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Solitary fibrous tumor as a rare cause of S.A.H.S.

El tumor fibroso solitario (TFS) es una neoplasia nor-
malmente benigna compuesta por células fusiformes,
que principalmente se origina en las superficies meso-
teliales de la pleura y el peritoneo. Los TFSs de cabeza
y cuello normalmente se localizan en la cavidad oral, el
tracto nasosinusal y la orbita. Presentamos un caso de
TFS localizado en la vallécula y region orofaringea que
genera un sindrome de apnea-hipopnea del suefio severo.
Discutimos el diagnostico y las estrategias terapéuticas
utilizadas en el manejo de los TFSs.
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Introduccion

El tumor fibroso solitario (TFS) es una neoplasia poco
frecuente dependiente de tejidos blandos, compuesta por
células fusiformes, que generalmente se origina en las
superficies mesoteliales, principalmente en la pleura’.

Fue descrito por primera vez en 1931 por Klemperer y
Rabin2 como una lesion pleural.

Aungque el TFS suele localizarse en el térax, se han des-
crito, casos en casi todas las localizaciones del organismo1.
En cabeza y cuello se ha descrito en meninges, 6rbita,
cavidad oral, nariz, senos paranasales, nasofaringe, espacio
parafaringeo, laringe, en las tres glandulas salivares mayo-
res, epiglotis, laringe, tiroides, piel, fosa infratemporal y
tejidos blandos profundos cervicales'3:3.

El TFS raramente aparece en la region faringolarin-
gea'3?. Clinicamente, el TFS en esta localizacion suele
presentarse como una masa movil, submucosa, no doloro-
sa, bien circunscrita, de lento crecimiento y de tamafo y
evolucién variable'347:9,
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SUMMARY

Solitary fibrous tumors (SFTs) are rare, usually benign,
spindle cell neoplasms that most often originate near
mesothelium-lined surfaces of the pleural or peritoneal
cavity. SFTs reported in the head and neck occurs most
commonly in the oral cavity, sinonasal tract, and orbit. We
report a case of SFT of the vallecular and oropharyngeal
space causing severe sleep apnea-hypopnea syndrome.
The diagnostic and management strategies of SFTs are
discussed.
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El colory la textura de la mucosa suprayacente suele ser
normal. El diagnéstico de TFS se obtiene mediante criterios
distintivos microscopicos e inmunohistoquimicos’-34°.

En este articulo discutiremos el diagnostico diferencial,
el tratamiento, y la evolucién de los TFSs.

Caso Clinico

Paciente varon, de 69 afos de edad, que acude a la
consulta remitido desde el servicio de neumologia por pre-
sentar un SAHS grave (indice de apnea-hipopnea de 54)
con mala tolerancia al tratamiento con CPAP (Continuous
Positive Airway Pressure), por lo que se plantea la explora-
cion otorrinolaringoldgica para descartar causa organica.

Se realiza nasofibrolaringoscopia no evidenciando
patologia nasal pero observando una masa de 4 x 3 x 3 cm
con origen en la vallecula derecha y la base de la lengua. La
lesion era movil, bien delimitada, de consistencia elastica
y no dolorosa a la palpacién. La mucosa suprayacente era
normal. La TAC cervical evidencia una masa de caracteristi-



Caso Clinico - Tumor fibroso solitario como causa inusual de S.A.H.S.

cas solidas de unos 2,5 x 2,8 x 3,5 cm que oblitera parcial-
mente la vallecula derecha, de contorno liso y que muestra
discreto realce tras la inyeccién de contraste intravenoso. El
espacio graso preepiglético infrahioideo esta conservado y
no infiltra tejidos circundantes. No se evidencian ganglios
submaxilares ni laterocervicales de tamafo patolégico. El
resto de las estructuras faringolaringeas no presentan alte-
raciones significativas (Fig. 1A).

Se realiza exéresis biopsia de la masa tumoral (Fig. 1B)
mediante cirugia endolaringea con electrodos monopola-
res. Macroscopicamente se trata de una lesién nodular, bien
delimitada, 2,5 x 3 x 3,5 cm de tamafo. Microscépicamente
la lesion estaba formada por células uniformes fusiformes,
con limites citoplasmaticos mal definidos, ntcleos ovales o
redondos, sin mitosis ni pleomorfismo nuclear. Las células
se disponen al azar entremezcladas con fibras de colage-
no y vasos sanguineos aislados (Fig. 2A). No hay areas de
necrosis, ni patron hemangiopericitoide. En la periferia la
lesion estd delimitada por un ribete de tejido conectivo.
Inmunohistoquimicamente las células de la lesiéon son:
intensamente positivas para: vimentina, CD34 y bcl2 (Fig.
2B); débilmente positivas para: factor Xllla y actina mus-
culo especifica (1A4); y negativas para: proteina S-100,
citoqueratinas (CAM 5,2;AE1-3), desmina y actina muscular
(HHF35). El postoperatorio evoluciond sin complicaciones,
y tras un afo de la cirugia no hay signos de recidiva. Tras la
cirugia el paciente presenté buena tolerancia al tratamien-
to con CPAP. Actualmente se ha repetido la polisomnogra-
fia con un indice de apnea-hipopnea de 13 por minuto y se
ha retirado el tratamiento con CPAP.

Discusion

Los TFSs son muy raros en la cabeza y el cuello pero
existen publicaciones de tumores localizados en la érbita,
la cavidad nasal, los senos paranasales, la nasofaringe, el
espacio parafaringeo, la glandula tiroides, y la laringe'®1.

Una revision de los casos de TFS de laringe publicados
previamente'?'4 revela que la edad media del paciente
en la presentacion de un TFS laringeo es de 52 afos (29-
73 afios), con una preponderancia masculina (con una
relacién 5:1). Todos los casos documentados estaban loca-
lizados, como el nuestro, en la region supraglética. Los
sintomas principales fueron una molestia faringo-laringea
crénica progresiva, sensacion de cuerpo extrafo, tos, o dis-
nea aguda de via aérea superior. En nuestro caso, aunque
algunos de estos sintomas estaban presentes, el sintoma
mas importante fue un SAHS severo, por el que el paciente
estaba en tratamiento desde hace afios.

El origen histogénico estd basado en una poblacién
especifica de células fusiformes dendriticas intersticiales,
CD34+, que estan distribuidas por diferentes tejidos y
érganos, incluido el tejido conectivo de la mucosa oral'3.

El hecho de que algunos de los casos descritos de TFS,
presenten antecedentes de traumatismo en la zona de
aparicion del tumor, hace que pueda considerarse a los

Figura 1Ay 1B.

Figura 1A: TAC en corte axial. Tumoracion de caracteristicas solidas de
unos 2,5 x 2,8 x 3,5 cm que oblitera parcialmente la vallecula derecha,
de contorno liso y que muestra discreto realce tras la inyeccion de con-
traste intravenoso.

Figura 1B: Pieza tumoral tras exéresis quirurgica.

Figura 2A'y 2B.

Figura 2A: Celulas fusiformes, dispuestas al azar, entremezcladas con
aisladas fibras de colageno.

Figura 2B: Tumoracién fusocelular cuyas células muestran tincién intra-
citoplasmatica con el anticuerpo CD34+.

traumatismos como un agente etiolégico3?. Aunque se
han descrito manifestaciones sistémicas (fiebre, dolor tora-
cico, hipoglucemia y osteoartropatia) asociadas a tumores
fibrosos solitarios de gran tamafo, estas manifestaciones
no han aparecido en casos de tumores de localizacién
laringea347.

Inmunohistoquimicamente, independientemente de
la localizacién anatémica, la mayoria de los TFS tienen
una difusa positividad, de moderada a fuerte para: CD34,
bcl2, CD99 y vimentina; mientras que el factor Xllla, (aun-
que positivo en la mayoria de los casos), aparece en un
pequefo porcentaje de células neoplasicas347. Ademas, la
mayoria presentan negatividad para: S-100, actina de mus-
culo liso, desmina, factor VIII, antigeno musculo especifico,
citoqueratina, antigeno de membrana epitelial y CD6847:15.

Nuestro caso clinico presentaba una positividad intensa
para: vimentina, CD34 y bcl2; una débil positividad para:
factor Xllla y actina musculo especifica (1A4); y era nega-
tivo para: proteina S-100, citoqueratinas (CAM 5,2;AE1-3),
desmina y actina muscular (HHF35).

Debido a la gran variedad histoloégica e inmunohisto-
quimica que se ve en el TFS, se ha de diferenciar a esta
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neoplasia de muchos tumors benignos y malignos de par-
tes blandas como el histiocitoma fibroso benigno o malig-
no, neurofibroma, neurilemoma, miofibroma, leiomioma,
fibroma, lipoma de células fusiformes, dermatofibrosar-
coma protuberans, angiofiboroma de células gigantes, sar-
coma sinovial monofasico, siendo el hemangiopericitoma
probablemente el tumor con el que es mas dificil realizar
el diagnostico diferencial'#15.

Aunque todos los casos descritos de TFS laringeos han
tenido un comportamiento clinico e histolégico benigno,
se han descrito variantes atipicas y malignas en la pleura y
en otras localizaciones extrapleurales348,

Se estima que entre un 5y un 20 % de los TFS pleurales
se comportan de una manera maligna, caracterizdndose
por su agresividad local, recurrencia, propagacion y la
aparicion de metastasis a distancia. Revisiones de TFS extra
toracicos han demostrado que un 10% de éstos, incluidos
los de partes blandas, pueden tener un comportamiento
maligno3.

No hay unificacién de criterios histolégicos que deter-
minen un comportamiento clinico maligno del TFS. Los
hallazgos histolégicos atipicos incluyen: atipia nuclear,
hipercelularidad, nimero de mitosis > 4 por 10 campos de
gran aumento, necrosis y falta de circunscripcion347.

El 87% de los TFS publicados han presentado un com-
portamiento clinico benigno, por lo tanto, la reseccién
quirdrgica es el tratamiento de eleccién y curativo en la
mayoria de los casos'3, y hasta la fecha, no se ha divulgado
ningun caso de TFS laringeo de comportamiento maligno.

Ademas se ha utilizado la quimioterapia neoadyuvante
(adriamicina y dacarbazina) y la radioterapia postoperato-
ria, en casos de tumores de gran tamafio con margenes de
reseccion afectos tras la cirugia’.

Debido a la posibilidad de aparicion de recurrencias
y metastasis tardias, se recomienda un seguimiento a
largo plazo de todos los pacientes intervenidos de un TFS,
independientemente de la localizacion anatémica del
tumor3467,
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