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RESUMEN

Introduccion: El tumor fusocelular hialinizante con rosetas gigantes es una neoplasia constituida por
dos componentes histoldgicos, uno celular con elementos fusiformes, y el segundo representado por islas
bien delimitadas casi acelulares, llenas de material hialino, rodeadas de células redondas u ovales, las
cuales muestran un perfil inmunohistoquimico inusual, e histogénesis incierta. Objetivo: Instruir a los
patdlogos y clinicos sobre este tumor, su forma de presentacion y diagnoésticos diferenciales. Metodologia
y resultados: Se presenta el caso de una mujer de 42 afios con masa ubicada en region inguinal, de
crecimiento progresivo (1 afio), que se reseca quirirgicamente anatomia patoldgica informé un tumor
fusocelular hialinizante con rosetas gigantes, segun hallazgos morfoldgicos e inmuno histoquimicos, en
correlacion con su localizacion y cuadro clinico. Conclusion: Se hace necesario ampliar el conocimiento
sobre esta entidad y de esta forma obtener una adecuada evaluacidon de sus criterios prondsticos
histologicos, comportamiento clinico y tratamiento. Sadud ULS 2010; 42: 282-286
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ABSTRACT

Introduction: The hyalinizing spindle cell tumor with giant rosettes is a neoplasia characterized by both
histologic components, one of which is cellular, with spindle-shaped elements and the second represented
by well defined almost acellular islands filled with hyaline material surrounded by round to oval cells, which
shows an unusual immunohistochemical profile and uncertain histogenesis. Objective: Educate pathologists
and clinicians about this tumor, its presentation and differential diagnosis. Methods and results: A case of
a 42 year old woman with a mass located in the inguinal region, with progressive growth (1 year), surgically
resected and histopathology reported as Hyalinizing spindle cell tumor with giant rosettes according to
morphological, immunohistochemical findings correlates with its location and clinical. Conclusion: It is
necessary to expand awareness about this condition and thus obtain a proper assessment of histological
prognostic criteria, clinical behavior and treatment. Salud, ULS 2010; 42: 282-286
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INTRODUCCION

El tumor fusocelular hialinizante con rosetas gigantes
(TFHRG) es un tumor fibroso poco frecuente de los
tejidos blandos profundos, que fue descrito en 1997 por
Lane y Cols' en una serie de 19 casos. Es una neoplasia
constituida por dos componentes histologicos. Uno de
los cuales es celular, con elementos fusiformes, y el
segundo esta representado por islas bien delimitadas casi
acelulares, llenas de material hialino, caracterizadas por
estar rodeadas de células redondas u ovales, las cuales
muestran un perfil inmunohistoquimico inusual®.

La mayor parte de los pacientes con un TFHRG tiene
entre 20 y 40 afios y los varones se afectan con casi
la misma frecuencia que las mujeres®. Todos los casos
publicados hastael momento se han comportado de forma
indolente, aunque en algunos casos poco frecuentes, lo
han hecho de forma agresiva, con metastasis precoces
y tardias™®’. Debido a las notables similitudes en las
caracteristicas histologicas, moleculares y clinicas del
TFHRG con el sarcoma fibromixoide de bajo grado,
actualmente existen pruebas suficientes para apoyar la
idea que el TFHRG es un subgrupo del mismo* y por
tanto esta entidad se encuentra clasificada actualmente
por laOMS como una variante del sarcoma fibromixoide
de bajo grado. De igual forma, su identificacion y
diagnostico temprano son variables importantes en el
pronostico de la enfermedad debido a su alta tendencia
arecurrir de forma local y a distancia, siendo importante
instruir a los patélogos y clinicos sobre este tumor, su
forma de presentacion y diagndsticos diferenciales.

A continuacion se describe un caso de TFHRG en una
mujer de 42 afios de edad, y se discute su probable
origen, relacion con el sarcoma fibromixoide de bajo
grado, comportamiento clinico y tratamiento.

CASO CLINICO

Mujer de 42 afios con masa ubicada en region inguinal
derecha de crecimiento progresivo (1 afio), indolora,
movil, no fija a planos profundos ni dolorosa; la piel
suprayacente era macroscopicamente normal. Se reseca
quirdrgicamente y el examen macroscopico muestra
masa oval irregular, amarillenta, bien delimitada, de
consistencia firme, con superficie de corte homogénea.
Mide 6,8x5,3 cm en sus dimensiones mayores cruzadas.
Los cortes microscopicos de rutina obtenidos por
inclusion en parafina y coloreados con hematoxilina-
eosina evidencian lesion tumoral de origen mesenquimal
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en la cual alternan areas celulares constituidas por
elementos entre ovales y fusiformes de extremos
ovalados, dispuestos en un patréon arquitectural que
predominantemente forma haces cortos, que alternan
con areas estoriformes y que recuerdan en algunas zonas
cuerpos de Verocay, que rodean numerosas rosetas
hialinas de mediano y gran tamaio, bien delimitadas
y circundadas por elementos celulares similares a los
anteriormente descritos y dispuestos focalmente a
manera de “manguito”. También se reconocen zonas
mixoides y se destaca focalmente presencia de vasos
sanguineos de pequeno calibre (Figura 1, Fotos A,
B, C, D). Los estudios de histoquimica (tricromico y
PAS) destacaron las rosetas gigantes hialinas (Figura
1, Fotos E y F). Los estudios de inmunohistoquimica
fueron negativos para queratinas, actina de musculo liso,
y CD 99; y fuertemente positivo para bel-2, vimentina y
S-100 (Figura 2, Fotos A, B, C, D, E).

Figura 1. A. Hematoxilina Eosina (H&E) 10x. Visién
panoramica del tumor que alterna areas fusocelulares

con rosetas hialinas. B. H&E 10x. Zonas tumorales
predominantemente fusocelulares con patrén estoriforme
a la izquierda y vasos prominentes a la derecha. C. H&E
40x. Rosetas gigantes hialinas circundadas por elementos
fusocelulares a manera de “manguito”. D. H&E 10x. Rosetas
hialinas gigantes. E. F.Rosetas teflidas con tricromico y PAS
respectivamente.
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Figura 2. A. 10x. Negativo para AE1-AE3. B. 40x. Negativo
para SMA. C. 40x. Negativo para CD-99. D. 40x. Positividad
para Bcl-2. E. 40x. Reactividad para proteina S-100. F. 40x.
Positividad para vimentina.

DISCUSION

ElI TFHRG es una neoplasia poco frecuente, mas comin
en adultos jovenes de mediana edad, caracterizado
histolégicamente por formacion de rosetas gigantes
con nucleos de colageno distribuidos a lo largo de
este y por su estroma fibromixoide. El término “tumor
fusocelular hialinizante con rosetas gigantes” es una
forma descriptiva de nombrar esta neoplasia, basada
en las caracteristicas microscopicas del tumor, ya que
su histogénesis continua siendo controversial. Muchos
estudios ultraestructurales favorecen la teoria en la cual
se plantea que las células tumorales se originan a partir
de fibroblastos con o sin diferenciacion miofibroblastica
focal, independiente de si estdn o no asociados con
rosetas'”®. Sin embargo, las células tumorales con
caracteristicas dendriticas, de células de schwan y
neuroendocrinas también se han descrito’ . El nticleo
de colageno en el centro de las rosetas tiene hallazgos
ultraestructurales de coldgeno nativo normal', y en
algunos casos, se ha descrito la posibilidad que estos
elementos se generen por coalescencia de células
fusiformes alrededor de vasos hialinizados anormales'.

El sintoma de presentacion mas frecuente es una
masa indolora y profunda, que aumenta de tamafio
de forma progresiva y puede llevar de meses a aflos
en consultar. Este tumor se localiza sobre todo en las
extremidades, particularmente el muslo. Otras zonas
afectadas menos frecuentemente incluyen la pared
toracica, la axila, la cabeza y el cuello, el epiplon, la
pelvis y el mediastino!® ',

La mayor parte de los ejemplos de TFHRG se originan
en el musculo esquelético, aunque algunos parecen
centrarse en el tejido subcutdneo, como en este caso,
con afectacion muscular minima o nula. Recientemente
Billings y cols han descrito un grupo importante de
estos tumores con afectacion de la dermis's. El tamafio
de la lesion se encuentra en un rango de 1,5 a 13 cm,
de forma redonda a oval, bien circunscritas por una
pseudocépsula delgada. Aunque esta bien delimitado
desde el punto de vista macroscépico, es frecuente
encontrar extensa infiltracidon microscopica de los tejidos
blandos circundantes; posibilidad esta ultima que debe
ser tenida en cuenta cuando se planea la extirpacion
quirargica de la lesion. Presenta una consistencia firme y
la superficie de corte es homogénea, blanco- amarillenta
con areas brillantes focales por la acumulacion de
sustancia fundamentalmente mixoide. En algunos casos
se han descrito cambios degenerativos quisticos, pero
no hemorragia o necrosis por coagulacion tumoral.

El rasgo mas caracteristico de esta neoplasia desde el
punto de vista histopatologico es la presencia en un
nimero variable de estructuras grandes a modo de
rosetas, que se confunden intimamente con el estroma
fusiforme o hialinizado circundante, constituidas por
un nuacleo central de colageno eosinofilo brillante
y birrefringente, que se encuentra dispuesto  de
forma centrifuga desde el centro y se rodea de
c¢lulas redondeadas a ovoides con citoplasma claro a
eosinofilo, con atipia nuclear leve o nula y sin mitosis.
Otras caracteristicas incluyen presencia de deposito
de hemosiderina, degeneracion quistica, calcificacion,
metaplasia 6sea y condroide e inflamacion cronica
periférica. Aunque la microscopia de rutina con técnica
de inclusién en parafina y coloracién con Hematoxilina-
cosina sugiere que los depositos en el nucleo de las
rosetas estan conformados con colageno tipo 1V, las
tinciones de inmunohistoquimica fallaron en marcarlo,
(aunque si fueron muy positivas entre las células
fusiformes del estroma tumoral) y los pocos estudios
que han realizado microscopia electronica mostraron
caracteristicas mas coherentes con colageno tipo I y no
con el tipo IV clasicamente descrito?.
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Los estudios de inmunohistoquimica realizados
al TFHRG han informado resultados variables. El
inmunofenotipo del TFHRG es bastante parecido al
descrito en el sarcoma fibromixoide de bajo grado.
Los hallazgos mas consistentes son la positividad
de vimentina en ambos tipos celulares, las células
fusiformes del estroma y las células alrededor de las
rosetas, las cuales a veces también expresaron proteina
S-100, CD57, PGP 9,5 y enolasa neuronal especifica.
La expresion de vimentina demuestra que las células
tumorales se originan a partir de células mesenquimales
mas relacionadas con los fibroblastos® %, pero la razén
para la expresion de proteina S-100, CD57, NSE y PGP
9,5, aunque permanece desconocida, sugiere mas un
fenotipo neural. En el presente caso en concordancia
con lo anteriormente descrito se destaco positividad
intensa para la vimentina, e igualmente para S-100.

Los primeros estudios citogenéticos que fueron
realizados al sarcoma fibromixoide de bajo grado
demostraron un cromosoma supernumerario en
anillo, que se encontraba formado por material de los
cromosomas 7 y 16, el cual fue detectado mediante
hibridacion gendomica comparada'é. En los trabajos
realizados posteriormente se ha confirmado la presencia
de una traslocacion caracteristica en la cual participa
el gen FUS del cromosoma 7 y el gen CREB3L2
del cromosoma 16''. Teniendo en cuenta las
caracteristicas clinicas e histologicas que comparten el
TFHRG con el sarcoma fibromixoide de bajo grado, se
han realizado estudios citogenéticos a favor que se trata
de tumores relacionados, evidenciando que esta misma
traslocacion se encuentra en los casos de TFHRG, lo
cual confirma la teoria que ambos tumores guardan una
estrecha relacion®.

La escision extensa de la lesion asociado a seguimiento
prolongado a fin de detectar recurrencia local y a
distancia de la enfermedad, especialmente en los
pulmones, es la mejor opcidon de tratamiento. No se
sugieren la quimioterapia adyuvante ni la radioterapia
debido a la naturaleza de crecimiento lento del tumor.
El prondstico es mas favorable con los tumores que
se detectan pronto y son extirpados de forma agresiva
con margenes quirurgicos adecuados. De igual forma
es importante resaltar que ni el tamafo del tumor, ni la
presencia de zonas de alto grado en el tumor se asocian
con un mayor riesgo de recidiva local y metastasis!'?.

Aunque originalmente se consideraron entidades
distintas, el sarcoma fibromixoide de bajo grado y el
TFHRG se incluyen ahora como parte de un mismo
espectro histologico, es decir, ambos se ubican dentro
del espectro de los sarcomas fibromixoides de bajo
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grado, con un curso mas indolente de lo que se habia
informado anteriormente. Las razones para considerarlo
asi son: edad de presentacion y localizacion anatdmica
parecida, estroma fusocelular idéntico, que incluye
la presencia ocasional de fibrosarcoma de grado
intermedio y la identificacion de la misma traslocacion
caracteristica t(7;16)'2,

Sin embargo, algunos autores critican esta posicion si se
tiene en cuenta que en algunos casos se ha documentado
diferenciacion de células de schwan, histiocitos o
células neuroendocrinas de manera ocasional en
las rosetas del TFHRG y que no se encuentran en el
sarcoma fibromixoide de bajo grado. Por otra parte, las
caracteristicas poco comunes de la invasion vascular y
necrosis isquémica ocasionalmente encontrados en el
sarcoma fibromixoide de bajo grado no se han descrito
en TFHRG?'.

Los tumores TFHRG se pueden confundir con otros
tumores que forman rosetas de colageno gigantes, como
el neurilemoma parecido al neuroblastoma, variante
extremadamente rara pero histologicamente diferente
del Schwannoma benigno, en el que las rosetas tienen
un ntcleo de coldgeno rodeado de pequefias células de
Schwann redondeadas y diferenciadas®. De igual forma
algunos casos poco frecuentes de osteosarcoma contienen
areas de rosetas similares a las descritas en el TFHRG,
pero en estos casos el centro corresponde a un material
parecido a osteoide, con calcificacion central frecuente
y rodeado de células con mas pleomorfismo nuclear que
el observado en los TFHRG. Las zonas fusocelulares
de esta lesion pueden parecerse a la Fibromatosis pero
en esta lesion existe una celularidad mas uniforme con
disposicion fascicular franca y no se evidencian las
estructuras tipo roseta.

Enresumen, la presentacion de este caso de TFHRG busca
resaltar la importancia de esta neoplasia poco frecuente
de tejidos blandos, estimulando su abordaje adecuado y
reconocimiento oportuno, especialmente por patdlogos,
quienes deben tener presentes las caracteristicas clave
para su diagnoéstico apropiado, considerando el potencial
de recidiva y metastasico con el que cuenta esta lesion a
pesar de su morfologia aparentemente benigna.
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