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Histiocitoma fibroso maligno de orofaringe.
Reseccion y reconstruccion con colgajo

fasciocutaneo radial

Malignant oropharyngeal fibrous histiocytoma. Resection and radial

reconstruction with fasciocutaneous flap
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Resumen: El histiocitoma fibroso maligno se reconoce como el sarcoma
de tejidos blandos mas frecuente de la edad adulta, aunque su localizacién
en faringe no es usual habiéndose recogido en la literatura cientifica tan
solo 6 casos en esta localizacién. Presentamos el caso de un paciente con
un histiocitoma fibroso maligno en orofaringe de gran tamafio, al que se
le realizé una reseccién con amplios margenes y la reconstruccion del defec-
to con un colgajo fasciocutaneo radial. Discutiremos a raiz del caso la
epidemiologia, manifestaciones clinicas, incidencia de metastasis, histo-
patologia, factores prondsticos y tratamiento de este tipo de tumores.
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Abstract: Malignant fibrous histiocytoma is recognized as the most
common soft-tissue sarcoma in adults, although its location in
the pharynx is unusual. Only 6 cases of the pharynx have been
reported in the scientific literature. We report the case of a patient
with a large malignant fibrous histiocytoma in the oropharynx. The
tumor was resected with generous margins and the defect was
reconstructed with a radial fasciocutaneous flap. The epidemiology,
clinical manifestations, incidence of metastases, histopathology,
prognostic factors and treatment of malignant fibrous histiocytoma
are discussed in relation to this case.
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Introduccion

El fibrohistiocitoma maligno fue des-
crito por O’Brien y Stout en 1964, y
desde entonces es reconocido como el
sarcoma de tejidos blandos mas frecuente
en la edad adulta. Es una neoplasia defi-
nida histopatolégicamente por una pro-
liferacion mesenquimal de células his-
tiocitarias y de fibroblastos que siguen
varios patrones de crecimiento. El HFM
debe ser diferenciado de otras neopla-
sias que también exhiben un importan-

A
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Introduction

O’Brien and Stout 1
described malignant fibro-
histiocytoma in 1964. Since
then, it has been recognized
as the most frequent sarco-
ma of soft tissues in adults.
This neoplasm is defined
histopathologically by mes-
enchymal proliferation of his-
tiocytic cells and fibroblasts
with several different growth

J

te pleomorfismo como el liposarcoma Figura 1. Fotografia clinica de la lesién en orofaringe. Se evidencia patterns. MFH must be dif-

leomérfico, r miosarcoma pleo-
pleomérfico, rabdomiosarcoma pleo dad de la luz.

una gran masa pediculada a paladar blando que ocupa la totali-

ferentiated from other neo-

morfico, carcinoma pleomorfico y leio-  rigure 1. Ciinical photography of the oropharyngeal lesion. A large ~ Plasms that exhibit marked
miosarcoma.23 pediculated mass of the soft palate occupies the entire lumen. pleomorphism, such as pleo-

Se localiza mas frecuentemente en las
extremidades, retroperitoneo y cavidad
abdominal, siendo su localizacién en
cabeza y cuello tan solo el 1-7% de los
casos.246 Raramente se localiza en los
tejidos blandos de la cavidad oral y en
muy pocos casos se observa su localiza-
cién en orofaringe, como en el caso que
nos ocupa. Presentamos, debido a la rare-
za de su localizacién e implicaciones de
la misma, un nuevo caso de histiocitoma
fibroso maligno afectando el paladar
blando y pared lateral del orofaringe.
Revisamos la literatura a propésito de este
caso.

morphic liposarcoma, pleo-
morphic rhabdomyosarco-
ma, pleomorphic carcinoma,
and leiomyosarcoma.2 3

It is located most frequent-
ly in the limbs, retroperi-
toneum and abdominal cav-
ity, occurring in the head
and neck in only 1-7% of
cases.24¢ [t is rarely locat-
ed in the soft tissues of the
oral cavity and very few
cases occur in the orophar-
ynx, as in our present case.
Due to its exceptional loca-
tion and the implications of
this location, we report a

Caso clinico new case of malignant
. Figura 2. TC preoperatoria donde se observa la gran masa pedi- fibrous histiocytoma of the
Presentamos el caso de un varon de  culada a paladar blando que obstruye la luz de la orofaringe.  Soft palate and lateral wall

54 afios que acude a nuestra consulta Figure 2. Preoperative CAT showing a large pediculated mass of the  of the oropharynx_ The liter-

por disfagia, dislalia y sensacién de cuer-
po extrafo en cavidad oral de 2 meses
de evolucién. El paciente era fumador
habitual. A la exploracién intraoral se observaba una gran masa exo-
fitica de 7 cm de didmetro maximo, carnosa, que parecia pedicu-
lada a paladar blando y ocupaba la luz de la orofaringe (Fig. 1). No
se palpaban adenopatias cervicales. La TC cervicofacial objetivaba
una lesién de partes blandas de gran tamafio y bordes bien defi-
nidos que parecia originarse en el paladar blando, creciendo exo-
fiticamente y ocupando la luz de la orofaringe (Fig. 2). No se obje-
tivaron adenopatias de caracteristicas patolégicas. El resto de la
exploracién fisica y la TC toracoabdominal no objetivaron otras
lesiones a distancia. Se realiz6 una biopsia incisional que revelé una
neoplasia fusocelular constituida por una poblacién de células de
hébito fibrohistiocitario con un patrén de crecimiento tipo estori-
forme, compatible con fibrohistiocitoma maligno (Fig. 3). Dada la
obstruccién rdapidamente progresiva de la via aérea superior, el

soft palate that obstructs the oropharynx.

ature on this pathology is
reviewed.

Clinical case

We report the case of a 54-year-old man who was seen
in our clinic for dysphagia, dyslalia, and a foreign body sen-
sation in the oral cavity of 2 months’ evolution. The patient
was a regular smoker. Intraoral examination revealed a large,
fleshy, exophytic mass, 7 cm maximum diameter, that
appeared to be pediculated from the soft palate and occu-
pied the oropharyngeal lumen (Fig. 1). No cervical lymph
nodes were palpated. Cervicofacial CAT disclosed a soft-
tissue lesion of large size and well defined margins that
seemed to arise from the soft palate, growing exophytical-
ly and occupying the oropharyngeal lumen (Fig. 2). No patho-
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paciente requirié la realizacién de una
traqueostomia previamente a la cirugia
definitiva. El paciente fue sometido a ciru-
gia realizindose un abordaje mediante
labiomandibulotomia media, exéresis de
la lesion con margenes de seguridad -lo
que supuso la reseccién de la totalidad
del paladar blando, pilares amigdalinos
y la pared de orofaringe izquierda- y la
reconstrucciéon inmediata con un colga-
jo fasciocutaneo radial del lado izquier-
do (Figs. 4-7). El estudio anatomopato-
I6gico de la pieza revel6 una neoplasia
fusocelular constituida por una pobla-
cién de células de habito fibrohistiocita-
rio, de nucleos ovalados, pleomérficos y
citoplasmas fusiformes, que alternaba
con otras de habito epitelioide, dis-
puestas formando haces entrecruzados
y adoptando en zonas un patrén de cre-
cimiento tipo estoriforme, confirmando
asi el diagnéstico inicial. Se identificaron
frecuentes figuras de mitosis, algunas de
ellas atipicas. Las tinciones para vimen-
tina y proteina CD68 fueron positivas.
La neoplasia respetaba ampliamente los
margenes de reseccién quirdrgicos. Dado
el gran tamafo de la lesién, fue admi-
nistrado tratamiento radioterapico com-
plementario. El paciente ha permaneci-
do libre de recidiva local o a distancia
hasta el momento actual y presenta un
excelente resultado estético y funcional,
con deglucién y fonacién normales.

Discusion

A raiz de la descripciéon por O’Brien
y Stout del histiocitoma fibroso maligno
(HFM) como un tipo histolégico inde-
pendiente de los sarcomas de tejidos

blandos, se han publicado grandes series de HFM y se acepta hoy
como el sarcoma de tejidos blandos mas frecuente de la edad adul-
ta, 249 siendo también uno de los mas frecuentes en el territorio

maxilofacial.10. 1

El fibrohistiocitoma maligno puede presentarse a cualquier edad,
aunque es realmente infrecuente antes de los cuarenta afios y extre-
madamente raro en la infancia. Se observa un pico de mayor inci-
dencia en la séptima década y es mas frecuente en hombres que
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Figura 3. Espécimen histolégico mostrando la poblacién tumo-
ral fibrohistocitaria que adopta un patrén estoriforme.

Figure 3. Histologic specimen showing the fibrohistocytic tumor popu-
lation, which exhibits a storiform pattern.

Figura 4. Fotografia intraoperatoria donde se observa la gran
tumoracién vegetante y exofitica origindndose desde el paladar
blando.

Figure 4. Intraoperative photograph showing a large, vegetative,
exophytic tumor arising from the soft palate.

logical lymph node enlarge-
ment was observed. The rest
of the physical examination
and thoracoabdominal CAT
found no tumoral spread. An
incisional biopsy revealed a
fusocellular neoplasm consti-
tuted by a population of
fibrohistiocytic cells with a
storiform growth pattern,
which was compatible with
malignant fibrohistiocytoma
(Fig.3). As upper airway
obstruction was developing
rapidly, the patient required
tracheostomy before defini-
tive surgery. He underwent
surgery via medial labio-
mandibulotomy and the
lesion was removed with
safety margins. This involved
resection of the entire soft
palate, amygdalar pillars,
and the left wall of the
oropharynx. The procedure
concluded with immediate
reconstruction using a left
radial fasciocutaneous flap
(Figs 4-7). The histopatho-
logic study of the piece
revealed a fusocellular neo-
plasm constituted by a pop-
ulation of cells of fibrohisti-
ocytic appearance with pleo-
morphic oval nuclei and
fusiform cytoplasm, which
alternated with cells of
epithelioid appearance. They
were arrayed forming imbri-
cated bundles and adopting
a storiform growth pattern in
areas, which confirmed the

initial diagnosis. Frequent mitotic figures were identified,
some of them atypical. Staining for vimentine and CD68
protein was positive. The neoplasm was removed surgical-

ly with ample resection margins. Due to the large size of the

en mujeres.257 Puede localizarse en tejidos blandos y de forma pri-
maria intradsea. Sus localizaciones mas frecuentes son la extremi-

dades (60%) y el retroperitoneo o cavidad abdominal (20%), sien-

Discussion

do menos frecuente en el area maxilofacial.24-7.1213 E[ tracto naso-

sinusal es su localizacién craneofacial mas comun, siendo otras el

lesion, complementary irradiation was given. The patient
has remained free of local or distant recurrence until now.
The aesthetic and functional results are excellent, with nor-
mal swallowing and phonation.

As a result of the description by O'Brien and Stout of
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esqueleto facial, la laringe, tejidos blan-
dos del cuello y las glandulas salivares
mayores.3'4 Si su localizacién en cavidad
oral es poco frecuente,'21418 menos aln
lo es en la faringe, habiéndose recogido
en la literatura cientifica tan solo 6 casos
en esta localizacién.19-24
Macroscépicamente el tumor tiene
una apariencia multilobulada, carnosa,
grisacea y aunque parece circunscrito,
en la mayoria de los casos se encuentran
extensiones microscépicas al tejido adya-
cente.2 Microscépicamente, las células
neoplésicas adoptan morfologias muy
variables, en ocasiones similares a his-

Histiocitoma fibroso maligno de orofaringe. Reseccién y reconstruccion con...

malignant fibrous histiocy-
toma (MFH) as an indepen-
dent histologic type of soft-
tissue sarcoma, large series
of MFH have been published.
Today it is accepted as the
most frequent soft-tissue sar-
coma in adults? +° and one
of most frequent in the max-
illofacial territory.10. 11

Malignant fibrohistiocytoma
may occur at any age,
although it is uncommon
before the age of 40 years
and extremely rare in child-

tiocitos y en otras la apariencia es de Figura 5. Fotografia intraoperatoria donde se muestra el gran hood. A peak incidence is

fibroblastos. El patrén histolégico tam-
bién es altamente variable de unas zonas
a otras y entre distintos tumores, habién-
dose clasificado en funcién de su apa-
riencia y la poblacién celular predomi-
nante en distintos subtipos: estoriforme-
pleomorfo, mixoide, de células gigantes,
inflamatorio y angiomatoide. La forma
pleomérfica-estoriforme es la mas fre-
cuente y se caracteriza por contener gru-
pos de células neoplésicas fusocelulares
en un patrén estoriforme alrededor de
vasos, ademas de células redondeadas
similares a histiocitos, frecuentemente
exhibiendo cierto grado de pleomorfis-
mo (Fig.3). Este tipo tiende a ser pobre-
mente diferenciado, mas frecuentemente
grado 2 6 3. En la variante mixoide se
observan células mesenquimales en un

defecto creado tras la reseccién con margenes de la tumoracion.
Figure 5. Intraoperative photograph of the large defect created by
wide-margin resection of the tumor.

observed in the seventh
decade and it is more frequent
in men than in women.2 57 It
may be located in soft tissues
or appear as a primary
intraosseous tumor. The most
frequent sites are the limbs
(60%) and retroperitoneum
or abdominal cavity (20%),
the least common site being
the maxillofacial area.2 471213
The most frequent craniofa-
cial site is the nasosinusal
tract; other sites are the facial
skeleton, larynx, soft tissues
of the neck and major salivary
glands.3'* While the location
in the oral cavity is uncom-
mon,21418  pharyngeal

estroma mixoide rico en mucopolisaca- Figura 6. Fotografia intraoperatoria mostrando la reconstruccion  tymors are even rarer. Only 6

ridos, también existe cierto grado de ple-

del defecto en orofaringe con el colgajo fasciocutaneo radial.
Figure 6. Intraoperative photograph showing the reconstruction of

cases of malignant fibrous his-

omorfismo celular, pero en mucho  ne oropharyngeal defect with a radial fasciocutaneous flap. tiocytoma have been report-

menor grado que en el subtipo anterior;
tiene menos tendencia a metastatizar a
distancia, observandose un mejor prondstico. En el subtipo de célu-
las gigantes lo peculiar es la presencia de una mezcla de células mul-
tinucleadas malignas y benignas y en particular de células gigantes
de tipo osteoclastico, asociadas con células estromales que aseme-
jan histiocitos mononucleares con grados variables de anaplasia. La
variante inflamatoria se caracteriza por la presencia de abundantes
neutrdfilos, células plasmaticas, linfocitos y, en ocasiones, células
espumosas, en un estroma pobremente colagenizado. El tipo angio-
matoide predomina en sujetos menores de 40 afios, suele ser de
bajo grado y en él se observan édreas de hemorragia con depésito
de hemosiderina junto con una poblacién fibrohistiocitica pleo-
moérfica y elevada actividad mitética.267 Nuestro caso corresponde
a la variante estoriforme.

Como para otros tipos de sarcomas, se han observado casos de
fibrohistiocitomas malignos radioinducidos tras un periodo de laten-

ed in the pharynx in the sci-

entific literature.-24
The gross tumor had a gray-colored, fleshy, multilobate
appearance. Although it appears circumscribed, in most cases
there is microscopic spread to adjacent tissue.2 Microscopi-
cally, the neoplasm has various morphologies, sometimes
similar to histiocytes and other times similar to fibroblasts.
The histologic pattern is highly variable from one area to
another and between different tumors. It is classified, based
on appearance and predominant cell population, into dif-
ferent subtypes: storiform-pleomorphic, myxoid, giant-cell,
inflammatory, and angiomatoid. The pleomophic-storiform
type is the most common and is characterized as contain-
ing groups of spindle-shape neoplastic cells in a storiform
pattern around blood vessels, in addition to histiocyte-like
round cells that frequently exhibit a certain degree of pleo-
morphism (Fig.3). This type tends to be poorly differentiat-
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cia variable entre 5 y 45 afios.625-28 En
1999 Patel y cols.,* estudiaron una serie
de 10 pacientes con sarcomas de cabe-
za y cuello radioinducidos, observando
que el HFM era el subtipo més frecuen-
te (4/10). En este mismo articulo, reali-
zan una revision de los sarcomas de
cabeza y cuello radioinducidos publica-
dos en la literatura cientifica hasta ese
momento, encontrandose que el diag-
néstico mas frecuente también fue de
HFM (36%). Pero en lo que respecta a
nuestro caso, no se identifico este ante-
cedente.

Este tumor habitualmente se presenta
como una masa indolora de crecimien-

tumoracién se localiza en cavidades soft palate reconstruction.
como el abdomen o retroperitoneo, el

paciente puede presentar sintomatolo-

gia de distensién abdominal progresiva, como progresivo aumen-
to del perimetro abdominal, aparicién de hernias y varicocele. En
los casos intraabdominales y retroperitoneales también se puede
observar la presentaciéon conjunta de un sindrome constitucional,
aunque en el resto de localizaciones no es una clinica habitual.27 La
peculiar localizacién del caso que presentamos, condiciond una
rapida y profusiva obstruccién de la via aérea, lo que determiné la
realizacién de una traqueostomia previa a la cirugia definitiva.

La extensién metastésica a distancia no es un fenémeno infre-
cuente, habiéndose cifrado en torno al 40% de los casos y siendo
su localizacién mas tipica la pulmonar (80-90%), seguida de la ésea
y hepadtica. En funcién de las series, se encontraron extensiéon a gan-
glios linfaticos regionales en un 10-32%.23562° Respecto al riesgo
de metastasis, Le Doussal y cols.,6 encontraron un aumento de éste
en pacientes con grado histolégico 3 y un tamafio tumoral mayor
de 8 cm. Otros autores hallaron ademas la profundidad del tumor
correlacionada directamente con el porcentaje de metastasis, mien-
tras que el porcentaje de células inflamatorias presentes en la lesién
parecia tener un efecto protector frente a éstas.2 En nuestro caso el
estudio de extensién no mostré metastasis regionales ni a distan-
cia y dado que en general no se considera un tumor con alta lin-
fofilia no se considerd indicada la realizacién de un vaciamiento cer-
vical profilactico.

La recurrencia local tiene un gran impacto en la supervivencia.
Estudios previos han observado un porcentaje de recidiva del HFM
variable entre el 26 y el 51%.257.1429 En un reciente estudio, Sabe-
san y cols.,? encontraron que el porcentaje de recidivas se hallaba
directamente relacionado con la amplitud de la reseccién realiza-
da, siendo para HFM de cabeza y cuello, de un 86% en el caso de
resecciones marginales (con menos de 3 cm de margen quirdrgi-
co) frente a un 27% de aquellos donde se habia realizado una resec-
cién radical. Este estudio apoya los resultados obtenidos por otros
autores para HFM en otras localizaciones, como Shinozaki y cols.
que observaron una recurrencia local del 100%, 72%, 17% y 0%

Figura 7. Fotografia postoperatoria donde se muestra el resul-

. R tado final de la reconstruccion del paladar blando con una exce-
to progresivo, habitualmente de menos  |ente competencia.

de seis meses de evolucién. Cuando la Figure 7. Postoperative photograph of the excellent final result of  tic type giant cells associated
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ed and more frequently grade
2 or 3. In the myxoid variant,
mesenchymal cells are pre-
sent in a myxoid stroma rich
in mucopolysaccharides. The
myxoid variant also exhibits
a certain degree of cellular
pleomorphism, but much less
than the previous subtype. It
has less tendency to metas-
tasize at a distance and thus
has a better prognosis. In the
giant-cell subtype, what is
peculiar is the presence of a
mixture of malignant and
benign multinucleate cells
and, in particular, osteoclas-

with stromal cells that resem-

ble mononuclear histiocytes

with variable degrees of
anaplasia. The inflammatory variant is characterized by the
presence of abundant neutrophils, plasma cells, lymphocytes
and, occasionally, foam cells in poorly collagenized stroma.
The angiomatoid type predominates in subjects under the
age of 40 years. This type usually is low-grade, with areas
of bleeding and hemosiderin deposits, together with a pleo-
morphic fibrohistiocytic population and high mitotic activi-
ty.267 Our case pertained to the storiform variant.

As for other types of sarcomas, radiation-induced cases
of malignant fibrohistiocytoma have been observed after a
period of latency ranging from 5 to 45 years.5 2528 In 1999,
Patel et al.25 studied a series of 10 patients with radiation-
induced sarcoma of the head and neck and observed that
MFH was the most frequent subtype (4/10). In the same
article, they reviewed radiation-induced head and neck sar-
comas published in the scientific literature up until that time
and found that the most frequent diagnosis was also MFH
(36%). Previous irradiation was not found in our case.

This tumor usually occurs as a painless mass with pro-
gressive growth that habitually has a history of less than six
months. When the tumor is located in cavities like the
abdomen or retroperitoneum, the patient may present symp-
toms of progressive abdominal distention, such as a pro-
gressive increase in abdominal girth and the appearance of
hernias and varicoceles. Intraabdominal and retroperitoneal
cases may be accompanied by constitutional syndrome, but
at other sites it is not a habitual clinical manifestation.2 7
The special location of the tumor in the case presented here
cause rapid and extensive airway obstruction, which made
tracheostomy necessary before definitive surgery.

Remote metastatic extension is not uncommon, being
found in about 40% of cases. The most typical location of
remote spread is the lung (80-90%), followed by bone and
liver. In different series, regional lymph node involvement
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para resecciones intralesionales, marginales, amplias o amputacion,
respectivamente.30

Existen mdltiples factores que parecen influir en la evolucién del
fibrohistiocitoma maligno. En un estudio sobre 227 casos de HFM,
Pezzi y cols.,5 encontraron que el tamafo de la lesién y su grado
histolégico fueron los factores pronésticos mas importantes. En este
trabajo se observé una supervivencia media a los 5 afios para tumo-
res menores de 5 cm de didmetro y de grado intermedio de malig-
nidad del 93%, mientras que para aquellos mayores de 10 cm y de
alto grado de malignidad, tan solo fue del 41%. En su estudio sobre
factores prondsticos para pacientes con HFM localizado, Le Doussal
y cols.6 encontraron que la supervivencia especifica de la enfermedad
se hallaba relacionada inversamente y de forma significativa con el
estadio, la presencia de enfermedad residual, la profundidad del tumor
y la histologia no mixoide. También observaron que la radioterapia
postoperatoria y los margenes quirdrgicos libres de infiltracién tumo-
ral parecian aumentar el control local de la enfermedad. Sin embar-
go, otros autores como Kearney y cols.,” en un estudio sobre 167
HFM, coinciden en que la profundidad del tumor y su localizacién
parecen afectar a la supervivencia, pero no consideran el tamafio
tumoral ni el subtipo histolégico como factores de riesgo indepen-
dientes. También Roser y cols.? encontraron factores como la pro-
fundidad del tumor, el grado histolégico, el tamafio de la lesién y los
subtipos estoriforme-pleomérfico indicativos de peor pronéstico.

Dentro de los sarcomas de cabeza y cuello, el HFM presenta una
supervivencia mayor que otros tumores de este mismo grupo, sien-
do ésta a los 5 afios de 50 a 74% en funcién de las series.3569,29,31
Wanebo y cols., en un estudio sobre 214 sarcomas de cabeza y cue-
llo, encontraron que la supervivencia media del HFM a los 5 afios
era de un 72%, por encima de la supervivencia para otros tipos
de sarcomas mas agresivos como el angiosarcoma, osteosarcoma
y rabdomiosarcoma.3'

En cuanto al pronéstico de los HFM en cabeza y cuello com-
parado con aquellos localizados en extremidades y tronco, resul-
ta interesante el estudio de Sabesan y cols., del 2004 sobre 131
pacientes con HFM, 54 en cabeza y cuello y 77 en otras localiza-
ciones.3 Estos autores observaron una mayor supervivencia a los 5
aflos para aquellos HFM localizados en extremidades y tronco (77%
de pacientes vivos a los 5 afios y 65% libres de enfermedad, fren-
te a un 48% y 41% respectivamente para aquellos HFM de cabe-
za y cuello). Por otra parte esto podria explicarse por dos factores:
el mayor porcentaje de tumores de alto grado en cabeza y cuello
observado en esta serie (78% frente al 55%) y el mayor porcen-
taje de resecciones amplias y radicales realizadas en extremidades
y tronco.

El tratamiento de eleccién es la reseccién con amplios marge-
nes, ya que en estos tumores se observa una elevada tendencia a
la recidiva local, que parece directamente relacionada con la exten-
sién de la reseccion,? 30 y la presencia o ausencia de enfermedad
residual.6 Dado que no se considera un tumor con gran linfofi-
lia, el vaciamiento cervical profilactico no esta indicado, realizan-
dose diseccién cervical solo en caso de presencia de adenopati-
as metastasicas clinica o radiolégicamente positivas. Aunque el
papel de la radioterapia no ha sido bien establecido, existen estu-
dios como el de Hsu y cols.,? sobre 76 pacientes con HFM loca-
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is found in 10-32%.2362° With regard to the risk of metas-
tasis, Le Doussal et al.s encountered more metastasis in
patients with grade 3 histology and tumor size greater than
8 cm. Other authors find that the depth of the tumor cor-
relates directly with the percentage of metastases; in con-
trast, the percentage of inflammatory cells present in the
lesion seems to have a protective effect against metastasis.?
In our case, the study of the extension found no regional
or distant metastases and, given that, in general, it is not
considered to be a highly lymphophilic tumor, prophylactic
removal of cervical lymph nodes is not thought to be indi-
cated.

Local recurrence has a great impact on survival. Previ-
ous studies report a MFH recurrence rate ranging from 26
to 519.257.14,2% In a recent study, Sabesan et al.3 find that
the recurrence rate is directly related with the extent of resec-
tion. For MFH of the head and neck, the recurrence rate is
86% in marginal resections (with less than 3 cm of surgi-
cal margin) versus 27% in radical resections. This study sup-
ports the results obtained by other authors for MFH in other
sites, such as Shinozaki et al., who observed local recurrence
in 100%, 72%, 17% and 0%, respectively, of intralesional,
marginal, or extensive resections and amputation.3°

Various factors seem to influence the evolution of malig-
nant fibrohistiocytoma. In a study of 227 cases of MFH, Pezzi
et al.® found that the size of the lesion and its histologic grade
were the most important prognostic factors. In this study, a
mean 5-year survival for tumors smaller than 5 cm in diam-
eter and intermediate grade malignancy of 93% was
observed. For tumors larger than 10 cm and high-grade
malignancy, the 5-year survival was only 41%. In a study
of prognostic factors in patients with localized MFH, Le Dous-
sal et al.¢ found that disease-specific survival was inversely
and significantly related with stage, presence of residual dis-
ease, tumor depth, and nonmyxoid histology. They also
observed that postoperative radiotherapy and surgical mar-
gins free of tumoral infiltration seemed to increase local con-
trol of the disease. However, other authors like Kearney et
al.,” in a study of 167 MFH, agree that tumor depth and
location seem to affect survival, but tumor size and histo-
logic subtype are not considered to be independent risk fac-
tors. Roser et al. 9 also found factors like tumor depth, his-
tologic grade, lesion size, and storiform-pleomorphic sub-
type to be indicative of worse prognosis.

Among the sarcomas of the head and neck, MFH pre-
sents a longer survival than other tumors of the same group,
being 50-74% at 5 years depending on the series.356.2.2%31
Wanebo et al.,3" in a study of 214 head and neck sarcomas,
found that the mean survival of MFH at 5 years was 72%,
which is higher than the survival for other, more aggres-
sive types of sarcoma, such as angiosarcoma, osteosarco-
ma, and rhabdomyosarcoma.

With respect to the prognosis of MFH of the head and
neck versus the limbs and trunk, the 2004 study of Sabesan
et al.3 of 131 patients with MFH disclosed 54 in the head
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lizado, donde analizan distintos factores prondsticos (edad, sexo,
localizacién tumoral, estadio, tamafo, profundidad, margenes
quirdrgicos positivos, radioterapia y dosis administrada), encon-
trando que la administracién de radioterapia postoperatoria era
el Unico factor que mejoraba el control local de la enfermedad,
aunque sin aumentar el tiempo medio de supervivencia (control
local a los 5 afios de 85% para pacientes que habian recibido radio-
terapia, frente al 44% de los que no la habian recibido). El papel
de la quimioterapia esta bien establecido para algunos tipos de
sarcomas de partes blandas como el rabdomiosarcoma, osteo-
sarcoma y sarcoma de Ewing, pero permanece controvertido para
otro tipo de sarcomas del adulto, como en el caso del HFM. En
cuanto a este punto, cabe destacar un metaanalisis publicado por
la SMAC (Sarcoma Meta-analysis Collaboration) basado en datos
individuales de 1568 pacientes tratados con regimenes quimio-
terapicos basados en la doxorrubicina.32 Encontraron que el tra-
tamiento quimioterdpico parecia influir significativamente en las
recidivas locales y a distancia, asi como aumentar la superviven-
cia libre de enfermedad en pacientes con sarcomas localizados de
tejidos blandos. Por lo tanto hasta ahora no existe consenso en
cuanto a la indicacién de administrar tratamiento complemen-
tario a la cirugia en el HFM. Serian necesarios estudios prospec-
tivos, aleatorizados y randomizados, pero dada la baja incidencia
de este tipo de tumores, parecen muy dificiles de llevar a cabo.

Conclusiones

El fibrohistiocitoma maligno de cabeza y cuello es un tumor
agresivo, donde una reseccién inadecuada se relaciona con un mayor
porcentaje de recidivas locales y un peor pronéstico. Por ello, el tra-
tamiento primario de este tipo de tumores deberia ser la reseccion,
tan amplia como fuera posible. En caso de aquellos tumores en que
su localizacién o gran tamafio no permitan unos adecuados mar-
genes, la radioterapia postoperatoria podria permitir un mayor con-
trol local de la enfermedad.

El colgajo fasciocutdneo radial ofrece excelentes resultados en
la reconstruccién de grandes defectos de la orofaringe, incluyendo
el paladar blando.
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and neck and 77 in other locations. These authors reported
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Conclusions

Malignant fibrohistiocytoma of the head and neck is an
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Radial fasciocutaneous flaps produce excellent results in
the reconstruction of large defects of the oropharynx, includ-
ing the palate.
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