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Resumen El tumor fibroso solitario, previamente denominado hemangiopericitoma, es un
tumor mesenquimal benigno compuesto por células fusiformes con forma ovoide dentro de
las fibras de colageno. Su presentacion en mama es poco frecuente; se han reportado alrede-
dor de 50 casos en la literatura. Presentamos el caso de una mujer de 36 anos con lesion en la
mama derecha con caracteristicas fenotipicas e inmunohistoquimicas de tumor fibroso solitario.
Ademas, realizamos una revision de la literatura de los casos publicados.

© 2015 SESPM. Publicado por Elsevier Espafa, S.L.U. Todos los derechos reservados.

Solitary fibrous tumor of the breast: Case report and literature review

Abstract Solitary fibrous tumor, previously called hemangiopericytoma, is a benign mesen-
chymal tumor composed of ovoid spindle cells within collagen fibers. Its presentation in the
breast is rare, with around 50 cases reported in the medical literature. We present the case
of a 36-year-old woman with a right breast mass with phenotypic and immunohistochemical
features of solitary fibrous tumor. In addition, we provide a review of published cases in the
literature.

© 2015 SESPM. Published by Elsevier Espana, S.L.U. All rights reserved.

Introduccion

El tumor fibroso solitario (TFS) es una neoplasia mesen-
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ria dentro de las fibras de colageno'. La presencia de TFS es
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mas frecuente en la pleura, pero también se han reportado
casos en cavidad nasal, orbita, piel y tracto gastrointes-
tinal, entre otros’>. La localizacion en la mama es poco
frecuente. Presentamos un caso de una paciente de 36 anos
y, adicionalmente, realizamos una revision de la literatura.

Caso clinico

Paciente de 36 anos que consulta por presentar una masa en
la mama derecha de 10 anos de evolucion, con crecimiento
progresivo en los Ultimos 6 meses asociado a mastalgia. Se le
realizo ecografia mamaria, en la que se observa una lesion
heterogénea de 39 x 16 x 33mm en el cuadrante inferior
interno de la mama derecha, BI-RADS 4B. En el examen fisico
se palpaba lesion movil, no adherida a planos profundos, de
3cm. Se realizd tru-cut de la lesion, con posterior tumorec-
tomia. A nivel macroscopico se observo una masa redonda
bien circunscrita, firme y de superficie externa lisa.

En el estudio histopatologico se observo una lesion
mesenquimal formada por células redondas, fusocelulares,
uniformes, con nucléolos elongados y escasamente atipi-
cos, que se encuentran separadas por bandas gruesas de
tejido colageno hialinizado, acompanadas de frecuentes
vasos sanguineos ramificados con hialinizacion perivascular,
que se disponen en un patron de crecimiento discretamente

estoriforme, conservando los espacios perivasculares y en
patron hemangiopericitoma-like. No se evidencio actividad
mitotica significativa ni areas de necrosis. No se observo
tejido mamario residual (fig. 1A-C).

El estudio de inmunohistoquimica demostrd positividad
difusa e intensa para CD34, asi como positividad focal y débil
para BCL-2 y proteina S-100; los marcadores con citoque-
ratina AE1/AE3, actina, alfa-actina, miosina, EMA, CD117,
CD99 y beta-catenina resultaron negativos, con un indice de
proliferacion celular Ki-67 del 2% (fig. 2A-D).

Con los hallazgos morfoloégicos en conjunto
con el inmunoperfil se realizd un diagnostico de
TFS/hemangiopericitoma.

Un ano después del diagndstico la paciente ha sido valo-
rada en multiples ocasiones sin que se hayan evidenciado
nuevas lesiones ni otras alteraciones en el examen fisico ni
en el estudio ecografico.

Discusion

ELl TFS es una neoplasia mesenquimal derivada de los peri-
citos de los vasos sanguineos; fue caracterizado en 1942
por Stout y Murray. Pertenece al grupo de tumores estro-
males fusocelulares benignos de la mama, que representan
menos del 1% de los tumores mamarios®. Ademas del TFS,

Figura 1

Tumor fibroso solitario. A. Se observa proliferacion difusa y homogénea de células fusocelulares con nicleos elongados

(HyE, x10). By C. Patron de crecimiento estoriforme, con frecuentes vasos sanguineos ramificacion con hialinizacion perivascular

y conservacion de los espacios vasculares (HyE, x40).
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Figura 2 A. Positividad difusa e intensa para CD34 (x40). B. BCL-2 (x40). C. Proteina S-100. D. indice de proliferacion celular

Ki-67 del 2% (x40).

Tabla 1 Casos publicados de tumor fibroso solitario
Autor Afo Género Edad Tamano Perfil de inmunohistoquimica
(anos) (mm) (positividad)

Khalifa et al.” 1997 Femenino 53 15 Vimentina, CD34
Kanazawa et al.? @ 1999 Femenino 70 - Vimentina
Saloméo et al.’ 2001 Femenino 64 - CD34

Femenino 79 - CD34

Femenino 77 - CD34

Femenino 71 - CD34
Magro et al.™® 2002 Femenino 81 30 Vimentina, CD34, CD99, BCL-2
Bombonati et al."" 2003 Femenino 88 6 Vimentina, CD34
Falconieri et al.'? 2004 Femenino 58 90 Vimentina, CD34

Femenino 62 25 Vimentina, CD34, BCL-2

Femenino 64 30 Vimentina, CD34, BCL-2
Meguerditchian et al."? 2008 Femenino 79 120 Vimentina, CD34, actina de musculo

liso focal
Rovera et al.™ 2008 Masculino 49 28 Vimentina, CD34
Buecker et al.'® 2008 Femenino 66 55 Vimentina, CD31, CD34, CD117 y CD99
Tang et al.'® 2008 Femenino 50 39,5 CD34
Parada y Gonzalez'’ 2009 Femenino 43 100 Vimentina, CD34, CD99, BCL-2 focal
Wang et al.'® 2011 Masculino 24 - Vimentina, CD34, CD31, CD99, F-VIII,
actina de musculo liso

Yang et al."? @ 2014 Femenino 52 100 Vimentina, CD34, CD99, BCL-2
Koukourakis et al.2® 2015 Femenino 43 34 Vimentina, CD34, CD99, BCL-2

2 Hallazgos histologicos de malignidad.
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el grupo de los tumores estromales esta conformado por el
miofibroblastoma, la fascitis nodular, la hiperplasia estromal
seudoangiomatosa y la fibromatosis mamaria®.

Previamente, el TFS se ha denominado, asimismo,
hemangiopericitoma, por lo tanto, también utilizamos este
término para realizar una bisqueda en la literatura médica
en bases de datos con términos tanto en inglés como en
espanol. En total, se han descrito alrededor de 50 casos
con el diagnostico histopatologico y/o inmuhistoquimico de
TFS y/0 hemangiopericitoma®'. En la tabla 1 mostramos los
casos publicados, excluyendo aquellos en donde el diagnos-
tico no fue realizado con inmuhistoquimica o el inmunoperfil
no favorecia el diagnéstico, y aquellos que tenian caracte-
risticas de TFS-like.

Esta entidad afecta principalmente a pacientes adultos
mayores 50 aios, y el tamano de la lesion puede ser variable.
Es mas frecuente en mujeres; sin embargo, se han reportado
2 casos en hombres'*', Clinicamente las pacientes pue-
den presentar mastalgia; no se han observado cambios en
la piel ni en el pezon, ni retracciones. En la mamografia se
puede observar una masa densa bien circunscrita, sin cal-
cificaciones. Sonograficamente se observa una masa solida
hipoecogénica con ecos internos heterogéneos y reforza-
miento posterior.

Macroscépicamente se puede observar una masa redonda
a oval bien circunscrita, firme, y de superficie externa lisa.
Al corte, la superficie es arremolinada, con espacios vascula-
res dilatados. Por el bajo niUmero de casos publicados alin no
esta clara la etiologia ni las caracteristicas epidemioldgicas.

Al igual que las otras neoplasias mamarias, el diagnos-
tico definitivo debe ser realizado con la reseccién completa
de la lesion. Histologicamente, el TFS se compone de células
fusiformes con forma ovoide dispuestas de manera aleatoria
dentro de las fibras de colageno, con areas hipercelulares e
hipocelulares con ramificaciones vasculares prominentes de
tipo hemangiopericitoma. Por su dificultad para distinguirlo
de otras lesiones mesenquimales (tabla 2) es necesaria la
ayuda diagnodstica con inmuhistoquimica. El TFS se carac-
teriza por tener inmunorreactividad para vimentina, CD34,
CD99 y BCL-2, y en algunos casos para queratinas y marca-
dores neurales'. El principal diagnéstico diferencial es con
el miofibroblastoma, que muestra caracteristicas morfolo-
gicas similares, pero siempre con positividad para desmina
y actina’. Se han descrito casos con positividad tanto para
marcadores de TFS como de miofibroblastoma??. En biopsias
pequenas el diagnostico diferencial incluye fibroadenoma
celular, tumor filoides y carcinoma metaplasico'’.

Recientemente se ha observado que la reactividad
nuclear del marcador STAT6 estudiado por inmuhistoquimica
tiene una alta sensibilidad y especificidad para el diagnos-
tico de TFS comparado con sus homologos morfoldgicos.
Esta reactividad podria ser explicada por la fusion soma-
tica recurrente de 2 genes, NAB2 y STAT6, localizados en
la region del cromosoma 12q13; esta alteracion genética ha
sido observada en la gran mayoria de los TFS?3-%°,

El prondstico de esta neoplasia es favorable. El compor-
tamiento maligno es incierto. Unicamente se han reportado
2 casos con caracteristicas histologicas de malignidad dadas
por areas hipercelulares, con atipia citoldgica moderada,
necrosis tumoral, numerosas mitosis (> 4 mitosis por 10 cam-
pos de alta potencia) y/o margenes infiltrativos®'®. De estos
casos, uno de ellos tenia metastasis pulmonar?.

Tabla 2 Caracteristicas histologicas de tumores mesenquimales de seno

S-100

Desmina

CD99 Actina

BCL-2

CD34

EMA Vimentina

Mitosis CK

Necrosis

Hemorragia

Componente
vascular

Atipia

Tipo de tumor

Carcinoma metaplasico

Fascitis nodular

+ —/+

Presente
Presente

Raro
No

No

Normal

Si

Extravasacion
de globulos
rojos

No

—/+

Abundante

No

—/+

Raro
No

Raro
No

Escaso

Fibromatosis

No

Espacios

No

Hiperplasia estromal

seudovasculares

Normal

seudoangiomatosa

Leiomioma

Raro

No

No

No

+

Presente
Raro

No No

Normal

Leve
No

Mioepitelioma

—/+ —/+

—/+

Raro
No

No

Presente

Miofibroblastoma

—/+

—/+

—/+
—/+

—/+

—/+
—/+

Raro

No

Prominente
Abundante

No

Tumor fibroso solitario

Tumor miofibroblastico

No

No

Leve

inflamatorio®

CK: citoqueratinas; EMA: antigeno de membrana epitelial.

Tabla modificada de Rovera et al.'*

@ Positividad para ALK.
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La mayoria de casos reportados han sido tratados con
reseccion local amplia o mastectomia. No se detectaron
metastasis en el vaciamiento ganglionar axilar y tam-
poco recurrencia local en ninguno de los grupos, con un
seguimiento promedio de 5 anos y hasta 23 anos, de tal
manera que se recomienda el manejo quirdrgico conserva-
dor con reseccion local amplia antes que la mastectomia®. La
recurrencia local o aparicion de metastasis depende princi-
palmente de los parametros histologicos. Aunque la mayoria
de los casos publicados se caracterizan por un curso cli-
nico no agresivo, se recomienda seguimiento a largo plazo
principalmente para las formas atipicas. Hasta ahora no hay
evidencia de que la quimioterapia y la radiacion tengan rele-
vancia clinica™. Es necesario reportar mas casos como estos
para conocer el comportamiento bioldgico.
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