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Sarcoma pleomorfo indiferenciado de parpado con

@ CrossMark

histologia sugerente de fibroxantoma atipico

Undifferentiated pleomorphic sarcoma of the eyelid with histology
suggestive of atypical fibroxanthoma

Introduccién

El fibroxantoma atipico es un tumor que ocurre mayoritaria-
mente en pacientes de edad avanzada en la piel de la cabeza
y el cuello, asociado a la exposicién solar o a la radioterapia.
Suele ser de crecimiento muy rapido, en semanas o meses,
y suele asociarse a otros tumores cutdneos. Tiene un aspecto
atipico y pleomorfico, pero el tratamiento es la escision simple.
Se considera una forma superficial del sarcoma pleomérfico
(anteriormente llamado histiocitoma fibroso maligno).

El objetivo de este articulo es presentar el caso de un tumor
benigno de parpado en el que tras su reseccién, y con el resul-
tado histolégico definitivo, hubo un cambio de diagnéstico.
Existe una gran variedad de tumores en la regién de la que se
ocupa nuestra especialidad, y la biopsia es solo una aproxima-
cién al diagnéstico y nos ayuda a dirigir nuestro manejo de los
pacientes.

Caso clinico

Paciente mujer de 94 afnos de edad que fue vista en el servi-
cio de dermatologia por una lesién infraocular derecha que
presentaba sangrado de forma ocasional, con crecimiento
rapido en los dltimos 2-3 meses. Una biopsia inicial informé
de tumoracién pleomorfica cutdnea superficial, sugestiva de
fibroxantoma atipico. En el estudio inmunohistoquimico exis-
tia una expresién de CD10 y con células negativas para
citoqueratinas y actina de musculo liso. Una segunda biopsia
confirmé este diagnostico.

La paciente tenia antecedentes de tumores cutaneos y
estaba operada ya de varios carcinomas basocelulares, epi-
dermoides microinfiltrantes y un carcinoma de Merkel en la
regiéon malar derecha, tratado ademas con radioterapia un
ano antes. La paciente como antecedentes también presen-
taba un cancer de mama, una insuficiencia cardiaca con flutter

auricular y una insuficiencia renal crénica. Estaba en trata-
. L . . ®
miento con digoxina, furosemida y Sintrom .

A la exploracién inicial se aprecié en la regién infraocu-
lar derecha una placa eritematosa de consistencia firme que
ocupaba los 2/3 mediales del borde libre del parpado inferior
del ojo derecho, sin teleangiectasias. En una TC cervicofacial
se aprecié una tumoracién de 17 x 17 mm de densidades de
partes blandas con infiltracién del parpado inferior derecho y
extensién a la conjuntiva tarsal (fig. 1).

La paciente rechaz6 la cirugia de la tumoracién del parpado
inicialmente, pero acudié al servicio de urgencias a los 3 meses
del diagnéstico por sangrado incontrolado, donde fue atendida
por el cirujano maxilofacial de guardia (fig. 2A). Se aprecid
una tumoracién exofitica adherida a parpado inferior derecho,
se realiz6é un control primario del sangrado y se incluyé a la
paciente en lista de espera quirargica.

Figura 1 - TC cervicofacial, donde se aprecia tumoracién en
parpado inferior (flecha) con didmetro mayor de 17 mm.
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Figura 2 - A. Aspecto de la lesion a la llegada de la paciente al servicio de urgencias. B. Disefio y levantamiento del colgajo

Mustardé. C. Aspecto después de la cirugia.

La intervencién quirtrgica consisti6 en una escisién de la
lesién tumoral dependiente del parpado inferior y una recons-
truccién del parpado con un colgajo cutaneo local. El colgajo
utilizado fue el de Mustarde, un colgajo cutédneo de rotacién
y avance (fig. 2B y C). Durante la cirugia se resecé también
una lesién pequena supraorbitaria. Fue dada de alta con buen
estado general.

El diagnéstico definitivo de anatomia patolégica fue de sar-
coma pleomérfico cutdneo sin alcanzar bordes quirtrgicos de
reseccién, asociado a focos de carcinoma epidermoide in situ
(fig. 3). El cambio de diagnéstico se debe a la infiltracién del
tejido muscular incluido en la muestra. La lesién supraorbita-
ria resultd ser una queratosis actinica (lesién que se asocia en
muchos casos con el fibroxantoma atipico/sarcoma pleomoér-
fico).

La paciente fallecié a las pocas semanas por una des-
compensacién de su insuficiencia cardiaca y un fracaso renal
agudo.

Discusién

El fibroxantoma atipico es un tumor benigno poco frecuente
con un marcado pleomorfismo; se considera una variante

Figura 3 - Cortes H-E x 40 y x 200, con células
fusocelulares, gigantes multinucleadas y poligonales y
células con nucleos con mitosis atipica, con infiltraciéon de
capa muscular, junto con focos de carcinoma in situ.

del sarcoma pleomérfico. Aunque la histogénesis del tumor
es incierta, lo que si estd claro es que su origen es de
tejido mesenquimatoso pobremente diferenciado. Representa
el 0,2% de todos los tumores cutaneos’.
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Suele presentarse como una lesién nodular unica, de
menos de 3cm, localizada sobre todo en las zonas expues-
tas al sol, como en la cara. La zona de piel alrededor de la
tumoracién suele ser una piel delgada y telangiectasica. Con
respecto a la histologia destaca que el tumor se concentra
solo en la capa dérmica (con afectacién del tejido subcelular
en casos contados), con un marcado pleomorfismo donde se
aprecian 3 tipos de células: fusocelulares, gigantes y poligona-
les. Se suele observar ademds numerosas mitosis, algunas de
ellas atipicas’. Las células gigantes multinucleadas contienen
lipidos, dando origen al nombre de la entidad.

Con respecto a la inmunohistoquimica, hay una marcada
expresiéon de vimentina (y en un 50% hay una actividad de
actina focal), y es negativo para queratinas (que lo diferencia
del carcinoma espinocelular y melanoma), desmina y proteina
S-100°. En nuestro caso se vio esta negatividad frente a cito-
queratinas en la biopsia inicial.

El riesgo de recidiva es bajo, y suele ser por una resec-
cién incompleta del tumor; el riesgo de metastasis también
es bajo’. La media de edad de presentacién estd en torno a
los 70 afios, con una relacién mujer/varén de 3:1'. Aunque la
etiologia es desconocida, como factores de riesgo parece estar
implicada la radiacién ultravioleta. El fibroxantoma atipico
suele acompanarse de otros tumores cutaneos también rela-
cionados con la exposicién solar, como la queratosis actinica
o el carcinoma basocelular (la paciente también presentaba
estas 2 lesiones). La radioterapia previa también se puede con-
siderar como factor de riesgo?.

El sarcoma pleomoérfico (llamado histiocitoma fibroso
maligno antes de 2002, afio en que la OMS cambié su nom-
bre) se considera el sarcoma de partes blandas mas frecuente
en adultos. Esta entidad agrupa una serie de subtipos de sar-
coma, que suelen afectar las extremidades o el tronco, aunque
estd descrito en cualquier localizacién. La supervivencia a los
5 afos esta entre el 15% y el 30%". Las células tumorales del
sarcoma pleomorfico tienen un origen fibrobldstico e histioci-
tico, con un patrén pleomérfico de células fibrosas y células
redondas.

La diferenciacién del fibroxantoma atipico con el sarcoma
pleomorfico es sobre todo en virtud de la profundidad de infil-
tracién del tumor. El fibroxantoma tiene un menor grado de
agresividad, recurrencia y metdastasis.

Existen articulos publicados de estudios que han intentado
demostrar la expresién o no de alguna molécula para diferen-
ciar las 2 entidades. En un estudio se vio que la tincién con
CD74 (LN-2) fue positiva en el 90% de los hisitiocitomas fibro-
sos malignos, y solo en el 10% de los fibroxantomas atipicos®,
aunque existen otros estudios que refutan esta utilidad®.

Como conclusidn, el fibroxantoma atipico es un tumor raro
relacionado con la exposicién solar, y su tratamiento es su
extirpacién quirdrgica. En nuestra paciente tras la reseccién

hubo un cambio de diagnéstico debido al grado de infiltraciéon.
La técnica de reconstruccién utilizada en esta paciente fue un
colgajo muy utilizado y conocido por cualquier cirujano maxi-
lofacial, el Mustarde, que tiene unos resultados funcionales y
estéticos buenos para la reconstruccién del parpado inferior,
aunque en nuestra paciente no se puede valorar debido a su
fallecimiento por otras causas.
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