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Grandes tumores fibrosos solitarios de la pleura.
Presentacion de una serie de casos

Large fibrous tumors solitaire of pleura. Presentation of a series of cases

Servio Tulio Torres-Rodriguez,* Danilo Herrera-Cruz,* Marco Antonio Pefialonzo-Bendfeldt’
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RESUMEN. El tumor fibroso solitario es una neoplasia poco frecuente con
caracterfsticas particulares. Descrito inicialmente como tumor primario de
pleura por Wagner en 1870 ha recibido diversos nombres incluyendo el
de hemangiopericitoma. El propésito de nuestro estudio fue determinar
el nimero de tumores fibrosos solitarios operados en nuestras institucio-
nes en los dltimos 21 afios. Material y métodos: Se presenta un estudio
de cohorte retrospectivo que incluye la revisién de los expedientes de
pacientes con masas pulmonares diagnosticadas como tumores fibrosos
solitarios por biopsia o reseccién quirtrgica entre los afos 1996 y 2017.
Resultados: Se presentan 11 de 1,192 pacientes operados del torax (0.92%)
con diagnéstico anatomopatolégico de tumor fibroso. La etiologia benigna
se confirmé en 10 pacientes y uno de etiologia maligna. Todos mostraron
un origen pleural, 10 de pleura parietal y uno de pleura visceral. El didmetro
promedio de las masas fue de 16.8 cm. En nueve pacientes la reseccién
fue total, se observo reexpansién completa del pulmén'y en dos pacientes
con masas irresecables Gnicamente se realizé diagndstico, uno por aguja
tru-cut y otro caso por toracotomia limitada, ambos pacientes fallecieron
durante el seguimiento. Conclusion: Se presenta una serie de pacientes
con tumor fibroso solitario de la pleura, en su mayorfa sintométicos, como
reflejo del gran tamafio y las condiciones de practica en un pais en vias de
desarrollo con miiltiples limitaciones; sin embargo, ilustra la presentacion y
comportamiento de estos tumores y pone de manifiesto que pese a su ta-
mano, la posibilidad de una reseccion completa a titulo curativo es posible.
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INTRODUCCION

El tumor fibroso solitario (TFS) es una neoplasia poco
frecuente y con caracteristicas particulares. Fue descrito
por primera vez como un tumor primario de la pleura por
Wagner en 1870." Histéricamente ha recibido diversos
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ABSTRACT. Solitary fibrous tumor is a rare neoplasm with particular
characteristics. Initially described as a primary tumor of the pleura
by Wagner in 1870, it has received various names including the
hemangiopericytoma. The purpose of our study was to determine the
number of solitary fibrous tumors operated in our institutions in the
last 21 years. Material and methods: A retrospective cohort study is
presented, which includes a review of the files of patients with lung
masses diagnosed as solitary fibrous tumors by biopsy or surgical resection
between 1996 and 2017. Results: Of the 1,192 patients operated on
the thorax, 11 (0.92%) were diagnosed with a solitary fibrous tumor.
The benign etiology was confirmed in 10 patients and 1 of malignant
etiology. All showed a pleural origin, 10 of parietal pleura and 1 of visceral
pleura. The average diameter of the masses was 16.8 cm. In 9 patients
the resection was complete resulting in complete reexpansion of the lung
whereas in two patients the tumor was unresectable. Both patients died
during the follow-up. Conclusion: We present a series of patients with
Solitary fibrous tumor of the pleura, mostly symptomatic, as a reflection
of the large size and the conditions of practice in a developing country
with multiple limitations; but which illustrates the presentation and
behavior of these tumors and shows that despite its size, the possibility
of a complete resection on a curative basis is possible.
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nombres, entre ellos: mesotelioma, mesotelioma fibroso
solitario, fibroma pleural, fibroma submesotelial, fibroma
subseroso, tumor fibroso localizado” y la dicotomia entre
TFS y hemangiopericitoma considerados como entidades
diferentes. La Organizacién Mundial de la Salud (OMS)
concluyé clasificarlos en una sola categoria.’”

Su incidencia se estima en 2.8 casos por 100,000 habi-
tantes. Su etiologfa no se asocia con tabaco ni exposicién
a asbestos.® Por lo regular crecen lentamente y en forma
silente, lo que explica que cuando son diagnosticados, en
la mayoria de casos han alcanzado gran tamafo. Por su
origen mesenquimatoso pueden aparecer fuera del térax,
la localizacion intratordcica se reporta hasta en 30% de los
casos," aunque sélo representan 5% de los tumores de la
pleura. Alrededor de 20% ocurren en la cabeza, incluyendo
meninges y cuello, 30% en la cavidad peritoneal, retroperi-
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toneo y pelvis y el restante 20% en tejidos blandos profun-
dos del tronco, extremidades y ocasionalmente el hueso.?

Los TFS intratordcicos pueden ser un hallazgo incidental
en radiografias de térax o estudios por imagenes solicitados
por sospecha de otras patologfas tordcicas o como estudios
preoperatorios, o por sintomatologfa provocada por efecto
de masa que varia de acuerdo con su tamafo y localiza-
cién.” Por lo regular tienen un pediculo vascular Gnico que
los nutre y después de ser resecados el pulmén se recupera
completamente. Dada su rareza, las series reportadas en
la literatura cuentan con pocos casos.*’

El propésito de nuestro estudio fue determinar el nimero
de TFS operados en nuestras instituciones en los Gltimos
21 anos y conocer su forma de presentacion.

MATERIAL Y METODOS

Se presenta un estudio de cohorte retrospectivo, que
incluye la revision de los expedientes de pacientes con
masas pulmonares diagnosticadas como TFS por biopsia o
reseccion quirdrgica en los hospitales San Vicente, Herma-
no Pedro y Hospital Universitario Esperanza de la ciudad
de Guatemala, entre los afnos 1996 y 2017. Las variables
investigadas fueron: sexo, edad, forma de presentacion,
tamano de la masa, localizacién, tipo de biopsia o de
reseccion, reexpansion pulmonar posoperatoria, estudio
histolégico, complicaciones posoperatorias y mortalidad.
Para la recoleccién de datos se utilizé una hoja de Excel.

Todos los pacientes incluidos en el estudio firmaron un
consentimiento informado autorizando el uso de la infor-
macion clinica consignada en el expediente. Los datos que
pudieran identificar a los sujetos del estudio fueron protegi-
dos. El archivo madre con los enlaces de los identificadores
fue guardado en un disco duro externo, al cual inicamente
tuvo acceso el investigador principal, cumpliendo de esta
manera con el requisito de preservar la privacidad de los
participantes. La investigacién tuvo el aval del comité de
ética de los hospitales respectivos.

RESULTADOS

En 1,192 toracotomias practicadas por diversas indica-
ciones durante el tiempo del estudio se identificaron 11
pacientes (0.92%) con el diagndstico de TFS de la pleura.
Las caracteristicas generales de los pacientes y la forma de
presentacién pueden observarse en la Tabla 1.

El tamano de las neoplasias oscilé entre 11y 30 cm en
su didmetro mayor, con un promedio de 16.8 cm. En nueve
casos (82%), el diagndstico histoldgico se hizo después de
la reseccién completa del tumor. En los dos casos restan-
tes (18%) el diagnéstico se confirmé por medio de biopsia
cortante con aguja tru-cut en uno de ellos y por biopsia
incisional a través de toracotomia limitada en el otro. De

los 11 tumores, 10 (90.90%) fueron diagnosticados como
TFS de la pleura benignos y el caso restante como TFS de
la pleura maligno. Las caracteristicas de cada uno de ellos
se describen en la Tabla 2. Hubo dos muertes atribuibles
a la patologia, una al décimo dia posterior a la toma de
biopsia por dificultad respiratoria aguda secundaria al gran
tamano de la masa (Figura 1) y otra en el paciente con tumor
maligno, quien falleci6 durante el seguimiento a los cinco
meses de la cirugia, por la progresion de la enfermedad
y porque desarroll6 el sindrome de Doege-Potter como
manifestacion paraneopldsica.

DISCUSION

Todos los pacientes de nuestra serie presentaron TFS intra-
tordcicos, 10 (90.90%) se originaron de la pleura parietal
y uno (9.09%) de la pleura visceral. La edad promedio fue
de 59 anos, similar a lo descrito en la literatura que la sitGa
entre la quinta y sexta década de la vida.® El sexo femenino
resultd ser el mas afectado a diferencia de lo publicado,
donde no existe predileccién por sexo.® Todos fueron
tumores de gran tamano, reflejo de un largo tiempo de
evolucién y escasa sintomatologfa, todo ello asociado con
la limitacién de acceso a centros de atencion de tercer nivel
en nuestro pafs. La mayoria de nuestros pacientes (64%)
fueron sintomaticos, la disnea fue el sintoma que motivé la
consulta. Otros sintomas pulmonares inespecificos como
tos, disnea, dolor tordcico, hemoptisis 0 neumonitis obs-
tructiva, descritos entre 40 y 60% de los pacientes de otras
series® no se presentaron en nuestra serie. Estos sintomas se
relacionan con el tamano del tumor, apareciendo cuando
llegan a medir 10 cm, se hacen mas prevalentes al alcanzar
20 cm® y provocan insuficiencia respiratoria cuando ocu-
pan la totalidad del hemitérax.” Ninglin paciente present6
osteoartropatia pulmonar hipertréfica. Uno de nuestros

Tabla 1: Caracteristicas generales, edad, sexo, sintomas
y localizacion anatomica de las masas.

n (%)
Rango de edad (afios) 50-60
Edad promedio (afios) 59
Género femenino 7 (64)

Total de casos de tumor fibroso solitario/
total de cirugias de torax

11/1,192 (0.92)

Sintomas
Disnea moderada a severa 7 (64)
Hallazgo incidental 3(27)
Derrame pleural 1(9)
Localizacion
Hemitdrax izquierdo 7 (64)
Hemitdrax derecho 4 (36)
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Tabla 2: Caracteristicas citomorfoldgicas, diagnéstico histopatolégico, tratamiento y evolucion.

Evolucion
# Ao de Tamario Pleomor- | Inmunohis- | Diagndstico | Tratamiento | posopera-
Pte. | ingreso | Mitosis | Necrosis | encm | Celularidad fismo toquimica | histolégico | quirdrgico toria
1 1996 Sd Sd 28 x 16 Sd Sd No TFSB Reseccion R. total
2 2001 Sd Sd 25 x 20 Sd Sd No TFSB Reseccion R. total
3 2008 Sd Sd 25 x 17 Sd Sd No TFSB Reseccion R. total
4 2012 Sd Sd 14 x 8 Sd Sd No TFSB Reseccion R. total
5 2012 Sd Sd 18 x 11 Sd Sd No TFSB Reseccion R. total
6 2014 Sd Sd > 100% Sd Sd No TFSB Biopsia TC Fallecida
7 2014 Sd Sd 9x%x6 Sd Sd No TFSB Reseccion R. total
8 2015 Sd Sd 18 x 12 Sd Sd No TFSB Reseccion R. total
9 2016 Sd Sd 4x6 Sd Sd No TFSB Reseccion R. total
10 2017 Sd Sd 13x 105 Sd Sd No TFSB Reseccion R. total
11 2017 >7 Si Variable ++ Sd STAT6+ TFSM Biopsia TL Fallecido

Sd = sin datos; TFSB = tumor fibroso solitario benigno; STAT6+ = positivo; TFSM = tumor fibroso solitario maligno; Biopsia TC = biopsia por tru-cut; Biopsia TL = biopsia

por toracotomia limitada; R. total = reexpansion y recuperacion total del pulmon.

pacientes con enfermedad diseminada intratoracica y de-
rrame pleural presenté como manifestacién paraneoplasica
episodios de hipoglicemia. La hipoglicemia asociada con
estos tumores se ha atribuido a la produccién y secrecién
del factor de crecimiento similar a la insulina tipo 2 (IGF2),
denominado sindrome de Doege-Potter, que puede ocurrir
en 5% de los casos.”*'°

En el restante 36%, la forma de presentacion fue el hallaz-
go incidental de una masa intratorcica en una radiograffa
de térax. En todos los casos, después de la radiografia de
torax, el siguiente estudio diagndstico fue una tomografia
axial computarizada (TAC) de térax. Los hallazgos fueron
similares a los descritos, observandose como masas volu-
minosas con contornos definidos y limitados, lobuladas en
un caso y de origen pleural. Estos hallazgos se han descrito
en la mayoria de estos tumores, aunque también pueden
sufrir degeneracién quistica, hemorragia intratumoral, pre-
sentar calcificaciones y hasta en 40% puede identificarse el
pediculo vascular que las alimenta.? Estos hallazgos pueden
sugerir un TFS, pero no son patognoménicos, por lo que para
confirmar el diagnéstico se requiere de estudio histolégico.

Se operaron 10 pacientes, en nueve (90.90%) se logré
la reseccion completa del tumor a través de toracotomia
posterolateral, logrando en todos ellos la reexpansion y
rehabilitacion del hemitérax por el pulmén crénicamente
comprimido por el tumor (Figura 2). En los dos (18.18%) ca-
sos restantes, uno fue considerado irresecable al encontrar
en la toracotomfa invasién del tumor a estructuras medias-
tinales e implantes metastasicos en la cavidad tordcica con

derrame pleural, por lo que sélo se hizo biopsia incisional.
En el caso restante se hizo biopsia cortante percutanea
con aguja de tru-cut. Se trataba del tumor mas grande de
la serie que ocupaba todo el hemitérax y desplazaba el
mediastino hacia el lado contralateral en una paciente en
muy malas condiciones generales, con franca dificultad
respiratoria y sin ninguna posibilidad de ser operada. En
esta paciente se opt6 por una biopsia cortante con aguja de
tru-cut, tomando en cuenta que las biopsias por aspiracion

[ S

Figura 1: Masa s6lida que ocupa 100% del hemitorax derecho y desplaza
al mediastino hacia el lado contralateral.
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Figura 2: Evolucion: A) Rx. de torax preoperatorio que muestra la masa que desplaza mediastino y ocupa mas de 90% de la cavidad toracica. B) Masa
resecada. C) Recuperacion y reexpansion completa del pulmén posterior a la reseccion.

con aguja fina por lo general no permiten la obtencién
de material adecuado para diagnéstico, por lo que no se
recomiendan.*"

Dos pacientes fallecieron en circunstancias similares,
en franca insuficiencia respiratoria. Ambos con tumores
voluminosos, uno con el agravante de ser una neoplasia
maligna con invasién peritumoral y metdstasis. Este paciente
habfa sido diagnosticado 25 afos antes con una biopsia
cortante percutanea, como un TFS localizado y aparente-
mente benigno, negandose a ser operado. El largo tiempo
de evolucién sin manifestaciones clinicas hasta la consulta
por disnea, 25 anos después pone en duda que se tratara
de algo maligno desde el inicio, aunque se desconoce si
este tumor puede sufrir trasformacién maligna. No se ha
descrito la transformacién maligna de estos tumores."

Desde el punto de vista anatomopatolégico se recono-
cen dos tipos de TFS, el hipocelular y el hemangioperici-
toma o variante hipercelular.? Aunque histolégicamente no
existen criterios especificos para establecer la benignidad
o malignidad de estos tumores, la presencia o ausencia de
ciertos hallazgos, que se relacionan con el comportamiento
biolégico del tumor permiten clasificarlos como benignos o
malignos. Estos hallazgos son: actividad mitética (> cuatro
cifras mitosis por cada 10 campos de alta potencia), pre-
sencia de necrosis (0 hemorragia en algunas series), tamafo
del tumor, celularidad aumentada (definida como falta de
estroma de coldgeno intermedio, superposicién nuclear y
aglomeracion), pleomorfismo nuclear, infiltracién estromal
mds alld de la pseudocapsula o invasién vascular.’

Los estudios por inmunohistoquimica contribuyen a
esclarecer el diagnéstico en casos de duda. Se ha descrito
la expresion de CD34, Bcl2, CD99 y vimentina en ausencia
de actina, desmina, proteina S100 y marcadores epiteliales
como el antigeno de membrana epitelial, EMA, y citoquera-
tinas de bajo peso molecular. Recientemente la positividad
a NAB2-STAT6 ha demostrado tener una sensitividad de
98% y especificidad de 85%. Este gen de fusion se ha re-

portado en cerca de 100% de los casos y hasta ahora no
ha sido detectado en otros tumores.**" En los 10 TFS de
nuestra serie considerados benignos no se hicieron estudios
de inmunohistoquimica; primero por no contar con el re-
curso y luego por no tener duda del diagnéstico, tomando
en cuenta la presentacion clinica, los hallazgos tomogrficos
y la histologfa convencional. En el caso diagnosticado como
tumor maligno se hicieron estudios de inmunohistoquimica
que resultaron positivos para STAT6.

En nuestros cinco pacientes vivos y sin evidencia de re-
currencia, el mayor tiempo de seguimiento son cinco afos.
En todos ellos se logré la reseccién completa del tumor
sin dejar enfermedad tumoral. Todos tenian un pediculo
vascular Gnico y no requirieron de reseccién pulmonar.
La reseccién completa en bloque con margenes negativos
y sin enfermedad residual es el estandar de oro para el
tratamiento de estos tumores.”*'*1¢ | a videotoracosco-
pia (VATS) puede tener un importante papel en tumores
pequefos y pediculados.’®

Se estima que la sobrevida a 10 afos de los TFS intrato-
racicos de origen pleural o extrapleural es de 73 a 100%.
Las tasas de recurrencia varian entre 10y 25%.>"" Cuando
son malignos, los sitios mds comunes de metdstasis son
pulmones, higado, huesos y cerebro.>'" La reseccion in-
completa, las formas sésiles, la invasion de tejidos vecinos,
metastasis intratordcicas o extratordcicas, la presencia de
sintomas, el sitio de implantacion, un didmetro mayor de 10
cm, derrame pleural, CD34 negativo y un Ki67 > de 10%
se asocian con mayores tasas de recurrencia."”

Sélo se us6 quimioterapia adyuvante en el paciente
con el tumor maligno no resecado y con metastasis intra-
tordcicas, sin que el paciente se beneficiara, pues fallecié
antes de completarla. La radioterapia y la quimioterapia
posoperatorias no han sido bien estudiadas en los TFS. Sin
embargo, dada la falta de datos que respalden sus bene-
ficios en relacién con la prolongacion del intervalo libre
de enfermedad o sobrevida, no existe suficiente evidencia



Torres-Rodriguez ST et al. Grandes tumores fibrosos solitarios

que avale su uso, aun en casos de reseccién incompleta o
enfermedad residual.?

Nuestro trabajo tiene varias limitaciones. Se trata de
un nimero muy reducido de pacientes, con corto tiempo
de seguimiento y limitado a dos tercios de los pacientes.
Por otro lado, el diagnéstico de TFS se basé Gnicamente
en el examen histolégico convencional, sin poder utilizar
estudios de inmunohistoquimica que ayudaran a una mejor
tipificacién de los tumores.

CONCLUSIONES

Se presenta una serie pacientes con TFS de la pleura, la
mayoria sintomaticos, como reflejo de su gran tamano y las
condiciones de préctica en un pais en vias de desarrollo con
multiples limitaciones; sin embargo, ilustra la presentacién
y comportamiento de estos tumores. Igualmente, pone de
manifiesto que pese a su tamao, la posibilidad de una
reseccion completa a titulo curativo es posible.
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