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Resumen

Se describe el caso de una paciente de 36 aios de edad, con an-
tecedente de obstruccion nasal derecha de tres anos de evolucion,
lentamente progresiva, con cuadros de rinorrea amarillenta y epis-
taxis escasa intermitente. Se describen las caracteristicas clinicas,
datos de la exploracion fisica, estudios de gabinete, paraclinicos y su
tratamiento médico-quirurgico. Se realizo busqueda en la bibliografia
indexada y en la bibliografia nacional no indexada en espariol e in-
glés. La mayor parte de estos tumores se comportan como benignos,
pero hay casos que recidivan localmente y otros que se comportan
como sarcomas de tejidos blandos. El tratamiento es quirurgico,
existen reportes de uso de radioterapia posquirurgica y embolizacion
preoperatoria, lo cual esta en controversia.
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Abstract

This paper reports the case of a 36-year-old feminine patient, with
history of nasal right obstruction of three years of evolution, slowly
progressive, with yellowish rhinorrea and scanty intermittent epis-
taxis. There are described the clinical characteristics, information
of the physical exploration, clinical data and medical-surgical ma-
naging. We searched in the indexed literature and in the not indexed
national literature in Spanish and English. Most of these tumors
behave like benign, but there are cases that have local relapses
and others that behave as sarcomas of soft tissues. The treatment is
surgical; there are reports of use of postsurgical radiotherapy and
preoperatory embolization, which is in controversy.
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Introduccion

El tumor fibroso solitario o mesotelioma es una entidad rara,
descrita por primera vez en 1931 por Klempere y colaborado-
res.' Se trata de un tumor de células en huso del adulto, origi-
nalmente descrito en la pleura.? Actualmente en la bibliografia
se encuentran diversos reportes de origenes extrapleurales
incluyendo la region de cabeza y cuello: fosa infratemporal,
nariz y senos paranasales, espacio parafaringeo, espacios
profundos de cuello, 6rbita y glandulas salivales mayores.?

En 2006 se hablaba de 22 casos reportados en la nariz y
los senos paranasales.* Kodoma en 2008 report6 24 casos.’
Afecta a adultos de todas las edades, pero es mas frecuente
a partir de los 30 afios (entre 50 y 70 afios), con discreto
predominio en el sexo femenino. La mayor parte de estos
tumores se comportan como benignos, pero hay casos que
recidivan localmente y otros que se comportan como sarco-
mas de tejidos blandos.*¢

El tumor fibroso solitario es una lesion mesotelial o sub-
mesotelial que afecta tejidos blandos somaticos, actualmente
se reconoce que la mayor parte de las lesiones que se han
clasificado como hemangiopericitomas, en realidad, son
indistinguibles del tumor fibroso solitario, éstos en algunos
casos tienen una mayor hipercelularidad difusa. Los tumor
fibroso solitario se clasifican en la categoria de los tumores
intermedios (rara vez metastatizan) segin la Organizacion
Mundial de la Salud.”

La clasificacion del espectro del tumor fibroso solitario
(Gergler-Guillou) se muestra en el Cuadro 1.}

En términos macroscopicos, el tumor aparece como
una masa solitaria, bien delimitada, con un pediculo bien
vascularizado. La superficie de corte suele ser homogénea
o nodular, con un color blanco-grisaceo y, ocasionalmente
quistes, hemorragia o necrosis. Desde el punto de vista
microscopico, con hematoxilina-eosina, los tumores estan
compuestos, como en estos casos, por células fusiformes,

Cuadro 1. Nomenclatura del tumor fibroso solitario nasal
segun la Organizacion Mundial de Salud

Anterior Actual

Tumor fibroso solitario con- Variante fibrosa de tumor

vencional fibroso solitario
Hemangiopericitoma con- Variante celular de tumor
vencional fibroso solitario
Hemangiopericitoma lipo- Variante grasa de tumor fibro-
matoso so solitario

Angiofibroma de células gi- Variante células gigantes de
gantes tumor fibroso solitario

Histiocitoma-like fibroso va-
riante de tumor fibroso so-
litario

Histiocitoma fibroso profundo

e

agrupadas en fasciculos sin una disposicion definida, con
poca o ninguna actividad mitdtica. Puede haber areas hiali-
nas, necrosis, hemorragias y quistes ocasionales en el seno
del tumor. El patron vascular es variable, con formas de
ramificacion vascular.®

El tumor fibroso solitario deriva de células mesenquima-
les indiferenciadas, sin diferenciacion mesotelial, conocidas
como dendrocitos intersticiales, que se caracterizan por tener
una morfologia similar al fibroblasto, expresion de CD34
y que participan en la presentacion antigénica en el tejido
conectivo. Esto explicaria la presentacion de este tumor en
cualquier localizacion.?

El patron inmunohistoquimico de estos tumores se distin-
gue por ser uniformemente positivos para vimentina, CD34
y bel-2, focalmente positivos para la actina de muasculo liso
y uniformemente negativos para S100, desmina y EMA.

Los tumores fibrosos solitarios de localizacion pleural
tienen 23% de posibilidad de malignizarse, y es extremada-
mente rara en su localizacion extrapleural.’ La agresividad se
asocia con tumores grandes, hipercelularidad, pleomorfismo,
aumento de actividad mitdtica y necrosis.'®

Los sintomas mas frecuentes del tumor fibroso solitario
en la nariz y los senos paranasales consisten en obstruccion
nasal, rinorrea, epistaxis y exoftalmos. El tamafio del tumor
varia desde 2.8 a 8 cm en su mayor longitud. El tumor se ha
descrito como ovalado o circular, bien circunscrito o encap-
sulado, rojizo y fibroso."!

Algunos pacientes cuentan con diagnoéstico histopato-
légico previo mediante biopsia en consultorio de diversas
entidades, como poélipo en la cavidad nasal,'> schwannoma'
y hemangiopericitoma like,’ pero el estudio histopatoldgico
concluye con el diagndstico de tumor fibroso solitario.

En la mayoria de los casos se ha practicado reseccion
quirurgica, en algunos casos se reporta radioterapia posto-
peratoria. De igual forma se ha utilizado embolizacion para
manejar el remanente en la nasofaringe y para disminuir el
sangrado transoperatorio.'!

Se han reportado recidivas de manera extraordinaria.
Se utilizaron diversos abordajes, como rinotomia lateral,
maxilectomia medial, etmoidectomia externa y abordajes
transfaciales.!!

En el Cuadro 2 se muestra la sistematizacion por autor
de los casos reportados de tumor fibroso solitario y su tra-
tamiento.>!318

Caso clinico

Paciente femenina de 36 afios de edad, con los siguientes
antecedentes de importancia: madre viva con diabetes melli-
tus tipo 2. Tabaquismo, alcoholismo y exposicion a solventes
negados, asi como padeciemientos alérgicos. Padecimiento
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Tratamiento

Maxilectomia medial
Biopsia por escision

Abordaje transcraneal

Parotidectomia superficial
y radioterapia
Biopsia por escision

Reseccion endoscopica y
recidiva abordaje combinado

Reseccion endoscopica
Reseccion endoscopica

Reseccion submaxilar y
abordaje bicoronal

Tumorectomia y en la recidi-
va parotidectomia superficial

Reseccion endoscopica
Orbitotomia

Diseccion de cuello selectiva

Reseccion endoscopica

Cuadro 2. Sistematizacion de casos reportados de tumor fibroso solitario en cabeza y cuello
Casos Edad Localizacion
reportados
1999 Kessler 1 54 Masc Rinosinusal
2003  Konstantinidis 1 47 Fem Nasal
2004 Hicks 1 31 Fem Fosa craneal
anterior y
sinusal
2004 Suérez 1 20 Masc Region
parotidea
2005 DaSilva 2 38,55 Masc Cavidad oral
2006 Morales 1 32 Masc Rinosinusal
2006 Corina 1 63 Fem Rinosinusal
2006 Eloy 1 26 Fem Rinosinusal
2006 Galioto 2 24,64 Fem, Region sub-
Masc maxilar y fosa
infratemporal
2006 Rivadulla 2 70,73 Fem, Region
Masc parotidea
2007 Aramburo 1 49 Masc Nasal
2008 Santos-De Luna 1 56 Fem Orbita
2009 Sbrocca M 1 68 Fem Cervical
2009 Takasaki 1 74 Fem Rinosinusal
2009 Kodama 1 74 Masc Rinosinusal

Maxilectomia medial

Seguimiento

Dos afos sin
recidiva
Seis meses
sin recidiva
3.5 afos sin
recidiva

Un afio sin
recidiva
No se describe
Tres meses
con recidiva
Seis meses
sin recidiva
Seis meses
sin recidiva
No se describe

Cinco aflos y
tuvo recidiva al
final de éstos

No se describe
No se describe
Dos afos, sin
recidiva
Ocho meses,
sin recidiva
Un afio sin
recidiva

actual: antecedente de obstruccion nasal derecha de tres afios
de evolucion, lentamente progresiva, con cuadros de rinorrea
amarillenta y epistaxis escasa intermitente. Asimetria nasal
desde hacia tres meses a expensas de aumento de volumen
en el ala nasal derecha de forma progresiva hasta la fecha de
la valoracion. A la exploracion fisica se encontrd femenina
de edad correspondiente a la cronologica. Oidos: pabellones
bien implantados y desarrollados, conductos auriculares
externos permeables, membranas timpanicas integras de as-
pecto normal, cono luminoso presente, maniobras de Toynbee
presentes, MM normoinsertos.

Nariz mesorrina, piramide central, dorso recto, vestibulos
asimétricos a expensas de desplazamiento del ala nasal dere-
cha secundario a neoformacion de fosa nasal derecha, valvula
derecha no valorable, la valvula izquierda suficiente, en la fosa
nasal derecha se observé neoformacion en el vestibulo nasal
que obstruia el 100% de la luz, de coloracion rojiza, indurado,

rugoso en su superficie, con escaso moco hialino, no friable,
sin lograr visualizar el sitio de origen ni lograr introducir
nasoendoscopio, el tabique se encontr6 desplazado por la lesion
descrita a la izquierda no contactante, sin descarga por meatos
en la fosa nasal izquierda, la cual se encontrd sin datos de
afectacion tumoral y luz permeable, mucosa de caracteristicas
normales. En la nasoendoscopia flexible se encontré que la
lesion tumoral se extendia desde region vestibular a la region
coanal derecha sin sobrepasar ésta, de mismas caracteristicas
descritas. El resto de la exploracion fisica se reportd normal.

Las Figuras 1 y 2 muestran el estudio tomografico compu-
tado de nariz y senos paranasales en fase simple y contrastada.

Se realizo reseccion via Degloving sin complicaciones pos-
tquirargicas (Figura 3). El resultado histopatolégico definitivo
reportd tumor fibroso solitario (Figura 4).

El seguimiento a seis meses ha sido sin evidencia de
recidiva tumoral.
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Figura 1. Tomografia axial de nariz y senos paranasales.

Figura 2. Tomografia coronal de nariz y senos paranasales.

Conclusiones

La mayor parte de estos tumores se comportan como benig-
nos, pero hay casos que recidivan localmente y otros que
se comportan como sarcomas de tejidos blandos. El trata-
miento es quirurgico, existen reportes de uso de radioterapia
posquirtrgica y embolizacién preoperatoria, lo que esta en
controversia.

-

Figura 3. Tumor fibroso solitario nasal resecado via De Gloving.

Figura 4. Tumor fibroso solitario de la fosa nasal derecha.
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