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Introduccion: el tumor primario de células gigantes de tejido blando de bajo poten-
cial maligno es un tumor raro. Se han reportado en varios sitios, incluyendo mama,
glandulas salivales, pulmon, entre otros. En el craneo representan el 1 % y afectan
preferentemente al esfenoides y los huesos temporales con bajo potencial de trans-
formacion maligna. Caso: se presenta el caso de un paciente masculino de 27 afios
con disminucion de agudeza visual izquierda rapidamente progresiva, con evidencia
de defecto pupilar aferente izquierdo. La tomografia computarizada (TC) y resonan-
cia magnética nuclear (RMN) muestran una lesion tumoral en topografia esfenoidal
izquierda con extension hacia el seno cavernoso del mismo lado que desplaza la
hipofisis. Discusion: el objetivo es describir la frecuencia de la enfermedad y las
caracteristicas en su presentacion, definir pautas para el abordaje, tratamiento y se-
guimiento; asimismo, establecer los factores pronosticos. Conclusiones: tumor de
ubicacién y presentacion inusual.
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ABSTRACT

Key words (MeSH):
Giant cells, nasal obstruction,
paranasal sinuses, skull base.

Introduction: Primary tumor of giant soft tissue cells with low malignant potential
is a rare tumor. They have been reported in several sites, including breast, salivary
glands, lung, etc. Giant cell tumors of the skull represent 1%, preferably affects
the sphenoid and temporal bones. With low potential for malignant transformation.
Methods: The case of a 27-year-old male patient is presented, with decrease in left
visual acuity, rapidly progressive; with evidence of left afferent pupillary defect.
CT and NMR are requested finding tumor lesion in left sphenoid topography with
extension to the cavernous sinus of the same side displacing the pituitary gland.
Discussion: The objective of the case report is to describe the frequency of the di-
sease and the characteristics in its presentation, define guidelines for the approach,
treatment and follow-up; also establish the prognostic factors. Conclusions: Tumor

of unusual location and presentation.

Introduccién

Los tumores de células gigantes de tejido blando (TCGTB)
son extremadamente raros, se cree que es la contraparte de
los tejidos blandos de los tumores de células gigantes del
hueso debido a sus semejanzas histologicas e inmunohisto-
quimicas. El 80 % se localizan en extremidades superiores
e inferiores; sin embargo, se han notificado casos de estos
tumores en otros sitios como mama, glandulas salivales,
pulmoén, pancreas, tiroides, laringe, corazén y senos para-
nasales (1).

Los tumores de células gigantes (TCG) del craneo repre-
sentan el 1 % de todos los TCG, afecta preferentemente al
esfenoides y huesos temporales, suelen ser tumores solitarios
y pueden ocurrir en cualquier edad. La forma tipica de pre-
sentacion en esta ubicacion es la cefalea y la disfuncion de
nervios craneales segundo (I) y octavo (VIII). Asimismo, la
queja también puede ser una masa indolora bien circunscri-
ta cubierta por piel normal o por una superficie carnosa de
color rojo-marrén cuando esta superficialmente ubicado. La
duracion de la masa varia entre dos y 12 meses (2, 3).

Fue descrita inicialmente en 1972 por Salm y Sissons,
quienes informaron una serie de casos de 10 tumores prima-
rios benignos de tejidos blandos; se describieron como TCG
de hueso que carecen de un componente atipico de células
mononuclerares (4). En el mismo afio, Guccion y Enzinger
informaron una serie de 32 casos de los mismos tumores
caracteristicos de tejidos blandos, pero que exhibian una
transformacion maligna agresiva como la atipia, abundante
actividad mitotica y pleomorfismo (5).

En 1979, Burnam y colaboradores presentan 14 docu-
mentados de casos de TCG que se originaban en los senos
etmoidales, dicha patologia se convirtié en un dilema diag-
nostico ya que, el caso fue originalmente identificado como
un angiofibroma, luego un granuloma reparador y, finalmen-
te, aceptado como un TCG (4).

La Organizaciéon Mundial de la Salud (OMS) lo cla-
sifica como TCGTB con bajo riesgo de malignizacion y
un tumor maligno de células gigantes de tejido blando
(TMCGTB) (3, 6).

Histologicamente, estas lesiones se parecen mucho a sus
contrapartes oseas, las cuales se caracterizan por la presen-
cia de husos o células mononucleares poligonales y células
gigantes multinucleadas similares a los osteoclastos. Aun-
que tienen caracteristicas similares con los tumores Oseos
de células gigantes, por ejemplo, poseen un gran numero de
células osteoclasticas y mononucleares, alta vascularizacion,
exhiben un fenotipo osteoblastico, pueden mostrar una me-
taplasia 0sea y clinicamente son considerados localmente
agresivos con rara incidencia de metastasis; se diferencian en
que el TCGTB presenta un patron multinodular prominente,
afecta a personas de todas las edades y tienen diferencias
genéticas en las regiones teloméricas de H3F3A y G34W (7).
[¢huesos?] No es huesos, si es husos.

El diagnéstico diferencial histologico debe incluir otros
procesos en los que se pueden encontrar células gigantes
multinucleadas, como el “tumor marrén” de hiperparatiroi-
dismo, displasia fibrosa y quiste 6seo aneurismatico.

Los tumores malignos de células gigantes (TMCG)
del seno esfenoidal son extremadamente raros, dificiles de
diagnosticar y de tratar debido a su ubicacion en la base del
craneo. El diagnostico por imagen se convierte en un reto,
ya que carece de caracteristicas radiologicas especificas. El
hallazgo mas frecuente es una lesidn expansiva y, a veces,
lesion dsea litica que puede extenderse al tejido blando ad-
yacente, duramadre o senos paranasales (8).

En la ubicacidon esfenoidal, es importante diferenciar
esta entidad del granuloma reparador de células gigantes
(GRCQG); sin embargo, en esta ultima las células gigantes
son menos focales y mas pequefias, ademas tiene menor re-
currencia y potencial de transformacién maligna (9).

Caso clinico

Se trata de un hombre de 27 afios, sin antecedentes pato-
logicos de importancia, quien se presenta con 20 dias de
disminucion progresiva de agudeza visual izquierda, va-
lorado por el grupo de oftalmologia y neurologia de la
institucion. El examen fisico revela agudeza visual izquierda
20/200 “vision en cuenta dedos”, defecto pupilar aferente
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Figura 1. Resonancia preoperatoria. Lesion tumoral en topografia esfenoidal izquierda con extension hacia el seno cavernoso del mismo lado
que desplaza la hipofisis en sentido superior y hacia el lado derecho, y la carotida cavernosa y supraclinoidea hacia la izquierda (A, By C)
que ejerce un efecto de masa sobre el apex orbitario con cambios inflamatorios secundarios del nervio 6ptico izquierdo por hiperintensidad
de senal en las secuencias sensibles al liquido (A y B). Tomado de: Sistema de ayudas diagndsticas de la IPS Universitaria Clinica Leon XIII.

Figura 2. Tomografia posoperatoria. Engrosamiento mucoso y ocupacion de celdillas etmoidales, cambios posquirGrgicos y disminucion
de tamano de la lesion (A 'y B). Cambios por antrostomia bilateral con turbinoplastia del cornete medio en ambos lados, en ambos senos
maxilares engrosamiento mucoso, niveles hidroaéreos y material hiperdenso que puede corresponder al hemoseno (C). Tomado de: Sistema

de ayudas diagnosticas de la IPS Universitaria Clinica Ledn XIII.

(DPAR) y signos de pupilitis ipsilateral; la sospecha inicial
es de neuritis Optica, por lo cual se indican neuroimagenes
(Figura 1).

Se realiza una nasofibrolaringoscopia que muestra una le-
sion a nivel de seno esfenoidal izquierdo en nasofaringe, por
lo cual es llevado a cirugia para toma de biopsia; la patologia
es reportada como lesion de dificil caracterizacion debido a la
presencia preponderante de células gigantes de aspecto tumoral.
Se solicita inmunohistoquimica (S100, CD68, factor XIlla, VI-
MENTINA, CD34, CD31, CD117, EMA, CD56 y KI67).

Con este hallazgo es llevado a reseccion endoscopica
transnasal en dos tiempos quirtirgicos: por otorrinolaringo-
logia y neurocirugia.

Dada la localizacion tumoral en el seno esfenoidal con
destruccion de limites 6seos y compromiso a fosa media
extradural, pero adherido a la dura, se realiza una esfenoi-
dotomia transetmoidal, septectomia posterior, exposicion
de todo el seno esfenoidal hasta la pared posterior, identifi-
cacion y cubrimiento del defecto en el techo esfenoidal. El
tumor se reseco hasta que se expuso el tejido sano. Se toman
imagenes en los primeros dias posoperatorios (Figura 2).

El paciente ha sido sometido a seguimiento clinico,
endoscopico y con RMN cerebral en un lapso de aproxi-
madamente 10 meses, los cuales no mostraron evidencia de
recidiva tumoral (Figuras 3 y 4); ademas, el paciente ha pre-
sentado mejoria progresiva de agudeza visual.

,@JI

Figura 3. Nasofibrolaringoscopia posoperatoria. Cambios posquirrgicos de cirugia de base de craneo, sin signos de recidiva tumoral. Tomado de:
Sistema de ayudas diagnosticas de la IPS Universitaria Clinica Ledn XIIl, examen realizado por el Dr. Gustavo Adolfo Vanegas Ramirez.
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Figura 4. RMN de craneo posoperatoria. Cambios posquirlrgicos
en los senos paranasales y disminucion del tamafo de la lesion.
Tomado de: Sistema de ayudas diagndsticas de la IPS Universitaria
Clinica Leon XIll.

Discusion

El TCGTB exhibe un comportamiento benigno con una alta
tasa de recurrencia si se extirpa inadecuadamente; asimismo,
existe una posibilidad extremadamente baja de metéstasis.

No se han identificado factores etiologicos para TCGTB
(4). Sin embargo, algunos estudios sugirieron que la inflama-
cion cronica puede desempeiar un papel en la patogénesis;
no obstante, no hay evidencia que lo demuestre.

Desde el punto de vista histologico, los tumores repor-
tados en la nariz y los senos paranasales son pigmentados y
ulcerados; en nuestro caso el examen microscopico mostrd
una lesion de dificil caracterizacion debido a la presencia
preponderante de células gigantes de aspecto tumoral (10).
En este aspecto, si bien no estd en consonancia con lo repor-
tado en la literatura, con la histologia sugestiva y apoyados
de la inmunohistoquimica, se tomo la decision de la escision
quirargica. Las células gigantes similares a los osteoclastos
generalmente exhiben CD68 positivo e inmunotincion CD34
negativa (11).

En nuestro caso, la inmunohistoquimica es informada
como células atipicas CD31 positivas, CK COCTEL nega-
tiva, CD34 negativa, AML negativa, VIMENTINA positiva,
S100 negativa con una proliferaciéon KI67 menor al 1 %. El
estudio de coloracion basica en espécimen del seno esfenoi-
dal se reportd como “infiltracion en forma difusa por células
de aspecto mononuclear e histiocitos espumosos acompa-
flados de abundantes células gigantes multinucleadas. No
se observa actividad mitdtica atipica ni necrosis. Hallazgos
similares en estudio de patologia, con marcadores de inmu-
nohistoquimica que fueron clasificados por tumor de células
gigantes”.

Los hallazgos radioldgicos se caracterizan por diversos
grados de destruccidon Osea y estas lesiones tienden a ser
localmente agresivas. Los rasgos microscopicos caracteris-
ticos del TCG del hueso son algo similares a los tumores
de células gigantes de tejidos blandos e incluyen células gi-
gantes dispersas de manera uniforme en un estroma, el cual
contiene poco o ningin material intercelular con forma-

cion osteoide ocasional (1). En nuestro caso, la evidencia
radiolodgica de destruccion ésea estuvo presente, el tumor
se origind a partir de tejidos blandos submucosos y hubo
evidencia de comportamiento agresivo local en el momento
del diagnostico.

Existen diversas entidades que ameritan diagnoéstico di-
ferencial, como el histiocitoma fibroso benigno (BFH), el
cual es visto con frecuencia en el area de la cabeza y el cuello
e involucra dermis. Microscdpicamente estd compuesto por
células fusiformes, histiocitos, macroéfagos y osteoclastos,
como células gigantes. También con tumores fibrohistio-
citicos plexiformes, localizados en dermis y subcutaneos,
ocurren exclusivamente en niflos; estan compuestos de his-
tiocitos y células gigantes entremezcladas con fibroblastos,
expresan CD68, pero la actina del musculo liso los diferen-
cia de los TCGTB (2).

El pronodstico de estos tumores es excelente, con cier-
to potencial de recurrencia local después de una escision
incompleta. El potencial de recurrencia locorregional pro-
bablemente esté relacionado con el patrén de crecimiento
multinodular; de tal manera que la escision amplia debe
ser curativa. Parece que no hay diferencia en el compor-
tamiento de los tumores superficiales y profundamente
localizados (12).

La presentacion y ubicacion inusuales hicieron que este
caso fuera muy interesante y, hasta donde sabemos, este
es uno de los pocos informes de TCGTB de bajo potencial
maligno ubicado en la cavidad nasal. A pesar de que los sin-
tomas como la obstruccion nasal y la infeccion frecuente de
los senos se relacionan muy probablemente con la presencia
de pdlipos nasales inflamatorios, se deben considerar otras
entidades como la que describimos y el seguimiento se debe
adaptar de acuerdo con el proceso patologico.

Actualmente se recomienda la escision radical con un se-
guimiento estricto clinico, imagenolégico y endoscopico, ya
que la tasa de recurrencia no es despreciable. En cuanto a la
radioterapia, no hay evidencia actual disponible con respecto
asuuso (13).

Conclusion

Los casos reportados de TCGTB en cabeza y cuello son ra-
ros, de tal manera que la presentacion y ubicacion inusuales
hicieron que este caso fuera muy interesante. No tiene predi-
leccién por sexo y puede afectar a cualquier edad. Si bien los
sintomas como la obstruccién nasal y la infeccion frecuente
de los senos se relacionan muy probablemente con la pre-
sencia de polipos nasales inflamatorios, se requiere un alto
indice de sospecha y apoyarse de las caracteristicas radio-
logicas e histologicas para su diagnostico; asimismo, debe
diferenciarse de otros TCG.

Limitaciones

Se deben considerar como limitaciones del caso que, al
momento del diagnodstico de la enfermedad, se presentaba
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con un tamafio tumoral importante y afectacion de la agu-
deza visual, lo cual implico6 mayor extension de reseccion y
recuperacion visual parcial; ademas, el seguimiento posope-
ratorio se hizo mas dificil porque la residencia del paciente
estaba en otra ciudad y se le dificultaba el traslado mas fre-
cuente.

Conflicto de intereses y financiacion

Declaramos que no tenemos conflicto de intereses y que no
hubo financiacién econdmica en el proceso de publicacion;
sin embargo, los recursos para la atencién y el seguimiento
del paciente fueron otorgados por la institucion de salud IPS
Universitaria Clinica Ledn XIII en la ciudad de Medellin, en
la actualidad conocido como Hospital Alma Mater de An-
tioquia.

Agradecimientos

Agradecemos al Hospital Alma Mater de Antioquia por fa-
vorecer el acceso a los recursos y la informacion para llevar
a cabo la atencién del paciente y, secundariamente, la publi-
cacion del caso clinico. También agradecemos al paciente
por autorizarnos divulgar la informacion de interés para el
reporte del caso.

Aspectos éticos

Las conductas que fueron tomadas con el paciente se oftre-
cieron a la luz de la literatura y no se realizaron tratamientos
o terapias experimentales; asimismo, la publicacion de
imagenes y datos clinicos relevantes se realizaron con el
consentimiento del paciente y no se revela informacion sus-
ceptible para su identificacion

REFERENCIAS

1. Tuluc M, Zhang X, Inniss S. Giant cell tumor of the nasal cavity:
case report. Eur Arch Otorhinolaryngol. 2007;264(2):205-8.
doi: 10.1007/s00405-006-0143-6.

2. Lentini M, Zuccala V, Fazzari C. Polypoid giant cell tumor of
the skin. Am J Dermatopathol. 2010;32(1):95-8. doi: 10.1097/
DAD.0b013e3181b34724

3. Righi S, Boffano P, Patetta R, Malv¢ L, Pateras D, De Matteis
P, et al. Soft tissue giant cell tumor of low malignant potential
with 3 localizations: report of a case. Oral Surg Oral Med
Oral Pathol Oral Radiol. 2014;118(5):e135-8. doi: 10.1016/].
0000.2014.03.013

4. Burnam JA, Benson J, Cohen I. Giant cell tumor of the ethmoid
sinuses: diagnostic dilemma. Laryngoscope. 1979;89(9 Pt
1):1415-24. doi: 10.1002/1ary.5540890906

5. Bandyopadhyay A, Khandakar B, Medda S, Dey S, Paul PC.
Giant Cell Tumour of Soft Tissue in Neck: An Uncommon
Tumour in an Uncommon Location. J Clin Diagn Res.
2015;9(12):ED19-20. doi: 10.7860/JCDR/2015/15384.6954

6. Salm R, Sissons HA. Giant-cell tumours of soft tissues. J
Pathol. 1972;107(1):27-39. doi: 10.1002/path.1711070106

7. Lee JC, Liang CW, Fletcher CD. Giant cell tumor of soft tissue

10.

11.

12.

13.

is genetically distinct from its bone counterpart. Mod Pathol.
2017;30(5):728-733. doi: 10.1038/modpathol.2016.236
Company MM, Ramos R. Giant cell tumor of the sphenoid. Arch
Neurol. 2009;66(1):134-35. doi:10.1001/archneurol.2008.509
Tsai Y-F, Chen L-K, Su C-T, Lee C-C, Wai C-P, Chen S-Y.
Giant cell tumor of the skull base: a case report. Chin J Radiol.
2000;25:223-27.

Fu YS, Perzin KH. Non-epithelial tumors of the nasal cavity,
paranasal sinuses, and nasopharynx. A clinicopathologic study.
II. Osseous and fibro-osseous lesions, including osteoma,
fibrous dysplasia, ossifying fibroma, osteoblastoma, giant
cell tumor, and osteosarcoma. Cancer. 1974;33(5):1289-
305. doi: 10.1002/1097-0142(197405)33:5<1289::aid-
cner2820330514>3.0.co0;2-p.

Miettinen M. Giant cell tumors of soft parts. En: Miettinen
M (ed). Diagnostic soft tissue pathology. 1.a ed. New York:
Churchill Livingstone; 2003. p. 201-3.

Billings SD, Folpe AL. Cutaneous and subcutaneous
fibrohistiocytic tumors of intermediate malignancy: an
update. Am J Dermatopathol. 2004;26(2):141-55. doi:
10.1097/00000372-200404000-00035

Hafiz S, Shaheen M, Awadh N, Esheba G. Giant cell tumor
of soft tissue: A case report for the first time in ear. Human
Pathology: Case Reports. 2017;10:12-4.



