Resumen

Histiocitoma fibroso Introduccion: El histiocitoma fibroso maligno constituye la neoplasia sarcomatosa mas fre-
maligno; cuente en los adultos, pero la mama es una localizacion excepcional. Presentamos el caso de
Sarcoma; una mujer que comenzd con una tumoracion de crecimiento progresivo en la mama derecha.
Glandula mamaria; Caso clinico: Mujer de 68 afios que consulta por autopalpacion de un nédulo en la mama derecha
Neoplasia que ha crecido de forma progresiva en los Ultimos meses. La mamografia y la ecografia muestran
mesenquimal una imagen nodular con bordes bien definidos, situada en intercuadrantes superiores de mama

derecha, sin adenopatias axilares. Se decidié intervencion quirlrgica y el estudio histologico
definitivo fue informado como neoformacion mesenquimal fusocelular con patréon estoriforme.
El estudio inmunohistoquimico fue compatible con un histiocitoma fibroso maligno.
Conclusion: Es primordial el diagnostico diferencial de esta entidad clinica debido a la variabi-
lidad histologica de los tumores sarcomatosos. Sus caracteristicas clinicas y radiologicas pueden
hacerlo pasar desapercibido, pero su comportamiento agresivo hace necesario un diagnostico
precoz, lo cual permitira un tratamiento adecuado para lograr el aumento en la supervivencia.
© 2013 SESPM. Publicado por Elsevier Espafa, S.L. Todos los derechos reservados.

KEYWORDS Malignant fibrous histiocytoma. An exceptional sarcoma in the mammary gland
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histiocytoma; Abstract

Sarcoma; Introduction: Malignant fibrous histiocytoma is the most common sarcomatous neoplasm in
Mammary gland; adults. Localization in the breast, however, is exceptional. We report the case of a woman who

presented with progressive tumoral growth in the right breast.
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Case report: A 68-year-old woman consulted for a self-palpated nodule in the right breast that

Mesenchymal
neoplasm

had grown steadily in the last few months. Mammography and ultrasound showed a nodule
with well-defined borders, located in the upper inner quadrant of the right breast. There was

no axillary lymphadenopathy. Surgery was performed and the histological examination gave a
definitive diagnosis of mesenchymal spindle cell neoplasm with storiform pattern. Immunohis-
tochemical analysis was compatible with a diagnosis of malignant fibrous histiocytoma.
Conclusion: Due to the histological variability of sarcomatous tumors, differential diagnosis is
paramount in malignant fibrous histiocytoma. Because of their clinical and radiological features,
malignant fibrous histiocytoma can be overlooked. Because these tumors are aggressive, an
early diagnosis is essential to allow appropriate treatment and to increase survival.

© 2013 SESPM. Published by Elsevier Espafa, S.L. All rights reserved.

Introduccion

Los sarcomas de la glandula mamaria son entidades infre-
cuentes, representando tan solo el 1% de las neoplasias
malignas de la mama. El histiocitoma fibroso maligno
(HFM) constituye la neoplasia sarcomatosa mas frecuente
en los adultos, sin embargo, la mama es una localizacion
excepcional'3.

Presentamos el caso de una mujer que debuté con una
tumoracion de crecimiento progresivo en la mama derecha.

Caso clinico

Mujer de 68 afos sin antecedentes médicos de interés,
salvo una fibrilacion auricular tratada con betabloqueante
y acenocumarol. Entre sus intervenciones quirurgicas pre-
vias destacan una pieloplastia renal derecha en seguimiento
por el Servicio de Nefrologia, y un adenoma paratiroideo.

La paciente consulté por autopalpacion de un ndédulo en
la mama derecha, de crecimiento progresivo en los Ultimos
meses. Se realizd6 una mamografia, en la que se apreciaba
un patrén mamario de tipo graso sin imagenes nodulares,
asimetria de tejido fibroglandular en el cuadrante superoex-
terno de la mama derecha. No existia agrupacion sospechosa
de microcalcificaciones ni adenopatias axilares. Una eco-
grafia mostro en los intercuadrantes superiores de la mama
derecha una imagen nodular solida y muy vascularizada, de
aproximadamente 13,4 x 7,5mm, definida y dependiente
de cubiertas dérmicas.

Ante los hallazgos inespecificos no evidentes de maligni-
dad, se recomendo nuevo estudio radioldgico en 6 meses.

La nueva mamografia 6 meses después mostro una imagen
nodular con bordes bien definidos, situada en los intercua-
drantes superiores de la mama derecha, subcutanea, de
31mm (fig. 1), y una nueva ecografia visualizo la asimetria
en los intercuadrantes superiores de la mama derecha con
imagen nodular bien definida, de 26,3 x 13 mm aproximada-
mente, dependiente de cubiertas dérmicas, hipoecogénica,
solida y muy vascularizada periféricamente, BIRADS IlI
(fig. 2), sin adenopatias axilares.

Ante el crecimiento de la lesion ya conocida, se deci-
dié intervencion quirurgica, realizando su extirpacion. Se
mostraba homogénea, movil a la palpacion, sin encontrarse
adhesion a los planos profundos ni al parénguima mama-
rio adyacente. El postoperatorio transcurrié sin incidencias,

Figura 1 Mamografia. Imagen nodular con bordes bien defi-
nidos, situada en los intercuadrantes superiores de la mama
derecha, de 31 mm.

Figura 2 Ecografia de mama. Imagen nodular bien definida,
dependiente de cubiertas dérmicas, hipoecogénica.
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Figura 3  Microscopia electrénica. Tincion de hematoxilina-
eosina. Neoformacion que muestra un patron fusocelular
estoriforme o en rueda de carro.

evolucionando favorablemente y siendo dada de alta hospi-
talaria a las 48 h de la intervencion.

El estudio histologico definitivo fue informado como neo-
formacion mesenquimal fusocelular con patrén estoriforme
de 3cm de diametro maximo (fig. 3), afectando al tejido
celular subcutaneo, llegando al mismo margen de resec-
cion. El perfil inmunohistoquimico fue negativo para: Lu5,
CK18, 5100, CD34, actina, receptores de estrogenos y pro-
gesterona, y tincion muy positiva para la vimentina y CD68
(fig. 4).

Con el diagnostico de HFM pT1aNOMO y diferencia-
cion celular grado 14, la paciente ingresé6 nuevamente
para ampliacion de margenes, realizandose cuadrantecto-
mia de mama derecha. El estudio histoldgico definitivo en
la segunda intervencion demostré margenes libres de tumor
de mas de 3cm.

Siete meses tras la intervencion quirdrgica, la paciente
sigue revisiones por el Servicio de Oncologia Médica, man-
teniéndose asintomatica, sin signos de recidiva local ni
sistémica en el momento actual.

Figura 4 Microscopia electrénica. Estudio inmunohistoqui-
mico. Marcador histiocitario CD68 Kp1 con positividad en un
20%.

Tabla 1 Clasificacion de los sarcomas primarios de mama

1. Sarcoma del estroma
A. Puro: fibrosarcoma, HFM, liposarcoma,
condrosarcoma, rabdomiosarcoma, leimiosarcoma,
hemangiosarcoma, linfangiosarcoma, sarcoma
osteogénico
B. Mixto
2. Sarcoma derivado de un cistosarcoma phyllodes
3. Sarcoma de origen linfoide
A. Sarcoma mieloide
B. Linfoma
4. Carcinosarcoma

Fuente: Lattes®.
Discusion

Incluida dentro del grupo de los sarcomas encontramos una
estirpe conocida como HFM, representando la neoplasia sar-
comatosa mas frecuente de los tejidos blandos en el adulto,
con un alto indice mitdtico y multiples pleomorfismos’-2.
Fue descrita por primera vez en 1974 por O’Brien y Stout'.
Tiene su origen en células mesenquimales pluripotenciales,
siendo las extremidades inferiores la localizacién mas comin
(50%). En la literatura se han publicado casos aislados en
retroperitoneo, vejiga, cordon espermatico y mama, entre
otros>®.

La paciente que presentamos es un caso extraordinario
de HFM en la glandula mamaria, ya que los sarcomas prima-
rios de mama son entidades muy poco frecuentes, descritos
por primera vez en 1828 por Chelius. Representan menos
del 1% de todas las neoplasias mamarias. Al representar una
entidad extremadamente rara, sus caracteristicas clinicas
no estan bien definidas, aunque son mas frecuentes en el
sexo femenino entre los 40 y 60 afos’-®. La clasificacion de
los sarcomas primarios de mama se muestra en la tabla 1°.

La etiologia es desconocida, pero en un 0,02% de las
pacientes existen antecedentes de radiacion por carcinoma
mamario previo®. La histogénesis también sigue siendo con-
trovertida, existiendo diferentes patrones tumorales, de los
cuales el estoriforme-pleomorfico es el mas comin, encon-
trandose en dos tercios de los casos, como en nuestra
paciente’®,

El HFM se caracteriza por ser una lesion profunda que
puede afectar las estructuras adyacentes, superando en oca-
siones los 5cm'" "2, En la mama se presenta como una masa
de crecimiento rapido, mévil, no adherida a planos profun-
dos, generalmente sin alteracion del complejo aréola-pezon
ni cambios troficos de la piel. Si bien suele tratarse de una
tumoracion indolora, segin su localizacion y la invasion de
las estructuras adyacentes puede presentar dolor, sintomas
neuroldgicos o vasculares, entre otros'> ™4,

La histologia se considera el método de eleccion para
el diagndstico del HFM, ya que proporciona el diagndstico
definitivo y ayuda en la estrategia de la reseccion quirQr-
gica. La puncidén-aspiracion con aguja fina y la biopsia con
aguja gruesa son los métodos empleados mas comdnmente,
si bien esta Ultima permite obtener mayor cantidad de mues-
tra celular'. Desde el punto de vista macroscopico el HFM
es una lesion de gran tamano, solida, con areas de necro-
sis. Microscopicamente se aprecian conjuntos de células
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Diagnostico diferencial del histiocitoma fibroso maligno

Tabla 2

Carcinoma

Fibroxantoma

atipico

DermatofibrosarcomaMelanoma

Leiomiosarcoma Liposarcoma
protuberans

Rabdomiosarcoma

HFM

espinocelular

Alfa-1 antiquimiotripsina
Citoqueratinas

Alfa-1 antitripsina
CD34

CD68
S$100 y HMB45
Desmina

fusocelulares desordenadas, células multinucleadas con ati-
pias, gran numero de mitosis y un estroma constituido por
abundante colageno'3.

El diagnostico diferencial ha de hacerse con otras estirpes
tumorales. Para ello, la inmunohistoquimica se considera
una herramienta muy atil en el diagnoéstico de los tumo-
res de partes blandas debido a su elevada heterogeneidad,
aunque no sustituye a la microscopia dptica'"”. En la tabla
2 se exponen los marcadores mas frecuentes con los que se
realiza el diagnostico diferencial del HFM.

Ante el hallazgo de una tumoracion mamaria, las prime-
ras pruebas realizadas son la mamografia y la ecografia.
Los hallazgos de estas 2 pruebas radioldgicas suelen ser
inespecificos, ya que en numerosas ocasiones puede confun-
dirse con lesiones benignas, motivo principal por el que su
diagnéstico se ve retrasado'®'?. Nuestra paciente fue diag-
nosticada de una lesion con caracteristicas radiologicas que
indicaban benignidad, por lo que se decidid repetir el estu-
dio pasados unos meses. La tomografia computarizada con
contraste intravenoso permite el estudio topografico de la
lesion, definiendo su extension y relacion con las estructuras
adyacentes?.

El tratamiento de eleccion es el quirdrgico, asegurando
unos margenes de reseccion adecuados de mas de 2 cm para
evitar la posibilidad de recidivas posteriores. En la mama,
la reseccion con margenes libres es tan eficaz como la mas-
tectomia. La linfadenectomia no esta indicada de rutina
por la baja incidencia de afectacion ganglionar, Unicamente
si existe afectacion ganglionar clinica y radiologica en el
momento del diagndstico*?'-23,

El tratamiento adyuvante con radioterapia esta justifi-
cado en sarcomas de alto grado para un mejor control de la
recidiva local del HFM. Sin embargo, la quimioterapia adyu-
vante no esta estandarizada, ya que no existe un régimen
idoneo de farmacos, y no ha demostrado buen control local
y sistémico en los sarcomas de mama. Los mas usados sue-
len ser la ifosfamida y la adriablastina?*. Nuestra paciente
desarrolld un tumor de bajo grado y de extension superfi-
cial, por lo que no se considerd necesario ningun tratamiento
adyuvante?>26,

El pronostico del HFM depende del estadio clinico,
que viene determinado fundamentalmente por 3 factores:
tamano, grado de diferenciacion e invasion metastasica®?’.
Las recidivas locales y sistémicas son muy frecuentes debido
a la agresividad de esta estirpe sarcomatosa, apareciendo
fundamentalmente en la region de la cicatriz previa o en
el pulmoén de 7 a 20 meses después de la cirugia. La tasa
de supervivencia a los 10 anos oscila entre el 90, 60 y 20%,
seglin se trate de un tumor de bajo, intermedio o alto grado,
respectivamente®?8,

En conclusion, es primordial el diagnéstico diferencial de
esta entidad clinica debido a la variabilidad histologica
de los tumores sarcomatosos. Sus caracteristicas clinicas y
radioldgicas pueden hacerlo pasar desapercibido, pero su
comportamiento agresivo hace necesario un diagnostico pre-
coz, lo cual permitira un tratamiento adecuado para lograr
el aumento en la supervivencia.
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