REPORTE DE CASOS

Histiocitoma fibroso maligno

Milagros Aguilar’, Maria Agustina Ramona Terzano Carrera?, Soledad Valeiras?,
Lorena A. Di Nisio?, Lourdes Racca®, Maria R. Marin?, Jorge Avila?, Jorge Zarate®, Daniel Weil®

2 Seccidn de Oculoplastia, Servicio de Oftalmologia, Hospital de Clinicas José de San Martin, Buenos Aires.
*Servicio de Patologia, Hospital de Clinicas José de San Martin, Buenos Aires.

Recibido: 5 de febrero de 2018.
Aceptado: 22 de febrero de 2018.

Correspondencia

Dra. Maria Agustina Ramona Terzano (arrera
Hospital Regional Ramdn Carrillo

Av. Belgrano Sur 2273

4200 Santiago del Estero
+549351705-3190
aguterzano@hotmail.com

Oftalmol Clin Exp (ISSN 1851-2658)
2018; 11(1): 12-17.

Resumen

Objetivo: Presentar dos casos de histiocitoma fi-
broso maligno (HFM) y destacar la importancia
de la anatomia patolégica para el diagnostico y la
resolucion quirurgica.

Material y métodos: Es un trabajo retrospectivo
con la presentacion de dos casos clinicos, su trata-
miento y revision bibliografica.

Resultados: Se realizd la exenteracidon orbitaria
con margenes microscopicos libres confirmados
por anatomia patoldgica en ambos casos y luego de
12 meses posteriores a ello se encuentran libre de
enfermedad local y a distancia.

Conclusion: El HEM es un tumor raro que debe
sospecharse frente a proptosis y masa tumoral or-
bitaria. El diagndstico de certeza es anatomopato-
légico. La reseccion completa de todo el tumor ha
demostrado ser el tratamiento con mayor indice de
sobrevida.

Palabras clave: histiocitoma fibroso, histiocitoma
fibroso maligno, tumor fibroso solitario.

Malignant fibrous histiocytoma
Abstract

Objective: To report two cases of malignant fi-
brous histiocytoma (MFH) and to stress the sig-
nificance of histopathology for its diagnosis and
surgical resolution.
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Material and methods: Retrospective analysis and
report of two clinical cases, their therapy and liter-
ature review.

Results: Both cases underwent orbital exentera-
tion with microscopically free margins according
to histopathology report, and 12 months postop-
eratively they are free of local and distant disease.
Conclusion: MFH is a rare tumor that should be
suspected when faced with proptosis and orbital
tumor mass. Diagnostic accuracy is based on his-
topathologic report. Complete tumor resection has
demonstrated to be the therapeutic approach with
the greatest survival index.

Keywords: fibrous histiocytoma, malignant fi-
brous histiocytoma, solitary fibrous tumor.

Histiocitoma fibroso maligno

Resumo

Objetivo: Apresentar dois casos de histiocitoma
fibroso maligno (HFM) e destacar a importancia
da anatomia patolédgica para o diagndstico e a re-
solugdo cirurgica.

Material e métodos: E um trabalho retrospectivo
com a apresenta¢do de dois casos clinicos, seu tra-
tamento e revisdo bibliografica.

Resultados: Realizou-se a exentera¢do orbitdria
com margens microscopicas livres confirmados
por anatomia patoldgica em ambos os casos e logo
de 12 meses se encontraram livre de doenga local
e a distancia.

Conclusdao: O HFM é um tumor raro que deve ser
suspeito frente a proptose e massa tumoral orbi-
taria. O diagnostico de certeza é anatomopatold-
gico. A ressecgdo completa de todo o tumor tem
demostrado ser o tratamento com maior indice de
sobrevida.

Palavras chave: histiocitoma fibroso, histiocitoma
fibroso maligno, tumor fibroso solitario.

Introduccion

Los histiocitomas fibrosos (HF) son tumores
mesenquimales que involucran la fascia, el mus-
culo y los tejidos blandos. Pueden ser benignos
o malignos'. La afectacién ocular de los FHF es

poco frecuente y estan principalmente limitada
a la orbita®. Tienen una incidencia del 1% de los
tumores orbitarios’. En este trabajo se presenta-
rdn dos casos.

Material y métodos

Presentacion de dos casos clinicos y revision
de la bibliografia.

Resultados

Caso1

Paciente de sexo masculino de 58 afios de edad
que fue derivado a nuestro nosocomio por ojo
ciego doloroso, con diagnoéstico presuntivo de
enfermedad inflamatoria idiopatica.

A la consulta, agudeza visual (AV) ojo derecho
(OD): no percepcion luz (NPL), ojo izquierdo
(OI) 20/20 sin correccién (SC); a la biomicros-
copia (BMC) OD: conjuntivalizacién corneal
total, ectropion de parpado inferior, simbléfaron
y ptosis; OL: blefaritis. Movimientos oculares OD:
limitacién en todas las posiciones de la mirada;
OLI: conservados. Fondo de ojo (FO) derecho no
se puede valorar por opacidad de medios; OI:
dentro de parametros normales. Hertel OD: 24
mm, OI: 18 mm.

En la tomografia computada (TC) de 6rbita se
evidenci6 una imagen isodensa que comprometia
toda la drbita derecha, desde la orbita anterior
hasta el vértice y desplazaba el globo ocular hacia
adelante (fig. 1).

Se realizé enucleacion del OD por ojo ciego
doloroso y toma de biopsia de masa orbitaria.
La anatomia patoldgica inform¢é histiocitoma
fibroso esclerosante, proliferacion fibroconectiva
paucicelular con CD68 y S100 positivo (fig. 2).

Debido a este resultado se realizé la exentera-
cién orbitaria derecha con margenes microscopicos
libres confirmados por anatomia patolégica (fig. 3).

Al momento del ultimo control, 18 meses pos-
teriores a la exenteracidn, el paciente se encuentra
libre de enfermedad local y a distancia.
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Figura 1. Imagen isodensa con compromiso intra y extraconal que llega a
vértice orbitario, sin diferenciacion de estructuras normales. colagenizada con patrdn de crecimiento estoriforme.

Figura 3. Cavidad orbitaria por exenteracion.
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Caso2

Paciente de sexo femenino de 65 afos de edad
que fue derivada a nuestro nosocomio por ojo
ciego doloroso. La paciente tiene antecedente
de cancer de mama, cancer de cuerdas vocales
y anexohisterectomia sin causa conocida por la
paciente. Antecedentes oftalmologicos: proptosis
del OI de 22 afios de evolucién, con diagnds-
tico anatomopatoldgico previo —en otra insti-
tuciéon— de enfermedad inflamatoria idiopatica.

Al examen oftalmoldgico: AV OD: 20/40 OI:
no percepcion luz, BMC OD: sin particularida-
des; OI: queratitis punteada superficial. Hertel
OD: 19 mm. OI: 27 mm. Movimientos oculares:
OD: conservados, OI: limitacion a predominio
de supra e infraduccion.

Enla TC de 6rbita se evidenci6 una imagen en
orbita izquierda isodensa, bien delimitada, retro-
bulbar, que desplazaba al globo hacia delante sin
invadirlo (fig. 4).

Se realiz6 enucleacion del ojo izquierdo por
ojo ciego doloroso y se tomo biopsia de la masa
orbitaria para examen anatomopatoldgico. A
los 7 dias de esa cirugia, la paciente presentd
rapido crecimiento de masa tumoral (fig. 5).
El andlisis anatomopatoldgico informo histio-
citoma fibroso maligno con proliferacién de
células con nucleos grandes formando nédulos
con tincion positiva para CD68 y negativa para
$100 (fig. 6).

Se realizd la exenteracidn orbitaria derecha
con margenes microscopicos libres confirmados
por anatomia patologica. Al momento del tltimo
control, 12 meses posteriores a la exenteracion,
la paciente se encontro libre de enfermedad local
y a distancia.

Discusion

El histiocitoma fibroso maligno es una neo-
plasia maligna de origen mesenquimal con una
incidencia de 1-2 por 100.000 habitantes. Afecta
con mas frecuencia a varones de ascendencia
europea entre los 60 y 80 afios*®. Es un tumor
con rapido crecimiento local y potencialmente
metastatizante.

i
Figura 4. Imagen levemente hiperdensa, heterogénea, que compromete

compartimientos intra y extraconales, con extension a vértice orbitario
donde no se observan estructuras orbitarias normales.

La localizacion orbitaria es muy rara y cons-
tituye sélo el 1% de los tumores orbitarios, si se
tiene en cuenta que este dato podria estar sesgado,
ya que corresponde al centro de derivacion de tra-
bajo de los Shields, lo que en consecuencia podria
ser aun menor. La forma de presentacion mas
frecuente es la proptosis unilateral y masa pal-
pable, diplopia y alteracion visual*®. La TC suele
mostrar una masa bien circunscripta, intraconal,
extraconal que afecta ambos compartimientos®.

Recientemente se ha sugerido que el histio-
citoma fibroso orbitario se clasifica histopato-
légicamente junto con el hemangiopericitoma
y angiofibroma de células gigantes en tumor
fibroso solitario (TFS). Las caracteristicas histo-
patoldgicas compartidas de este grupo incluyen
un origen de células mesenquimatosas primiti-
vas comunes; y caracteristicas tales como células
fusiformes a ovoides con colageno, fondo mixoide
y areas hipercelulares e hipocelulares alternadas,
en cuanto que los HF se definen por su estruc-
tura densa, de patron estoriforme constituidos
por células tipo fibroblastos en forma de huso e
histiocitos globulosos con vasculatura minima'.

Los estudios inmunohistoquimicos muestran
que los TES tienen positividad difusa a CD34,
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Figura 5. Masa tumoral de répido crecimiento posterior a toma de biopsia incisional.

vimentina, bcl-2 y CD99 (no especifica). Los TFS
son negativos para la desmina, citoqueratina,
antigeno relacionado con el factor VIII, S-100,
SMA y actina®. En ambos casos presentados aqui
tenian positividad para CD68: uno negativo para
S100 y el otro positivo para S100. La cirugia con
o sin radioterapia adyuvante es el tratamiento
de primera linea. El procedimiento quirtrgico
de eleccion es la escision amplia, con margenes
quirdrgicos libres de seguridad, ya que se aso-
cian con tasas mas bajas de recurrencia tumoral.
La exéresis con margenes libres ha sido comu-
nicada como el mejor factor predictivo para el
control local, tanto en pacientes a los que se les
realizé o no radioterapia adyuvante*’. En estos
dos casos, debido al gran tamaio de las lesiones
y a la importancia de una exéresis completa del
tumor, se decidi6 la exenteracion orbitaria con

Figura 6. Positividad fuerte con CD68 400x.
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margenes microscopicos libres sin radioterapia
adyuvante.

La recurrencia local es frecuente. El control
periddico de los pacientes —cada 3 meses— es
esencial por la posibilidad de recidivas locales o
metastasis a distancia.

Conclusion

El HFM es un tumor extremadamente raro;
debe sospecharse en pacientes que se presentan
con proptosis y masa tumoral orbitaria. La toma
de biopsia y el estudio anatomopatoldgico con
inmunohistoquimica es el diagnéstico de certeza.
La reseccion en bloque con madrgenes libres ha
demostrado ser el tratamiento con mayor indice
de sobrevida.
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