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RESUMEN

Introduccién: El histiocitoma fibroso angiomatoide (HFA) es una neoplasia de tejidos blandos poco frecuente con comportamiento
intermedio, descrita inicialmente como una lesién que se presentaba en el tejido subcutdneo de las extremidades en personas jévenes.
Objetivo: Aumentar la disponibilidad de datos patolégicos y mejorar el enfoque de esta enfermedad por parte de los profesionales sanitarios.
Método: Estudio retrospectivo que analizé 15 casos tratados entre 2000 y 2023, mediante la consulta de historias clinicas y la revisién
anatomopatoldgica de ldminas histolégicas almacenadas. Resultados: El promedio del tiempo de seguimiento fue de 7,16 anos y la edad
oscild entre 5 y 44 afos, con predominio de pacientes menores de 20 afios y mujeres. La localizacién predominante fue en los miembros
(60%). En cuanto al tratamiento, se emple6 preferentemente la reseccién quirdrgica, y los mdrgenes quirtrgicos comprometidos se
asociaron con el riesgo de recurrencia, observado en cinco casos (33,3%), de los cuales dos resultaron en muerte (mortalidad del 13,3%).
Seis pacientes (40%) recibieron terapia adyuvante, y dos de ellos se sometieron a ampliacién de margen sin recurrencia posterior. Se
observaron metdstasis en el 27% de los pacientes, principalmente en los pulmones y los ganglios linféticos. El alta oncolégica se logré en
el 66,6% de los casos. En los pacientes que fallecieron, el promedio de supervivencia fue de 5,8 afios. Histolégicamente, la presencia de
células tipicas en conformacién sincicial, el anillo de células inflamatorias y los espacios pseudoangiomatosos son caracteristicas esenciales
para el diagnéstico, al igual que la positividad inmunohistoquimica para desmina. Conclusién: Dado el predominio en los miembros
de pacientes jévenes, se confirmé la importancia de la reseccién amplia con mdrgenes libres para obtener mejores resultados clinicos.
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RESUMO

Introdugido: O histiocitoma fibroso angiomatoide (HFA) ¢ uma neoplasia
rara de partes moles, com comportamento intermedidrio, descrita a primeira
vez como uma lesdo que ocorria no subcutineo das extremidades em jovens.
Objetivo: Tornar mais robusta a disponibilidade de dados patolégicos e
aprimorar a abordagem dessa doenga como prestadores de servigo de saide.
Meétodo: Estudo retrospectivo que analisou 15 casos tratados entre 2000-
2023, por meio de consulta dos prontudrios e revisio anatomopatolégica das
lAminas armazenadas. Resultados: O tempo médio de acompanhamento
foi de 7,16 anos e a idade variou de 5 a 44 anos, destacando-se menores de
20 anos e pacientes do sexo feminino. A localizagdo foi predominantemente
observada nos membros (60%). Quanto ao tratamento, houve preferéncia
pela resseccdo cirtirgica e o comprometimento de margens cirtrgicas foi
associado ao risco de recidiva, observada em cinco casos (33,3%), dois
destes evoluiram a 6bito (13,3% de taxa de mortalidade). Seis pacientes
(40%) receberam terapia adjuvante, sendo dois submetidos & ampliagao
de margem sem recidivas subsequentes. Metdstases ocorreram em 27%
dos pacientes, principalmente nos pulmaes e linfonodos. Alta oncoldgica
foi alcancada em 66,6% dos casos. Nos pacientes que evoluiram a 6bito,
a sobrevida média foi de 5,8 anos. Histologicamente, a presenca de células
tipicas em conformagio sincicial, o aro de células inflamatérias e espagos
pseudoangiomatosos demonstram-se como caracteristicas essenciais para
o diagnéstico, bem como a positividade imuno-histoquimica da desmina.
Conclusio: Dada a predominincia nos membros de pacientes jovens,
constatou-se a importincia da ressec¢io ampla com margens livres para
melhor evolugio clinica.

Palavras-chave: Histiocitoma Fibroso Maligno; Estudos Retrospectivos;
Epidemiologia.

ABSTRACT

Introduction: Angiomatoid fibrous histiocytoma (AFH) is a rare soft-
tissue neoplasm with intermediate behavior, originally described as a
lesion occurring in the subcutaneous tissue of the extremities in young
individuals. Objective: To strengthen the availability of pathological
data and improve the clinical approach to this disease by healthcare
providers. Method: A retrospective study analyzing 15 cases treated
between 2000 and 2023, involving a review of medical records and an
anatomopathological re-examination of stored slides. Results: The mean
follow-up period was 7.16 years, and patient ages ranged from 5 to 44
years, with a predominance of females under 20 years old. The lesions
were predominantly located in the limbs (60%). Surgical resection was
the treatment of choice and the compromise of surgical margins was
associated with risk of relapse, which was observed in five cases (33.3%),
two of which resulted in death (mortality rate of 13.3%). Six patients
(40%) received adjuvant therapy, two underwent margin widening with
no subsequent recurrence. Metastases occurred in 27% of the patients,
primarily affecting the lungs and lymph nodes. Oncological discharge was
achieved in 66.6% of the cases. Among the patients who died, the mean
survival time was 5.8 years. Histologically, the presence of characteristic
cells in a syncytial arrangement, a rim of inflammatory cells, and
pseudoangiomatoid spaces, along with immunohistochemical positivity
for desmin, proved to be essential diagnostic features. Conclusion: Given
the predominance of the disease in the limbs of young patients, the study
highlights the importance of wide resection with clear margins to achieve
best clinical outcome.

Key words: Histiocytoma, Malignant Fibrous; Retrospective Studies;
Epidemiology.
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INTRODUCCION

El histiocitoma fibroso angiomatoide o
fibrohistiocitoma angiomatoide (HFA) es un tumor
raro de partes blandas y fue descrito por primera vez por
Enzinger en 1979 como “histiocitoma fibroso maligno
angiomatoide”. Posteriormente, estudios indicaron que su
naturaleza no era totalmente maligna, siendo clasificado
actualmente por la Organizacién Mundial de la Salud
(OMS) como un tumor de diferenciacidén incierta debido
a sus atribuciones microscdpicas que lo aproximan de
las caracteristicas de un tumor benigno. A pesar de su
capacidad de generar enfermedades a distancia, el término
“maligno” fue removido debido a su bajo riesgo"*.

Epidemiol6gicamente, el HFA afecta principalmente
extremidades de nifios y jévenes adultos, con promedio de
13 afios—en un rango etario entre 7 y 65 alos—, simulando
una neoplasia vascular®?. Ocurre predominantemente en
las extremidades inferiores, con predileccién por el tejido
subcutdneo, como una nodulacién indolora de crecimiento
lento"?. Cerca de dos tercios de los casos ocurren en dreas
de cadenas ganglionares (fosa cubital anterior, poplitea,
axila, regién inguinal y cervical), pudiendo surgir también
en ovario, vulva, pulmén, cerebro, huesos, mediastino y
retroperitoneo'*. La proporcién entre hombres y mujeres
varia entre estudios, pero algunos, como el de Magbool et
al.’, indican predominio masculino —68%>°.

Clinica y radiolégicamente, presenta caracteristicas
similares a tumores de origen vascular, tales como
hemangioma, angiosarcoma o incluso hematomas.
Estudios con resonancia magnética muestran lesiones
homogéneamente hipointensas en la imagen ponderada
en T1 y lesiones heterogéneamente hiperintensas en la
imagen ponderada en T2 — compatible con las lesiones
vasculares antes citadas.

Costay Weiss® demostraron que la escisién quirdrgica
era la principal modalidad terapéutica, con alta tasa de
cura, lo mismo fue demostrado por Magbool et al.’, en
estudio con 25 pacientes. La intervencién quirtrgica
debe ser realizada con mdrgenes amplios, con el fin de
garantizar la remocién de todas las células tumorales
y minimizar el riesgo de recidiva. La recurrencia fue
observada del 15% al 20% de los casos, con el 80%
sobreviviendo sin recidivas mientras que la metéstasis era
rara - <1%, ademds de no haberse identificado beneficios
adicionales significativos con terapias adyuvantes, como
quimioterapia o radioterapia®’.

Macroscépicamente, el HFA se configura en masas
de aspecto no especifico. Su presentacién habitual es
como lesién nodular, circunscrita, de componente sélido
blanco a amarillento y espacios quisticos repletos de
sangre —su detalle mds caracteristico®®. La coloracién
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puede adquirir tonos acastafiados segtn la cantidad de

hemosiderina presente. Raramente, sus limites pueden

mostrarse infiltrativos”®.

Al examen microscépico, el HFA presenta tres
componentes morfolégicos y uno inmunohistoquimico,
designados esenciales para el diagnéstico, de acuerdo con
la OMS":

* Noédulos de células ovoides o epitelioides en
conformacion sincicial, con citoplasma eosinofilico,
nucleos vesiculares y discretamente atipicos.

* Espacios vasculares ocupados por sangte y revestidos
por células tumorales, llamados pseudoangiomatosos.

* Anillo de células inflamatorias mononucleares, sean
linfocitos o plasmocitos, con centros germinativos —
aspecto que simula una metdstasis ganglionar.

* Marcacién en estudio inmunohistoquimico por
antigenos contra desmina, EMA y/o CD99°.
Ademds de estos, es importante resaltar que una

presentacién clinica compatible —como nodulacién

subcutdnea pequena e indolora— se configura, también,
como un criterio esencial'. La presencia de todos los
hallazgos simultdneamente no es necesaria o esperada
para confirmar el diagnéstico. La presencia de una
pseudocdpsula con depésitos de hemosiderina es un
hallazgo tipico“. A pesar de ser listados como esenciales, el
infiltrado peritumoral y los espacios pseudoangiomatosos
pueden estar ausentes —por lo tanto, es posible que un

HFA sea completamente s6lido. Lesiones antiguas exhiben

dreas extensas de fibrosis con depdsitos de hemosiderina y

raras islas de células neopldsicas®. Son caracteristicas raras

la identificacién de células pleomérficas, la presentacién

como neoplasia de células pequenas, redondas y azules, y

la presencia de dreas mixoides'*”.

Ademis de la positividad variable para desmina, EMA
y CD99 —una de las cuales debe ser identificada—, hay
marcacién variable para CD68, calponina y caldesmona'*%.
La negatividad para marcadores vasculares, como CD34 y
CD31, ademds de MYOD1 y miogenina, son de utilidad
en la exclusién de diagndsticos diferenciales’**.

Estudios moleculares del HFA son necesarios para la
confirmacién diagnéstica. Las alteraciones genéticas més
frecuentes involucran la formacién de genes de fusion,
como la translocacién t(2;22)(q33;q12), que genera la
fusién EWSRI-CREBI y ocurre en mds del 90% de los
casos, la translocacién t(12;22)(q12;q12), responsable
por la fusién EWSRI-ATFI, es la segunda mds comun,
y algunos casos estdn relacionados con la fusién FUS-
ATFI4S,

Dada su baja incidencia, pocos informes de caso y
revisiones se encuentran en la literatura, lo que refuerza la
importancia de la discusién del tema, sobre todo cuando
se tiene en consideracién el escenario nacional.
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El presente estudio expone una serie con 15 pacientes
tratados en el Instituto Nacional del Cdncer (INCA),
buscando compartir experiencias, hacer mds robusta la
disponibilidad de datos patolégicos y perfeccionar el enfoque
de esta enfermedad como prestadores de servicio de salud.

METODO

Estudio de cohorte retrospectivo observacional de
pacientes con diagnéstico de HFA localizados, registrados
en un centro de referencia oncoldgica y que recibieron
algiin tipo de tratamiento, entre octubre de 2000 y
enero de 2023, por la Seccién de Tejido Oseo Conectivo
(TOC) del INCA. Los datos clinicos fueron obtenidos
por consulta directa a las historias clinicas. Hubo revisién
del diagnéstico de HFA por patélogos del mismo centro
y participantes de este estudio. Fueron excluidos los
casos que presentaron divergencias en sus evaluaciones
anatomopatoldgicas entre el material de la biopsia y el
de la pieza quirtrgica, y los casos con documentacién
clinica insuficiente. Los datos obtenidos de la cohorte
fueron analizados de forma descriptiva. Para las variables
discretas fueron utilizadas proporciones (%) y, para las
variables continuas fueron aplicadas media aritmética,
mediana y desviacién estdndar.

La investigacién fue sometida y aprobada por el
Comité de Etica en Pesquisa del INCA, con el nimero de
parecer 4501050 (CAAE: 40424120.6.0000.5274), como
lo determina la Resolucién n.° 466/2012° del Consejo
Nacional de Salud.

RESULTADOS

Se obtuvo un total de 15 pacientes diagnosticados
con HFA, con predominio de pacientes femeninas,
representando nueve de los casos (60%), y una proporcion
semejante de individuos que se declararon de color pardo,
ocho (53,3%). El tiempo de seguimiento clinico varié de
2,6 a 18,4 afos, con promedio de 7,16 afios. Los grupos
etarios, al momento del procedimiento quirtrgico,
variaron de 5 a 44 anos, destacando menores de 20 afios,
representando el 80%, 12 casos.

En cuanto a la localizacién anatémica, los miembros
fueron las regiones més frecuentemente acometidas,
representando nueve de los casos (60%), sobre todo
los miembros inferiores, con seis pacientes (40%). Con
relacién a los procedimientos quirtrgicos, el 13,3% de
los casos presenté mdrgenes quirdrgicos comprometidos
tras el primer procedimiento, y la ampliacién quirtrgica
fue realizada en el 40% de los pacientes. En lo que
concierne a las terapias adyuvantes, la radioterapia fue
aplicada en cinco (33,3%) de los pacientes, mientras
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que la quimioterapia fue usada en dos (13,3%), tanto
en contextos neoadyuvantes como adyuvantes (Tabla 1).

La tasa de recidiva local fue registrada en el 33,3% de
los pacientes. La ocurrencia de metédstasis fue observada
en el 26,6%, con los pulmones y ganglios figurando como
los lugares mds comunes de diseminacién. Finalmente, la
tasa de defuncidn fue identificada en el 13,3% de los casos,
aislando casos atribuibles a la progresién de la enfermedad.
La Tabla 2 presenta los casos individualmente.

La evaluacién anatomopatoldgica macroscopica fue
posible en 12 casos (Tabla 3). Se observaron bordes
circunscritos en el 58% de los informes macroscépicos,
mientras que la coloracién fue descrita como blanca a
amarillenta en el 75%, acastafiada en el 17% y grisdcea en
el 8%. Hubo mencién a formaciones quisticas de contenido
sanguinolento en el 33% de los informes y lesiones sélidas
en el otro 66%. Un caso tuvo aspecto mixoide/gelatinoso.

En cuanto a la microscopfa, 15 informes fueron evaluados
y estaban presentes en todos nédulos de células tipicas en
conformacién sincicial (Figura 1.A) y cdpsula microscépica
(Figura 1.B). Un anillo de células inflamatorias fue notado en
el 87%, seguido por un 73% con espacios pseudoangiomartosos
(Figura 1.C). Fibrosis cicatricial estuvo presente en el 67%
y el 27% se presentd como lesiones sdlidas, sin espacios
pseudoangiomatosos. Dos casos presentaron patrén sélido
predominantemente fusocelular (Figura 1.D) y uno sélido
con dreas mixoides (Figura 1.E). No fueron identificadas en
ninglin caso sefiales morfoldgicas sugerentes de malignidad.
Todos los casos estdn mostrados en la Tabla 3.

En la evaluacién inmunohistoquimica, la desmina se
mostré positiva en el 90% de los HFA (9/10), mientras
que los demds marcadores esenciales, EMA y CD99,
tuvieron indices de positividad del 67% (4/6) y del 50%
(2/4) respectivamente. El CD68, no esencial, dio positivo
en el 89% (8/9), teniendo también el mayor indice de
marcacién difusa (75%, 6/8). Otros hallazgos fueron
la positividad focal para angiomiolipoma —en el 29%
(2/7)— y CD31 —en el 33% (1/3).

DISCUSION

La muestra, con 15 casos, tuvo un seguimiento
promedio de 7,16 anos — variando de 2,67 a 18,42 anos
y revel6 que el 80% de los pacientes tenia edad inferior a
20 afios, predominando el grupo etario de 10 a 20 afios,
representando el 46,7% de los casos. Este dato corrobora
hallazgos en la literatura®”'°.

Hubo predominio de casos en pacientes femeninas
(60%), en contraste con publicaciones cldsicas, pero
similar a publicaciones mds recientes'"'2.

En el grupo de los 11 pacientes sometidos a la biopsia

incisional, el 36,4% present6 recidivay el 18,2% manifest6
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Tabla 1. Distribucion de los pacientes de acuerdo con los datos clinicos

Datos dinicos Indicador / Subgrupo n (%)

Tiempo minimo 2,67 aios
Tiempo de seguimiento Tiempo méximo 18,42 afios
Tiempo promedio 7,16 afos

Femenino 9(60%)

Género

Masculino 6 (40%)
Blanco 4(26,7%)
Color declarado Negro 3(26,7%)

Pardo 8(533)
< 10afios 5(33,3%)
Edad 10- 20 afios 7(46,7%)

> 30afios 3(20%)
Hombro 2(13,3%)

Muslo 3(20%)

Pierna 3(20%)

Térax 1(6,7%)

Axilar 1(6,7%)

Localizacion del tumor

Dorso 1(6,7%)

(abeza 1(6,7%)

Abdomen 1(6,7%)

Inguinal 1(6,7%)

Codo 1(6,7%)

Quimioterapia solamente 1(6,7%)
Radioterapia solamente 4(26,6%)

Adyuvancia

Quimio + radioterapia 1(6,7%)

Total con adyuvancia 6 (42%)
Libre 13 (86,7%)

Margen quirurgico
Comprometido 2(13,3%)
Si 5(33,3%)
Recidiva
No 10 (66,7%)
Si 4(26,7%)
Metastasis

No 11(73,3%)
Progresion de la enfermedad 2(13,3%)
Fallecimiento Otras causas 2(13,3%)
Alta oncoldgica 11(73,3%)
Total de casos - 15(100%)

metdstasis, siendo estos los dos casos que terminaron
falleciendo. A su vez, de los cuatro pacientes sometidos a
la biopsia escisional, solo uno (25,0%) presentd recidiva,
mientras que el 50,0% sufrié metdstasis, sin ningtin caso
de defuncién.

Estos datos sugieren que la biopsia escisional ofrece un
enfoque diagndstico mds completo y, posiblemente, un
claro delineamiento del tumor, optimizando la adyuvancia
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e intervencidn de lesiones a distancia. Vale resaltar
que las diferencias encontradas, muy probablemente,
fueron influenciadas por factores intrinsecos al tumor,
como tamafo, localizacién y agresividad bioldgica, que
representan factores de seleccién de los casos para cada
tipo de biopsia — puesto que la biopsia escisional puede
ser preferida en lesiones pequenas y de fécil reseccidn,
mientras que la incisional puede ser usada en tumores de
mayores dimensiones o localizaciones complejas.

Asi como en publicaciones anteriores, el andlisis de la
localizacién tumoral indicé que los tumores ocurrieron
principalmente en regiones de los miembros — el 60% de
los casos>!"12. Se cree que este hecho, asociado a la estructura
anatomofuncional y a la intencién preservadora de la funcién
y del propio miembro, se reflejé en la necesidad de ampliacién
de los mérgenes en seis de los 15 casos.

Con relacién al color de piel declarado, no fueron
encontradas diferencias significativas en niimeros generales
o proporcién en reflejo al perfil demogréfico brasileno ni
cuando se observo la incidencia o asociacién de eventos
de gravedad —metdstasis, recidivas y fallecimiento.

En referencia a la ampliacién de mdrgenes, el
procedimiento fue realizado en el 40% de los pacientes,
generalmente en situaciones en que los mdrgenes
estaban comprometidos en examen peroperatorio —
congelacién— en el primer procedimiento, o, en algunos
casos, en los cuales la reseccién inicial fue realizada fuera
del INCA. Otros estudios no traen detalles sobre la
realizacién de ampliaciones de los médrgenes' .

Se destaca que, incluso con el 80% de los casos
presentando mdrgenes libres, los pacientes con mérgenes
comprometidos (casos 2 y 8) presentaron mayor riesgo
y evolucionaron con recidiva, hecho que refuerza la
importancia del control quirdrgico adecuado. La tasa de
recidiva local fue registrada en el 33,3% de los pacientes,
todos en casos con mdrgenes que pasaron por ampliaciéon
o comprometidos.

Incluso considerando el evento de diseminacién de
enfermedad, es interesante sefialar el caso 7, cuyo paciente
presentd implantes pulmonares de una lesién primaria
proveniente de la regién axilar. Sometido a la reseccién
quirdrgica de las lesiones, sin adyuvancia, tuvo una
sobrevida superior a ocho afos y fallecié como consecuencia
de meningitis, no asociada a la progresién del HFA.

Los datos relativos a terapias adyuvantes demostraron
que el 40% de los pacientes fue sometido a tratamientos
complementarios, siendo la radioterapia la modalidad
predominante. Esta eleccién terapéutica estd,
probablemente, asociada a la presencia de factores de
riesgo para recidiva, como la evidencia de mdrgenes
comprometidos o recidiva previa. Vale resaltar que, entre
los seis casos en los cuales fueron realizadas ampliaciones
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Tabla 2. Datos clinicos obtenidos y casos individualizados

Edad Localizacion Fec‘ha d,e 2 Limite Ampliacion Recidiva Quimioterapia Radioterapia Metastasis Fallecimiento Ul.t '.m a T!po d.e
drugia visita  biopsia
17 Hombro  18/10/2000 Libre N N N Adyuvante N N 21/03/2019 Incisional
19 Muslo 30/10/2002  Comprometido N S N N Retroperitoneo 06/08/2008 X Incisional
Ganglionar,
14 Muslo 19/09/2003 Libre S S Neoyadyuvante ~ Adyuvante pulmonary 23/09/2012 X Incisional
musculoesquelética
35 Pierna 10/01/2023 Libre N N N Adyuvante N N 28/11/2014 Incisional
13/12/2010 -
39 Muslo 10/08/2007 Libre N N N Adyuvante N debido al CA de X Incisional
mama
8 Térax 01/11/2006 Libre N N N N Ganglionar N 15/06/2016  Escisional
2015-2010
8 Axilar 01/05/2006 Libre N N N N Pulmonar —debidoala X Escisional
meningitis
12 Pierna 29/05/2008 Comprometido S S N N N N 03/07/2016  Escisional
13 Pierna 17/06/2010 Libre S S N N N N 11/03/2016 Incisional
n Hombro  15/12/2010 Libre S N N N N N 26/06/2015  Escisional
17 Dorso 11/01/2013 Libre N N N N N N 12/03/2020 Incisional
5 Cabeza  13/07/2018 Libre S N Adyuvante N N N 17/12/2023  Incisional
44 Abdomen  30/07/2020 Libre N N N Adyuvante N N 03/04/2023  Incisional
6 Inguinal  08/12/2021 Libre N N N N N N 15/11/2024  Incisional
8 (Codo 26/12/2020 Libre S S N N N N 13/01/2025 Incisional
Tabla 3. Caracteristicas macroscépicas y microscopicas de margen, dos no tuvieron recidivas y, en uno de ellos,
Caracteristica Desaipcion n (%) se realizd quimioterapia adyuvante. De los cuatro casos en
Bordes dircunscritos 7(58.3%) que ocurrid recidiva, solamente. ur,lo pasc? por terapia neo
y adyuvante (caso 2), que termind falleciendo.
Coloracién blanca a amarilla 9(75%) . . . . .
Las informaciones disponibles en la literatura son
Coloracion acastafiada 2(17%) escasas acerca de la implementacién de los tratamientos
Macroscopia Coloracién grisacea 1(8,4%) sistémicos, pero algunas publicaciones traen experiencias
Lesiones slidas 7(58.3%) positivas con la realizacién de quimioterapia en pacientes
ue en principio no estarfan aptos para la realizacién de
Formaciones quisticas con contenido 4(33,3%) q, , p /P P 16 15 i
sanguinolento cirugfa —método recomendado'®". En este sentido, es
interesante observar al paciente (caso 3) registrado en la
Aspecto mixoides/gelatinoso 1(8,4%) ., P . ( , ) . & .
institucién ya con presencia de metdstasis ganglionares
Nadulos de CEIUIa;;'Z';:Te" conformadén 15 (100%) y pulmonares. Este present$ sobrevida de unos nueve
afos, tras instituirle resecciones quirdrgicas de tumor
3 i opi i 0 . . . .
Capsula microscdpica (no esencial) 15 (100%) en el muslo, lesiones pulmonares e inguinales, asociados
Anillo de células inflamatorias 13 (87%) a la realizacién de quimioterapia neoadyuvante y
Espacios pseudoangiomatosos 11(73%) quimioterapia y radioterapia adyuvantes.
freas de fbrosis perinodular 10 (67%) La diseminacién metastdsica fue observada en cuatro
Microscopia

casos (27%), con los pulmones y ganglios apareciendo en
dos (50%) de ellos y representando el principal lugar de

implantes secundarios.

Lesién Sélida (sin espacio 4(27%)
pseudoangiomatosos)

Pleomorfismo citoldgico 4(27%) . . ,
k Es de resaltar que el andlisis de desenlace revelé que
) j 0 . . .
Patr6n fusocelular con maaréfagos 1(7%) solo dos de los 15 casos terminaron en fallecimiento
Xantomatosos . . L,
asociado directamente a la progresién del tumor (casos 2
Tumor sélido con dreas mixoides 1(7%)

y 3), conformando una tasa de defuncién del 13,3%. Los
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Figura 1. A - Nédulos de células tipicas en conformacién sincicial; B - Cédpsula microscépica; C - Espacios pseudoangiomatosos; D - Patrén

solido predominantemente fusocelular; E - Areas mixoides

otros dos casos tuvieron seguimiento interrumpido tras el
fallecimiento por causa no relacionada con el histiocitoma
(cdncer de mama y meningitis, respectivamente). El alta
oncolégica—evidenciada por la fecha de “Gltima consulta”
— fue lograda por el 66,6% de los pacientes (n = 10),
indicando una evolucién global favorable en la mayoria
de los casos. Un caso se encuentra atin en seguimiento
oncoldgico (caso 4, con 2,6 afos de seguimiento).

CONCLUSION

En sintesis, el presente estudio demostré concordancia
con publicaciones anteriores en lo que se refiere al
perfil epidemioldgico de edad y localizacion del HFA,
prevaleciendo casos de lesiones en los miembros y en
individuos jovenes, en contraste al dato obtenido respecto
al género, con mayor niimero de pacientes femeninos en
esta serie.

Se refuerza la importancia de los limites quirdrgicos.
Aunque el 80% de los casos haya sido sometido a la
reseccién con madrgenes libres, aquellos con mdrgenes
comprometidos tuvieron recidivas mds frecuentes vy,
consecuentemente, una mayor necesidad de intervenciones
terapéuticas. Este aspecto fue decisivo para la evolucién,
pues los dos casos que terminaron falleciendo presentaron
compromiso de los limites quirtrgicos y/o necesidad de
ampliacién y recidiva.

El tiempo promedio de seguimiento de 7,16 afios y
la tasa de defuncién del 13,3% de los pacientes indican
la eficacia del manejo multidisciplinario en el control
local de la enfermedad. Impresiona el papel de la terapia
adyuvante, en que, incluso en pacientes con enfermedad

Rev. Bras. Cancerol. 2026; 72(4): e-055670

metastdsica, el tiempo de sobrevida fue més alld de lo
descrito en general para neoplasias de partes blandas.

Los hallazgos anatomopatoldgicos también concuerdan
con textos previos, a pesar de ser variable el uso de
marcadores inmunohistoquimicos. Con la edicién
mis reciente de la clasificacién de tumores de la
OMS, que determina criterios esenciales, incluyendo
inmunohistoquimicos, debe darse una homogeneizacion
en la confeccién de informes histopatoldgicos del HFA.

Estudios futuros con muestras mayores y andlisis
multivariados serdn esenciales para identificar, con mayor
precision, los factores de riesgo que influyen en la potencial
agresividad de este tumor raro, asi como las asociaciones
con caractetisticas anatomopatoldgicas y la utilidad de la
adyuvancia.
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