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RESUMEN

El tumor fibroso solitario (TFS) es un ejemplo de neoplasia poco frecuente que se adscribe a
una localizacién concreta en un inicio, pero su tipica imagen y patron de expresion inmunohis-
toquimico estan permitiendo describirlo en multiples localizaciones.

Dada su rareza y relativamente reciente descripcion en su variante extrapleural, todavia no
hay acuerdo en su comportamiento, ya que en algunas series no hay casos malignos, pero si
en otras. A los criterios mas ampliamente reconocidos como definitorios de malignidad como la
hipercelularidad, pleomorfismo, necrosis e indice mitético > 4 mitosis/10CGA, se anaden otros
criterios como la invasividad, tamafo, hemorragia, resecabilidad, positividad difusa del p53. Sin
embargo, utilizando estos criterios su comportamiento todavia resulta imprevisible, ya que casos
aparentemente benignos recidivan o metastatizan y la malignidad histolégica segun se define
actualmente se asocia pero no predice un comportamiento agresivo en todos los casos. Por lo
tanto, no hay acuerdo en la literatura ni se conoce con exactitud el prondstico ni las caracteris-
ticas exactas que lo definen, por lo que es necesaria una mayor casuistica. Describimos el caso
de una mujer de 31 afos con un TFS subcutaneo, de larga evolucién y caracteristicas histolo-
gicas convencionales de malignidad.

Palabras clave: Neoplasias de tejido fibroso, tumor fibroso solitario, prondstico, antigeno
CD34.

Subcutaneous malignant solitary fibrous tumor: Unpredictable
behavior?

SUMMARY

Solitary fibrous tumor (SFT) is an example of a rare tumor which initially has been typified by
its location at specific sites, although recently, its characteristic appearance and immunohisto-
chemical profile are serving to reveal its existence in new locations.

Although a rare and relatively recent description at extrapleural locations has appeared in the
literature, agreement has not yet been reached regarding the behavior of SFT: while in some
series no malignant cases have been described, in others maglignacy has been found. To the
commonly accepted features of malignancy (high cellularity, cellular pleomorphism, necrosis and
mitotic count > 4/10 HPF), other features such as invasiveness, tumor size, haemorrhage and
p53 immunoreactivity have been added. Nevertheless, in spite of evaluation by these criteria,
SFT behavior remains unpredictable. Some apparently benign cases may recur or metastatise
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while others, considered malignant by presently accepted criteria, do not to not always predict

aggressive clinical behavior.

As there is no agreement at present regarding the behavior of this tumor and its prognostic
markers are unknown, more casuistry is necessary.

We describe a case of 31 year-old woman with a subcutaneous SFT of long evolution and
conventional histological features of malignancy.

Key words: Fibrous tissue neoplasms; solitary fibrous tumor; prognosis; CD34 antigen.

INTRODUCCION

El tumor fibroso solitario (TFS) es una rara
neoplasia fusocelular, descrita inicialmente en la
cavidad toréacica en relacion con la pleura, poste-
riormente se ha relacionado con otras membra-
nas serosas y se ha descrito en las mas diversas
localizaciones. El conocimiento de su existencia,
junto con una imagen histoldgica bastante tipica
y el patron de expresién inmunohistoquimico
estan permitiendo que se describa en multiples y
nuevas localizaciones, lo que hace suponer que
previamente esos mismos casos no se diagnos-
ticaban como tal.

Presentamos el caso de una mujer de 31
afos con un tumor subcutaneo con caracteristi-
cas histologicas de malignidad y discutimos
acerca de la variante maligna sobre la que no
existe acuerdo actualmente en la literatura.

CASO CLINICO

Mujer de 31 afos, sin antecedentes de inte-
rés, que presenta en la regioén lumbar una masa
subcutanea indolora, no adherida a planos pro-
fundos ni superficiales. La paciente refiere que la
presenta desde hace 20 afios y que ha aumen-
tado recientemente. No hay alteraciones analiti-
cas. Las técnicas de imagen (ECO y RNM) defi-
nen una masa bien definida, sugestiva de tumor
vascular benigno. Se interviene con anestesia
general y evoluciona favorablemente.

Macroscopia: Se recibe una pieza de consis-
tencia elastica, de superficie lisa y abollonada, y
color grisdceo que mide 11x7x5cm y pesa 260
gr. Al corte, es polilobulada, heterogénea, grisa-
cea con zonas de color pardo-rojizo y otras gela-
tinosas (fig. 1).

Microscopia: El tumor reune las caracteristi-
cas tipicas: buena delimitacion, alternancia de
zonas hipo e hipercelulares, abundantes vasos,
algunos con esclerosis perivascular, y diferentes
patrones de crecimiento [estoriforme o arremoli-
nado, empalizadas nucleares, patron vascular
seudohemangiopericitoma (fig. 3), focos com-
pactos de células redondas; zonas de aspecto
mixoide; y el patron mas tipico y extenso, el
denominado patrdn sin patron (fig. 2)]. Se obser-
va tejido adiposo englobado en la periferia del
tumor que se interpreta como atrapado (fig. 4).
La célula, intimamente mezclada con tractos de
colageno finos y gruesos, tiene un nucleo anodi-
no, sin nucleolo y citoplasma escaso y poco defi-
nido. En un foco hay mayor densidad celular, con
nucleos amontonados y solapados, pleomorfi-
cos, con escasa cromatina rechazada a la mem-
brana celular, muchos de ellos con uno o varios
nucleolos (fig. 5). El indice mitético en estos
focos alcanza 22 mitosis/10 CGA. No hay mitosis
atipicas ni necrosis.

Fig. 1: Superficie de corte irregular, de aspecto poliloba-
do con tabiques fibrosos. La superficie externa parece
lisa, pero hay tejido adiposo adherido.
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Flg. 2: Patrén de crecimiento desordenado, el llamado

«patrén sin patron». Célula neoplasica anodina con
escaso citoplasma en intima mezcla con fibras de cola-
geno.

Inmunohistoquimica: El tumor resulté positivo
para vimentina y CD34, y débilmente positivo para
bcl-2. Mientras que resultaron negativos: actina
especifica de musculo liso, desmina, Factor VIII,
proteina S-100, enolasa neuronal especifica, cro-
mogranina A, CD68, panqueratina AE1-AE3 vy
antigeno epitelial de membrana. En las areas his-
tolégicamente malignas con pleomorfismo nuclear
y elevado indice mitético las células tumorales
eran difusamente positivas con el p53.

DISCUSION

El tumor fibroso solitario (TFS) es una rara
neoplasia fusocelular que fue descrita en primer

Fig. 4: Alternancia de campos hipo e hipercelulares.
Tejido adiposo inmerso en el tumor.

lugar en la cavidad torécica en relacion con la
pleura (1), y progresivamente se ha descrito en
las mas diversas localizaciones. En partes blan-
das, como nuestro caso, es una inusual localiza-
cion. Por lo tanto, es preciso tener presente este
tumor para el diagndstico diferencial en funcién
de su ubicuidad y plantearse su posible existen-
cia en las multiples localizaciones en las que se
ha descrito y diferenciarlo de los tumores fuso-
celulares propios de cada area anatomica. Debi-
do a la variabilidad de patrones histologicos que
puede mostrar habria que distinguirlo de los
tumores que los pueden presentar como:
hemangiopericitoma; neoplasias fusocelulares
con mezcla de tejido adiposo por el atrapamien-
to que se produce de tejidos vecinos (fibromixo-

Fig. 3: Abundantes espacios vasculares, algunos de
ellos con morfologia en «asta de ciervo».

Fig. 5: Foco con criterios de malignidad convencionales
(hipercelularidad, pleomorfismo nuclear, mitosis).

—211 -



Cebrian Garcia C, Del Agua C, Felipo Berlanga F, Ruiz Liso JM

REV ESP PATOL

lipoma dendritico, hemangiopericitoma lipomato-
so, angiofibroma de células gigantes, lipoma
fusocelular); tumores con células gigantes como
angiofibroma y fibroblastoma de células gigan-
tes, y tumores con estroma mixoide. EI CD34 se
ha considerado imprescindible para el diagnésti-
co (2), fundamentalmente en su variante extra-
pleural, sin embargo, muchos tumores lo expre-
san: dermatofibrosarcoma protuberans, neopla-
sias neurales (neurofibroma, schwanoma),
fibromixolipoma dendritico, hemangiopericitoma,
sarcoma epitelioide, algunos tumores de muscu-
lo liso, etc. No suele haber dificultades en reco-
nocer el TFS y diferenciarlo de otras lesiones si
tenemos en cuenta la positividad para el CD34 y
otros como el bcl-2, asi como la negatividad para
marcadores especificos, y un marco clinico y
morfolégico apropiado, en este ultimo caso lo
mas util es la mezcla de multiples patrones.

El TFS tiende a seguir un curso benigno, y de
hecho, algunos autores no reconocen en sus
series un comportamiento maligno (3-7), sin
embargo, en otras series se han reconocido cla-
ros ejemplos de comportamiento maligno (inci-
dencia estimada superior al 10%), atribuyéndose
a un menor periodo de seguimiento o a series
mas cortas la ausencia de casos malignos (8-
11). Se han encontrado casos malignos a través
de diferenciacién sarcomatosa como liposarco-
ma (12), en cualquier caso debe mantenerse un
componente tipico de TFS para que estos casos
malignos puedan considerarse como TFS malig-
no (2). Los criterios convencionales de maligni-
dad son los mas ampliamente considerados: ani-
socariosis, hipercelularidad, necrosis, e indice
mitético > 4 mitosis/10CGA. La presencia de uno
solo de los criterios se considera insuficiente (2).
Otros factores relacionados con su comporta-
miento: heterogeneidad histol6gica e hialiniza-
cién como signos de benignidad, alta densidad
microvascular, circunscripcion o invasividad,
tamano y, como factor importante, la resecabili-
dad (13). Ademas, se ha encontrado aumento de
la expresion de p53 en casos malignos (13), asi
como elevada expresion de Ki 67 y de CD31
(14), y la transformacién maligna parece asocia-
da a una desdiferenciacion revelada por pérdida
de expresién del CD34 en algunos casos
(13,15).

El pronéstico resulta imprevisible, ya que pue-
de recurrir o metastatizar incluso en ausencia de
caracteristicas de malignidad, y por otro lado los
criterios de malignidad se asocian pero no son
en si mismos predictivos de comportamiento
agresivo, aunque parece mas frecuente cuando
se dan. Por esta razén se recomienda excision
quirurgica amplia y seguimiento clinico y radiol6-
gico a largo plazo en todos los casos, tanto
benignos como malignos, y se ha llegado a afir-
mar que es imprudente considerarlo como defini-
tivamente benigno (5,8,9). En ningun caso se
recomienda tratamiento coadyuvante.

En algunos casos se ha encontrado que las
recurrencias y metastasis son mas malignos que
el tumor primario (2,16,17), y por otro lado se ha
propuesto una hipotesis de génesis tumoral mul-
tifocal opuesta a la recurrencia tumoral por parte
de quienes no encuentran un grado de maligni-
dad superior en las recidivas, o supuestas
metastasis, o incluso no muestran caracteristi-
cas de malignidad y que podria explicar estos
casos en ausencia de malignidad (8). Se ha pro-
puesto establecer cuatro grupos en funcién de
dos caracteristicas propias del tumor, que deter-
minan el prondstico y son independientes en
muchos casos: la malignidad o benignidad segun
los criterios morfoldgicos convencionales, junto
con la interaccion del tumor con el margen, ya
sea este circunscrito/pediculado o infiltrativo (2).
El caracter circunscrito del tumor tiene un valor
dudoso, ya que es tipico que englobe estructuras
o tejidos vecinos, como en nuestro caso el tejido
adiposo (fig. 4), aun a pesar de que tenia mar-
genes expansivos. Si puede resultar util la bue-
na delimitacion para facilitar la reseccion.

En conclusion, no se conoce con exactitud el
pronéstico del TFS y los factores que con él se
relacionan, es necesario estudiar un mayor
numero de casos, con distintas caracteristicas, y
con un periodo de seguimiento prolongado, para
mejor determinacion del prondstico.
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