
CASO CLÍNICO

Lactante varón de 8 meses de edad que consulta por pre-
sentar una tumoración en la región cérvicocraneal izquier-
da, de 5 meses de evolución, con aumento progresivo de ta-
maño y no acompañada de manifestaciones locales ni gene-
rales.

A la exploración se aprecia la tumoración cubierta de piel
sin cambios aparentes (Fig. 1), unida a dermis en su centro,
mientras que en su periferia la piel puede desplazarse sobre
ella; no se desplaza sobre planos profundos, presenta una con-
sistencia blanda, fluctuante, parece contener líquido a poca
tensión, y no es dolorosa.

Ecográficamente se aprecia una imagen ovoidea, de apro-
ximadamente 4 x 2 cm, de ecogenicidad mixta, fundamen-
talmente ecogénica, que es informada como probable
Linfangioma, aunque atípico.

Con este probable diagnóstico se aconseja la extirpación
quirúrgica. Se realiza una incisión en forma de huso sobre la
tumoración; ésta presenta un aspecto cerebroide, muy friable
e infiltra la dermis. Está muy vascularizada, y su delimita-
ción de tejidos adyacentes no es clara, lo que dificulta la ex-
tirpación total (Fig. 2).

El estudio histopatológico pone de manifiesto una tumo-
ración mesenquimal del tipo histiocitoma fibroso maligno,
variedad mixoide, con un índice proliferativo de un 8%.

El paciente es enviado a un Centro Oncológico Pediátrico
especializado para valoración de tratamiento complementa-
rio que no se considera, en principio, indicado. A los 13 me-
ses de la intervención el paciente se encuentra libre de sínto-
mas, sin recidiva local.

DISCUSIÓN

La mayor parte de las masas que afectan a la dermis y
al tejido celular subcutáneo en la región cervical posterior co-
rresponden a linfangiomas quísticos(5). En general, el diag-
nóstico es clínico con muy bajas probabilidades de error. Si
a la valoración clínica añadimos el estudio por la imagen, fun-
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RESUMEN: Se presenta un caso de histiocitoma fibroso maligno va-
riedad mixoide en un lactante de 8 meses de edad. Se revisa la proba-
ble etiología del tumor y su rara presentación en región cérvico-craneal
que puede inducir a error diagnóstico con linfangiomas. 
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MALIGNANT FIBROUS HISTIOCYTOMA CERVICOCRANIAL

IN AN INFANT

ABSTRACT: We describe one case of malignant fibrous histiocytoma
variant myxoid in an eight month old infant. A review of the etio-
logy of this tumor is made. Its unusual presentation in the cervical-
cranial region may induce to misdiagnosis with limphangioma in this
location.
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INTRODUCCIÓN

El concepto de histiocitoma fibroso maligno fue intro-
ducido en 1963 para hacer referencia a un grupo de tumo-
res de partes blandas caracterizado por un patrón de creci-
miento tisular en «rueda de carro»(1). Se presentan con un am-
plio espectro de aspectos histológicos(2), representando la va-
riedad mixoide el segundo tipo más común(3). Son tumores
propios de la edad adulta tardía, siendo excepcional en la in-
fancia(4). Es común la hemorragia y la necrosis, presentán-
dose entonces como masas fluctuantes y diagnosticándose
erróneamente de Hematomas quísticos o de Linfangiomas,
como ocurrió en nuestro caso, localizado de forma atípica en
región cérvico-craneal.
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damentalmente ecográfico, las posibilidades de equivocación
se hacen mínimas.

En nuestro caso, el aumento progresivo de tamaño de la
tumoración y sus características clínicas y ecográficas, nos
indujeron a dudar del diagnóstico en principio más proba-
ble de linfangioma.

El concepto de histiocitoma fibroso maligno fue intro-
ducido en 1963 para hacer referencia a un grupo de tumores
de partes blandas caracterizados por un patrón de crecimien-
to tisular en «rueda de carro»(1). Se presentan con un amplio
espectro de aspectos histológicos(2), representando la varie-
dad mixoide el segundo tipo más común. Son tumores pro-
pios de la edad adulta tardía, siendo excepcionales en la in-
fancia.

Los histiocitomas fibrosos malignos suelen estar locali-
zados en el músculo esquelético de las extremidades, sien-
do menos de un 10% los que están limitados exclusivamen-
te al tejido celular subcutáneo(3). Su diferenciación histoló-
gica con el liposarcoma pleomórfico celular y con el rabdo-
miosarcoma pleomórfico es con frecuencia difícil de esta-
blecer(2). La variedad angiomatoide o hemangioendotelio-
ma infantil es generalmente la que plantea un diagnóstico di-
ferencial con el linfangioma quístico, ya que suele presen-
tar hemorragias focales y pseudoquistes hemáticos que, a ve-

ces, ocupan la mayor parte del tumor(2,6). Es aconsejable la
extirpación quirúrgica completa como única forma de evi-
tar la recidiva local(4), ya que presentan una tasa de recidiva
del 66%(3). En nuestro caso no tuvimos seguridad de haber
realizado la extirpación total del tumor, motivo por el que
lo enviamos a un Centro Oncológico especializado donde no
consideraron necesario tratamiento adicional. A pesar del
buen resultado inicial en este caso, existen evidencias de re-
cidiva local y metástasis hasta más de dos años después de la
intervención quirúrgica, por lo que en este tipo de tumores
hay que ser extremadamente cautos a la hora de valorar re-
sultados(7).
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Figura 1. Masa en región cérvicocraneal. 

Figura 2. Aspecto intraoperatorio de la masa. 

Figura 3. Aspecto microscópico del tumor.
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