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Resumen

Los fibromas, que son tumores benignos compuestos de tejido co-
nectivo o tejido fibroso, pueden aparecer en cualquier organo y son
dependientes de tejido mesenquimatoso. El término fibrobldstico o
fibromatoso se utiliza para describir los tumores dependientes de
tejido conectivo fibroso. Cuando el término fibroma no se adjetiva,
es porque el tumor se considera benigno, mientras que el término
fibrosarcoma se reserva para tumores malignos. Corresponden a 25%
de los tumores que aparecen en la cabeza y cuello, y de éstos, menos
de 1% se localizan en la laringe. En este trabajo exponemos el caso
de un paciente de 46 aios de edad, quien padecia un fibrosarcoma
en la laringe.
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Introduccion

Los tumores fibrosos son neoplasias generadas por la proli-
feracién de células mesenquimatosas provenientes del tejido
musculo-aponeur6tico. Gran parte de estas lesiones son be-
nignas, pero pueden mostrar un curso agresivo que simula un
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Abstract

Fibromas, also known as fibroid tumors or fibroids, are benign
tumors, composed of fibrous or connective tissue. They can grow in
all organs, arising from mesenchyme tissue. The term fibroblastic
or fibromatous is used to describe tumors of the fibrous connective
tissue. When the term fibroma is used without modifier, it is usually
considered benign, with the term fibrosarcoma reserved for malig-
nant tumors. These fibromas account for the 25% of all tumors of
the head and neck and of this total, less than 1% of all tumors are
localized in the larynx. This article describes the unique case of a
46 year-old, male patient with aggressive, non-resectable fibroma-
tosis of the larynx.
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tumor maligno —como el sarcoma—, por lo que su diagnéstico
y tratamiento son muy importantes.!

El origen de los tumores fibrosos es dificil de precisar, se
haatribuido afactoresdetipo hormonal, traumatico e—inclu-
SO— genético, yaque se haasociado con sindrome de Gardner
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y con fibromatosis desmoide familiar. En algunos casos,
incluso, se harelacionado con exposicion aradiaciones.?

Los tumores fibrosos son raros en el adulto, representan
12% de todos los tumores de tejidos blandos que se manifies-
tan en nifios y aparecen como lesiones solitarias; 10s sitios
de presentacién més frecuentes son las extremidades (44%),
el tronco (29%) y la cabezay €l cuello (25%). Aparecen con
mayor frecuencia en hombres, y larelacion —segin datos en-
contradosen labibliografia—varia(1.2:1, 1.8:1 €, incluso, 3:1).%

Segun algunas series, la edad promedio en que los tumo-
res fibrosos se manifiestan en adultos es de 45 a 55 afos; se
manifiestan con més frecuencia (siete veces mds) en personas
de raza blanca que en afroamericanos.

Los tumores fibrosos pueden aparecer como una lesién
solitaria 0 como una lesion mdltiple que puede afectar o
no las visceras. Pueden alcanzar tamafios considerables y
comportarse como sarcomas de tejidos blandos.* Sus signos
y sintomas més frecuentes son: tumor pal pable (65-80%),
hipersensibilidad regional (30%), dolor y disfagia (25%),
obstruccién nasal (10%) y cambios en el tono de voz o dis-
fonia (2%).5

Los tumores fibrosos se clasifican —de acuerdo con la
edad de presentacion— en congénitos, infantiles, juvenilesy
adultos. El diagnéstico diferencial debe hacerse con fibro-
sarcoma, otras fibromatosis y neuroblastoma.®

EnlaTC decuello se observaun tumor sélido no impreg-
nado por el medio de contraste, no encapsulado y con limites
imprecisos o poco definidos, tumor que generalmente despla-
za y que ocasionalmente infiltra las estructuras adyacentes.

En la actualidad el estudio de eleccién para determinar
la extensién del tumor y su relacion con las estructuras cer-
canas es la resonancia magnética nuclear con gadolinio, en
la que las lesiones fibromatosas suelen ser hipointensas en
T2; sin embargo, como esta hipointensidad no es exclusiva
de estos tumores, debe realizarse un diagndstico diferencial
con neurofibroma, neuroma cicatricial, histiocitoma fibroso
maligno, fibromatosis agresiva, masas calcificadas y sarcoma
maligno de tejidos blandos.”

Unavez realizados| os estudios anteriores, puedetomarse
unabiopsia, lacual deberaser detipoincisional, aun cuando
es dificil de interpretar, ya que la biopsia por aspiracion no
es diagndstica en estos casos.

En términos histolégicos, los tumores fibromatosos se
distinguen por células fibrobldsticas alargadas de tipo inma-
duro y miofibroblastos de misculo liso o células de aspecto
intermedio entre ambos; poseen nédulos hialinizados o ce-
lulares organizados irregularmente en bandas, fasciculos o
en remolino con pocas mitosis.

Las células muestran microfilamentos con cuerpos intra-
citoplasméticos de actina. En términosinmunohistoquimicos,

e

los tumores fibromatosos son positivos para actina alfa del
musculo liso y vimentina, y algunos para colageno tipo 1V,
y son negativos para S-100 y desmina.

La fibromatosis del adulto muestra fibroblastos con un
aspecto mas maduro y con un curso clinico mas agresivo.

El aspecto histoldgico, que frecuentemente es de alta
celularidad y mitosis, puede ocasionar que el tumor fibroso
se confunda con un fibrosarcoma.

Tratamiento

En el caso de las lesiones solitarias, que se encuentran en
forma superficial y que no causan afectacion visceral, se ha
visto que desaparecen en forma espontanea uno a dos afios
después del diagnostico; por eso, en la escasa bibliografia
acerca de estas lesiones se menciona que puede tenerse una
conducta contemplativa cuando el crecimiento de las lesio-
nes no sea anormal, rapido o agresivo. Sin embargo, cuando
esto no es asi, el tratamiento de eleccion es el quirdrgico,
con reseccidn completa de la lesion para evitar recurrencias.
La diseccién es complicada, ya que estas lesiones tienden a
infiltrarse debido a que no son lesiones encapsuladas.

En algunossitios, como laorofaringe, esimposibleresecar
lalesion en formatotal, ya que ésta suele extenderse a los
tejidos adyacentes.

Como laradioterapiay laquimioterapiano han proporcio-
nado resultados especificos (los resultados reportados en la
bibliografia son variables), en lamayoria de |os casos ambas
técnicas terapéuticas se han reservado casi exclusivamente
para tratar lesiones recurrentes y fibromatosis agresivas no
resecables.’

Caso clinico
Paciente masculino de 46 afios de edad, catolico y trabajador
de la Compaiiia de Luz y Fuerza durante 12 afios, cuyos
antecedentes heredofamiliares no fueron importantes para
el padecimiento actual. Antecedentes personales no pato-
légicos: tabaquismo positivo durante 30 afios, tiempo en el
que fumaba tres o cuatro cigarrillos al dia. Hacia tres afios
fue suspendido del trabajo, ingeria ocasionalmente bebidas
alcohdlicas y durante 12 afios manejo cables de alta tension
y estuvo expuesto en forma intermitente a hexafluoruro de
azufre. Antecedentes personales patologicos: amigdalectomia
(1972), colecistectomia (2005), artroscopia de rodilla derecha
(20006) e hipertension arterial sistémica (2010).
Padecimiento actual: tres dias antes de su ingreso padecio
cefalea hemicraneana derecha de intensidad moderada, diplo-
pia, mareo einestabilidad, hipoestesiaen lahemicaraderecha,
ptosis palpebral ipsolateral e hipoestesia en el hemicuerpo
izquierdo, asi como disfonia, disfagia a sdlidos, tos y datos
de aspiracién durante laingestion de liquidos. Se establecie-



PERDIGON ESPARZA V'Y COL.

ron los diagndsticos de sindrome de Wallenberg y sindrome
metabdlico, por lo que se inici6 el manejo especifico; ademads,
se interconsulté a servicio de Otorrinolaringologia por la
disfoniay lostrastornos de deglucion que sufriael paciente.

Una vez que ingresd a hospital, se le recetaron los si-
guientes medicamentos: atorvastatina (40 mg) cada 24 horas
por la noche, candesartan/hidroclorotiazida (16/12.5 mg)
cada 24 horas por la mafiana, metformina (850 mg) cada 12
horas, difenidol (25 mg) cada 12 horasy cinarizina (75 mg)
cada 24 horas por la mafiana.

En la exploracién fisica se encontraron los siguientes
signos vitales: presion arterial: 120/80 mmHg, frecuencia
cardiaca: 60/min, frecuencia respiratoria: 14/min, tempe-
ratura: 36.2°C, asi como los siguientes datos: conductos
auditivos externos permeablesy conducto auditivo izquierdo
con hiperemiaen la pared posterior. Membranas timpanicas
integras, aperladasy sin niveles transmembrana. Nariz con
mucosa despulida en el érea |l derecha, con cresta baja en
el &rea |l derechay con desviacién septal, no contactante
y alaizquierdaenlaséareas!l y IV. Cornetes en ciclo, con
adecuada respuesta a la oximetazolina y sin descarga por
meatos medios. Cavidad oral hidratada, piso delabocasin
alteraciones y adecuado drenaje en conductos de Wharton
y Stensen. Orofaringe normocrémica, pilares anteriores
simétricosy Uvulacentral sin descarga posterior. Cuello ci-
lindrico sin aumento de volumen ni adenomegaliasy traquea
desplazadaalaizquierda. Parescraneales| y Il no valorados,
pares craneales I, 1V y V valorados, isocoria y movi-
mientos oculares conservados. V reflejo corneal presente,
fuerza de muscul os masticatorios conservada e hipoestesia
hemifacial derecha en 3/3. VII reflejo con simetria facial a
la gesticulacién y en reposo, VIII reflejo sin nistagmo a 0y
30°, Weber central y Rinnebilateral positivo. IX X, XI, X1l
reflejos nauseosos disminuidos, elevacion laringea de 2 cm
en un solo tiempo, voz disfénica de tono bajo y tiempo fo-
natorio de ocho segundos. Adecuada elevacién de hombros
y movilidad y fuerzalingual es conservadas. L aringoscopia
indirecta: abundantes secreciones blanquecinas en la base
delalenguay en laregion supraglética. Valéculay senos
piriformeslibres, cuerdavocal derechamedializaday cierre
glético sin valoracion.

Se realiz6 una TC de cuello, en la que se observé una
lesién infiltrativa difusa en la regién supraglética derecha
(Figural). Por estos hallazgos, se decidi6 hacer mas estudios
de imagen, por lo que se tomé en el cuello una resonancia
magnética nuclear con gadolinio, lacual revel6 lo siguiente:
tumor de aspecto maligno en la porcion rinofaringea del
paladar duro, de 37 X 13 X 26 mm de tamafio, de origen por
determinar, infiltrada en la pared y con nédulo con asimetria
franca en la cuerda vocal ipsolateral. Los datos sugerian un

Figura 1. TC de cortes axiales. Fase simple que muestra desplazamiento
supraglotico derecho con bordes mal definidos.

proceso infiltrativo en la base de la lengua, en el pilar faringeo
anterior y posterior derechos (Figura 2).
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Figura 2. Imagen de resonancia magnética que muestra la lesién tumoral
de colageno, que es heterogénea y de bordes mal definidos y que desplaza

la via aérea en la region supraglética derecha.

Después de que se realiz6 una laringoscopia directa por
suspension y con mapeo laringeo, los resultados histopato-
|6gicos fueron los siguientes:

Amigdalalingual: en el corte histol 6gico delaamigdala
lingual se observé en lalamina propia unalesion neoplésica
local agresiva, compuesta por un patrén difuso de células
fusiformes miofibroblasticas con produccién extensa de co-
ldgeno maduro. Esta proliferacion diseco haces de masculo
esquel ético y glandulas mucosas. Se observo revestimiento
epitelial epidermoide con cambios nucleares reactivos sin
atipiani displasia.

Cuerdavocal: en el corte histol6gico se observé unamu-
cosa de cuerdas vocales, revestida por epitelio epidermoide
sin atipiani displasia; lalamina propiaexhibiaun nédulo de
células neopldsicas miofibroblasticas, antes descritas, que
la expanden. En €l resto de los cortes se observé epitelio
epidermoide con invaginaciones en laldaminapropiay enlas
glandulas mucosas.
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Se realiz6 histoquimica de Masson, que resulté positiva
al colageno producido por las células neoplasicas.

Respecto a los hallazgos clinicos y radioldgicos y a la
répida evolucion del caso, se decidio realizar unatraqueoto-
mia, una faringotomia lateral y una laringofisura (Figuras 3 y
4) con objeto de resecar lamayor cantidad de tejido tumoral
posible. Durante la operacion se localizd un tumor friable e

. . . . e S
infiltrativo con limites mal definidos, el cual se resec6 desde . e
el ventriculo laringeo hasta la base de lalengua. El reporte g
definitivo de Patologia confirmo el diagndstico de tumor fibro-

so musculo-aponeurdtico (Figura5). El paciente evoluciono
hacialamejoriay enlaactualidad se encuentradecanulado y
con viaoral y fonacién en parametros normales. Seravigilado

i

Figura 5. Fragmento tomado de la union epiglotis-base de la lengua. En el
corte histolégico se observa en la [amina propia una lesién neoplésica local
agresiva, compuesta por un patron difuso de células fusiformes miofibroblés-
ticas con produccion extensa de colageno maduro. Esta proliferacion diseca
haces de miisculo esquelético y glandulas mucosas. Se observa revestimiento
epitelial epidermoide con cambios nucleares reactivos sin atipia ni displasia.

fp %

regularmente. En este caso se descarto la posibilidad de dar
quimioterapiao radioterapiasecundariadebido alaexcelente
evolucién posquirdrgicay alainformacion poco concluyente
acerca del beneficio directo y del prondstico final.

Discusion

En la bibliografia desde 1995 se han descrito cerca de 90
casos de fibromas de colageno o de musculo aponeurético
y se ha visto que los fibromas aparecen en diferentes sitios
anatomicos. Normalmente los fibromas son tumores de cre-
cimiento lento. La aparicion de estos tumores asociada con
déficit neurologico es extremadamente rara y, hasta donde
se tiene conocimiento, sdlo se ha descrito en un articulo.”

L a resonancia magnética nuclear es la mejor forma para
diagnosticar los fibromas de coldgeno, ya que muestra una
sefial hipointensaen T2 ocasionadapor labajacelularidad que
tienen los fibromas. Sin embargo, como la sefial hipointensa
no es una sefial patognomonica del tumor, habré que hacer
el diagndstico diferencial con otras lesiones, como neuro-
fibroma, histiocitoma fibroso maligno, fibroma cicatricial,
fibromatosis agresiva, sarcomas del tejido blando y masas
calcificadas.

El fibroma musculo-aponeurdtico se infiltra generalmente
en el musculo esquel éticoy en lagrasa (en 51% de los casos)
y el tratamiento recomendado contra los fibromas de coldge-
no es lareseccion quirdrgica, aunque ésta puede ser dificil
porque son lesiones no encapsuladas que se infiltran en los
y “er : . 1 tejidos adyacentes. En algunos sitios, como laorofaringe, su

e Y SN ' escision completa es précticamente imposible debido a que
Figura 4. Cierre de laringofisura y colocacion de drenajes. se extienden hacia las estructuras adyacentes.

-.,*.'I

Figura 3. Laringofisura que muestra el tumor adherido a la mucosa respi-
ratoria adyacente en la region supraglotica.
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Existe la controversia de si a tratamiento quirdrgico

debe agregarse radioterapia o quimioterapia. Algunos ar-
ticulos proponen que alos pacientes con tumores menores
de 5 cm sblo debe mantenérseles en observacion; es decir,
no deben ser sometidos a radioterapia o quimioterapia. Se
han administrado radioterapia y quimioterapia en lesiones
recurrentes o agresivas no resecables, con resultados varia-
bles, y se ha visto que la radioterapia es mas efectiva que
la quimioterapia.
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