
Introducción
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 pleura1. 

Fue descrito por primera vez en 1931 por Klemperer y 

Rabin2 como una lesión pleural.

Aunque el TFS suele localizarse en el tórax, se han des-

crito, casos en casi todas las localizaciones del organismo1. 

En cabeza y cuello se ha descrito en meninges, órbita, 

cavidad oral, nariz, senos paranasales, nasofaringe, espacio 

parafaringeo, laringe, en las tres glándulas salivares mayo-

res, epiglotis, laringe, tiroides, piel, fosa infratemporal y 

tejidos blandos profundos cervicales1,3,8. 

El TFS raramente aparece en la región faringolarín-

gea1,3,9. Clínicamente, el TFS en esta localización suele 

presentarse como una masa móvil, submucosa, no doloro-

sa, bien circunscrita, de lento crecimiento y de tamaño y 

evolución variable1,3,4,7,9.

El color y la textura de la mucosa suprayacente suele ser 
normal. El diagnóstico de TFS se obtiene mediante criterios 
distintivos microscópicos e inmunohistoquímicos1,3,4,9. 

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

Caso Clínico
Paciente varón, de 69 años de edad, que acude a la 

consulta remitido desde el servicio de neumología por pre-
sentar un SAHS grave (índice de apnea-hipopnea  de 54) 
con mala tolerancia al tratamiento con CPAP (Continuous 
Positive Airway Pressure), por lo que se plantea la explora-
ción otorrinolaringológica para descartar causa orgánica.

Se realiza nasofibrolaringoscopia no evidenciando 
patología 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 
lesión era móvil, bien delimitada, de consistencia elástica 
y no dolorosa a la palpación. La mucosa suprayacente era 
normal. La TAC cervical evidencia una masa de característi-
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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 inyección de contraste intravenoso. El 
espacio graso preepiglótico infrahioideo esta conservado y 
no infiltra tejidos circundantes. No se evidencian ganglios 
submaxilares ni laterocervicales de tamaño patológico.  El 
resto de las estructuras faringolaringeas no presentan alte-
raciones significativas (Fig. 1A).

Se realiza exéresis biopsia de la masa tumoral (Fig. 1B) 
mediante cirugía endolaringea con electrodos monopola-
res. Macroscópicamente se trata de una lesión nodular, bien 
delimitada, 2,5 x 3 x 3,5 cm de tamaño. Microscópicamente 
la lesión estaba formada por células uniformes fusiformes, 
con límites citoplasmáticos mal definidos, núcleos ovales o 
redondos, sin mitosis ni pleomorfismo nuclear. Las células 
se disponen al azar entremezcladas con fibras de coláge-
no y vasos sanguíneos aislados (Fig. 2A). No hay áreas de 
necrosis, ni patrón hemangiopericitoide. En la periferia la 
lesión está delimitada por un ribete de tejido conectivo. 
Inmunohistoquímicamente las células de la lesión son: 
intensamente positivas para: vimentina, CD34 y bcl2 (Fig. 
2B); débilmente positivas para: factor XIIIa y actina mús-
culo específica (1A4); y negativas para: proteína S-100, 
citoqueratinas (CAM 5,2;AE1-3), desmina y actina muscular 
(HHF35). El postoperatorio evolucionó sin complicaciones, 
y tras un año de la cirugía no hay signos de recidiva.  Tras la 
cirugía el paciente presentó buena tolerancia al tratamien-
to con CPAP. Actualmente se ha repetido la polisomnogra-
fía con un índice de apnea-hipopnea de 13 por minuto y se 
ha retirado el tratamiento con CPAP.

Discusión
Los TFSs son muy raros en la cabeza y el cuello pero 

existen publicaciones de tumores localizados en la órbita, 
la cavidad nasal, los senos paranasales, la nasofaringe, el 
espacio parafaríngeo, la glándula tiroides, y la laringe10,11. 

Una revisión de los casos de TFS de laringe publicados 
previamente12,14 revela que la edad media del paciente 
en la presentación de un TFS laríngeo es de 52 años (29-
73 años), con una preponderancia masculina (con una 
relación 5:1). Todos los casos documentados estaban loca-
lizados, como el nuestro, en la región supraglótica. Los 
síntomas principales fueron una molestia faringo-laringea 
crónica progresiva, sensación de cuerpo extraño, tos, o dis-
nea aguda de vía aérea superior. En nuestro caso, aunque 
algunos de estos síntomas estaban presentes, el síntoma 
mas importante fue un SAHS severo, por el que el paciente 
estaba en tratamiento desde hace años.

 El origen histogénico está basado en una población 
específica de células fusiformes dendríticas intersticiales, 
CD34+, que están distribuidas por diferentes tejidos y 
órganos, incluido el tejido conectivo de la mucosa oral1,3. 

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

traumatismos como un agente etiológico3,9. Aunque se 

han descrito manifestaciones sistémicas (fiebre, dolor torá-

cico, hipoglucemia y osteoartropatía) asociadas a tumores 

fibrosos solitarios de gran tamaño, estas manifestaciones 

no han aparecido en casos de tumores de localización 

laríngea3,4,7. 

Inmunohistoquimicamente, independientemente de 

la localización anatómica, la mayoría de los TFS tienen 

una difusa positividad, de moderada a fuerte para: CD34, 

bcl2, CD99 y vimentina; mientras que el factor XIIIa, (aun-

que positivo en la mayoría de los casos), aparece en un 

pequeño porcentaje de células neoplásicas3,4,7. Además, la 

mayoría presentan negatividad para: S-100, actina de mús-

culo liso, desmina, factor VIII, antígeno músculo específico, 

citoqueratina, antígeno de membrana epitelial y CD684,7,15.

Nuestro caso clínico presentaba una positividad intensa 

para: vimentina, CD34 y bcl2; una débil positividad para: 

factor XIIIa y actina músculo específica (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 histológica e inmunohisto-

química que se ve en el TFS, se ha de diferenciar a esta 

Figura 1A y 1B.
Figura 1A: TAC en corte axial. Tumoración de características 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 inyección de con-
traste intravenoso.
Figura 1B: Pieza tumoral tras exéresis quirúrgica.

Figura 2A y 2B.
Figura 2A: Celulas fusiformes, dispuestas al azar,  entremezcladas con 
aisladas fibras de colágeno.
Figura 2B: Tumoración fusocelular cuyas células muestran tinción intra-
citoplasmatica con el anticuerpo CD34+.
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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, angiofibroma de células gigantes, sar-
coma sinovial monofásico, siendo el hemangiopericitoma 
probablemente el tumor con el que es más difícil realizar 
el diagnóstico diferencial14,15. 

Aunque todos los casos descritos de TFS laríngeos han 
tenido un comportamiento clínico e histológico benigno, 
se han descrito variantes atípicas y malignas en la pleura y 
en otras localizaciones extrapleurales3,4,8. 

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

 No hay unificación de criterios histológicos que deter-
minen un comportamiento clínico maligno del TFS. Los 
hallazgos histológicos atípicos incluyen: atipia nuclear, 
hipercelularidad, número de mitosis > 4 por 10 campos de 
gran aumento, necrosis y falta de circunscripción3,4,7. 

El 87% de los TFS publicados han presentado un com-
portamiento clínico benigno, por lo tanto, la resección 
quirúrgica es el tratamiento de elección y curativo en la 
mayoría de los casos13, y hasta la fecha, no se ha divulgado 
ningún caso de TFS laríngeo de comportamiento maligno. 

Además se ha utilizado la quimioterapia neoadyuvante 
(adriamicina y dacarbazina) y la radioterapia postoperato-
ria, en casos de tumores de gran tamaño con márgenes de 
resección afectos tras la cirugía7. 

Debido a la posibilidad de aparición de recurrencias 
y metastasis tardías, se recomienda un seguimiento a 
largo plazo de todos los pacientes intervenidos de un TFS, 
independientemente de la localización anatómica del 
tumor3,4,6,7.
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