Caso N°4

C. Erefio. Servicio de Anatomia Patoldgica. Hospital de Basurto-Bilbao.
Osakidetza/SVS-UPV/EHU.

DATOS CLINICOS

Varon de 73 afos de edad que desde hace varios meses refiere masa que
deforma el parpado en el canto interno de la érbita del lado derecho. En la RM
se aprecia una masa de 1, 5cm hipointensa en T1 e hiperintensa en T2 con una
captacion homogénea de contraste. No afecta al globo ocular ni a las
estructuras vecinas. Se extirpa y a los 16 meses hay una recidiva local que
vuelve a ser enucleada .En la actualidad, un afio después, no muestra lesion.

HALLAZGOS MORFOLOGICOS

Pieza de reseccion de superficie rugosa, lobulada de consistencia firme y
coloracion parduzca. A bajo aumento los margenes eran circunscritos, a veces
indefinidos con areas sugestivas de infiltracion del tejido adyacente. Estroma
colageno con abundantes vasos de varios calibres asi como espacios de
apariencia vascular rodeados en ocasiones por células gigantes
multinucleadas. La celularidad, de moderada densidad, era preferentemente
fusiforme con citoplasma eosinofilo escaso y con nucleo ovoide o alargado con
fina cromatina sin nucleolos y con 2 figuras de mitosis / 10 HPF( 40 x). Existia
infiltrado linfoide perivascular. No se apreciaron necrosis ni zonas mixoides.
Las células, incluidas las gigantes, muestran positividad frente a la vimentina y
CD34, focal con la bcl2, resultando negativas frente al CD31, Actina, S-100,
EMA, CK'y c-Kit.

DIAGNOSTICO
Angiofiboroma de células gigantes de la orbita.

COMENTARIOS

El angiofibroma de células gigantes es tumor raro que comparte hallazgos
morfolégicos con el tumor fibroso solitario y el fibroblastoma de células
gigantes. Fue descrito inicialmente como caracteristico de adultos en la Orbita
(1), parpados y region lagrimal (2). También se han reportado en otras
localizaciones extra-orbitarias que comprenden varias areas de la cabezay
cuello -preferentemente en el tejido subcutaneo- en las zonas del cuero
cabelludo, mejilla, submandibular, retroauricular, parotidea y de la mucosa
oral (3-7), asi como en las regiones mediastinica, de la espalda, axila, ingle,
vulva y del retroperitoneo. (8)

Son masas circunscritas no capsuladas de varios cm. de diametro, de aspecto
sélido o con zonas quisticas y/o hemorragicas. Histolégicamente muestran
areas de variable densidad celular constituidas por elementos fusiformes o
redondeados con nucleos laxos con una actividad mitética no superior a 2
figuras/cada 10 HPF, en el seno de un estroma colagenizado con zonas
mixoides y vasos de varios calibres de paredes gruesas. Ademas existen
abundantes células gigantes multinucleadas de tipo “floret-like” que en
ocasiones tapizan espacios de apariencia vascular. Tienen infiltrado linfoide ,
mastocitos y macrofagos. Marcan con el CD34 , CD99 y a veces con bcl-2.
También focalmente con S-100, PGFA y CK (6, 7). En los casos orbitarios se



han detectado anomalias cromosomicas 613 (8). Representa, para algunos,
una variante con células gigantes del tumor fibroso solitario (6) y debe ser
tenido en consideracion en el diagnostico diferencial de los tumores de partes
blandas de esta area. De comportamiento biolégico benigno pueden, como en
el presente caso, sufrir recurrencias ocasionales (1).
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