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RESUMEN

Introduccién: El pseudotumor fibroso calcificante es un tumor benigno de tejidos blandos que aparece principalmente en
niflos y adultos jovenes entre 20 y 30 aflos de edad, aun sin una etiologia clara y definida. De distribucion corporal variable,
siendo relativamente poco comun en el cuello. Caso clinico: Se presenta el caso de una paciente adolescente de 17 afos con
tumor en el cuello de rapido crecimiento que se manifestd con dolor moderado localizado, ronquido excesivo y dificultad
respiratoria progresiva. Tratamiento: Se realiza reseccion completa del tumor localizado en hipofaringe, la cual confirma
el diagnéstico histopatolégico e inmunohistoquimico de pseudotumor fibroso calcificante. Conclusién: El pseudotumor
fibroso calcificante de cuello es una patologia benigna rara, con sintomas inespecificos y muy probablemente, inducida
porgue el tumor comprime los tejidos circundantes. La resoluciéon quirdrgica sigue siendo el Gold estandar (GS) en cuanto al
tratamiento. El prondstico postreseccion es bueno a largo plazo, con tasas bajas de recurrencias. Se discute la aproximacion
diagnodstica y terapéutica en un paciente adolescente comparado con lo descrito en la literatura.

Palabras Clave: DeCS: Pseudotumor fibroso calcificante, calcificaciones psamomatoides, tumor benigno del cuello, tumor
cervical, adolescente.

ABSTRACT

Introduction: Calcifying fibrous pseudotumor is a benign soft tissue tumor, appearing mainly in children and young adults
between 20 and 30 years of age, still without a clear and defined etiology. It has a variable body distribution, being relatively
uncommoninthe neck.Case report: We present the case ofal7-year-old teenager female patient with a rapidly growing neck
tumor, which manifested with moderate localized pain, excessive snoring and progressive respiratory distress. Treatment:
Complete resection of the tumor located in the hypopharynx was performed, which confirmed the histopathological and
immunohistochemical diagnosis of calcifying fibrous pseudotumor. Conclusion: Calcifying fibrous pseudotumor of the
neck is a benign pathology, rare with non-specific symptoms and most probably induced by the tumor compressing the
surrounding tissues. Surgical resolution remains the gold standard for treatment. The prognosis after resection is good in
the long term, with low recurrence rates. The diagnostic and therapeutic approach in this teenager patient is discussed
compared to that described in the literature.
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Bombodn et al.

1. Introduccién

El pseudotumor fibroso calcificante es un tumor benigno de tejidos blandos poco frecuente
con caracteristicas histoldgicas distintivas [1]. Se caracteriza histolégicamente por abundante tejido
colagenizado, con un infiltrado linfoplasmocitico focal y calcificaciones psamomatosas y distréficas [2]. Es
mas frecuente en nifos y adultos jovenes [3]. Se encuentra en numerosos lugares del cuerpo, la mayoria
de las veces en el tracto gastrointestinal o tejido blando subcutaneo, pero es relativamente poco comun
en el cuello [1]. La causa y los mecanismos patoldgicos se desconocen [3]. En casi todos los casos, se
describe una lesidon Unica, aunque existen lesiones Mmultiples. Su aproximacién diagndstica es clinica
e imagenoldgica. No obstante, es necesario obtener una muestra histopatolégica para confirmar el
diagndstico [4]. El objetivo de este articulo es reportar el caso de un pseudotumor fibroso calcificante del
cuello en una paciente adolescente.

2. Reporte de caso

Se presenta el caso de una mujer adolescente de 17 anos, sin antecedentes patoldgicos de
importancia, que acude por presentar aparente tumoracién en el cuello que produce dolor moderado,
ronquido excesivo desde hace 4 meses, aproximadamente, y que se exacerba en las Ultimas semanas,
acompanado de dificultad respiratoria progresiva. No se evidencian sintomas o signos neuroldgicos o
digestivos. La paciente es sometida inicialmente a estudio de TAC de cara y cuello, sin un diagndstico
definitivo, que reporta tumoracién paratraqueal y retrotraqueal con calcificaciones en su interior que
desplazan y obliteran la laringe y la traquea, parcialmente, de contornos regulares, que mide 4 x 11 cm.

En el examen fisico, se observa un aumento del volumen cervical que ocupaba toda la topografia
central del cuello, blanda al tacto. La orofaringe se palpaba abultada, comprometida totalmente por un
tumor duro.

2.1. Taller diagnéstico

La paciente es valorada por el servicio de Cirugia de Cabezay Cuello, bajo el diagndstico presuntivo de
tumor de comportamiento incierto del cuello. Se solicitaron algunos examenes complementarios entre
los que constan estudios paraclinicos de laboratorio; nasofibrolaringoscopia; TAC de cara, cuello, térax;
citopuncidn guiada por ecografia de tumor cervical.

En los estudios paraclinicos de laboratorio, realizados en el Departamento de Laboratorio Clinico de
SOLCA, Guayaquil, se constata que el hemograma, la bioquimica sanguineay los tiempos de coagulacion
se encuentran dentro de pardmetros normales.

En la nasofibrolaringoscopia se evidencia tumor de limite de nasofaringe con orofaringe, que ocupa la
totalidad de la orofaringe y llega hasta hipofaringe, desplazando la laringe y, debido al tamafio de la masa,
no se logra acceder hasta la supraglotis.

El reporte de la TAC de cara, cuello con contraste intravenoso identifica lesidon tumoral de contornos
definidos, heterogénea, con densidad de tejidos blandos y calcificaciones irregulares en su interior, que
mide 69 mm en su eje mayor en plano axial, y 117 mm en su eje mayor en plano sagital, no presenta
realce posterior al contraste endovenoso. Por su margen anterior, contactay comprime la faringe, laringe,
esdfago y glandula tiroides, de predominio en el Iébulo izquierdo. Por el posterior, involucra el espacio
prevertebral, sin aparente infiltraciéon de agujeros vertebrales ni estructuras éseas. Sus margenes laterales
contactany desplazan los espacios carotideos, carétidas y venas yugulares, sin provocar infiltracion de los
mismos. Nasofaringe permeable, de morfologia conservada, orofaringe ocluida en casi su totalidad por la
lesion tumoral descrita, no se observan adenopatias cervicales (Figura 1).

La TAC de tdrax, reporta lesidn tumoral cervical prevertebral, que se extiende al opérculo toracico,
desplaza anteriormente la tiroides sin infiltrarla, deforma la pared posterior de la traquea y comprime
al eséfago.
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Figura 1. Corte axial de TAC de cara y cuello con contraste intravenoso con evidencia de lesion
tumoral de contornos definidos, heterogénea, con densidad de tejidos blandos y calcificaciones
irregulares en su interior, no presenta realce posterior al contraste endovenoso

Fuente: Departamento de Radiologia e Imagenes. SOLCA — Guayaquil.

La citopuncién guiada por ecografia de tumor cervical no es valorable ni concluyente, ya que la
muestra estaba constituida exclusivamente por eritrocitos con trazos de hemolisis y leucocitos dispersos.
Posteriormente, es valorada con los resultados de examenes complementarios y, al no tener un resultado
patolégico ni citolégico concluyente, y presentar la paciente la sintomatologia inicial con aparente
exacerbacion del cuadro clinico (dificultad respiratoria), se decide realizar traqueostomia abierta mas
biopsia incisional de orofaringe, de manera profilactica ante un probable cuadro obstructivo a corto o
mediano plazo.

El procedimiento se realizé sin complicaciones aparentes y el resultado de la biopsia reportd
proliferacién fibroblastica/miofibroblastica paucicelular con células fusiformes, sin atipias significativas
inmersas en una Matriz coldgena densa, acompanada de esporadicos linfocitos y escasas calcificaciones
psamomatosas. No se identificaron areas de necrosis, anaplasia o actividad mitdtica elevada que
sugieran malignidad. Los hallazgos son sugestivos de pseudotumor fibroso calcificante. Los resultados
de inmunohistoquimica descartan fibromatosis y el KI1:67 demuestra un indice bajisimo de proliferacion
celular.

En este contexto, el presente caso es valorado y revisado por el Comité de Piel, Sarcomas y Partes
Blandas, y luego por el de Patologia que, después de un analisis minucioso y exhaustivo, recomiendan
aumentar las pruebas inmunohistoquimicas, que se detallan a continuacién (Tabla 2):

Las pruebas IHQ confirmaron el diagndstico de pseudotumor fibroso calcificante con positividad de
IgG4. Por lo tanto, en vista de los resultados, se decide como Unica opcidn de tratamiento la reseccién
quirdrgica. Para complementar los hallazgos de imagen descritos previamente, y con el objetivo de
definir las caracteristicas morfoldgicas y anatdmicas de la lesidon y su relacion con estructuras adyacentes,
asi como para la seleccién de la mejor técnica quirdrgica, se solicita una resonancia magnética de cara,
cuello y térax con contraste (Figura 2).
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Tabla 2. Hallazgos inmunohistoquimicos

Prueba IHQ Resultado

B CATENINA Negativo

SOX 10 Positividad focal en miofibroblastos

Kl 67 1%

SMA ACTINA MUS.LISO 1A4 Positivo perivascular y en miofibroblastos
S 100 Negativa
SINAPTOFISINA Negativa
CROMOGRANINA Negativa

CcD-17 Negativo

CD-34 Positivo

Fuente: Departamento de Patologia. SOLCA — Guayaquil.

Figura 2. Corte axial de resonancia magnética nuclear de cara y cuello simple y contrastada con
evidencia de masa tumoral sélida extraluminal en espacio de la orofaringe e hipofaringe, que en forma
secundaria oblitera la luz

Fuente: Departamento de Radiologia e Imagenes. SOLCA - Guayaquil.

La RMN de cara, cuello reporta lesion tumoral de aspecto sélido en espacio de la orofaringe e
hipofaringe, de 112 x 66 x 37 mm en sus ejes mayores, que en forma secundaria oblitera su luz, en relaciéon
a su diagndstico histopatoldégico de pseudotumor fibroso. Adenopatias cervicales de caracteristicas
probablemente inflamatorias en los niveles |, Il y Il. Se observan adenopatias de morfologia conservada, la
de mayor tamafio mide 8 mm. Proceso inflamatorio en senos maxilares, esfenoidal y celdillas etmoidales.

2.1. Tratamiento y evolucién

La paciente es sometida a una cervicotomia exploratoria, diseccién lateral izquierda y exéresisde tumor,
en un procedimiento quirdrgico que tuvo una duracidén de 4 horas, con un sangrado aproximado de
600 ml. Se realiza una incisiéon cervical ampliada bilateral, encontrando en el intraoperatorio tumoracion
en region de hipofaringe de caracteristicas macroscépicas ovalada, de superficie lisa, que mide
aproximadamente 8 x 10 cm (Figura 3). Ademas, durante el acto quirurgico, se aisla un ganglio cervical
izquierdo nivel lll, pardo amarillento, de consistencia elastica, que mide 1,2 x 1 cm, realizandose diseccién
lateral izquierda. Se conservan y preservan las estructuras vasculares y nerviosas, como paratiroides y
nervio laringeo recurrente.
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Figura 3. Hallazgos intraperatorios de exéresis de tumor de hipofaringe
Fuente: SOLCA — Guayaquil.

El reporte de patologia e inmunohistoquimico de la pieza quirdrgica evidencia tumor fibroso
calcificante.

El estudio de patologia del ganglio cervical resecado revelé ganglio linfatico con histiocitosis sinusoidal,
negativo para malignidad.

Se realiza exéresis total del pseudotumor fibroso calcificante de hipofaringe, sin complicaciones
intraoperatorias ni posoperatorias. La paciente es dada de alta a las 72 horas del periodo postquirdrgico,
con sangrado escaso por los drenes colocados en el operatorio, que se retiran al alta médica, manteniendo
la traqueostomia que se encuentra funcionante y en buenas condiciones.

Posterior a la primera semana, la paciente acude a control por consulta externa del area de Cabeza
y Cuello, en la que se evidencia traqueostomo funcionante, herida quirdrgica en buen proceso de
cicatrizacioén, sin signos de infeccion, con mejoria relativa de la sintomatologia inicial. Se lleva a cabo
nasofibroscopia que reporta buena movilidad de ambas cuerdas. Se indican ejercicios respiratorios para
eventual decanulacién.

A la semana subsecuente, se ejecuta una decanulacién exitosa. Finalmente, se cita a controles
posteriores con resultados, evidenciandose cicatriz sellada, no recidiva tumoral. Al ser un tipo de tumor
con caracteristicas benignas, la paciente no recibe tratamiento adyuvante oncoldgico especifico.

3. Discusién

La clasificacion actual de la OMS utiliza desde el afio 2002 el término tumor o pseudotumor fibroso
calcificante para referirse a una lesién mesenquimal benigna rara [1,14]. Actualmente, la patogénesis es
incierta. Las posibles etiologias incluyen infeccidn previa, trauma o intervencién quirdrgica [2].

Este tipo de lesidn se caracteriza por tener un limite definido, carecer de capsula y presentar una
amplia gama de tamanos. Microscdpicamente presenta colageno hipocelular densamente hialinizado
con psamoma o calcificacion distréfica e infiltrado inflamatorio mononuclear [3,14]. Se ha descrito
principalmente en nifios y adultos jovenes entre 20 y 30 afos de edad, con escasa predisposicion en
mujeres, aln sin una causa bien definida [4, 5].

El pseudotumor fibroso calcificante se ha documentado en diversas localizaciones anatdmicas como
superficies serosas, 6érganos sélidos y tubulares, y tejidos blandos [6]. Los sitios mas frecuentemente
involucrados son el estémago (18 %), el intestino delgado (8,7 %), la pleura (9,9 %), el cuello (6,2 %), el
peritoneo (6,8 %), el mediastino (5 %) y el mesenterio (5 %) [7]. En este contexto, existen muy pocos casos
en la literatura de presencia en el cuello, pues la mayoria de los estudios son informes de hallazgos
esporadicos, con poca o nula sintomatologia [1].

Los pacientes normalmente no tienen sintomas especificos y, cuando existen, son atipicos vy,
probablemente, inducidos por el tumor que comprime los tejidos circundantes. Los tumores se detectan
a menudo de forma incidental durante examenes de imagen o cirugias [8].
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El examen de laboratorio resulta no ser tan util en el diagnéstico de pseudotumor fibroso calcificante
[5]. Este es morfoldgico, por lo tanto, la inmunohistoquimica podria ser funcional en el diagnéstico
diferencial. Las células del husillo son fuertes y difusamente positivas para Vimentin y Factor Xllla y, rara
vez, positivas para la actina muscular lisa (SMA). La inmunorreactividad del tumor fibroso para CD34
se ha reportado de forma variable en la literatura. Se ha descrito una relacién IgG:lgG4 en la poblacion
plasmatica, lo que sugiere una asociacion potencial entre la enfermedad relacionada con IgG4 [7, 9].

El tratamiento de eleccidon y con mejores resultados del pseudotumor fibroso calcificante es la
extirpacion quirdrgica. Todos los cientificos estan de acuerdo en que este tipo de tumor debe ser extirpado
en el momento del diagndstico. Se reportan pocas recurrencias y no se registran muertes relacionadas
[9]. Sin embargo, otros investigadores sugieren el tratamiento con corticosteroides, pero la extirpacion
de tumores radicales mediante cirugia es el principal método de tratamiento porque la histopatologia
postoperatoria y la inmunohistoquimica permiten obtener un diagndstico definitivo [10,12].

Existen dos tipos de escisidon que se recomiendan en la literatura: la abierta y la endoscépica. La
reseccion o exéresis quirdrgica abierta se empled en la mayoria de los casos, mientras que, en unos
pocos, se utilizé cirugia laparoscdpica o minimamente invasiva [9,11]. La TAC y la RM proporcionan una
reconstruccién tridimensional de la lesidon y definen las caracteristicas morfoldgicas y su relacién con
estructuras adyacentes, lo que es importante para la planificacidon quirdrgica [1]. A pesar de esto, si bien
las imagenes pueden desempefar un papel importante en el diagnéstico de muchas lesiones, en este
tipo de tumor el diagnéstico final depende del examen microscdpico del tejido realizado en el estudio de
histopatologia [1, 5].

Los casos de transformacion maligna no se han informado en la literatura [13]. A nivel global, se
identificaron estudios en los que no se observaron recurrencias Nni metastasis, excepto en pocos pacientes,
incluyendo pacientes pediatricos menores de 3 afos, en los que existié una exigua recurrencia dentro
de su periodo de seguimiento [15]. El prondstico suele ser bueno con minima morbilidad asociada y sin
mortalidad registrada [13,15].

Es importante determinar que el diagndstico final y definitivo del pseudotumor fibroso
calcificante se realiza entre varias entidades similares, tales como fibromatosis, sarcoma sinovial,
fibroblastoma desmoplasico, fibroma de la vaina de tenddn, exclusivamente con estudios histolégicos
e inmunohistoquimicos. También, se deben realizar otros estudios dedicados a la identificacién de la
patogénesis exacta del tumor y la evaluaciéon de la distribucién de la edad de presentacion para evitar un
diagndstico erréneo y un tratamiento innecesario [15].

4, Conclusiones

El pseudotumor fibroso calcificante es una patologia rara, de muy dificil diagndstico, en especial
en pacientes adolescentes, como la de nuestro caso clinico. La sintomatologia es inespecifica y la
localizacion variable, el manejo quirdrgico sigue siendo la piedra angular del tratamiento, con pocas tasas
de recurrencia y buen prondstico a largo plazo.

Este caso en particular destaca la importancia de considerar al pseudotumor fibroso calcificante como
una entidad a tener en cuenta al demostrar tumores cervicales en estudio, especialmente, en pacientes
adolescentes con sintomas inespecificos. En la actualidad, al existir pocos casos descritos en la literatura,
una aproximacion diagndstica y terapéutica adecuada permitird proponer, evaluar y dar seguimiento a
futuros casos clinicos con caracter de estudios multicéntricos, siendo asi un campo amplio y abierto para
futuras investigaciones médicas.

5. Abreviaturas

IHQ: Inmunohistoquimica
OMS: Organizacion Mundial de la Salud
RM: Resonancia Magnética

TAC: Tomografia axial computarizada
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