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FIBROHISTIOCITOMA MALIGNO LARINGEO. A PROPOSITO
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RESUMEN

| fibrohistiocitoma maligno (FHM) es una tumoracion infre-
E cuente en cabeza y cuello, y todavia mas en la laringe.
Es méas prevalente en varones de mediana edad, pudien-
do aparecer a cualquier edad. La presentacion mas habitual la-
ringea es en forma de nodulos subepiteliales. EI comportamiento

clinico es variable e impredecible. Microscopicamente, es un tu-
mor con dos componentes diferenciados: histiocitico y fibroblasti-
co, con diferentes patrones estructurales que pueden dificultar el
diagnéstico histologico. Se presentan dos casos de FHM larin-
geos y se revisa la bibliografia.
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(MFH) is uncommon. It is more prevalent in males elderly.
The most frecuent from of laryngeal presentation is as sube-
pithelial nodules, and its clinical behaviour is variable and unpredic-

L aryngeal presentation of Malignat Fibrous Histiocytoma

ABSTRACT

MALIGNANT LARYNGEAL FIBROUS HISTIOCYTOMA (MLFH). TWO UNUSUAL CASES

table. Microscopically, it is a tumour with two well differentiated com-
ponents: histiocitic and fibroblastic, with several different structural
patterns that can make histologic diagnosis a difficult one. We pre-
sent two cases of MFH of the larynx, and a review of the literature.
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~ INTRODUCCION

Los tumores mesenquimales representan en-
tre el 1 y 2% de todos los tumores malignos de
asiento laringeo'?. El fibrohistiocitoma maligno
(FHM) es una tumoracion de origen mesenqui-
mal, de histogénesis incierta, que se localiza ma-
yormente en extremidades, abdomen y retroperi-
toneo®. En la region de la cabeza y cuello se
localizan entre el 3 y 10% de los FHM, y en la la-
ringe en concreto entre el 10 y 15% de estos, lo
que supone hasta la fecha un total de menos de
50 casos®. El diagnéstico histologico se basa en
la presencia de una proliferacién celular neoplasi-
ca de morfologia variable fusiforme y polipoidea
asemejandose a fibroblastos y formas histiocita-
rias, con atipias y mitosis a veces aberrantes. Se
estructuran en haces con patréon variable siendo
el mas frecuente el estoriforme con produccion
de matriz fibrosa colagena de densidad variable.
El diagnéstico diferencial es dificil con técnicas
histolégicas convencionales, y se precisa confir-
macién con técnicas inmunohistoquimicas que lo
distinguen de otros tumores con diferenciacion
mesenquimal. A continuacion se exponen dos ca-
sos incipientes de FHM, que debutan con el cua-
dro propio de nodulos benignos de cuerdas voca-
les y que se diagnostican con rapidez y eficacia a
través de técnicas inmunohistoquimicas.

. Casonr

Se trata de un varén de 54 afos de edad, con
antecedentes personales de hepatitis B, hiperco-
lesterolemia y fumador de 2 paquetes/dia, que se
presenta en el Servicio de ORL con disfonia de 2
meses de evolucién. En la exploracién fibrolarin-
goscopica se observa una lesion nodular sesil, de
coloracion rojiza y localizacion en tercio anterior de
cuerda vocal izquierda (Figura 1).

Se practica laringoscopia directa y exéresis
completa de la lesion. El estudio histolégico se in-
forma como "sugestivo de sarcoma". En conse-
cuencia, se indica cordectomia izquierda mediante
abordaje de laringofisura con la intencion de acotar
el diagnostico. El estudio histolégico mostraba una
proliferacién de células fusiformes moderadamente
atipicas sobre una matriz coldgena densa, obser-
vandose un patron de crecimiento estoriforme con
indice mitotico bajo. Las técnicas inmunohistoqui-
micas resultaron positivas para el marcador histio-
citario (KP1 o CD 68) y vimentina, y negativas pa-
ra, marcadores epiteliales (citoqueratina), neurales
(S-100) y musculares (desmina y actina).
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Figura 1. Caso 1: Imagen de fibrolaringoscopia. Se observa
tumoracioén nodular, sesil en 1/3 anterior de cuerda vocal
izquierda (*).

La histologia convencional y el estudio inmu-
nohistoquimico se informan como FHM. Se toma
una actitud vigilante y se programan revisiones men-
suales, La tumoracion recidiva 3 meses mas tarde
(Figura 2). Se practica entonces hemilaringuectomia
izquierda, y en la ultima revision a los 12 meses el
paciente se encuentra libre de enfermedad.

Figura 2. Caso 1: Fibrolaringoscopia: Recidiva de la lesion 3
meses mas tarde en tercio medio de cuerda vocal izquierda(T).
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Figura 3. Caso 2: Proliferacion de células fusiformes en matriz
colagena. (H & E, x 20).

CASO 2

Paciente varon de 67 anos de edad con antece-
dentes personales de hipercolesterolemia y apendi-
cectomia. Se presenta en nuestra consulta con
cuadro de disfonia de 6 meses de evolucién. En la
exploracion se observa lesiéon de aspecto polipoide
localizada en comisura anterior con base de im-
plantaciéon ancha, de 1,5 CMS de diametro, de con-
sistencia dura, sangrante. Se practica laringoscopia
directa y biopsia excisional resecando tumoracion.
El estudio histopatologico muestra una proliferacion
celular fusiforme de distribucion subepitelial que
adopta un patron de crecimiento estoriforme con
escasa matriz colagena, gran anisocariosis y alto
indice mitdtico. Las células neoplasicas expresaban
vimentina y CD68, siendo negativas para marcado-
res epiteliales (citoqueratina), neuroectodérmicos
(S-100) y musculares (desmina y actina) al igual
que en el caso anterior. El diagnéstico definitivo es
de FHM con margenes de reseccion libres. Se to-
ma igualmente actitud vigilante y después de 6 me-
ses de revisiones periddicas el paciente se encuen-
tra libre de enfermedad.

HALLAZGOS HISTOPATOLOGICOS

En el estudio histolégico convencional, se apre-
cia a nivel subepitelial, la proliferacion de células
fusiformes en el seno de matriz colagena (Figura
3). En ocasiones las células tumorales muestran
marcado habito histiocitario y adoptan el caracte-
ristico patron de crecimiento "estoriforme" (Figura

4). Ademas aparecen atipias frecuentes y figuras
de mitosis.

Las técnicas inmunohistoquimicas resultaron
positivas para el marcador histiocitario (KP1 o CD
68) (Figura 5) y vimentina, y negativas para, mar-
cadores epiteliales (citoqueratina), neurales (S-
100), y musculares (desmina y actina).

DISCUSION

El FHM de localizacion laringea es una enfer-
medad rara. Aproximadamente entre el 3 y 10%
de los FHM se localizan en la region de la cabeza
y cuello, y de estos las localizaciones mas fre-
cuentes son, cavidades naso sinusales (30%),
huesos de craneo y cara (15-25%), y laringe (10-
15%)*’. Hasta la fecha menos de 50 casos han si-
do publicados en la literatura especializada'®.
Kaufman y Stout (1961), utilizaron por primera vez
el término de histiocitoma fibroso, para denominar
a este tumor, también conocido como, xantoma fi-
broso, reticulohistiocitoma, histiocitoma fibroso ati-
pico y tumores de células gigantes, entre otros® y
el primer caso de FHM de localizacion laringea fue
descrito en 1972°,

El FHM laringeo es mas frecuente en varones
gue en mujeres, en proporcién de 3:1. Se presenta
en adultos siendo la edad media de presentacion
de 43 afios con un rango muy amplio que compren-
de desde el recién nacido hasta los 93 afos®. La lo-
calizacion inicial mas frecuente en varones es la
glotis mientras que en las mujeres es la subglo-
tiSS‘E.H‘

e

Figura 4. Caso 2: En esta imagen se puede apreciar el claro
patron de crecimiento tumoral estoriforme (*) a nivel subepitelial
(—). Las areas estoriformes se caracterizan por células
fusiformes ordenadas en pequenos fasciculos alrededor de

vasos estrechos (H & E, x 40).
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Figura 5. Caso 2: Inmunorreaccién positiva para CD68 en células
tumorales de naturaleza histiocitaria, en el seno de patréon
estoriforme (Inmunoperoxidasa, x 20).

El sintoma inicial mas frecuente es la disfonia,
aunque también pueden aparecer disfagia y dis-
nea dependiendo de la localizacion y tamarfio de la
lesion®. No existen caracteristicas radioldgicas pro-
pias de FHM, por esto es imprescindible la larin-
goscopia directa y biopsia para alcanzar el diag-
nostico de certeza®. En ocasiones, muestras muy
pequefas de tejido pueden hacer dificil el diagnos-
tico histolégico, precisandose completar la extirpa-
cion quirdrgica, como ha sucedido con uno de
nuestros casos (Caso n°1). En la exploracion larin-
goscopica la presentacion mas frecuente es la de
nodulos subepiteliales o polipos’. El diagnéstico
definitivo se fundamenta en demostrar que la célu-
la tumoral pertenece a la extirpe histiocitica y que
se deriva del sistema mononuclear fagocitico,
siendo imprescindible diferenciarla de otras tumo-
raciones de estirpe fibroblastica™. Por tanto, el
diagnostico diferencial es de especial importancia
con el carcinoma sarcomatoide y los sarcomas
pleomorficos™ .

El tratamiento de eleccion para la mayoria de

los autores es el quirurgico. La técnica a realizar
es variable en funcién del tamano y localizacion
del tumor al igual que sucede con el carcinoma
epidermoide. La extirpacion segmentaria con am-
plios margenes de reseccién también esta indica-
da. La radioterapia no ofrece beneficios anadidos
al tratamiento quirGrgico. En aquellos casos donde
se opte por un tratamiento conservador, el segui-
miento debera ser estrecho para detectar tempra-
no las posibles recidivas®*®,

Otro aspecto interesante del FMH es su gran
agresividad y capacidad metastasica cuando se si-
tua en estructuras mas profundas respecto de
aquellas otras lesiones de similares caracteristicas
histoldgicas pero mas superficiales*’®.

El FHM es un tumor que metastatiza a distan-
cia y las mas frecuentes se detectan en pulmon,
higado, cerebro y bazo™". El pronodstico esta rela-
cionado con la diferenciacién tumoral, la invasién
vascular, el tamafo y la existencia o no de me-
tastasis’. La supervivencia a los 5 afos es apro-
ximadamente del 60% y a los diez afos del
40%".

CONCLUSIONES

El FHM es una neoplasia de origen mesenqui-
mal, con dos extirpes celulares bien definidas: his-
tiocitica y fibroblastica.

La localizacion laringea del FHM es rara. Es
mas frecuente en varones de mediana edad. El
sintoma mas frecuente es la disfonia y la forma de
presentacion mas habitual es la lesion nodular o
polipoidea de cuerda vocal.

El diagnostico es histologico y es importante el
diferencial con los sarcomas pleomaorficos en par-
ticular. EI tratamiento de eleccidon es la cirugia
con amplios margenes de reseccion que permitan
el control local de la enfermedad y si existen me-
tastasis a distancia se indica ademas quimiotera-

pia.
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