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Caso clínico

Histiocitoma fibroso maligno

RESUMEN

El histiocitoma fibroso maligno es el tumor de tejidos blandos más 
frecuente en adultos y es común encontrarlos después de radioterapia. 
Weiss y Enzinger describieron al histiocitoma fibroso maligno mixoi-
de, que comparte varias características con el mixofibrosarcoma, y lo 
clasificaron en grados, de acuerdo con su histología: bajo grado (pre-
dominio mixoide), grado intermedio (mixto: mixoide y celular) y alto 
grado (predominantemente celular). La radioterapia en el tratamiento 
del nasoangiofibroma juvenil continúa siendo un tema de controversia. 
Algunos autores la recomiendan como tratamiento adyuvante para tu-
mores irresecables, falla en la resección quirúrgica completa o extensión 
intracraneal. Asimismo, existen varios reportes de malignización de estos 
tumores después del manejo con radioterapia. Estos tumores son raros 
en cabeza y cuello y los datos clínicos dependen de su localización y 
extensión; sin embargo, el cuadro clínico más frecuente incluye dolor, 
parálisis de los nervios craneales, hemoptisis, obstrucción nasal y epis-
taxis. El tratamiento de elección para este tipo de tumores es quirúrgico, 
con amplios márgenes por la alta tasa de recidiva local. La disección 
de cuello de manera profiláctica no está indicada, únicamente en caso 
de metástasis ganglionar o datos radiológicos positivos.
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Malignant fibrous histiocytoma

ABSTRACT

The malignant fibrous histiocytoma is the most common soft tissue 
tumor in adults, and it is commonly found after radiotherapy. Weiss y 
Enzinger described the mixoid malignant fibrous histiocytoma, which 
shares some features with the mixofybrosarcoma, and is classified ac-
cording to histology as: low grade (myxoid), intermediate (mixed) and 
high grade (cellular). Radiotherapy remains a controversial issue in the 
treatment of this type of tumors. Some authors recommend Radiotherapy 
as and adyuvant therapy for unresectable tumors, failure to complete 
surgical resection or intracraneal extension. There are several reports 
of malignancy after radiotherapy. The presence of these tumors in the 
head and neck region is rare. The clinical signs and symptoms depend 
on their location and extension. The most common clinical picture in-
cludes pain, hemoptysis, nasal obstruction and epistaxis. The treatment 
is surgical resection with oncological margins to prevent recurrence. 
Prophylactic neck dissection is not indicated, just in case of cervical 
lymph node metastasis or radiological evidence of involvement.

Key words: Malignant fibrous histiocytoma, sinonasal tumor.



227

Akaki-Caballero M y col. Histiocitoma fibroso maligno

INTRODUCCIÓN

El histiocitoma fibroso maligno es el tumor de 
tejidos blandos más frecuente en adultos, el 
término se introdujo por primera vez en 1963.1 
Estudios recientes demuestran que es frecuente 
encontrar estos tumores en cabeza y cuello 
después de radioterapia.1 El término histioci-
toma fibroso maligno lo introdujeron O´Brien 
y Stout para tumores de linaje fibroquístico. 
Weiss y Enzinger describieron el histiocitoma 
fibroso maligno mixoide, que comparte varias 
características con el mixofibrosarcoma, y lo 
clasificaron en grados, de acuerdo con su histo-
logía: bajo grado (predominio mixoide), grado 
intermedio (mixto: mixoide y celular) y alto gra-
do (predominantemente celular). Sin embargo, 
en el 2002, la Organización Mundial de la Salud 
clasificó al histiocitoma fibroso maligno como 
una entidad y determinó que el tipo mixoide sin 
factores miogénicos, lipoblásticos y condrogéni-
cos se clasifica como mixofibrosarcoma.2

La radioterapia en el tratamiento del nasoan-
giofibroma juvenil continúa siendo un tema de 
controversia. Algunos autores la recomiendan 
como tratamiento adyuvante para tumores irrese-
cables, falla en la resección quirúrgica completa 
o extensión intracraneal. Asimismo, existen va-
rios reportes de malignización posterior al 
manejo con radioterapia de estos tumores.3 En 
un estudio realizado en el Hospital General de 
México, que incluyó 1  263 casos, se reportó 
que de 162 pacientes tratados con radioterapia 
3 desarrollaron malignización después de la 
radiación; dos a sarcoma y un caso a histioci-
toma fibroso.4

CASO CLÍNICO

Presentamos el caso de un paciente masculino, 
de 38 años de edad, con antecedente de tres 
resecciones quirúrgicas por diagnóstico de 
nasoangiofibroma. La primera 10 años antes y 
la última en enero 2002, realizándose maxilec-

tomía subtotal izquierda respetando piso de la 
órbita ya que el tumor infiltraba paladar duro, 
fosa pterigopalatina, fosa infratemporal y fosa 
nasal izquierda (Figuras 1 y 2). Dentro del pro-
tocolo de estudio se realizó una angiografía en 
la que se evidenció aumento de la vascularidad 
en el plexo de Kiesselbach derecho, sin vasos de 
neoformación (Figura 3).

Se logró la resección completa y el resultado 
anatomopatológico reportó angiofibroma par-
cialmente calcificado. Dos meses después de la 
última cirugía se observó recurrencia clínica y 
tomográfica de la lesión en la fosa nasal izquier-
da, dependiente de la pared lateral y que infiltra e 

Figura 1. Tomografía posterior a tercera resección en 
enero del 2002: cavidad nasal y seno maxilar libres 
de procesos tumorales.

Figura 2. Tomografía: densidad de tejidos blandos en 
fosa nasal derecha, la cual infiltra hacia la órbita y el 
septo nasal ipsilaterales. Reforzamiento con medio 
de contraste.
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invade la órbita ipsilateral. Se aplicaron 20 ciclos 
de radioterapia para reducir el tamaño tumoral.

Después de la radioterapia se sometió al pacien-
te a una nueva cirugía, vía abordaje sublabial, 
con reporte anatomopatológico de histiocitoma 
fibroso maligno (Figura 4); por lo que se realizó 
maxilectomía radical con exenteración, incisión 
de Weber-Ferguson y aplicación de injerto de 
músculo en mejilla y órbita izquierdos. Actual-
mente el paciente cursa con evolución adecuada, 
injerto aceptado y sin datos de recidiva tumoral.

Epidemiología

El histiocitoma fibroso maligno se presenta 
con mayor frecuencia en población caucásica 
comparada con africanos y asiáticos. Es más 
frecuente en hombres que en mujeres, con 
una relación de 2:1. Los sitios más comunes 
de presentación son en la cadera y en la región 
femoral; la edad más probable es entre los 50 
y 70 años.5 En los de localización nasosinusal 
el seno maxilar es el que se afecta más co-
múnmente; constituye 0.27% de los tumores 
malignos de cabeza y cuello. Clínicamente se 
presenta con los síntomas de efecto de masa 
similares al resto de las tumoraciones de nariz 
y senos paranasales.5

Histológicamente se clasifica en: pleomorfo-
estoriforme, mixoide, de células gigantes de 
inflamatorio. El tipo mixoide junto con el 
pleomórfico corresponden al 20 y 70%, respec-
tivamente.5,6

Es un sarcoma pleomórfico que se caracteriza 
por diferenciación fibroblástica e histiocítica. 
Fue descrito por primera vez por Ozzelo en 1932 
y en 1964 por O’Brien y Stout. Actualmente se 
conoce como el tumor de tejidos blandos más 
frecuente en adultos y se considera generalmen-
te como un sarcoma de alto grado, con pobre 
pronóstico. Los sitios más frecuentes son las 
extremidades y el tronco. Es raro encontrarlos 
en cabeza y cuello, únicamente se presentan 
entre 1-10%;1,7 y éstos se presentan con más 
frecuencia en cuero cabelludo y cuello; repre-
sentan menos de 0.5% de los tumores malignos 
de cabeza y cuello.7

Los casos reportados de lesión mandibular se 
han encontrado con un comportamiento más 
agresivo, además de mayor tasa de recurrencia 
local y metástasis a distancia, siendo peor su 
pronóstico cuando existe involucramiento 
maxilofacial.1

Figura 3. Angiografía previa a última cirugía: aumento 
de la vascularidad en el plexo de Kiesselbach de la 
fosa nasal derecha, sin vasos de neoformación.

Figura 4. A) Angiofibroma: fibrosis intersticial y 
proliferación de fibroblastos, estroma de abundante 
colágeno. B) Histiocitoma fibroso maligno pleomor-
fo de grado intermedio con componente de células 
gigantes e invasión a hueso.
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Histología

El histiocitoma fibroso maligno es un sarcoma 
de histiogénesis incierta; contiene tanto células 
tipo fibroblasto como tipo histiocito (tumor 
monomórfico) en diferentes proporciones. La 
configuración clásica es un patrón estorifor-
me y con frecuencia se acompaña de células 
inflamatorias y de células gigantes (tumor pleo-
mórfico).8 La apariencia macroscópica del tumor 
es multilobulada, color grisáceo, aparentemente 
circunscrito pero al estudio microscópico se 
encuentran con frecuencia extensiones al tejido 
adyacente.9

Clínica

La presencia de estos tumores en cabeza y cuello 
es poco frecuente. Los datos clínicos dependen 
de su localización y extensión; sin embargo, 
el cuadro clínico más frecuente incluye dolor, 
parálisis de nervios craneales, hemoptisis, obs-
trucción nasal y epistaxis.10

Tumores secundarios

En estudios previos mencionan un periodo entre 
la radioterapia y el desarrollo de carcinomas 
nasofaríngeos y tumores de hueso temporal, en-
tre 5 a 30 años, con un promedio de 12.9 años.11 
En el caso de los sarcomas existen reportes que 
demuestran que no existe diferencia entre el 
periodo de latencia de estos tumores inducidos 
por radiación en cabeza y cuello con el de los 
que se originan en huesos largos.11

Cahan y sus colaboradores describieron 4 cri-
terios de diagnóstico para los sarcomas óseos 
secundarios a radiación:11

1.	 Tumor que se origina en campo de ra-
diación.

2.	 La naturaleza inicialmente no maligna 
del hueso.

3.	 Diagnóstico histológico.

4.	 Periodo de latencia relativamente largo.

En un estudio que incluyó a 53 pacientes con 
sarcoma secundario a radioterapia se encontró 
que existe relación entre los factores clinicopa-
tológicos del tumor y las características de la 
radiación aplicada. Los resultados mencionan 
que 68% de los casos desarrolló histiocitoma fi-
broso maligno, seguido de osteosarcoma en 13% 
y fibrosarcoma en 11%; 4% fueron schwanomas 
malignos. El periodo de latencia promedio que 
reportaron fue de 10 años.12

Un estudio en que se incluyeron 17 pacientes 
con diagnóstico de histiocitoma maligno fibroso 
nasosinusal posradiación, entre 1974 y 2004, 
15 tumores derivaron del seno maxilar y 2 de 
la nasofaringe; recibieron una dosis promedio 
de 74.4 Gy con un tiempo promedio entre la 
radioterapia y el diagnóstico del histiocitoma de 
143 meses. El tratamiento que se aplicó en estos 
pacientes fue maxilectomía total y subtotal sin 
disección de cuello para los tumores de maxilar 
y los de nasofaringe se trataron con radioterapia.7 
Existen artículos que reportan un periodo pro-
medio de latencia de 17 años y señalan al seno 
maxilar como el sitio más frecuente en cabeza 
y cuello.1,9 En los casos de histiocitoma de man-
díbula el periodo de latencia fue de 10 años.6

Tratamiento

El tratamiento de elección para este tipo de tu-
mores es quirúrgico con amplios márgenes por 
la alta tasa de recidiva local. La disección de 
cuello de manera profiláctica no está indicada, 
únicamente en caso de metástasis ganglionar o 
datos radiológicos positivos.9 Varios autores han 
estudiado el papel de la radioterapia como parte 
del tratamiento, Hsu y su grupo encontraron que 
la radioterapia posoperatoria es el único factor 
asociado con mejor control local (a 5 años sin 
recidiva 85% posradioterapia vs. 44% control 
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local sin radioterapia), sin reportar cambio en 
la supervivencia.13

Evolución

Dentro de los principales factores de pronóstico 
se encuentran: la localización, tumor residual, 
recidiva local y tipo histológico.9 La recurren-
cia local es uno de los principales factores 
asociados con el pronóstico. Múltiples reportes 
encontraron cifras de recidiva entre 26 y 50%.9,13 
Asimismo, se ha mencionado la importancia de 
los márgenes quirúrgicos en el porcentaje de 
recidivas; Sabesan y su equipo reportaron 86% 
de recidiva con márgenes quirúrgicos menores 
de 3 cm contra 27% en los pacientes que reci-
bieron resección radical.14

En un estudio se compararon la evolución y el 
desenlace de pacientes con diagnóstico de his-
tiocitoma fibroso maligno tanto primario como 
secundario a radioterapia. Se encontró que fue 
más frecuente la resección incompleta en los 
casos de tumores secundarios; esto probable-
mente a que es más difícil valorar los márgenes 
quirúrgicos después de la radiación, con el riesgo 
subsecuente de lesión residual.7

Las metástasis a distancia de encuentran hasta en 
40% de los casos, los sitios más frecuentes son 
pulmón (80-90%), hueso e hígado. Se ha men-
cionado como factor de riesgo para metástasis la 
profundidad tumoral.9,13 Es uno de los sarcomas 
de cabeza y cuello con mayor supervivencia con 
reportes de 50 a 74% a 5 años.9,13,14

DISCUSIÓN

El histiocitoma fibroso maligno es el sarcoma de 
tejidos blandos más frecuente, siendo el tracto 
nasosinusal el sitio más frecuente dentro de los 
tumores de cabeza y cuello. Son lesiones que 
con frecuencia se presentan de forma secundaria 
a radioterapia, como el caso que exponemos en 

este artículo. Los principales factores en la evo-
lución y desenlace son la resección quirúrgica 
completa con márgenes amplios, para evitar tu-
mor residual; además de la detección temprana.

CONCLUSIONES

Es importante tener en cuenta, en pacientes con 
lesiones benignas como este caso de nasoan-
giofibroma, la posibilidad de tumores malignos 
después de un tratamiento con radiación, así 
como su periodo de latencia para una vigilancia 
y seguimiento de nuestros pacientes.
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