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Reporte de caso
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RE SUMEN

Introducción: 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, 
glándulas salivales, pulmón, entre otros. En el cráneo representan el 1 % y afectan 
preferentemente al esfenoides y los huesos temporales con bajo potencial de trans-
formación maligna. Caso: se presenta el caso de un paciente masculino de 27 años 
con disminución de agudeza visual izquierda rápidamente progresiva, con evidencia 
de defecto pupilar aferente izquierdo. La tomografía computarizada (TC) y resonan-
cia magnética nuclear (RMN) muestran una lesión tumoral en topografía esfenoidal 
izquierda con extensión hacia el seno cavernoso del mismo lado que desplaza la 
hipófisis. Discusión: el objetivo es describir la frecuencia de la enfermedad y las 
características en su presentación, definir pautas para el abordaje, tratamiento y se-
guimiento; asimismo, establecer los factores pronósticos. Conclusiones: tumor de 
ubicación y presentación inusual.
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ABSTR ACT

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. 

Introducción

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 histológicas e inmunohisto-
químicas. El 80 % se localizan en extremidades superiores 
e inferiores; sin embargo, se han notificado casos de estos 
tumores en otros sitios como mama, glándulas salivales, 
pulmón, páncreas, tiroides, laringe, corazón y senos para-
nasales (1).
 Los tumores de células gigantes (TCG) del cráneo 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 típica de pre-
sentación en esta ubicación es la cefalea y la disfunción de 
nervios craneales segundo (II) 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-marrón cuando está superficialmente ubicado. La 
duración de la masa varía 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 atípico de células 
mononuclerares (4). En el mismo año, Guccion y Enzinger 
informaron una serie de 32 casos de los mismos tumores 
característicos de tejidos blandos, pero que exhibían una 
transformación maligna agresiva como la atipia, abundante 
actividad mitótica y pleomorfismo (5). 
 En 1979, Burnam y colaboradores presentan 14 docu-
mentados de casos de TCG que se originaban en los senos 
etmoidales, dicha patología se convirtió en un dilema diag-
nóstico ya que, el caso fue originalmente identificado como 
un angiofibroma, luego un granuloma reparador y, finalmen-
te, aceptado como un TCG (4).
 La Organización Mundial de la Salud (OMS) lo cla-
sifica como TCGTB con bajo riesgo de malignización y 
un tumor maligno de células gigantes de tejido blando 
(TMCGTB) (3, 6).

 Histológicamente, estas lesiones se parecen mucho a sus 
contrapartes óseas, 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 características similares con los tumores óseos 
de células gigantes, por ejemplo, poseen un gran número de 
células osteoclásticas y mononucleares, alta vascularización, 
exhiben un fenotipo osteoblástico, pueden mostrar una me-
taplasia ósea y clínicamente son considerados localmente 
agresivos con rara incidencia de metástasis; se diferencian en 
que el TCGTB presenta un patrón 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 diagnóstico diferencial histológico debe incluir otros 
procesos en los que se pueden encontrar células gigantes 
multinucleadas, como el “tumor marrón” de hiperparatiroi-
dismo, displasia fibrosa y quiste óseo aneurismático.
 Los tumores malignos de células gigantes (TMCG) 
del seno esfenoidal son extremadamente raros, difíciles de 
diagnosticar y de tratar debido a su ubicación en la base del 
cráneo. El diagnóstico por imagen se convierte en un reto, 
ya que carece de características radiológicas específicas. El 
hallazgo más frecuente es una lesión expansiva y, a veces, 
lesión ósea lítica que puede extenderse al tejido blando ad-
yacente, duramadre o senos paranasales (8).
 En la ubicación esfenoidal, es importante diferenciar 
esta entidad del granuloma reparador de células gigantes 
(GRCG); sin embargo, en esta última las células gigantes 
son menos focales y más pequeñas, además tiene menor re-
currencia y potencial de transformación maligna (9).

Caso clínico

Se trata de un hombre de 27 años, sin antecedentes pato-
lógicos de importancia, quien se presenta con 20 días de 
disminución progresiva de agudeza visual izquierda, va-
lorado por el grupo de oftalmología y neurología de la 
institución. El examen físico revela agudeza visual izquierda 
20/200 “visión en cuenta dedos”, defecto pupilar aferente 
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(DPAR) y signos de pupilitis ipsilateral; la sospecha inicial 
es de neuritis óptica, por lo cual se indican neuroimágenes 
(Figura 1). 
 Se realiza una nasofibrolaringoscopia que muestra una le-
sión a nivel de seno esfenoidal izquierdo en nasofaringe, por 
lo cual es llevado a cirugía para toma de biopsia; la patología 
es reportada como lesión de difícil caracterización debido a la 
presencia preponderante de células gigantes de aspecto tumoral. 
Se solicita inmunohistoquímica (S100, CD68, factor XIIIa, VI-
MENTINA, CD34, CD31, CD117, EMA, CD56 y KI67).
 Con este hallazgo es llevado a resección endoscópica 
transnasal en dos tiempos quirúrgicos: por otorrinolaringo-
logía y neurocirugía.

 Dada la localización tumoral en el seno esfenoidal con 
destrucción de límites óseos y compromiso a fosa media 
extradural, pero adherido a la dura, se realiza una esfenoi-
dotomía transetmoidal, septectomía posterior, exposición 
de todo el seno esfenoidal hasta la pared posterior, identifi-
cación y cubrimiento del defecto en el techo esfenoidal. El 
tumor se resecó hasta que se expuso el tejido sano. Se toman 
imágenes en los primeros días posoperatorios (Figura 2).
 El paciente ha sido sometido a seguimiento clínico, 
endoscópico y con RMN cerebral en un lapso de aproxi-
madamente 10 meses, los cuales no mostraron evidencia de 
recidiva tumoral (Figuras 3 y 4); además, el paciente ha pre-
sentado mejoría progresiva de agudeza visual.

Figura 1. Resonancia preoperatoria. Lesión tumoral en topografía esfenoidal izquierda con extensión hacia el seno cavernoso del mismo lado 
que desplaza la hipófisis en sentido superior y hacia el lado derecho, y la carótida cavernosa y supraclinoidea hacia la izquierda (A, B y C) 
que ejerce un efecto de masa sobre el ápex orbitario con cambios inflamatorios secundarios del nervio óptico izquierdo por hiperintensidad 
de señal en las secuencias sensibles al líquido (A y B). Tomado de: Sistema de ayudas diagnósticas de la IPS Universitaria Clínica León XIII.

Figura 2. Tomografía posoperatoria. Engrosamiento mucoso y ocupación de celdillas etmoidales, cambios posquirúrgicos y disminución 
de tamaño de la lesión (A y B). Cambios por antrostomía 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 diagnósticas de la IPS Universitaria Clínica León XIII.

Figura 3. Nasofibrolaringoscopia posoperatoria. Cambios posquirúrgicos de cirugía de base de cráneo, sin signos de recidiva tumoral. Tomado de: 
Sistema de ayudas diagnósticas de la IPS Universitaria Clínica León XIII, examen realizado por el Dr. Gustavo Adolfo Vanegas Ramírez.
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Figura 4. RMN de cráneo posoperatoria. Cambios posquirúrgicos 
en los senos paranasales y disminución del tamaño de la lesión. 
Tomado de: Sistema de ayudas diagnósticas de la IPS Universitaria 
Clínica León XIII.

Discusión

El TCGTB exhibe un comportamiento benigno con una alta 
tasa de recurrencia si se extirpa inadecuadamente; asimismo, 
existe una posibilidad extremadamente baja de metástasis.
 No se han identificado factores etiológicos para TCGTB 
(4). Sin embargo, algunos estudios sugirieron que la inflama-
ción crónica puede desempeñar un papel en la patogénesis; 
no obstante, no hay evidencia que lo demuestre. 
 Desde el punto de vista histológico, los tumores repor-
tados en la nariz y los senos paranasales son pigmentados y 
ulcerados; en nuestro caso el examen microscópico mostró 
una lesión de difícil caracterización debido a la presencia 
preponderante de células gigantes de aspecto tumoral (10). 
En este aspecto, si bien no está en consonancia con lo repor-
tado en la literatura, con la histología sugestiva y apoyados 
de la inmunohistoquímica, se tomó la decisión de la escisión 
quirúrgica. Las células gigantes similares a los osteoclastos 
generalmente exhiben CD68 positivo e inmunotinción CD34 
negativa (11).
 En nuestro caso, la inmunohistoquímica es informada 
como células atípicas CD31 positivas, CK COCTEL nega-
tiva, CD34 negativa, AML negativa, VIMENTINA positiva, 
S100 negativa con una proliferación KI67 menor al 1 %. El 
estudio de coloración básica en espécimen del seno esfenoi-
dal se reportó como “infiltración en forma difusa por células 
de aspecto mononuclear e histiocitos espumosos acompa-
ñados de abundantes células gigantes multinucleadas. No 
se observa actividad mitótica atípica ni necrosis. Hallazgos 
similares en estudio de patología, con marcadores de inmu-
nohistoquímica que fueron clasificados por tumor de células 
gigantes”. 
 Los hallazgos radiológicos se caracterizan por diversos 
grados de destrucción ósea y estas lesiones tienden a ser 
localmente agresivas. Los rasgos microscópicos caracterís-
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 ningún material intercelular con forma-

ción osteoide ocasional (1). En nuestro caso, la evidencia 
radiológica de destrucción ósea estuvo presente, el tumor 
se originó a partir de tejidos blandos submucosos y hubo 
evidencia de comportamiento agresivo local en el momento 
del diagnóstico. 
 Existen diversas entidades que ameritan diagnóstico di-
ferencial, como el histiocitoma fibroso benigno (BFH), el 
cual es visto con frecuencia en el área de la cabeza y el cuello 
e involucra dermis. Microscópicamente está compuesto por 
células fusiformes, histiocitos, macrófagos y osteoclastos, 
como células gigantes. También con tumores fibrohistio-
cíticos plexiformes, localizados en dermis y subcutáneos, 
ocurren exclusivamente en niños; están 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 pronóstico de estos tumores es excelente, con cier-
to potencial de recurrencia local después de una escisión 
incompleta. El potencial de recurrencia locorregional pro-
bablemente esté relacionado con el patrón de crecimiento 
multinodular; de tal manera que la escisión amplia debe 
ser curativa. Parece que no hay diferencia en el compor-
tamiento de los tumores superficiales y profundamente 
localizados (12). 
 La presentación y ubicación 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 sín-
tomas como la obstrucción nasal y la infección frecuente de 
los senos se relacionan muy probablemente con la presencia 
de pólipos nasales inflamatorios, se deben considerar otras 
entidades como la que describimos y el seguimiento se debe 
adaptar de acuerdo con el proceso patológico.
 Actualmente se recomienda la escisión radical con un se-
guimiento estricto clínico, imagenológico y endoscópico, ya 
que la tasa de recurrencia no es despreciable. En cuanto a la 
radioterapia, no hay evidencia actual disponible con respecto 
a su uso (13).

Conclusión

Los casos reportados de TCGTB en cabeza y cuello son ra-
ros, de tal manera que la presentación y ubicación inusuales 
hicieron que este caso fuera muy interesante. No tiene predi-
lección por sexo y puede afectar a cualquier edad. Si bien los 
síntomas como la obstrucción nasal y la infección frecuente 
de los senos se relacionan muy probablemente con la pre-
sencia de pólipos nasales inflamatorios, se requiere un alto 
índice de sospecha y apoyarse de las características radio-
lógicas e histológicas para su diagnóstico; asimismo, debe 
diferenciarse de otros TCG. 

Limitaciones 

Se deben considerar como limitaciones del caso que, al 
momento del diagnóstico de la enfermedad, se presentaba 
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con un tamaño tumoral importante y afectación de la agu-
deza visual, lo cual implicó mayor extensión de resección y 
recuperación visual parcial; además, el seguimiento posope-
ratorio se hizo más difícil porque la residencia del paciente 
estaba en otra ciudad y se le dificultaba el traslado más fre-
cuente.
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Aspectos éticos 
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imágenes y datos clínicos relevantes se realizaron con el 
consentimiento del paciente y no se revela información sus-
ceptible para su identificación
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