Rev Esp Patol 1997; Vol. 30. N°
J.R. Prous S.A.
Sociedad Espafiola de Anatomia Patolégica

3:227-231

©

) ©

Sociedad Espafiola de Citologia

Caso
aislado

Miofibroblastoma intranodal

B. Weil Lara, A. Sanz Trelles y C. Acedo Rodriguez

Servicio de Anatomia Patoldgica; Complejo Hospiralario Carlos Haya, Hospital General, Mdlaga.

SUMMARY

Intranodal myoflbroblastoma is a rare benign mesenchymal tumor of the lymph node, whlch was first descrlbed in 1989. Most are loca-
ted in the inguinal node. The tumor is composed of sp/ndle cells arranged in bundles, which somet/mes intersect at acute angles or
in short pallsade fascicles similar to a neurilemoma. A striking feature is the presence of areas of collagen deposits identical to those
previously described as "am/anthOId fibers”. Tumor cells are positive for smooth-muscle actin and wmentln and negat/ve for desmin. .
Surgical excision is suffICIem‘ and curative. Rev Esp Patol 1997; 30(3): 227-231. ‘
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RESUMEN i

EI miofibroblastoma intrahodal es un raro tumor mesenquimal benigno de los ganglios linfdticos que fue descrito por primera vez en
1989. La mayoria se localizan en los ganglios linfdticos inguinales. EI tumor se caracteriza por una proliferacion de células fusiformes
dispuestas en haces que a veces se entrecruzanien angulo recto o se d/sponen en cortos fasciculos en empalizada de forma similar
al neurilemoma. Un hallazgo Hamativo es la presenc:a de dreas colagemcas morfolégicamente idénticas a las descritas previamente
como “fibras amiantoides”. Las células tumorales son posmvas para la actina muscular especifica y la vimentina, y negativas para la
desmina. Su escision quirdrgica es suficiente y curativa. Rev Esp Patol 1997 30(3): 227-231

Palabras clave: M|of|broblastoma Fibra amlantolde Gangllos linfaticos’

INTRODUCCION paci6n conlleva a la curaci6n. Desde el punto de vista in-

i ‘
Las lesiones fusocelularés de los ganglios linf%iticés, con la
excepcién del sarcoma ;de Kaposi, son extr‘emédamente
raras. En 1989, en dos arficulos simultdneos se;des‘cribieron
un total de 28 casos de miofibroblastoma intranodal (1, 2).
Se trata de un tumor fusdcelular intranodal que asienta pre-
ferentemente en los ganglios linfaticos inguinales. Su extir-

munohjstoquﬁﬁj_co y ultraestructural, las células prolifera-
da§ presentan, segin algunos autores, diferenciacién miofi-
erbléstica. Un dato distintivo de la lesién es la presencia
de las denominadas “fibras amiantoides™ que estn consti-
tuidas por fibras de coldgeno.’

Aportamos un caso de miofibroblastoma intranodal,

entidad que nosotros sepamos no ha sido publicada ante-
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riormente en nuestro pais. Comentamos sus caracteristicas
clinicas, histolégicas e inmunohistoquimicas.

HISTORIA CLINICA

Varén de 40 afios, sin antecedentes de interés, asintomati-
co, que presenta un nédulo palpable en la zona inguinal.
Tras la escisién simple de la tumoracién, no hay evidencia
de recurrencias ni metéstasis.

ANATOMIA PATOLOGICA

La pieza quirtirgica corresponde a un nddulo bien circuns-
crito, de 3,2 x 2,5 ¢cm de didmetro de consistencia eldstica.
Al corte muestra una coloracién blanquecina—gﬁéécea con
focos de hemorragia centrales, y un prominente anillo hemo-
rrdgico periférico rodeado a su vez por una banda blanque-
cina de aspecto fibroso. Microscépicamente, a bajo aumento,
la tumoracién presenta una zona anular periférica consti-
tuida por tejido linfoide ganglionar y separada de la zona
tumoral central por una gruesa banda de tejido esclerético,
hialinizado, a modo de pseudocdpsula. Las 4reas localiza-
das inmediatamente subyacejntes muestran focos de hemo-
rragia reciente (Fig. 1). El tumor estd constituidd pdr fas-
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ciculos de células fusiformes que, con frecuencia, se entre-
cruzan en dngulos rectos. En algimas dreas también se dis-
ponian en empalizada de forma similar a las descritas en
tumores neuroides. Las c€lulas presentan citoplasmas esca-
sos v eosindfilos y nicleos 'elongados con cromatina dis-
persa finamente granular. Las mitosis son raras y aisladas.
No se observaron 4dreas de necrosis. Una caracteristica des-
tacada es la presencia de abundantes 4reas eosindfilas cons-
tituidas por coldgeno con formas redondeadas y bordes
estrellados, idénticas a las descritas como fibras amiantoi-
des (Fig. 2). Muchas de estas estructuras muestran carac-
teristicamente una mayor concentracién de células tumora-
les en su periferia, y de forma ocasional estdn centradas por
pequefios vasos. También eran patentes en el seno del:
tumor pequefios vasos sanguineos, asi como focos de
hemorragia reciente y antigua. En muchas édreas se obser-
van hematies dispersos entre las células tumorales, de
aspecto similar al sarcoma de Kaposi aunque sin las tipicas
hendiduras vasculares propias de esta entidad. Existen tam-
bién ocasionales linfocitos maduros y células plasmaticas
de forma dispersa. Las fibras amiantoides, al igual que las‘l
del coldgeno natural, adquieren una tonalidad azul con el
tricrémico de Masson y roja con la técnica de Van Gieson,:
presentando en la periferia un aspecto tipicamente radiado-
(Fig. 3). Inmunohistoquimicamente, las células tumorales
eran poéiti\'as para la vimentina y la actina, de forma mds

Figura 1. Visidn parcial del ganglio linfatico donde se observa la tumoracién en su porcién central rodeada de una area hemorragica

y fibrosa.
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Figura 3. Fibras amiantoides tefiidas con tricrémico de Masson en Ia tipica disposicion radiada periférica.

intensa en las células peﬁfén'cas a las fibras ainiantoides, y DI?SCUSI(’)N
negativas para la proteina S-100, PFGA y queratina. La ‘
inmunotincién para desmina fue negativa, aunque existi6 En mayo de 1989, en dos articulos publicados en la revista
und débil positividad en zonas periféricas aisladas. American Journal of Surgical Pathology (1, 2) y recibidos
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con escasos dias de diferencia se describe un tumor pecu-
liar de células fusiformes de los ganglios linféticos. En uno
de los articulos los autores, Weiss, Gnepp y Bratthaur,
escogen el nombre de “miofibroblastoma en empaliZada”,
mientras que en el otro Suster y Rosai usan el térfn'mb Iﬁés
descriptivo de “tumor de células fusocelulares hemorragi-
co intranodal con fibras amiantoides Por una extraordina-
ria coincidencia, otro articulo sobre la misma entldad apa-
recié en el mismo mes en otra revista (Arch Pathol Lab
Med) (3). Weiss y cols. consideran que estas lesiones mtra~
nodales habfan sido ya ﬁreviamente reconocidas por
Enzinger y Weiss (4), aunque calificadas como schwanno-
mas. El término consensuado es el de miofibroblastoma
intranodal. 1 1
El miofibroblastoma intranodal es un tumor de los géln-
glios linféticos con una localizacién casi exclusiva en la
regién inguinal. En la literatpra hay descritos unos 50 ca-
so0s. Se manifiestan como uné tumoracion nodular visible o
palpable. Generalmente asintomdticos, a veces pueden aso-
ciarse a un ligero dolor a lé palpacién. Sus dimensiones
oscilan entre 0,6 y S cm. Hisfolégicamente se caracterizan
por una proliferacién de células fusiformes dispuestas en
haces que se entrecruzan y con frecuentes fenémenos hemo-
rragicos. Un detalle histoldgico caracteristico es la presen-
cia de fibras amiantoides que estdn constituidas por co-
ldgeno con una disposicién radiada en la periferia. Las
células neopldsicas no preseﬁtan atipia, y las mitosis son
escasas y no atipicas. El tratamiento de eleccion es ‘el
quirdrgico y es suficiente con una aptitud conservadora,
siendo el prondstico excelente No se han descrito remdxvas
ni metéstasis. C
Un comentario especml merecen las denormnadas
fibras amiantoides. Este tcrmmo fue usado para descnblr
estas formaciones en el cartilago, donde se pensaba que
eran la expresion de un camblo degeneratlvo del colageno
preformado (5). Se han descrito en varios tumores: condro-
sarcoma, sarcoma sinovial, schwannoma maligno, y en'una
neoplasia benigna de partes blandas denominada amlantlo-
ma (6-8). Estudios ultraestructurales detallados sefialan que
las fibras amiantoides en el miofibroblastoma intranodal
tienen la periodicidad y el grosor tipicos de las fibras de
colageno natural, a diferencia de las fibras amiantoides en
otras localizaciones (9, 10), por lo que algunos autores
sugieren omitir el término de fibras amiantoides en este
tumor (10). Su patogenia sigue siendo desconocida. Segin
Tanda y cols., pueden representar el coldgeno formado por
las células o ser el resultado de una cristalizacién anormal
de fibras de coldgeno preexistente tras anoxia debido a
obliteracién vascular (11). También Suster y Rosai al ob-
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servar que algunas fibras amiantoides estaban centradas
por péqueﬁos vasos sugieren que se originan por la oblite-
racién'de estas estructuras vasculares preexistentes (2).

Un capitulo interesante en este tumor es su histogéne-
sis, que ha sido muy debatida. Los estudios ultraestructura-.
les demuestran caracteristicas tanto de células miofi-
broblasticas como de células musculares lisas (2, 12).
Eyden y cols. estin mds a favor de que se trate de células
musculares lisas, apoyados, :en pane, por la ausencia de
“fibronexos” (asociacién de filamentos de actina intracelu-
lar y de fibronectina extracelular en una area localizada de
la membrana plasmitica), un hallazgo ultraestructural que
los autores consideran como indispensable para catalogar
una célula como miofibrobldstica (9). Inmunohistoquimi-
camente las células tumorales se caracterizan por su nega-
tividad con los marcadores neuml@s, proteina S-100, Leu-7,
sinaptofisina y proteina dcida fibrilar glial, y la positividad
con la vimentina, la actina y la miosina. La desmina es
negativa en todos los casos publicados a excepcién de uno
(13). Basados en estos hallazgos, la mayoria de los autores
proponen que se trata de una proliferacién de células mio-
fibroblésticas que presentan como caracteristica inmunofe-
notipica la positividad para la actina y la negatividad para
la desmina, aunque este patrén no es exclusivo de ellas ya
que también lo presentan las células musculares lisas de las
paredes. vasculares y asi se comportan algunos tumores del
musculo liso del tracto gastrointestinal y de los ganglios
linfaticos (14, 15). Una idea muy atractiva, propuesta por
Bigotti y cols. (16), es la posibilidad de que se originen en
unas células mioides peculiares que se localizan en la zona
subcapsuiar, paracortical y sinusoidal de los ganglios linfd-
ticos, pero sélo en los de localizacién inguinal. Estas célu-
las tienen el mismo inmunofenotiﬁo que las células tumo-
rales en ‘el miofibroblastoma intranodal, y su origen en
ellas expiica la localizacién preferente de estos tumores en
los ganglios linfiticos inguinales (16). Finalmente, los
tumores con caracteristicas mioides pero sin fibras amian-
toides se han descrito en ganglios linfaticos de otras locali-
zaciones, lo que sugiere la presencia de un amplio espectro
clinico e histolégico (17). En conclusién, existe una evi-
dente dificultad para determinar el origen celular de estos
tumores. Tal como sugieren Lipper y cols. (18) y Seemayer
y cols. (19), los fibroblastos, los miofibroblastos y las célu-
las mioides pueden representar el espectro de diferencia-
cién de una célula mesenquimal primitiva.

Los diagnésticos diferenciales a plantear son el schwan-
noma, que se descarta fundamentalmente por la negativi-
dad con la protefna S-100, y el sarcoma de Kaposi, en el
cual existe una mayor actividad mitética, una mayor atipia
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celular, presencia de hendiduras vasculares y cuerpos hiali-
nos intra y extracelulares.

En resumen, presentamos un caso tipico. de miofibro-
blastoma intranodal desde el punto de vista clinico, his-
tolégico e inmunohistoquimico, y discutimos sobre la his-
togénesis de este tumor.
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