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Un nuevo caso de histiocitoma fibroso maligno dependiente

de capsula renal

A new case of malignant fibrous histiocytoma arising from

the renal capsule

Sr. Director:

El motivo de esta carta es aportar un nuevo caso de histio-
citoma fibroso maligno dependiente de capsula renal.

Versa sobre una mujer de 68 aflos con antecedentes per-
sonales de hipertensién arterial, en tratamiento los ultimos
meses con hierro oral y acido félico por anemia ferropénica
actualmente resuelta, y una prima intervenida hace 6 meses
de tumor renal (hipernefroma) a los 60 anos.

Desde enero de 2009 refiere dolor en el hipocondrio
izquierdo, sin otros antecedentes urolégicos. La analitica no
presenta alteraciones: creatinina 1,14 mg/dl, hematocrito
39,3% y hemoglobina 13,5 g/dl.

La exploracién fisica resultd sin anormalidades, salvo la
palpacién de un aumento de consistencia en la fosa renal
izquierda, por lo que se inicia un estudio por imagen con
radiografia abdominal, que revela un voluminoso aumento de
densidad con efecto masa en el hemiabdomen izquierdo. En
la ecografia se observa una masa renal izquierda de aproxi-
madamente 14 cm de didmetro y la tomografia axial compu-
tarizada (TAC) abdémino-pélvica con contraste intravenoso
pone de manifiesto una voluminosa masa quistica con
tabicaciones finas y groseras, que ocupa la parte posterior

Figura 1 - Imagen de tomografia axial computarizada abdo-
minopélvica con contraste, donde se aprecia una volumino-
sa masa quistica con tabicaciones finas y groseras y polos
s6lidos parietales y en declive, que ocupa la parte posterior
del rifién izquierdo con extensién a la cdpsula, con unas
medidas aproximadas de 12 x 10 x 7,9 cm, sugestiva de
hipernefroma quistico.

del rifén izquierdo con extensién a capsula, de aproximada-
mente 12 x 10 x 7,9 cm, sugestiva de hipernefroma quistico.
Sin adenomegalias; la suprarrenal izquierda se encuentra
desplazada hacia arriba sin patologia. En el resto de la explo-
racién no se observan alteraciones (fig. 1).

Bajo el diagnéstico de tumor renal izquierdo se decide
intervenir a la paciente en el mes de febrero, practicando una
exéresis completa de la masa mediante nefrectomia radical
izquierda laparoscépica, sin signos aparentes de extracap-
sularidad.

El postoperatorio transcurre sin indicendias.

La pieza enviada a anatomia patolédgica es de un peso de
1.689 g, con presencia en la convexidad renal de una masa
tumoral lobulada y aparentemente bien encapsulada de 15 x
14 x 12 cm, de corte uniforme, amarillenta, de superficie lisa
y consistencia blando-eldstica.

Macroscépicamente no depende del parénquima renal,
salvo en una zona aproximadamente de 1 cm donde parén-
quima renal, capsula y tumor extracapsular se encuentran
intimamente unidos.

Microscépicamente es un tumor mesodérmico con areas
de celularidad densa de patrén fibro-histio, marcado pleomor-
fismo y frecuentes células gigantes, con otras de dominante
patrén mixoide de estroma laxo y celularidad menos abiga-
rrada. Hay una clara relacién del tumor con la capsula renal,
siendo en estas 4reas donde se ven células de citoplasma
vacuolado, identificables como lipoblastos, dominando el
patrén pleomorfico fibro-histio-mixoide. El perfil inmunohis-
toquimico es positivo para vimentina, CD68 y Ki67 (en un 20%
de las células, equivalente a un bajo indice de proliferacién)
(fig. 2).

Todo ello orienta al diagndstico de sarcoma pleomér-
fico retroperitoneal en relacién con la cédpsula renal. Se
completd el estudio por FISH en busqueda de presencia
de amplificacién de MDM2, habitual en liposarcomas des-
diferenciados, liposarcomas esclerosantes o similares al
lipoma, evidencidndose la ausencia de dicha amplificacién,
lo cual descartaba que este sarcoma de alto grado fuese un
liposarcoma.

Asi, a la vista de los resultados, el diagnéstico para este
tumor es de sarcoma pleomorfico indiferenciado compatible
con histiocitoma fibroso maligno pleomérfico.

Se administré tratamiento quimioterdpico adyuvante con
adriamicina 75 mg durante tres semanas.

La TAC toraco-abdémino-pélvica de control no presenta
signos de recidiva local o a distancia.

En cuanto al sarcoma renal primario, es un tumor raro que
representa el 3% de todos los tumores renales malignos.
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El histiocitoma fibroso maligno es el méas frecuente de
los sarcomas (0,2-0,6% y mas comunmente localizado en
tejidos blandos de extremidades) presentes en la edad
adulta, siendo muy raros en la infancia. En un 12-15% se
encuentran en el retroperitoneo, siendo excepcional su
origen a partir de capsula renal o de componentes tisulares
del hilo renal.

Existen diferentes hipdtesis sobre su origen, unas orienta-
das a que deriva de histiocitos y otras de células mesenqui-
males pluripotenciales.

Su clasificacién se basa en el andlisis microscépico, etique-
tdndolos en diversas variantes:

1. Fibrosos de células gigantes: a) estoriforme o “en rueda
de carro”; b) pleomoérfico (el més frecuente dentro de este
grupo); y c) fascicular.

2. Inflamatorio.

3. Mixoide (el mas frecuente y el de mejor pronédstico).

La clinica depende del tamaifio del tumor, siendo muy
inespecifica, pudiendo alcanzar gran tamafio por su ubica-
cién retroperitoneal antes de provocar sintomas, retrasando
el diagnéstico precoz de la enfermedad.

No obstante, el sintoma mas frecuente es dolor en la fosa
renal afecta, acompaiiado de sindrome constitucional de
varios meses de evolucién.

El diagnéstico inicial se realiza por medio de pruebas de
imagen que permiten orientar sobre la composicién, densi-
dad, extensién y relacién con érganos y estructuras adya-
centes, mostrando desplazamientos del rifidén, del uréter o la
vejiga con relacién al tumor.

Aungque el histiocitoma fibroso maligno es indistinguible
tanto clinica como radiolégicamente del carcinoma renal, se
debe pensar en él ante determinadas caracteristicas radio-
logicas: a) tumores mayores de 10 cm al diagnéstico y que
no invaden ni el parénquima renal ni la vena cava o renal;
b) los tumores tienen sefiales de varias intensidades en las
imagenes de resonancia, areas hipodensas en T1 y T2 refle-
jando los componentes fibrosos, mientras las dreas hipoden-
sas en T1 e hiperdensas en T2 reflejan degeneracién cistica,
necrosis o regiones ricas en células histiociticas; c) tumores
hipovasculares o avasculares en las angiografias; y d) pre-
sencia de areas hipodensas correspondientes a degeneracion
cistica multilocular y &reas hiperdensas correspondientes a
calcificaciones en imégenes de TAC.

El diagnéstico definitivo nos lo proporcionarad la ana-
tomia patoldgica. En cuanto al aspecto macroscépico son
tumores grandes, multilobulados, de coloracién amarillo-
grisdcea, que presentan areas hemorragicas con necrosis
en su interior.

Microscépicamente estdn constituidos por un amplio
pleomorfismo conformado por células fibroblasticas e histio-
citos. Inmunohistoquimicamente presentan positividad para
CD68 y quimiotripsina.

El Gnico tratamiento con intencién curativa es la extir-
pacién completa de la pieza, requiriendo en ocasiones ser
extensivos a 6rganos adyacentes para garantizar la radica-
lidad del acto quirtrgico. La via de abordaje depende de la
localizacién, caracteristicas y extensién del tumor.

Figura 2 - Visién microscépica de sarcoma pleomoérfico
indiferenciado, compatible con histiocitoma fibroso maligno
pleomérfico dependiente de cipsula renal, visualizindose
aisladamente parénquima, cipsula renal y tumor.

Generalmente son de mal prondstico con una tasa de
supervivencia del 60% a los dos afios, y de recurrencia entre
el 50 y el 82%. Los 6rganos mas frecuentemente metastati-
zados son el pulmén (mas frecuentemente), higado, hueso y
médula ésea.

Es controvertido el tratamiento complementario con
radioterapia y quimioterapia, no habiendo sido observado un
aumento global de la supervivencia en estos pacientes.

En cuanto al tratamiento quimioterépico, el farmaco que
constituye la base del mismo es adriamicina asociada a DTIC
(dimetil-triazeno-imidazol-carbosamida) o a vincristina.
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