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Fibro-histiocitoma maligno de extremidade: relato de caso’
Malignant fibrous histiocytoma of the extremity:

a case report’

Roberta Cardoso de Siqueira*
Rosana Maria de Céssia X. das Chagas Ferreira
Virginia Batista*

Marcio Lobo Jardim?
Luciano Tavares Montenegro®

Valdir Bandeira®
Patricia Guimaraes*

Resumo: Fibro-histiocitoma maligno é o sarcoma de tecidos moles mais encontrado em
jovens. Raramente confina-se com exclusividade a pele e ao subcuténeo. O diagndstico, na
maioria das vezes, sO é feito apds excisdo e estudo da peca cirdrgica. E agressivo, apresen-
tando alto grau de recorréncia local e metastases. Este artigo relata o caso de um paciente
jovem com fibro-histiocitoma maligno de extremidade.
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Abstract: Malignant fibrous histiocytoma is the most common soft tissue sarcoma found in
young adults. It is rarely confined exclusively to the skin and subcutis. In most cases it is
only diagnosed after excision and analysis of the tumor. It is aggressive, presenting a high
degree of local recurrence and metastasis. This article reports a case of malignant fibrous
histiocytoma on an extremity of a young adult patient.
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INTRODUCAO

Fibro-histiocitoma maligno (FHM) ou histiocitoma
fibroso maligno é sarcoma de tecidos moles agressivo, que inci-
de mais freqlientemente no musculo esquelético das extremida-
des, cavidade abdominal ou retroperitdneo de adultos jovens.*®

A maioria dos FHM esté localizada abaixo da fascia.
Raramente confina-se a pele e ao tecido subcutaneo.?®’

Dificilmente é diagnosticado antes da excisdo e do
exame anatomopatolégico, e tem progndstico reservado em
alguns casos.**

Este trabalho relata o caso de um adulto jovem com
FHM cutaneo e reforca a importancia do diagnostico preco-
ce dessa neoplasia.

RELATO DO CASO

Paciente de 26 anos, do sexo masculino, comercian-
te, faiodérmico, natural e procedente de Recife, foi atendi-
do na clinica dermatolégica da UFPE em marco de 1999.
Apresentava histdria de lesdo ulcerada no quinto quirodac-
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INTRODUCTION

Malignant Fibro-Histiocytoma (MFH) or malignant
fibrous histiocytoma is an aggressive soft tissue sarcoma, that
most frequently occurs in the skeletal muscle of the extremities
and abdominal or retroperitoneal cavity of young adults.*®

Most MFH are located below the fascia. It is seldom
confined to the skin and subcutaneous tissue.>*’

It is rarely diagnosed before excision and anatomi -
copathological exam, and has an unfavorable prognostic in
some cases.™*

This work reports the case of a young adult with
cutaneous MFH and underscores the importance of the
early diagnosis of this neoplasia.

CASE REPORT

A male, 26-year-old patient, merchant, light-
skinned, natural of and resident in Recife, was seen at the
Dermatology clinic of UFPE in March 1999. He presented
a history of ulcerated lesion in the fifth right finger, onset 11
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Figura 1: Leséo ulcerada de
bordas infiltradas com fundo
granuloso, vermelho-vivo,
bastante friavel, medindo cerca
de 2cm de diametro, localizada
no terco médio do quinto
quirodactilo direito.

tilo direito hd 11 meses, sem
tendéncia a cicatrizagdo, ape-
sar de todas as medidas de
antissepsia local. Referia tam-
bém que, um ano antes, foi
submetido a exérese de papula
no mesmo local da atual lesdo

Figure 1: Ulcerated lesion with
infiltrated borders and
granular base, vivid-red,

very friable, measuring about

2 cm in diameter, located in the
middle third of the fifth

right finger.

months previously and without
tendency to cicatrization
despite all the measures of
local antisepsis. He also
reported that, one year prior to
this, he had been submitted to
papular exeresis in the same

ulcerada. Na ocasido, o
paciente foi informado ter sido tratado de "dermatofibro-
ma", porém ndo foi realizado estudo anatomopatoldgico da
peca. Logo apds a cirurgia houve cicatrizagdo da lesdo com
retracdo progressiva entre as falanges medial e proximal.

Ao exame clinico, a lesdo apresentava-se como Ulce-
ra de bordas infiltradas, com fundo granuloso, vermelho-
vivo, bastante fridvel, medindo cerca de dois centimetros de
didmetro, localizada no terco médio do quinto quirodactilo
direito (Figura 1), sugerindo, clinicamente, a hipotese diag-
nostica de carcinoma epidermdide.

A partir de bidpsia incisional na borda da lesdo, o
exame histopatolégico revelou tumor formado a custa de
células pleomorfas, em parte fusiformes ou poligonais.
Nucleos irregularmente configurados, hipercromaticos e
presenca de mitoses. Rica vascularizagdo em fendas, infil-
trado por mononucleares e presenca de raras células espu-
mosas. Escassa presenca de colageno (Figuras 2 e 3).

O exame imuno-histoquimico demonstrou células
pleomoérficas localizadas na derme, distribuidas de forma difu-
sa com imunofenotipagem citoplas-

site as the current ulcerated
lesion. At that time, the patient was informed he had "der -
matofibroma", however anatomicopathological exam of the
excised tumor was not performed. Soon after the surgery
there was cicatrization of the lesion with progressive retrac -
tion between the medial and proximal phalanges.

At clinical exam, the lesion presented as an ulcer with
infiltrated borders, a granular base, vivid red, very friable,
measuring approximately two centimeters in diameter, located
in the middle third of the fifth right finger (Figure 1), suggest -
ing a clinical diagnostic hypothesis of epidermoid carcinoma.

Based on an incisional biopsy from the border of the
lesion, the histopathological exam showed a tumor formed at
the expense of pleomorphic cells and partly fusiform or polyg -
onal cells. Nuclei were irregularly configured, hyperchromatic
and with presence of mitoses. Rich vascularization in bursts of
vessels, infiltrated by mononuclear cells and presence of rare
foamy cells. Scarce presence of collagen (Figures 2 and 3).

Immunohistochemical exam demonstrated localized
pleomorphic cells in the dermis, distributed in diffuse man -
ner with cytoplasmatic immunophe -

matica positiva para 0s anticorpos
primarios Lisozima (Dako,
Califérnia, EUA) e Vimentina (Dako,
Califérnia, EUA) reveladas pelo
método da Streptoavidina-Biotina
(Dako, California, EUA), evidencian-
do a presenca de histidcitos e fibro-
blastos, respectivamente, no tumor
(Figuras 4 e 5). Foram ainda usados
0s anticorpos primarios para células
melanociticas, HMB-45 (Dako,

Figura 2: Histopatologia (HE - 10x).
Visdo panoramica do tumor com
hiperplasia epitelial tipica, abaixo
da qual o tumor cresce "em esteira”,
com rica proliferagdo celular
pleomorfa e vascularizagéo.

notyping positive for the Lysozyme
(Dako, California, USA) and
Vimentin (Dako, California, USA)
primary antibodies showed by the
Streptoavidin-Biotin method (Dako,
California, USA), thereby demon -
strating the presence of histiocytes
and fibroblasts, respectively, in the
tumor (Figures 4 and 5). Primary
antibodies were also used for
melanocytic cells, HMB-45 (Dako,

Figure 2: Histopathology (H&E - 10x).
Panoramic vision of the tumor with
typical epithelial hyperplasia, below
which the tumor grows in a "mat"
disposition, with rich pleomorphic
cellular proliferation and
vascularization.
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Figura 3: Histopatologia

(HE - 50x). Rica proliferacdo
celular pleomérfica com
presenca de canais

vasculares de paredes delgadas.

Califérnia, EUA), e para células
epiteliais, Citoqueratina AE1-
AE3 (Dako, Califrnia, EUA),
ambos com resultados negati-
VOS.

Na radiografia da mao
direita observou-se deforma-

Figure 3: Histopathology
(H&E - 50x). Rich pleomorphic
cellular proliferation, with
presence of vascular channels
with thin walls.

California, USA), and for
epithelial cells, Cytokeratin
AE1-AE3 (Dako, California,
USA), both with negative
results.

X-ray of the right hand
showed deformation of the fifth

¢cdo do quinto quirodactilo
esquerdo, perda de partes moles em projecéo da articulagdo
interfalangeana proximal e auséncia de alteragdes dsseas.

Cintilografia 6ssea revelou area focal de hiperfixacéo
do tragador na quinta articulagdo interfalangeana proximal da
méo direita, em grau acentuado (Figura 6). Concentragdo
focal do marcador no lado direito da mandibula (interpretado
pela equipe de medicina nuclear da UFPE como provavel-
mente devido a processo inflamatdrio alvéolo-dentario).

Hemograma, sumario de urina, transaminases, bilir-
rubinas, uréia, creatinina tomografia computadorizada de
cranio, radiografia de torax e ultra-sonografia de abdémen
total foram normais.

O paciente foi encaminhado ao Instituto de
Medicina e do Céncer (IMEC) de Pernambuco, onde se
optou pelo tratamento radical com desarticulagdo do quiro-
dactilo acometido e seguimento do paciente.

Trés anos ap0s a cirurgia ndo havia sinais de recidi-
va local ou metéstases.

DISCUSSAO
FHM tem sido reconhecido desde 1963. E sarcoma
com alto grau de pleomorfismo e capacidade de produzir

left finger, loss of soft parts from
the projection of the proximal interphalangeal articulation and
absence of bone alterations.

Bone scintilography showed a focal area with a
marked degree of hyperfixation of the radiotracer in the
fifth proximal interphalangeal articulation of the right hand
(Figure 6). A focal concentration of the marker in the right
side of the jaw was observed (interpreted by the nuclear
medicine team at UFPE as probably due to the alveolar-
dental inflammatory process).

Blood count, urine summary, transaminases, biliru -
bin, urea, creatinine computed tomography of skull, chest x-
ray and ultrasound scan of total abdomen were normal.

The patient was referred to the Institute of Medicine
and Cancer (IMEC) in Pernambuco, where radical treat -
ment was decided upon with disarticulation of the involved
finger and the patient was followed up.

Three years after the surgery there were no signs of
local recurrence or metastasis.

DISCUSSION
MFH has been recognized since 1963. It is a sarco -
ma with a high degree of polymorphism and capacity for

Figura 4: Imuno-histoquimica (Lisozima - 25x).
Figure 4: Immunohistochemistry (Lysozyme - 25x).
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Figura 5: Imuno-histoquimica (Vimentina - 25x).
Figure 5: Immunohistochemistry (Vimentin - 25x).
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Figura 6: Cintilografia 6ssea
(detalhe da méo direita).
Area focal de hiperfixacio
do tragador.

coladgeno, mas sem outras
caracteristicas definidas.®
Aproximadamente dois tercos
desses tumores estdo localiza-
dos dentro do musculo esque-
lético. Poucos casos de origem
cutanea, como o descrito neste
trabalho, tém sido reporta-

HAO DIREITA

CINT OSSER

29 Mar 1999 at 12:03

Figure 6: Bone scintogra -
phy (detail of right hand).
Focal Area of radiotracer
hyperfixation.

producing collagen, but
without other defined char -
acteristic.® Approximately
two thirds of these tumors
are located in the skeletal
muscle. Few cases of cuta -
neous origin, as described
in this work, have been

dos.**® LocalizagBes excepcio-
nais foram relatadas, como conjuntiva,* Glcera traumatica
da perna, labio inferior em local de carcinoma epiderméide
tratado previamente com radioterapia, cicatrizes de cirurgias
prévias,® couro cabeludo’ e cicatrizes de queimadura?**

E classificado, quanto a localizagéo, em superficial e
profundo. Aforma superficial é muito rara e esta confinada a
pele e ao subcutaneo, podendo estar aderida a fascia. A forma
profunda estende-se da pele ao longo da fascia até o muscu-
lo ou pode estar localizada inteiramente dentro do musculo.*

A histogénese precisa desse tumor nao foi estabele-
cida. Cinco subtipos histologicos distintos sdo reconheci-
dos: pleomorfico, mixoide, células gigantes, inflamatorio e
angiomatdide.*** Estudos ultra-estruturais recentes demons-
tram a presenca de células histiociticas e mesenquimais.*

Clinicamente e na histopatologia podem asseme-
Ihar-se a melanoma maligno, carcinoma epidermdide,
dermatofibrossarcoma protuberante, fibroxantoma atipi-
co e leiomiossarcoma. O diagndstico torna-se possivel
por meio da correlacdo clinicopatolégica, do uso de crité-
rios adicionais da histologia e da imuno-histoquimica. A
correta interpretagdo é importante, uma vez que prognos-
tico e tratamento variam significativamente nessas enti-
dades.**

Excisdo ampla é recomendada, devido ao alto grau
de recorréncia local (aproximadamente 44%) e metastases,
mais comumente para os pulmdes, em torno de 42% dos
caso0s.>*™® A presenca de metastase usualmente esta associa-
da a progndstico pobre. FHM primario da pele pode ter
prognostico superior a tumor homologo originado em teci-
do mole mais profundo e retroperitoneo.”

A cirurgia micrografica de Mohs tem mostrado
resultados superiores a excisdo convencional no que diz
respeito a recorréncia local.*

Este trabalho demonstra um caso de FHM localizado
em extremidade digital de paciente jovem, clinicamente suges-
tivo de carcinoma epidermdide. Os estudos anatomopatologi-
cos e imuno-histoquimicos, no entanto, revelaram tratar-se de
neoplasia maligna, ulcerada, infiltrante, mal diferenciada a
custa de histidcitos e fibroblastos. O fato de ter sido extrema-
mente dificil diagnosticar esse tumor antes dos exames
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reported.® Exceptional

locations have been described, such as the conjunctiva,*

traumatic ulcer of the leg, inferior lip in place of an epi -
dermoid carcinoma previously treated with radiotherapy,

scars from prior surgery,® scalp’ and burn scars.?***

According to their location they can be classified
into superficial and profound. The superficial form is very
rare and is confined to the skin and to the subcutaneous tis -
sue, it may be adhered to the fascia. The profound form
extends from the skin along the fascia until the muscle, or it
can be located entirely within the muscle.*

The precise histogenesis of this tumor has not been
established. Five different histological subtypes have been rec -
ognized: pleomorphic, mixoid, gigantic cells, inflammatory and
angiomatoid.*** Recent ultrastructural studies have demon -
strated the presence of histiocytic and mesenchymal cells.*®

From a clinical and histopathologic perspective they
can resemble malignant melanoma, epidermoid carcinoma,
dermatofibrosarcoma protuberans, atypical fibroxanthoma
and leiomyosarcoma. Diagnosis is possible through clini -
copathological correlation and use of additional criteria
from the histology and immunohistochemistry. A correct
interpretation is important, since the prognostic and treat -
ment vary significantly among those entities.**

Ample excision is recommended, due to the high
degree of local recurrence (approximately 44%) and metas -
tasis, most commonly in the lungs (approximately 42% of
cases).>*"® The presence of metastasis is usually associated
with a poor prognostic. Primary MFH of the skin can have
a more favorable prognostic than homologous tumor origi -
nated in more profound and retroperitoneal soft tissue.”

Mohs micrographic surgery has been showing better
results than conventional excision in terms of local recurrence.*

This work demonstrates a case of localized MFH in the
digital extremity of a young patient, clinically suggestive of
epidermoid carcinoma. However, anatomicopathological and
immunohistochemical studies showed that it was a malignant,
ulcerated, infiltrative, poorly differentiated neoplasia based
on histiocytes and fibroblasts. The fact that it was extremely
difficult to diagnose this tumor before microscopic exam
underscores the importance of "good documentation™.
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microscdpicos reforga a importancia do "bem documentar".
Adesarticulacdo do digito foi realizada devido a gran-
de extensdo da lesdo, atingindo grande parte do mesmo, e ao
alto risco de recorréncia local e metéstases, segundo relatos na
literatura.>*"*%2 Trés anos apds a cirurgia ndo havia sinais cli-
nicos ou laboratoriais de recidiva do tumor ou lesdes a distan-
cia, reafirmando que a excisdo radical desse tipo de lesdo é
imperativa. No entanto, talvez tivesse sido possivel evitar,
neste caso, a amputacéo de todo o quirodactilo se, por ocasido
da primeira tentativa de retirada da les&o, o cirurgido tivesse
enviado a peca para exame anatomopatoldgico, o que teria
aumentado a probabilidade se ter diagnosticado o tumor em
fase mais precoce, podendo-se indicar uma exciséo mais con-
servadora. a
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