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Resumen.—Introduccion. El fibroxantoma atipico (FXA) es un
tumor poco frecuente de histogénesis incierta, considerado
por la mayoria de los autores como la variante superficial del
histiocitoma fibroso maligno (HFM). El objetivo principal de
este trabajo es presentar las caracteristicas clinicas e histo-
l6gicas de una serie de 10 pacientes.

Material y métodos. Los datos fueron recogidos retrospecti-
vamente de la historia clinica informatizada. Se analizan varia-
bles clinicas (edad de aparicion, tiempo hasta el diagnéstico,
localizacién, patologia acompariante, evolucion), histolégicas
(patron arquitectural, celularidad, ulceracion, invasion vascu-
lar o perineural, afectacion tejido celular subcutéaneo, pleo-
morfismo, mitosis, infiltrado inflamatorio acompafiante) e in-
munohistoquimica.

Casos clinicos. Las caracteristicas clinicoepidemiolégicas coin-
ciden en general con las publicadas en la literatura especiali-
zada: edad avanzada de aparicién, poco retraso hasta el diag-
naéstico, afectacion de piel con dafio actinico y buena evolucion.
Histolégicamente todos los casos presentaban un predominio
fusocelular, dispuesto en un patrén vagamente estoriforme
junto con células gigantes y células poligonales eosindfilas.
Discusion. El diagnéstico es siempre de exclusion, y deben di-
ferenciarse mediante inmunchistoquimica de otros tumores
fusocelulares como carcinomas epidermoides, melanomas,
leiomiosarcomas o dermatofibrosarcoma protuberans entre
otros.

A pesar de ser un tumor poco frecuente es preciso conocer-
lo para evitar tratamientos agresivos e innecesarios.

Palabras clave: fibroxantoma atipico, histiocitoma fibroso ma-
ligno.
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INTRODUCCION

El término fibroxantoma atipico fue acunado por
Helwig en 1961 para definir un tumor poco frecuen-
te con marcado pleomorfismo y con un curso usual-
mente benigno!. Su histogénesis es incierta, pero la
mayoria de los autores lo consideran una variante su-
perficial del histiocitoma fibroso maligno y como €l
derivaria de un progenitor mesenquimatoso pobre-
mente diferenciado que se puede diferenciar hacia li-
nea histiocitica o fibroblastica??. Generalmente se ma-
nifiesta como un nédulo solitario en zonas de dano
actinico de personas mayores, aunque con menor fre-
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ATYPICAL FIBROXANTHOMA.
CLINICAL/PATHOLOGICAL STUDY OF 10 CASES

Abstract.—/ntroduction. Atypical fibroxanthoma (AFX]) is a
rare tumor of unknown histogenesis, considered by most au-
thorities as a superficial form of malignant fibrous histiocy-
toma (MFH). The aim of this work is to report the clinico-
pathological features of 10 cases of AFX.

Material and methods. Data were retrospectively collected of
the computerized medical history. Clinical (age, onset-diagno-
sis time, location, accompanying pathology, outcome), histo-
logical (architectural pattern, cell type, ulceration, vascular or
perineural invasion, subcutis involvement, pleomorphism, mi-
tosis, inflammatory infiltrate) and immunohestochemical vari-
able were analyzed.

Cases report. Clinical and epidemiological features coincide
with those previously reported: onset late in life, short time
onset-diagnosis, involvement of skin with notable sun damage
and a good outcome. Pathologically all the cases showed a
spindle-cell prevalence arranged in a vaguely storiform pat-
tern, along with both, multinucleated and eosinophilic cells.
Discussion. The diagnosis of AXF is always of exclusion. Other
spindle-cell tumors such as squamous cell carcinoma, malig-
nant melanoma, leyomiosarcoma or dermatofibrosarcoma
protuberans must be ruled out by immunohistochemical tech-
nigues.

In spite of its rarity, the recognition of AFX is important in or-
der to avoid inappropriately aggressive treatment

Key words: atypical fibroxanthoma, malignant fibrous hitiocy-
toma.
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cuencia puede afectar al tronco y a los miembros de
personas jévenes.

El objetivo principal de este trabajo es presentar las
caracteristicas clinicas e histologicas de 10 pacientes
recogidos en los ultimos 5 anos en nuestro hospital.

MATERIAL Y METODOS

Se estudian 10 casos de fibroxantoma atipico diag-
nosticados en los tltimos 5 anos en nuestro hospital.
Los datos clinicos se recogieron retrospectivamente
de la historia clinica, analizindose la edad al diagnos-
tico, el tiempo desde la aparicion de la lesion hasta el
diagnostico, la localizacion del tumor, los factores pre-
disponentes, enfermedad acompanante y evolucion.
Los datos histologicos se obtuvieron revisando las pre-
paraciones anatomopatologicas, analizandose el pa-
trén arquitectural, celularidad, tipos celulares pre-
sentes, ulceracion de las epidermis, invasion vascular o
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TABLA 1. DATOS CLINICO-EPIDEMIOLOGICOS DE UNA SERIE DE PACIENTES CON FIBROXANTOMA ATIPICO

Casoo Localizacion Patologia asociada Edad D Evolucién Recurrencia
n. (meses) (meses)
1 Frente QAC 64 - 74 No
2 Cuello QAC 71 - 74 No
3 Pémulo QAC, CES 85 2 56 Si
Radiodermitis (2meses)
4 Frente QAC,CBC (b) 72 12 59 No
5 Cuero cabelludo QAC, CBC 83 - 44 No
6 Mejilla QAC, CES, CBC 89 3 25 No
7 Frente QAC, CBC (6) 77 3 20 No
8 Sien QAC 81 3 18 No
9 Tronco 25 3 18 No
10 Cuero cabelludo QAC 61 2 10 No
TD: tiempo hasta el diagndstico; QAC: queratosis actinica; CBC: carcinoma basocelular; CES: carcinoma espinocelular.
TABLA 2. HALLAZGOS HISTOLOGICOS DE LA SERIE DE FIBROXANTOMAS ATIPICOS
Caso n.° Invasion subcutis Ulceracion Mitosis Invasion vascular Necrosis Inflamacion
1 No Si ++ No No ++
2 No No ++ No* No ++
3 No Si + No No ++
4 No No ++ No No + /-
5 No No ++ No No +
6 Si No +++ No No + /-
7 Si Si +4++ No Si ++
8 No Si + No No ++
9 Si (Prof) Si +++ No No ++

*Este caso presento invasion perineural.

perineural, afectacion del tejido celular subcutianeo,
grado de pleomorfismo, cantidad de mitosis y presen-
cia de infiltrado inflamatorio acompanante. El indice
mitoético fue expresado seguin el namero de mitosis
por campo de gran aumento: + corresponde a 3 o me-
nos mitosis por campo; 2 +, entre 4-15 mitosis, y 3 +,
mas de 15 mitosis por campo.

A todas las preparaciones se les realizaron las si-
guientes tinciones de inmunohistoquimica: vimentina
(V9), S100, HMB45, panqueratina (AE1/AE3), pan-
actina (HHF-35), desmina (D33), CD68 (KP1) y CD34
(Qbend10).

DESCRIPCION DE LOS CASOS

Las caracteristicas clinicas se resumen en la tabla 1.
Todos los pacientes presentaron lesiones tunicas, de di-
versas morfologias (figs. 1-3), generalmente nodula-
res, que oscilaban entre 0,5 y 3 cm, algunas erosiona-
das. Las lesiones se localizaban en 9 casos en cabezay
cuello, mientras que en un caso se localizé en tronco.
La edad al diagnéstico oscil6 entre 25y 89 anos, con
una media de 70,8 y una mediana de 74,5 anos. El
tiempo al diagnoéstico presenté una media de 4 meses,
con un rango de 2-12 meses.

En todos los casos se realizé extirpaciéon con mar-
gen clinico, permaneciendo todos los pacientes vivos
y sin lesiones después de un tiempo de evolucion
que variaba entre 10 y 74 meses, con una media de
39,8 meses y una mediana de 34,5. Sélo un caso pre-
sento recidiva a los 2 meses de la exéresis, realizando-
se nueva extirpacion sin haberse producido recurren-
cia 50 meses después. Ningun caso ha desarrollado
metastasis locorregionales ni a distancia.

En todos los casos el diagnostico definitivo se reali-
z6 mediante el correspondiente estudio histolégico
con tinciones de hematoxilina-eosina y posterior in-
munohistoquimica. La tabla 2 resume una serie de ha-
llazgos histologicos.

Todos los pacientes presentaban tumores bien cir-
cunscritos, no encapsulados, con alta celularidad y
centrados en dermis, aunque en 3 casos llegaban hasta
el tejido celular subcutineo. Habia un marcado pleo-
morfismo y polimorfismo. En todas las piezas se ob-
servaban tres tipos celulares. La célula predominante
era fusocelular, de nicleo grande y vesiculoso, en oca-
siones xantomizadas, dispuestas de forma desordena-
da o en un patrén vagamente estoriforme (figs. 4y 5).
Se acompanaban en mayor o menor grado de células
gigantes, algunas multinucleadas y de células poligo-
nales, con citoplasma amplio y eosindéfilo (fig. 6).
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Fig. 1.—Papula eritematosa en piel de cuero cabelludo con nume- Fig. 2.—Gran masa tumoral, carnosa, friable y sangrante en cuero
rosas queratosis actinicas. cabelludo.

Fig. 4.—EIl tumor estd compuesto predominantemente por células
Fig. 3.—Lesidn papulosa, angiomatosa, con collarete descamativo fusiformes pleomdrficas, dispuestas en un patrén vagamente estori-
en zona del hombro. forme. (Hematoxilina-eosina, x100.)

Fig. 6.—En algunos campos predominan las células de aspecto
histiocitario, con citoplasma amplio, eosinéfilo, nucleo vesiculoso y
Fig. 5.—Detalle de la anterior. (Hematoxilina-eosina, x400.) nucleolo prominente. (Hematoxilina-eosina, x400.)
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En todos los tumores se observaron numerosas mi-
tosis, algunas de ellas atipicas, asi como células bi-
zarras y pleomorficas que eran mds abundantes cuan-
to mayor era el indice mitético.

Se realiz6 inmunohistoquimica observandose en to-
dos los casos una marcada inmunoexpresion para vi-
mentina, junto con negatividad para citoqueratinas,
S100, HMB45, actina, desmina y CD34. E1 CD68 fue
positivo en células de habito histiocitario.

DISCUSION

Nuestros datos coinciden en general con lo descri-
to en la literatura médica®>*® excepto por una mayor
preponderancia masculina. Se ven afectadas basica-
mente personas de edad avanzada con lesiones loca-
lizadas en areas fotoexpuestas. Sin embargo, hay un
paciente de 25 anos con una lesion tnica, de aspecto
angiomatoso en tronco, lo cual estd descrito como
una forma infrecuente de presentacion, sobre todo
en gente joven. No obstante, algunos autores consi-
deran que estos fibroxantomas atipicos que se de-
sarrollan en miembros y en tronco de gente joven
(zonas no fotoexpuestas) y que generalmente no es-
tan asociados con dano actinico deberian incluirse en
el espectro del denominado histiocitoma fibroso ati-
pico®”.

El tiempo hasta el diagnéstico es escaso, con una
media de 4 meses, lo que coincide con otras series®.
Habitualmente se trata de lesiones tinicas, y s6lo hay
dos publicaciones de localizaciones multiples®!°. La
morfologia de las lesiones es muy variada, pudiendo
recordar a diversos tumores, que aparecen en la mis-
ma localizacién con mayor frecuencia, como carci-
nomas basocelulares o epidermoides. Incluso se ha
descrito una variante pigmentada, en la que la pig-
mentacion se debe a la ingesta y posterior degradacion
de eritrocitos por parte de las células neoplasicas, lo
que conduce a la acumulacién de hemosiderina en su
citoplasma. Esta variante puede ser confundida tanto
clinica como histol6gicamente con el melanoma'!. Por
ello es muy complicado realizar el diagnéstico antes
del estudio histoloégico.

El pronéstico en general es bueno, se cree que por
la rapidez al diagnéstico y la localizacion superficial de
la tumoracién. No obstante, puede haber recidivas,
que varian del 5 al 16 % y que suelen deberse a una re-
seccion incompleta de la lesion®121%. Se han descrito al-
gunos casos de metdstasis, sobre todo ganglionares,
pero también a distancia, aunque es una complicaciéon
muy rara'*15. De hecho, Weedon, en su serie de 300 ca-
sos no describe ningun caso?. S6lo uno de nuestros
casos presento recurrencia, la cual fue reextirpada sin
recidiva posterior y ninguno ha presentado metasta-
sis. No obstante, son datos a tomar con cautela por el
numero no muy elevado de casosy el escaso tiempo de
evolucion. Se han descrito una serie de factores de ries-
go de peor pronéstico como el gran tamano de la le-
sion, la afectacion del tejido celular subcutaneo, marca-
do pleomorfismo celular, numerosas mitosis atipicas,
invasion vascular o perineural, necrosis tumoral y re-
currencias locales repetidas®!°. La histologia de la tini-
calesion que recidivo coincidia basicamente con la del
tumor primitivo, pero en éste habia invasién perineu-
ral que, como se ha comentado, es un factor de mal
pronoéstico para recurrencias y/o metastasis. Es desta-
cable que eran los 3 pacientes de nuestra serie en los
que se afectaba el tejido celular subcutaneo en los que
se observaba mayor pleomorfismo celular y mayor ni-
mero de mitosis atipicas, por lo que pueden constituir
un grupo de pacientes a vigilar mas de cerca.

Todos nuestros pacientes fueron diagnosticados de
fibroxantomas atipicos en base a los hallazgos histo-
patolégicos, con presencia de diversos tipos celulares,
con predominio del componente fusocelular, dis-
puestos en un patrén vagamente estoriforme con cé-
lulas bizarras y mitosis atipicas. El diagnéstico de sos-
pecha se confirmé6 mediante la realizacién de un
panel de inmunohistoquimica, fundamental a la hora
de diagnosticar fibroxantomas atipicos, pues este es
un diagnostico de exclusion y es preciso descartar
otros tumores fusocelulares que pueden adoptar una
morfologia similar, con vistas a evitar tratamientos
innecesarios que aplicarfamos en tumores mds agresi-
vos (tabla 3).

La histogénesis del tumor es incierta, pero parece
recaer en una célula mesenquimatosa indiferenciada

TABLA 3. DIAGNOSTICO DIFERENCIAL DEL FIBROXANTOMA ATiPICO MEDIANTE UN PANEL

DE INMUNOHISTOQUIMICA

Vimentina Queratina s S100 HVMB45 Actina-desmina CD34

Fibroxantoma atipico + - - —* -
Histiocitoma fibroso maligno + - - - -
Dermatofibrosarcoma protuberans + - - - +
Carcinoma espinocelular - + - - -
Melanoma maligno - + + - -
Leiomiosarcoma + - - + -
*Algunos fibroxantomas atipicos pueden marcarse con actina.
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que podria diferenciarse hacia una linea fibrohistio-
citaria o miofibroblastica; de hecho, algunos fibroxan-
tomas atipicos pueden marcar con actina>!’. Esto esta-
ria avalado por las tinciones de inmunohistoquimica,
ya que aunque posible, seria excepcional que un car-
cinoma epidermoide dejara de marcar con todas las
citoqueratinas. Ademas en la microscopia electrénica
se objetivan células fibroblasticas, histiocitarias y de
transiciéon entre ambas!'®%. La misma célula seria la
originaria del histiocitoma fibroso maligno, que es
considerado hoy en dia como parte del mismo espec-
tro??. El histiocitoma fibroso maligno es el sarcoma de
partes blandas mads frecuente de la edad adulta, con
una supervivencia a los 5 anos que varia del 15 al
30 %?'. El fibroxantoma atipico seria una variedad que
se originaria en dermis o en subcutis y que tendria
mejor pronostico.

En ocasiones puede ser dificil diferenciar entre un
fibroxantoma atipico o un histiocitoma fibroso malig-
no superficial, pues muchas veces es una cuestion de
grado. De hecho, para algunos autores, cualquier
neoplasia que afecte extensamente el subcutis, fascia
o musculo, o que presente extensa invasiéon vascular o
necrosis corresponderia a un histiocitoma fibroso ma-
ligno®. Otros datos que deben hacer sospechar un his-
tiocitoma fibroso maligno es que haya un patrén cla-
ramente estoriforme o un nimero muy elevado de
mitosis atipicas. La tincién con CD74/ LN-2 es positi-
va en el 90 % de los histiocitomas fibrosos malignos
frente al 10 % de los fibroxantomas atipicos y puede
ayudar a distinguirlos, aunque su significado patogé-
nico y diagnéstico todavia no esta del todo claro®.

La etiologia de los fibroxantomas atipicos es desco-
nocida, pero el hecho de que la mayoria de ellos ocu-
rra en personas de edad avanzada y sobre una piel con
dano actinico hace pensar en la radiacién ultravioleta
como un factor causal debido al dano irreparable del
ADN de células mesenquimatosas. Hay varios trabajos
que inciden en este aspecto, destacando la importan-
cia de la alteracion de la p53%2*. De hecho en 9 de
nuestros 10 pacientes se encontraban queratosis acti-
nicas acompanantes y en el 50 % al menos otro carci-
noma cutaneo, destacando 2 pacientes con 5y 6 carci-
nomas basocelulares, respectivamente, lo que habla a
favor del factor patogénico de la radiacion ultravioleta.
También se ha implicado la radioterapia previa, al
igual que en otros sarcomas, como ocurrié en uno de
nuestros pacientes que habia recibido radioterapia por
un carcinoma epidermoide de mejilla 15 anos antes.

El tratamiento del fibroxantoma atipico es quirtr-
gico, con un muy buen prondstico si se elimina la le-
sion en su totalidad. No esta claro el papel de la ci-
rugia de Mohs en estos casos, debido a la escasez de
las series, las cuales proporcionan a su vez resultados
muy diversos!>!32526_ En teoria es un tumor que de-
beria beneficiarse de esta técnica, pero la escasez de
estudios hace que no pueda recomendarse en el mo-
mento actual como tratamiento de primera eleccion.

Otro problema es que se trata de lesiones habitual-
mente de pequeno tamano, que no se diagnostican
inicialmente de fibroxantoma atipico con lo que son
extirpadas y el diagnéstico se realiza a posteriori, sien-
do muy complicado utilizar la cirugia de Mohs. En
resumen, hemos presentado una serie de pacientes
con fibroxantona atipico, cuyos datos clinicos, epide-
miolégicos y evolutivos coinciden en general con lo
descrito en la literatura médica. A pesar de ser un
tumor infrecuente debe ser tenido en mente y reali-
zar un adecuado diagnéstico mediante técnicas de
inmunohistoquimica para evitar tratamientos agresi-
vos e innecesarios.
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