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Resumen.—H fibroblastoma de células gigantes es un tumor
mesenquimal benigno de origen desconocido que suele
aparecer en las dos primeras décadas de la vida. Aunque
tiende a recidivar localmente, su capacidad metastasica no se
ha confirmado.

Se presenta el caso de un var6n de 6 afios de edad, remitido
desde el servicio de cirugia plastica a nuestra consulta por
presentar una lesion tumoral sobre cicatriz quirdrgica en
region inguinal izquierda. El paciente habia sido intervenido
hacia 2 meses de una tumoracién en esa localizacion, que fue
clasificada como fibroblastoma de células gigantes. La biopsia
cutanea realizada confirmé la sospecha de recidiva local del
tumor.

Se revisan las caracteristicas clinicopatolégicas e
histogenéticas de este tumor, asi como las distintas opciones
terapéuticas.
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INTRODUCCION

Desde la descripcion inicial por Smookler y Enzinger!
en 1982 se han recogido menos de 100 casos de
fibroblastoma de células gigantes en la literatura
médica. Cada vez son mas los casos que se diagnostican
debido a un mejor conocimiento de las caracteristicas
clinicas e histolégicas de este tumor, que en el pasado
era interpretado como sarcoma de bajo grado.
Actualmente se conoce que se trata de un tumor
mesenquimal benigno, localmente agresivo y con una
alta tendencia a la recidiva local.

Descripcion del caso

Un varén de 6 afios de edad, sin antecedentes
personales de interés, fue visto en el servicio de Cirugia
Plastica al afo ymedio de vida, por presentar una lesion
subcutdnea en ingle izquierda. Se realizé una biopsia
escisional de la misma para estudio histopatolégico,
observindose una proliferacion mesenquimal
compatible con fibromatosis. A los 6 afios de edad,
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INGUINAL GIANT CELL FIBROBLASTOM A

Abstract.—Giant cell fibroblastoma is a rare mesenchymal
neoplasm of unknown origin, occurring mostly in the two first
decades of life. Although it often pursues a locally recurrent
course, there has been no confirmation of metastatic capability.
We report the case of a six year old boy attended at our
Service presenting a tumour in the left groin, which developed
over a scar, suggestive of cheloid. A lesion was surgically
removed in this area and diagnosed as a giant cell
fibroblastoma, two months ago.

A skin biopsy was performed and revealed a local recurrence of
giant cell fibroblastoma.

We review the clinical manifestations, histological findings and
histogenesis of this tumour, and the different therapeutical
options.

Key words: giant cell fibroblastoma, dermatofibrosarcoma
protuberans, Mohs micrographic surgery.
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consulté de nuevo por la aparicién de una lesién sobre
la cicatriz quirdrgica, y se practicd una exéresis en
bloque. El estudio histopatoldgico en esta ocasion fue
de fibroblastoma de células gigantes, con méargenes
libres. Dos meses después de esta intervencién fue
remitido a nuestro servicio por presentar una
tumoracion sobre la cicatriz quirtirgica, sugerente de
queloide.

Ala exploracidn fisica se observaba una tumoracién
eritematovioldcea de superficie abollonada y tacto
fibroso, de aproximadamente 6 X4 cm, sobre una
cicatriz quirdrgica (fig. 1). Se tomdé una biopsia en
sacabocados de uno de los margenes, que fue
interpretada como recidiva local de FCG. El nifio fue
intervenido mediante extirpaciéon amplia y autoinjerto.

En el estudio histopatolégico de la pieza se observod
una lesién tumoral mal delimitada que ocupaba
practicamente toda la dermis (fig. 2) y que se extendia
hacia el tejido celular subcutdneo. El tumor estaba
constituido por células fusiformes y ovales, otras grandes
de ntcleos pleomérficos y células gigantes
multinucleadas, en una estroma hialina (fig. 3). Se
observaban ademdshendiduras, delimitadas por células
grandes de niucleos hipercromaéticos y células gigantes
multinucleadas, que en su interior contenian células
necroticas flotando en una sustancia baséfila (fig. 4).
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Fig. 1.—Tumoracién nodular eritematopardusca, adherida a piel
y planos profundos.
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Fig. 3.—Se aprecian células de nucleos hipercromaticos en una
estroma hialina, y seudoluces vasculares o «espacios angiectoides»
con células necréticas en su interior (hematoxilina-eosina, X20).

Fig. 2—Tumoracion bien vascularizada, constituida por células
fusiformes que se extienden por toda la dermis reticular
(hematoxilina-eosina, x4).

El estudio inmunohistoquimico demostré que las
células tumorales expresaban vimentina, CD34 y CD68,
yeran negativas para S-100, EMA, actina y desmina.

Alos 8 meses se produjo una nueva recidiva local por
lo que el paciente fue reintervenido en el Servicio de
Cirugia Plastica. Dos afios después de la tultima
intervencion estd libre de enfermedad.

DISCUSION

El fibroblastoma de células gigantes es un tumor
mesenquimatoso benigno de origen incierto, con alta
tendencia a la recidiva local. Es un tumor poco
frecuente que, generalmente, se presenta en las dos
primeras décadas de la vida y muestra cierta
predileccidon por afectar al sexo masculino (3:1)'.
Clinicamente, se presenta como una lesién de
superficie lisa, solitaria e indolora, de consistencia firme
a veces blanda e incluso quistica, que puede alcanzar

Fig. 4.—Tincién con vimentina fuertemente positiva. Se observan
espacios angiectoides delimitados por células gigantes multinu-
cleadas, rellenos de células necroéticas (vimentina, X20).

hasta 7 cm de didmetro?. Tiende a localizarse en muslos,
ingles y cara anterior del torax>.

En el estudio histopatolégico se observa una lesiéon
tumoral asimétrica mal delimitada, localizada en dermis
y/ o tejido celular subcutdneo. El tumor esta constituido
por células fusiformes, con ntcleos prominentes,
dispuestas al azar en una estroma fibromixoide o hialina
bien vascularizada, en la que, ademds, pueden
observarse seudoluces vasculares o espacios
angiectoides. Algunos autores sugieren que estos
espacios se forman por dilatacién progresiva de las
hendiduras existentes entre el coldgeno*; otros
proponen que se forman tras un proceso de necrosis
de algunas células tumorales’. Los hallazgos histolégicos
observados en nuestro caso apoyan esta dltima tesis, ya
que pudimos comprobar la existencia de pequeifias
acumulaciones de células grandes y células gigantes
multinucleadas que sufrian un proceso de necrosis,
para originar la formacién de espacios angiectoides
delimitados por células viables con células necréticas en
su interior.
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La presencia de células grandes de ntcleos
pleomorficos puede inducir a un diagndstico erréneo
de histiocitoma fibroso maligno o liposarcoma#*®.
Ambos tumores son excepcionalesen la infancia, suelen
afectar a planos mas profundosypresentan ademédsuna
serie de rasgos histolégicos que los diferencian. En el
histiocitoma fibroso maligno hay mayor polimorfismo,
mitosis atipicas y atipia celular, y en el liposarcoma
existen lipoblastos.

El origen celular del fibroblastoma de células
gigantes es un tema controvertido. El estudio
inmunohistoquimico resulta positivo para vimentina y
CD34 y negativo para actina, desmina, factor VIII
y S-10078. En nuestro caso la expresion positiva de
vimentina, CD34 y CD68 aboga a favor de un origen
fibrohistiocitario.

Tras la descripcién de casos de fibroblastoma de
células gigantes que recurrian como
dermatofibrosarcoma protuberans® y viceversa'?, y de
lesiones hibridas en las que coexistian ambos
tumores''2, muchos autores han postulado la existencia
de unarelacién histogénica entre ambos procesos. Para
algunos, el fibroblastoma de células gigantes es una
variante juvenil del dermatofibrosarcoma protuberans*.
Para otros, ambas entidades representan distintos
grados de diferenciacién tumoral con distintas
implicaciones biol6gicas!’. Ambos tumores comparten
una serie de rasgos clinicos, como la afectaciéon de
dermis y tejido celular subcutdneo, la tendencia a
localizarse en tronco yel alto porcentaje de recidiva
local e inmunohistoquimicos, ya que ambos son
CD34 positivo'l. Ademds, estudios citogenéticos
recientes han puesto ademds de manifiesto la presencia
de numerosos cromosomas en anillo con la
translocacion t(17,22)(q22;q13) en ambos tumores’?.

Este defecto molecular da lugar a la fusién del gen
que codifica para el coldgeno tipo I Al (COLIAI)
localizado en el cromosoma 17 con el gen que codifica
para la cadena beta del factor de crecimiento derivado
de las plaquetas (PDGFB) localizado en el cromosoma
2213, Esta fusidon hace que el gen PDGFB esté bajo el
control del COLIAI, lo que produce la sobreexpresion
de una proteina quimérica que actia como PDGFB
maduro. El dermatofibrosarcoma protuberans no sélo
produce PDGFB sino que también posee receptores
para el mismo, configurdindose de este modo un
circuito autocrino!*!3 en el que las células tumorales
estimulan su propio crecimiento, ya que la unién del
PDGFB al receptor inhibe las sefiales de apoptosis
celular'>. Estos hallazgos proponen el bloqueo de estos
receptores como nueva estrategia terapéutica's.

Aunque el origen celular del fibroblastoma de células
gigantes y del dermatofibrosarcoma protuberans
permanece oscuro, la relacién temporospacial entre
ambos, la frecuente expresion de CD34 yel hecho de
que compartan el mismo defecto molecular sugiere, en
nuestra opinién, que son una misma entidad, siendo el
fibroblastoma de células gigantes la versiéon benigna y

el dermatofibrosarcoma protuberans la versién maligna,
con capacidad para presentar cambios sarcomatosos y
metastasis a distancia.

El tratamiento de este tumor es puramente
quirdrgico. Dado el alto porcentaje de recidiva local
(50%), como ocurri6é en nuestro caso, la exéresis debe
ser amplia, recomenddndose un margen de 3 cm desde
el borde palpable del tumor!®. Actualmente, la
microcirugia de Mohs supone la técnica quirtirgica de
eleccion, debido a la mala delimitacién del mismo!”'8,

Aunque la radioterapia no estd indicada en el
tratamiento del fibroblastoma de células gigantes, si se
utiliza en formas agresivas de dermatofibrosarcoma
protuberans a dosis de 50-60 Gy, sobre todo para prevenir
recurrencias en resecciones tumorales incompletas.
Dada la estrecha relacién que existe entre ambos
tumores, algunos autores consideran que su uso puede
extrapolarse al fibroblastoma de células gigantes'®.

En conclusién, hemos presentado un nuevo caso de
fibroblastoma de células gigantes, un tumor con alta
tendencia a la recidiva local, que requiere una exéresis
amplia. Queremos incidir en la importancia del
conocimiento de esta entidad por parte del
dermatopatélogo ydel anatomopatdlogo para evitar
que estos tumores sean interpretados como sarcomas de
alto grado con las implicaciones terapéuticas que ello
conllevaria.
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