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Malignant fibrous histiocytoma of the larynx

El Fibrohistiocitoma maligno en cabeza y cuello es una
enfermedad poco frecuente.

Se caracteriza por su gran variedad de patrones histopa-
toldgicos, crecimiento local agresivo y frecuente recidiva
tras su reseccion quirurgica. La presentacion laringea mas
habitual es en forma de nédulos subepiteliales.

Debido al escaso nimero de casos recogidos en la litera-
tura es dificil definir el tratamiento mas correcto pero la
exéresis quirlrgica parece ser la mejor opcion. La quimio-
terapia tiene efecto limitado y la radioterapia no prolon-
ga la supervivencia.

Un seguimiento estrecho del paciente debe ser manteni-
do para detectar una posible recidiva de la lesion.

Presentamos un caso de fibrohistiocitoma maligno de
cuerda vocal en un hombre de 54 afios y una revisién de
la literatura.
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SUMMARY

Fibrous histiocytoma in the head and neck is a rare disea-
se. It is characterised by a variety of histopathological
features, aggressive local growth and frecuent recurrence
after surgical excision.The most frecuent from of laryn-
geal presentation is a subepithelial nodules.

Due to small number of reported cases it is difficult to
define the best posible treatment but surgical escision
appears to be the best option.Chemotherapy is of limited
effectiveness and radiotherapy does not prolong survival.

A close follow-up should be maintained in order to detect
a recurrente of the lesion.

We present a case of malignant fibrous histiocytoma of
the vocal cord in a 54 years old man, and a review of the
literature.
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Introduccion

El fibrohistiocitoma maligno (FHM) es el sarcoma mas
frecuente de tejidos blandos en la edad adulta. Se trata
de un tumor de origen histiocitario que adopta diversos
patrones histopatoldgicos, lo cual dificulta su diagnéstico,
clasificacién y nomenclatura.

Su lugar de asiento mas habitual son las extremidades,
abdomen y retroperitoneo.

En la regién de cabeza y cuello se localizan entre el 1y
el 3% de todos los FHM, y en concreto en laringe entre el
10 y el 15% de estos, lo que supone un reducido nimero
de casos publicados en la literatura.

El diagndéstico de certeza se alcanza mediante una
biopsia de la lesion y su estudio anatomopatolégico.

Caso Clinico

Paciente de 54 afios fumador de 30 cigarrillos al dia que
acudio a nuestro servicio por disfonia progresiva de quince
dias de evolucién.

Como antecedentes personales Unicamente destacaban
su DMNID, dislipemia y una intervencién de quiste sacro-
coxigeo. No consumia alcohol habitualmente.

A la exploracion por fibrolaringoscopia se observé una
tumoracion blanquecina, queratésica, exofitica e irregular
sobre tercio medio de cuerda vocal izquierda. La movilidad
de ambas cuerdas era normal asi como el resto de la explo-
racién O.R.L.

Se realizé mediante microcirugia endolaringea una
exéresis completa de la lesion que se mostré pediculada,
sangrante al tacto y de aspecto papilomatoso.

Figura 1: Células tumorales muy pleomérficas con un patrén de creci-
miento estoriforme.
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El resultado anatomopatolégico fue de células tumo-
rales muy pleomorficas con un patron de crecimiento
estoriforme (Fig. 1).

Las tinciones inmunohistoquimicas fueron positivas para
los filamentos tipo vimentina, alfa 1 antitripsina y lisozima
y negativas para queratina AE1y AE3,antigeno epitelial de
membranas (positivos en tumores epiteliales), CD-31 (es
positiva en tumores vasculares) y HBM-45 (se positiviza en
tumores melanociticos). Estos resultados apoyaron el diag-
nostico final de fibrohistiocitoma maligno (Fig. 2).

Figura 2: Positividad para los filamentos intermedios de tipo vimentina.

Debido a la naturaleza de la lesién se decidié ampliar
la reseccion mediante una cordectomia parcial de la cuerda
vocal izquierda con laser CO2. Los extremos de reseccion
de la pieza se informaron como libres de malignidad.

Tras el tratamiento comenzaron las revisiones periodi-
cas del paciente hasta la actualidad, inicialmente cada mes
y posteriormente cada dos y cuatro meses.

Dos afios y tres meses después de la cordectomia se le
realizé una biopsia mediante microcirugia endolaringea de
una zona leucoplasica localizada en los tercios anterior y
medio de la cuerda vocal derecha, que dio como resultado
hiperqueratosis con displasia leve de bajo grado.

No se han encontrado signos ni sintomas de recidiva tumo-
ral en los 36 meses que han transcurrido desde la cirugia.

Discusién

El término de fibrohistiocitoma fue introducido por pri-
mera vez por Kaufman y Stout en 1961 para denominar a
un grupo de tumores compuestos de histiocitos y fibrocitos
en proporciones variables (1). Se han descrito varios subti-
pos histoldgicos: el fibroxantoma estoriforme, el mixoide ,
el de células gigantes, el angiomatoso y el inflamatorio. El
angiomatoso y el mixoide son de mejor prondéstico mien-
tras que el de células gigantes es el de peor pronéstico (2).
Blitzer et al.(1977) en su revisién de FHM de cabeza y cuello
describié 21 variedades diferentes hasta el consenso reali-
zado en 1969 por la OMS. Ello es debido a la gran comple-
jidad y variabilidad de caracteristicas anatomopatolégicas
que pueden adoptar estos tumores.

O.R.L. ARAGON'2007; 10 (2) 25-27

El FHM asienta con mayor frecuencia en tejidos blan-
dos profundos de extremidades y retroperitoneo y sélo el
3% se localizan en la regién de cabeza y cuello. De los de
cabeza y cuello aproximadamente el 30% son nasosinusa-
les; el 15-20% asientan en la regién craneo-facial; del 10 al
15% se localizan en tejidos blandos del cuello, glandulas
salivares mayores y laringe; y el 5-15% en la cavidad oral
(3,4,5).

Debido a su baja incidencia se han encontrado hasta la
fecha menos de 50 casos de FHM de laringe recogidos en la
literatura. El primero de ellos fue descrito en 1972(5).

Los FHM de laringe son mas frecuentes en hombres con
una proporcion de 3 a 1y su localizacién mas frecuente es
en la cuerda vocal, mientras que en las mujeres aparecen
con mayor frecuencia en subglotis y se dan en un grupo de
edad mas joven (1,5).

No se han identificado factores etioldgicos para el FHM
salvo la exposicion a radiacion. Han sido descritas otras
posibles asociaciones como la enfermedad de Paget y los
infartos 6seos (4,6).

El FHM es el sarcoma de cabeza y cuello inducido
por radiacion mas frecuente (aunque en nuestro caso no
existia antecedente de radioterapia previa). Los sarcomas
post-radiaciéon son una rara complicacién de la radiotera-
pia de carcinomas de cabeza y cuello y suelen aparecer tras
un periodo de latencia de unos quince afios después de un
tratamiento radioterapico con un rango de dosis de 24 a
80 Gy. Su incidencia varia entre un 0.03 y un 0.3% y la edad
media de los pacientes es de 43 afios(7).

Para poder diagnosticar un FHM inducido por radiote-
rapia se han establecido cuatro criterios:

a)Historia documentada de radiacion
b)Periodo de latencia mayor de cinco aios

c)Histologia del nuevo tumor diferente en los casos en
los que se administré radioterapia por un tumor maligno
previo.

d)Presencia de malignidad histolégica dentro del
campo irradiado (3).

A pesar de la baja incidencia de estas lesiones, tras un
tratamiento con radioterapia se deben realizar controles
periédicos biopsiando zonas sospechosas con el objetivo de
diagnosticar precozmente las segundas neoplasias provo-
cadas por la radiacion.

El sintoma inicial més frecuente es la disfonia, como es
el caso de nuestro paciente, aunque también puede apa-
recer disfagia y disnea dependiendo de la localizacion y
tamarfio de la lesion.

No existen caracteristicas radiolégicas propias del FHM,
por lo que la biopsia es imprescindible para alcanzar el
diagnéstico de certeza. En la exploracién laringoscopica la
presentacién mas frecuente es la de nédulos subepiteliales
o polipos (5).

El diagnéstico definitivo lo aporta el analisis anatomo-
patoloégico de la lesion y en muchos casos han sido necesa-
rias multiples biopsias para esclarecerlo (1,4,8).
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Se trata de demostrar que la célula tumoral pertenece
a la estirpe histiocitica y para ello las técnicas de inmuno-
histoquimica han contribuido en gran medida a la correcta
valoracion de estos tumores desplazando en la actualidad
a los estudios por microscopia electrénica.

Microscépicamente el tumor en su forma clasica consis-
te en células fusiformes gruesas dispuestas en cortos fasci-
culos con un patrén en “rueda de carro”. Estas células fusi-
formes estan bien diferenciadas y semejan fibroblastos.

La variante mas comun de FHM es la estoriforme-
pleomorfica, que suele presentarse en adultos con un pico
hacia la séptima década de vida, aunque se han descrito
casos en nifos; Se caracteriza por la presencia de células
tumorales muy pleomérficas con un patréon de crecimiento
estoriforme. A veces pueden verse células gigantes con glé-
bulos hialinos intracitoplasmaticos de tamafios variables.
En ocasiones se observa un infiltrado inflamatorio polimor-
fo entremezclado con las células tumorales.

Las tinciones inmunohistoquimicas han mostrado una
marcada positividad para los filamentos intermedios de
tipo vimentina, moderada para la alfa-1 antitripsina y
alfa-1 quimotripsina y negatividad para las citoqueratinas,
desmina, mioglobina y proteina S-100 (8).

El diagnoéstico diferencial ha de realizarse principal-
mente con los carcinomas fusocelulares como el carcinoma
sarcomatoide, el cual presenta unas caracteristicas histolo-
gicas e inmunohistoquimicas similares a las del FHM (9,10).
También debemos diferenciarlos del liposarcoma, rabdo-
miosarcoma y carcinoma pleomorfico (4,8).

Como factores de mal prondstico se han asociado
fundamentalmente el elevado tamafo y profundidad de
la lesion. También el alto grado histolégico , la edad avan-
zada y el sexo masculino ensombrecen el pronéstico (3).
En la regién de cabeza y cuello el peor prondstico corres-
ponde a los tumores que asientan en el seno maxilar (60%
metastasis, 40% éxitus), mandibula (40 y 30%), y laringe
(22 y 44%)(4).

Debido al escaso numero de casos registrados es dificil
establecer un protocolo terapéutico para estos tumores,
pero hoy en dia se sigue considerando como tratamiento
de eleccion la reseccion quirdrgica radical de la lesion para
evitar recidivas. La radioterapia tiene una eficacia limitada
en esta estirpe tumoral pero ha sido utilizada para los
casos en los que el tumor alcanza los bordes de la resec-
cién o cuando se desestima la cirugia. La Doxorrubicina es
el Unico agente quimioterapico conocido que ha mostrado
eficacia frente al fibrohistiocitoma (3,4).

Los FHM muestran una gran tendencia a la invasién
local y pueden dar metastasis a distancia siendo mas fre-
cuentes en pulmén (82%), ganglios linfaticos (32%), higa-
do (15%) y 6seas (15%). (8)

La supervivencia a los cinco afios es aproximadamente
del 60% y a los diez afios del 40%(4,5,8).Varios estudios
han demostrado que la supervivencia de los sarcomas de
cabeza y cuello es significativamente peor que la de sarco-
mas de extremidades o tronco. El resultado de un estudio
comparativo de 173 pacientes realizado en la poblacion de
la Republica China fue del 50.79% a los cinco afios en los
FHM de cabeza y cuello, y del 70.71% en FHM de extremi-
dades (11).

Todos los autores coinciden en la necesidad de un
seguimiento estrecho durante un largo periodo de tiempo
tras la cirugia, dada su elevada tendencia a la recidiva.
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