CAaAso CLINICO

Cir Pediatr 1999; 12: 171-173

Histiocitoma fibroso maligno cervico-craneal
en un lactante*

C. Moreno Hurtado, E. Blesa Sanchez, R. Nufiez NUfiez, R. Cabrera Garcia

Servicio de Cirugia Pediétrica, Hospital Universitario Materno-Infantil, Badajoz

RESUMEN: Se presenta un caso de histiocitoma fibroso maligno va-
riedad mixoide en un lactante de 8 meses de edad. Se revisala proba-
ble etiologia del tumor y su rara presentacion en region cérvico-craneal
que puede inducir aerror diagndstico con linfangiomas.
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MALIGNANT FiBROUS HisTioCcYTOMA 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 thistumor is made. Its unusual presentation in the cervical-
cranial region may induce to misdiagnosis with limphangiomain this
location.
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INTRODUCCION

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 patrén de creci-
miento tisular en «rueda de carro»®. Se presentan con un am-
plio espectro de aspectos histol dgicos?, representando lava-
riedad mixoide € segundo tipo mas comin®. Son tumores
propios de laedad adultatardia, siendo excepciona enlain-
fancia®. Es comun lahemorragiay la necrosis, presentan-
dose entonces como masas fluctuantes y diagnosticandose
erréneamente de Hematomas quisticos o de Linfangiomas,
como ocurrid en nuestro caso, localizado de formaatipicaen
region cérvico-craneal.
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Lactante varon de 8 meses de edad que consulta por pre-
sentar unatumoracion en laregion cérvicocranea izquier-
da, de 5 meses de evolucidn, con aumento progresivo de ta-
mafio y no acompafiada de manifestaciones locales ni gene-
rales.

A laexploracion se aprecialatumoracion cubiertade piel
sin cambios aparentes (Fig. 1), unida a dermis en su centro,
mientras que en su periferialapiel puede desplazarse sobre
ella; no se desplaza sobre planos profundos, presenta una con-
sistencia blanda, fluctuante, parece contener liquido a poca
tensidn, y no es dolorosa.

Ecogréficamente se aprecia unaimagen ovoidea, de apro-
ximadamente 4 x 2 cm, de ecogenicidad mixta, fundamen-
talmente ecogénica, que es informada como probable
Linfangioma, aunque atipico.

Con este probable diagndstico se aconsegjalaextirpacion
quirdrgica. Serealizaunaincision en formade huso sobrela
tumoracion; ésta presenta un aspecto cerebroide, muy friable
einfiltraladermis. Estd muy vascularizada, y su delimita-
cion de tejidos adyacentes no es clara, lo que dificultala ex-
tirpacion total (Fig. 2).

El estudio histopatol 6gico pone de manifiesto unatumo-
racion mesenquimal del tipo histiocitoma fibroso maligno,
variedad mixoide, con un indice proliferativo de un 8%.

El paciente es enviado aun Centro Oncol 6gico Pediétrico
especializado para vaoracion de tratamiento complementa-
rio que no se considera, en principio, indicado. A 1os 13 me-
sesde laintervencion e paciente se encuentralibre de sinto-
mas, sin recidivalocal.

DISCUSION

Lamayor parte de las masas que afectan aladermisy
al tejido celular subcuténeo en laregion cervical posterior co-
rresponden a linfangiomas quisticos®. En general, €l diag-
ndstico es clinico con muy bajas probabilidades de error. S
alavaloracion clinicaaffadimos el estudio por laimagen, fun-
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Figura 1. Masa en region cérvicocranedl.

damental mente ecogréfico, las posibilidades de equivocacion
se hacen minimas.

En nuestro caso, el aumento progresivo de tamafio de la
tumoracion y sus caracteristicas clinicas y ecograficas, nos
indujeron a dudar del diagndstico en principio més proba-
ble de linfangioma.

El concepto de histiocitoma fibroso maligno fue intro-
ducido en 1963 para hacer referenciaa un grupo de tumores
de partes blandas caracterizados por un patrén de crecimien-
to tisular en «rueda de carro»®. Se presentan con un amplio
espectro de aspectos histol égicos?, representando la varie-
dad mixoide el segundo tipo més comun. Son tumores pro-
pios de la edad adulta tardia, siendo excepcionales en lain-
fancia

L os histiocitomas fibrosos malignos suelen estar locali-
zados en el musculo esquelético de las extremidades, sien-
do menos de un 10% los que estan limitados exclusivamen-
te al tejido celular subcutaneo®. Su diferenciacion histol 6-
gicacon € liposarcoma pleomarfico celular y con el rabdo-
miosarcoma pleomorfico es con frecuencia dificil de esta-
blecer®. La variedad angiomatoide o hemangioendotelio-
mainfantil es generadmente laque plantea un diagndstico di-
ferencia con el linfangioma quistico, ya que suele presen-
tar hemorragias focaesy pseudoquistes heméticos que, ave-
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Figura 2. Aspecto intraoperatorio de la masa.
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Figura 3. Aspecto microscopico del tumor.

ces, ocupan lamayor parte del tumor9, Es aconsejable la
extirpacion quirdrgica completa como Unica forma de evi-
tar larecidivalocal®, ya que presentan una tasa de recidiva
del 66%®. En nuestro caso no tuvimos seguridad de haber
realizado |la extirpacion total del tumor, motivo por el que
lo enviamos a un Centro Oncol 6gico especializado donde no
consideraron necesario tratamiento adicional. A pesar del
buen resultado inicia en este caso, existen evidencias de re-
cidivaloca y metastasis hasta més de dos afios después dela
intervencion quirdrgica, por lo que en este tipo de tumores
hay que ser extremadamente cautos ala hora de valorar re-
sultados?.
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