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Fibrohistiocitoma maligno (sarcoma pleomorfico
indiferenciado de alto grado) sobre tofo gotoso

Malignant fibrous histiocytoma (undifferentiated high grade pleomorphic
sarcoma) arising in a gouty tophus
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Angel Velasco Osés, Pedro Teran Saavedra!

RESUMEN

La gota es una enfermedad por alteracion del metabolis-
mo del &cido trico que puede producir graves lesiones arti-
culares. Presentamos un caso clinico correspondiente a un
varon de 76 afios con episodios de gota aguda desde hace 30
aflos y presencia de tofos gotosos en manos y pies. Debido
al crecimiento rapido del tofo situado en la region dorsal de
la articulacion metacarpofalangica del 2.° y 3.¢" dedo de la
mano izquierda, se hicieron estudios de imagen, observan-
dose una imagen radiologica compatible con enfermedad de
deposito. Se procede a resecar la lesion, siendo necesaria la
amputacion del 2.° dedo por afectacion de sus tendones. En
el examen de la pieza, se observaron dos zonas diferencia-
das, una amarillenta y granular que microscopicamente
correspondia a un tipico tofo gotoso y otra zona blanqueci-
nay carnosa que correspondia a una proliferacion fusocelu-
lar maligna de alto grado que inmunohistoquimicamente
solo expresaba CD68 y lisozima. Con estos hallazgos se
hizo el diagnostico de fibrohistiocitoma maligno sobre tofo
gotoso. El paciente fue reintervenido, encontrandose tumor
residual, remitiéndose al servicio de Oncologia donde fue
tratado con radioterapia y quimioterapia adyuvante. A los 5
meses fue reintervenido por una recidiva en el antebrazo
izquierdo, encontrandose actualmente libre de enfermedad.
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SUMMARY

Gout is a uric acid metabolism disorder that is able to
produce severe joint injuries. We describe a case of a 76
year old man with a history of acute gout attacks during 30
years and tophaceous deposits in hands and feet. After a
quick growth of a tophus located in his left hand dorsal 2"
and 3" metacarpophalangical joint, radiological studies
were done. An image compatible with destructive uric acid
deposit illness was shown. Resection was made, finding
tendons affected which made necessary 2™ finger amputa-
tion. Surgical specimen showed two differentiated areas: a
yellowish and granular corresponding to the typical topha-
ceous deposit and other fleshy and white corresponding to a
high grade malignant fusocellular proliferation. Immuno-
histochemical studies showed only positivity for CD68 and
lysozime in tumoral cells. The diagnosis of malignant
fibrous histiocytoma associated to gouty tophus was made.
Residual tumor was found after reintervention, and the
patient was sent to the Oncology Service for adjuvant radio
and chemotherapy. Five months later, the patient was reope-
rated for recurrence of the tumor in the left arm, staying free
of disease at these moments.

Key words: tophaceous deposits, malignant fibrous his-
tiocytoma, pleomorphic sarcoma.
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INTRODUCCION

La gota comprende un heterogéneo grupo de trastornos
debidos a una alteracion del metabolismo del acido urico,
que incluyen la hiperuricemia, la artritis gotosa, los depési-
tos articulares de acido trico o tofos gotosos y la urolitiasis
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(1). Cuando la hiperuricemia persiste de forma prolongada
puede conducir a la aparicion de lesiones articulares graves
que en algunos casos llegan a ser muy destructivas (1-3).
Presentamos el caso de un paciente con gota de larga evo-
lucion, en tratamiento con alopurinol con crecimiento rapi-
do de un tofo gotoso en el dorso de la mano izquierda.
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PRESENTACION DEL CASO

Varon de 76 afios, con episodios de gota aguda desde
hace 30 afos, en tratamiento con alopurinol. El paciente
tenia tofos gotosos en pies y manos, que se habian man-
tenido estables en el tiempo. Debido al crecimiento rapi-
do y progresivo del tofo situado en la region dorsal de la
articulacién metacarpofalangica (MTCF) del 2.° y 3.%
dedo de la mano izquierda (fig. 1) se hace estudio radio-
logico de la zona, observandose un aumento de las par-
tes blandas con presencia de calcificaciones y agresivas
erosiones periarticulares en la primera falange del 2.°
dedo de la mano (fig. 2). El estudio radiologico fue infor-
mado como «imagen radiolégica compatible con enfer-
medad de depdsito». Con este diagnodstico, el paciente

Fig. 1: «Tofo gotoso» de rapido crecimiento en el dorso de mano

izquierda.
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Fig. 2: Aumento de partes blandas de la mano izquierda con erosion
de la falange del 2.° dedo.
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fue remitido al servicio de Cirugia Plastica donde se pro-
cedio a extirpar la lesion. Durante la intervencion, se vio
afectacion de los tendones del 2.° dedo por lo que se
decidi6 su amputacion a nivel de la articulacion MTCFE
La pieza quirurgica se remitié fragmentada e incluia
la amputacién del 2.° dedo y las partes blandas circun-
dantes. El fragmento de mayor tamafio media 6 x 5 cm
y al corte era posible diferenciar dos zonas. La primera
presentaba un color amarillento y un aspecto granular y
la segunda mostraba una consistencia carnoso, color
blanco y aspecto claramente tumoral (fig. 3). El estudio
microscopico reveld que la primera zona correspondia a
un tipico tofo gotoso (fig. 4), formado por el depdsito de
un material amorfo eosinéfilo y birrefringente que
corresponde a cristales de acido urico, rodeado de célu-
las gigantes multinucleadas. La zona blanquecina
correspondia a una proliferacién tumoral de células fusi-
formes, de estirpe mesenquimal que se disponia for-

Fig. 3: Macroscopica de la lesion con dos zonas diferenciadas: izquier-
da inferior amarillenta y granular: derecha superior, blanquecina car-
nosa de aspecto tumoral.
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Fig. 4: Imagen del tofo gotoso (HE. 40x).
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mando haces entrecruzados adquiriendo patréon estori-
forme. Las células mostraban ntcleos ovoides muy ati-
picos con gran pleomorfismo y frecuentes mitosis (fig.
5). Ambas zonas se encontraban en continuidad y entre-
mezcladas (fig. 6).

El estudio inmunohistoquimico de la zona tumoral
mostr6 expresion de vimentina, CD68 y lisozima, siendo
negativo para actina muscular especifica, desmina, que-
ratinas de amplio espectro (Cam 5.2 y AE1/AE3), S-100,
CD34 y el Factor VIII. El indice de proliferacion tumo-
ral valorado con Ki-67 estaba en torno al 20%. Con estos
hallazgos el diagndstico anatomopatologico fue de fibro-
histiocitoma maligno sobre tofo gotoso.

El paciente fue reintervenido, ampliandose la resec-
cion con la extirpacion del 3.°" dedo de la mano, encon-
trandose tumor residual. Los estudio de extension (RNM
y gammagrafia 6sea) fueron negativos y el paciente fue
remitido al servicio de Oncologia donde recibid radiote-

Fig. 5: Sarcoma indiferenciado de alto grado, con patrén estoriforme
(HE. 10x).

Fig. 6: Transicion entre el tofo gotoso y el sarcoma de alto grado (HE
20x).

rapia adyuvante, valorandose posterior quimioterapia. A
los 5 meses el paciente fue reintervenido por presentar
una recidiva tumoral en el antebrazo izquierdo, con afec-
tacion de vasos. En la actualidad, el paciente se encuen-
tra en seguimiento sin evidencia de extension tumoral.

DISCUSION

La gota comprende un heterogéneo grupo de trastor-
nos del metabolismo del acido urico. La formacion de un
tofo gotoso se debe al depdsito articular de acido urico.
Cuando los depositos persisten de forma prolongada,
pueden producir lesiones articulares graves y destructi-
vas, provocando deformaciones grotescas y mutilantes
(1). El caso que presentamos tuvo lugar en un paciente
diagnosticado y tratado de gota desde hace 30 afios, lo
que explicaria que no se sospechara clinicamente un pro-
ceso tumoral asociado al tofo gotoso, a pesar del creci-
miento rapido del mismo. Tampoco hubo sospecha radio-
logica, a pesar de la gran destruccion 6sea observada en
la falange del 2.° dedo. La imagen se interpreto, dentro
del cuadro clinico del paciente, como compatible con
enfermedad de depdsito.

No es frecuente que los tofos gotosos se asocien a
otras patologias y atin menos frecuente que se asocien a
tumores. En la literatura hay publicados casos donde se
asocian tofos gotosos a un angiosarcoma y a un tumor de
células gigantes, ambos casos esporadicos y excepcio-
nalmente raros (2,3).

Para determinar la estirpe celular de una prolifera-
cion fusocelular de alto grado es necesario realizar técni-
cas de inmunohistoquimica (4-6). En este caso los mar-
cadores epiteliales, los marcadores musculares (Actina
muscular especifica y Desmina), los marcadores vascu-
lares (CD34 y Factor VIII) y los marcadores neurales (S-
100) fueron negativos. El tumor inicamente mostrd posi-
tividad para marcadores fibroblasticos e histiocitarios
(vimentina, lisozima y CD68), por lo que se realizo el
diagnéstico de fibrohistiocitoma maligno. Es un tumor
con alta tendencia a la recidiva local y con capacidad de
dar metastasis a distancia, especialmente a los pulmones
y a los ganglios regionales (4-6). No hemos encontrado
en la literatura ningtin caso asociado a tofo gotoso.

El término «fibrohistiocitoma maligno» es un diag-
noéstico que se ha estado utilizando durante afios pero que
ultimamente estd perdiendo vigencia. La tendencia
actual es a considerar que mas que una entidad propia se
trata de un diagnoéstico de exclusion para tumores poco
diferenciados (especialmente fibrosarcomas) con carac-
teristicas histologicas comunes como es el pleomorfismo
celular y el patrén estoriforme y que realmente no tienen
diferenciacion fibro-histiocitica (4,6). Por este motivo,
hoy dia se prefiere el nombre de Sarcoma Pleomérfico
Indiferenciado de alto grado (4).
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