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PRESENTACION DE CASO

Histiocitoma fibroso maligno metastasico en estdmago

Metastatic malignant fibrous histiocytoma in the stomach
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RESUMEN

El histiocitoma fibroso maligno es el sarcoma de partes blandas mas frecuente de la
adultez tardia. Se desarrolla habitualmente en los miembros inferiores y en el
retroperitoneo. Su pronéstico es malo, la recidiva local y las metastasis a distancia.
Se presenta el caso de un paciente con metéastasis en el estbmago de un histiocitoma
fibroso maligno. El objetivo de esta publicacion es la presentacion de una forma poco
comun de diseminacion metastasica del histiocitoma fibroso maligno.
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ABSTRACT

Malignant fibrous histiocytoma is the most common soft tissue sarcoma of late adult
life. It usually develops in the lower extremities and in the retroperitonium. Prognosis
is fairly poor; local relapse and distant metastasis are the common natural history.
The is presented of a patient with stomach metastasis of malignant fibrous
histiocytoma. This paper is aimed at presenting a rare way of metastatic
dissemination of the malignant fibrous histiocytoma.
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INTRODUCCION

El histiocitoma fibroso maligno (HFM) ha sido, durante muchos afios, el sarcoma de
partes blandas (SPB) mas frecuente de la adultez tardia. Habitualmente se desarrolla
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en los miembros inferiores y en el retroperitoneo. Este tumor es dificil de distinguir
desde el punto de vista histolégico de otros sarcomas y carcinomas. Su pronoéstico es
malo, la recidiva local y las metastasis a distancia son la regla; estas ultimas son mas
frecuentes en pulmén, hueso, cerebro e higado. La primacia en la descripcion del
HFM, como un nuevo tumor maligno, estéa dividida entre Ozello! y O'Brian? (1963 y
1964, respectivamente). Los detalles de sus caracteristicas histopatolégicas fueron
descritos por primera vez por Kempson y Kyriakos (1972).2 El HFM 6seo fue descrito
inicialmente por Feldman y Norman (1972).4 El HFM ocurre con mas frecuencia como
tumor primario, entre 70-75 % de los casos en las extremidades, 59 % en las
extremidades inferiores, seguidas por el retroperitoneo en un 15 % y un 5 % en el
tronco.® Otros autores reportan 59 % en las extremidades, 19 % en el tronco, 13 %
en el retroperitoneo y 9 % en la cabeza y el cuello.®

PRESENTACION DE CASO

Paciente masculino, mestizo, de 39 afios de edad, que en el mes de agosto del afio de
2014 después de un trauma no severo, presenté aumento de volumen de la rodilla
izquierda, acompafiado de dolor e impotencia funcional de forma progresiva durante
dos meses. El paciente acudié al Instituto Nacional de Oncologia y Radiobiologia
(INOR).

Mediante el examen clinico y los estudios realizados, se diagnosticé un histiocitoma
fibroso maligno de alto grado de la rodilla izquierda con un nédulo subcutaneo de la
pared abdominal y un ganglio inguinal izquierdo, ambos metastasicos. Se clasificé
como estadio 1V, segun el sistema TNM vigente del afio 2010, del Comité Conjunto
para Cancer de los Estados Unidos de Norteamérica, AJCC (por sus iniciales en
inglés).” Se le amputé supracondilea del miembro inferior izquierdo con
linfadenectomia inguinal homolateral mas exéresis de la metastasis subcutanea de la
pared abdominal y tratamiento quimioterapico paliativo posquirdrgico con cisplatino
mas adriamicina, del que solo recibié tres ciclos de los seis planificados por toxicidad
medicamentosa.

En el mes de junio del afio de 2016 acudié nuevamente al INOR por astenia marcada,
pérdida de peso de 10 kg, palidez cutanea, melena y fiebre. El interrogatorio permitio
descubrir sintomas dispépticos y ndauseas, que en ocasiones llegaron al vomito, de
tres meses de evolucion.

El examen fisico mostro palidez cutanea y mucosa, el tejido celular subcutaneo
infiltrado por edemas blandos que expresaban el signo de Godet con la presion digital,
en el tercio inferior del miembro inferior y pie derechos. En el abdomen se palp6 un
tumor mal delimitado que ocupaba gran parte de este, incluia partes del epigastrio, la
regiéon periumbilical, los flancos y la fosa iliaca derecha, de consistencia firme, no
doloroso. El paciente se clasificé con un indice de estado general de 40 % segun la
escala de Karnofsky® y grado 3 de la escala del Grupo de Oncologia Cooperativo del
Este (ECOG)® por sus iniciales en inglés.

El bajo indice de masa corporal (IMC) del enfermo de 15,78 kg/m? lo catalogaba con
desnutriciéon severa.

Las determinaciones de hematologia y hemoquimica mostraron: Hb 6g/L, proteinas
totales 48,1 g/L, albumina 22,1 g/L, colesterol 1,6 mmol/L, triglicéridos 1,2 mmol/L,
valores que, junto con la gran pérdida de peso, su bajo indice de masa corporal y el
bajo indice de estado general, catalogaron al paciente con desnutricidon proteico-
caldrica severa. La radiografia contrastada de eséfago, estbmago y duodeno, mostré
un defecto de llenado de la curvatura mayor del cuerpo y del antro gastrico con el
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bulbo duodenal deformado, los pliegues mucosos engrosados y distension gastrica
con retencion de contraste por posible sindrome pilérico incompleto.

En la tomografia axial computarizada (TAC) de térax y abdomen se encontré una
adenopatia axilar derecha de 17 mm de didmetro de aspecto metastasico. También se
observa un engrosamiento circunferencial de la pared gastrica de 50 mm, que se
extendia desde el cuerpo gastrico hasta el piloro y el bulbo duodenal, de aspecto
tumoral, con areas de necrosis y estenosis de la luz del érgano. El tumor se
proyectaba fuera del estbmago y alcanzaba hasta la fosa iliaca derecha, en contacto
con vasos sanguineos mayores. Imagen osteolitica del cuerpo vertebral L4 (Figs. 1, 2

y 3).

Fig. 1. Corte axial de tomografia que muestra HFM metastasico en &l
estomago. Marcada estenosis de la luz del argano en forma de
desfiladero, Paredes gastricas muy engrosadas sustituidas por
tumar,

http://scielo.sld.cu



Revista Cubana de Cirugia 2017;56(4)

Fig. 2. Feconstruccion sagital de tormografia. Estdmago con escaso
contraste de bano por estenosis de suluz, Bl tumor alcanza el nivel de
la 5ta. Yertebra lumbar

Fig. 3. Reconstruccion coronal de tomografia. Estdmago con contraste
de bario en su porcion proximal, Bl tumor ocupa dos tercios inferiores
gastricos. Se proyecta hasta el nivel del ala del hueso coxal derecho.

La panendoscopia del tracto digestivo superior no logré la insuflacion del estémago
por rigidez parietal del 6rgano. Se encontraron multiples tumores polipoides de
aspecto tumoral, ulcerados, friables, que deformaban el érgano, situados en el cuerpo
y antro gastricos de forma circunferencial en el estbmago, que impedian el paso del
equipo al duodeno. El paciente tuvo un sangrado activo en sabana y al contacto con el
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endoscopio. El patron endoscopico fue compatible con adenocarcinoma gastrico tipo
IV de la clasificacion de Borrmann.'® La biopsia endoscdpica del estdmago mostré que
la lesion era predominantemente difusa y estoriforme-pleomérfica sin un patréon
morfoldgico o linea celular de diferenciacion. Esto fue compatible con el diagndstico de
histiocitoma fibroso maligno de alto grado.

En el curso de los estudios por el tumor gastrico, el paciente presentd dos episodios
de sangrado digestivo alto con hematemesis, que se controlaron con tratamiento
médico.

Se instituy6 un tratamiento de soporte con dieta hiperproteica, formulaciones de
suplemento nutricional completo oral, vitaminoterapia parenteral, alimentacién
parenteral total, albumina humana al 20 % y multiples transfusiones de concentrado
de eritrocitos. A pesar de ello, el paciente continu6 con signos fisicos y humorales de
desnutricién y anemia.

Dada la imposibilidad de realizar una operacién quirdrgica sobre el tumor gastrico,
con intencion paliativa para control del sangrado, debido al progresivo y rapido
deterioro del mal estado general del enfermo, el no restablecimiento nutricional del
mismo Yy la persistencia del sangrado digestivo en forma de melena, el paciente entré
en un programa terapéutico paliativo de radioterapia hemostatica sobre el tumor
gastrico, con el siguiente esquema: radioterapia sobre el area gastrica con un campo
de 14 X 14cm. La dosis total sobre el tumor de 30 Gy con una dosis diaria sobre el
mismo de 250 Gy hasta completar 12 sesiones. Este tratamiento control6 el sangrado
completamente. Sin embargo, el deterioro del paciente por el curso irreversible de su
enfermedad cancerosa continud hasta provocar su fallecimiento intrahospitalario el 8
de julio de 2016.

DISCUSION

Los SPB son neoplasias malignas infrecuentes y comprenden 1 % de todos los
canceres. El HFM puede aparecer practicamente en cualquier lugar del organismo
debido a su origen mesenquimal.'! Fuera de las extremidades inferiores y el
retroperitoneo, el HFM ha sido reportado muy raramente como tumor primario
originado en pulmén,'? traquea,*® aorta y corazén,'* mamas,*® pancreas,® duramadre
y sistema nervioso central,!” senos paranasales y en las cavidades nasal y oral,*®
estémago,*® vesicula biliar,?° intestino delgado,?* duodeno,?? asi como en rifién,
vejiga, escroto, conducto deferente, orbita y area paraespinal.?®

Los sitios mas frecuentes de metéastasis producidas por los HFM son los pulmones (80
%) y los ganglios linfaticos regionales (32 90).%4

Las metastasis en el estbmago provenientes de los HFM son extremadamente raras.
Se realizé una budsqueda en la literatura médica en inglés con las frases y palabras
clave: malignant fibrous histiocytoma, gastric metastasis, stomach y metastasis, de
manera individual y combinadas con la base de datos PubMed/Medline. Se buscé
igualmente en la literatura médica de idioma espafiol con las frases y palabras clave:
histiocitoma fibroso maligno, metastasis gastrica, estdbmago y metastasis, también de
manera individual y combinadas mediante las bases de datos Scielo, Lilacs,
MedicLatina e IBECS. Se encontraron reportes de 28 casos de HFM metastasicos en
estdmago en la literatura inglesa y s6lo uno en la espariola.
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Los esfuerzos diagnoésticos deben estar dirigidos a identificar una linea de
diferenciacion celular entre los sarcomas. En la clasificacion de los tumores de partes
blandas de la Organizaciéon Mundial de la Salud (OMS) del afio 2002.%°> El HFM
pertenece al grupo de los tumores fibrohistiociticos. Estos comprenden al sarcoma
pleomoarfico indiferenciado - histiocitoma fibroso maligno que a su vez incluye los
siguientes subtipos morfoldgicos:

e el estoriforme - pleomdérfico (sarcoma pleomérfico indiferenciado de alto
grado),

e el de células gigantes (sarcoma pleomorfico indiferenciado con células
gigantes),

¢ el mixoide/mixofibrosarcoma de alto grado y

e las formas inflamatorias (sarcoma pleomérfico indiferenciado con inflamacion
prominente).

Durante muchos afios, el HFM comprendia 30 % de todos los SPB. Sin embargo, con
el desarrollo de la inmunohistoquimica, la cantidad de casos diagnosticados como HFM
ha disminuido. Su histogénesis aun es un asunto en controversia.

Actualmente, después de este cambio conceptual, el término se reserva para un
pequeno grupo de sarcomas que no muestran una linea de diferenciaciéon celular
definida, y contabilizan menos del 5 % de los SPB del adulto. Por eso, el histiocitoma
fibroso maligno estoriforme - pleomoérfico se considera un diagnéstico de exclusion.

En la clasificacion mas reciente de la OMS (4ta. edicién, febrero de 2013) de los SPB,
el término "histiocitoma fibroso maligno" se ha eliminado. Tales tumores, después de
la exclusiéon de lineas celulares especificas de diferenciacién, son clasificados
actualmente en una completamente nueva y separada categoria como "sarcomas
indiferenciados no clasificables™ (SINC).2%27 E| habito, la costumbre o quizas la
desinformacion hacen que, ain mas de tres afios después de enunciada la nueva
categoria, se le continde llamando a este sarcoma, HFM.

Por ese motivo, a partir de este parrafo, usaremos el nuevo nombre dado a estos
tumores: SINC. Esta nueva categoria se crea al reconocerse el hecho de que un
pequefio, pero significativo, subgrupo de sarcomas no pueden ser clasificados en
ninguna de las categorias actualmente bien definidas. Estas lesiones no muestran una
linea de diferenciacién celular especifica al utilizar las tecnologias diagndsticas
actualmente disponibles.

Indudablemente, este grupo completo de tumores continuara siendo un reto en
términos de la comprensién de su patogenia, su clasificacion y métodos 6ptimos de
tratamiento, al menos en el futuro cercano, hasta que su biologia subyacente sea
desentrafiada y completamente comprendida. Debe hacerse un diagnéstico diferencial
con una gran variedad de neoplasias pleomoérficas primarias o metastasicas, en
particular con los tumores sarcomatosos de alto grado del estroma gastrointestinal, el
leiomiosarcoma pleomorfico, el carcinoma sarcomatoide y otros de caracteristicas
histolégicas similares.?®

En nuestro paciente, inicialmente se sospechd un tumor del estroma gastrointestinal
por el patron histolégico. Sin embargo, la inmunohistoquimica permitio la
diferenciacion diagnéstica hacia un SINC.
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No existe un cuadro clinico patognomonico que permita distinguir los SINC primitivos
del estdbmago o metastasicos en él, de otros tumores gastricos. Pueden presentarse
epigastralgia, hematemesis, melena, obstruccion pilérica, perforaciéon y tumor
abdominal palpable junto con sintomas generales como astenia, pérdida de peso,
fiebre y estigmas de anemia. Nuestro caso presentd melena, hematemesis y sintomas
de sindrome pilérico incompleto junto con astenia, pérdida de peso, anemia, fiebre y
tumor abdominal palpable. El sangrado también ha sido reportado por otros autores
como sintoma frecuente.?°:3°

Resulta dificil establecer el diagnéstico de metastasis gastrica, especialmente si se
desconoce la existencia del SINC primario. En el caso de conocerse el sitio primario
del SINC, la historia clinica, los estudios de imagenes y especialmente la biopsia
endoscopica son de inestimable valor. Las metastasis gastricas habitualmente
provienen de canceres de origen epitelial. Existe poca informacién relacionada con las
metastasis en el estbmago originadas por sarcomas.?5:30:31

No existe un patrén endoscépico patognomonico de SINC. En el caso que
presentamos, los gastroenterélogos endoscopistas plantearon el diagnéstico de
adenocarcinoma gastrico.

De once casos de metastasis gastricas de SINC, reportados previamente por otros
autores, en 10 de ellos las metastasis afectaron el antro y la curvatura mayor, lo cual
sugiere la diseminacién metastasica por via hematdgena a través de la arteria
gastroduodenal y los vasos gastroepiploicos. Nuestro paciente también tenia afectado
el antro y la curvatura mayor del estémago.3?

La literatura sefiala que la edad promedio de los enfermos con SINC metastasicos en
el estbmago es de 66 afios y pertenecen al sexo masculino.!! Nuestro paciente era un
hombre, pero con dos décadas mas joven.

Los SINC primarios se tratan de la misma forma que los osteosarcomas y parecen
tener la misma respuesta al tratamiento que estos Ultimos. Las opciones de
tratamiento varian basadas en factores tales como si el SINC esta localizado, dénde
esta situado, la edad y el estado general del paciente. Habitualmente, la terapéutica
debe tener un enfoque multimodal e incluye la cirugia, la quimioterapia y en
ocasiones la radioterapia. Para la enfermedad diseminada no existe un tratamiento
estandar.

Casi todos los pacientes que presentan sangrado digestivo por metastasis gastricas
debidas a sarcomas de alto grado tienen amplia diseminaciéon metastasica en ese
momento, por ello, el rol de la cirugia es limitado.

La gastrectomia para la reseccion de las metastasis gastricas debe hacerse con el fin
de controlar una hemorragia que amenace la vida; sin embargo, la mayoria de los
pacientes con SINC no obtienen un beneficio de sobrevida a largo plazo con esta
cirugia.!

El comportamiento bioldgico de los SINC es extremadamente agresivo y esta
condicionado principalmente por su tamafio y grado histolégico. El tratamiento de
eleccién, siempre que sea posible, esta basado en la temprana y completa reseccion
del tumor. Los SINC metastasicos en el estdbmago tienen muy mal pronéstico que
resulta, indefectiblemente, en la muerte del paciente.
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