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Tumor fibroso solitario de la pleura.
Descripcion clinico quirdargica de 10 casos
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RESUMEN. Objetivo: Describir las caracteristicas clinicas y los resultados del tratamiento quirurgico en pacientes con tumores fibrosos
solitarios (TFS) de pleura. Pacientes y métodos: Estudio retrospectivo, descriptivo, sobre una base de datos prospectiva de 10 pacientes
con TFS tratados entre enero de 1995 y diciembre de 2013. Las variables estudiadas fueron: edad, sexo, tamafno del tumor, pleura de origen,
técnica quirurgica, diagndstico definitivo, complicaciones y supervivencia. Resultados: Seis pacientes pertenecian al sexo femeninoy 4 al
masculino. La edad fluctud entre 34 y 71 afos (mediana, 62 afnos). Seis lesiones asentaban en hemitérax izquierdo y 8 tuvieron origen en
pleura visceral. El tamafo fluctué entre 5y 29 cm (mediana, 11 cm). Ocho tumores fueron benignos; maligno, 1; y 1 presento potencial para
recidiva local. Dos pacientes sufrieron complicaciones: traqueobronquitis y enfermedad pulmonar obstructiva crénica descompensada, 1;
e infeccidn de la herida con dehiscencia de planos musculares, 1. La mediana del tiempo de seguimiento fue 48.5 meses (6-143). No hubo
muertes postoperatorias. Conclusiones: El TFS es una neoplasia poco frecuente que presenta un comportamiento biolégico de dificil pre-
diccién. Con la reseccion quirurgica del tumor se alcanzan cifras aceptables de complicaciones y mortalidad y altas cifras de supervivencia,
aun en casos de recurrencia local.

Palabras clave: Tumores fibrosos solitarios, mesotelioma, células submesoteliales, complicaciones, tiempo de supervivencia.

ABSTRACT. Objective: To describe clinical features and surgical treatment results in patients with solitary fibrous tumor (SFT) of the pleura.
Patients and methods: Retrospective, descriptive study, with data obtained from a prospective data base of 10 patients with SFT treated
betwen January 1995 and December 2013. We studied demographic (age, sex), and tumor characteristics (size, pleura of origin, surgical
technique employed, diagnostic, surgical morbidity and survival. Results: Six patients were females and 4 males. Age ranged betwen 34 and
71 years old (median, 62 years). Six tumors affected left hemithorax and 8 originated in the visceral pleural. Tumor size ranged betwen 5 and
29 cm (median, 11 cm). There were 8 benign tumors, 1 malignant and 1 with potentiality for local recurrence. Two patients developed com-
plications: one tracheobronchitis and respiratory failure and one wound infection and dehiscence. Patients were followed betwen 6 and 143
months (median, 48.5 months). There were not postoperative deaths. Conclusions: Solitary fibrous tumor of the pleura is a rare neoplasm,
which has a biological behavior of difficult prediction. With surgical resection is possible to reach acceptable complications and mortality rates,
and satisfactory survival rates, even in cases of local recurrence.
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INTRODUCCION

El tumor fibroso solitario (TFS) es una neoplasia rara,
que se origina en diferentes membranas serosas:
pleura, peritoneo, pericardio, ademas del mediastino,
oOrbitas, senos paranasales, tiroides, nasofaringe, me-
ninges e intrapulmonar, entre otras localizaciones.'?
Se le conoce con un nimero importante de nombres
que hacen alusién a un supuesto origen mesotelial. El
desarrollo de técnicas de diagndstico especiales, como
estudios inmunohistoquimicos, positivos para CD 34
y vimentina y negativos para citoqueratinas, desmina
y proteina S-100,%* permitieron determinar el origen
en células submesoteliales, con caracteristicas fibro-

blasticas y mesenquimatosas. Asi, no se recomienda
el uso de nombres que hagan referencia a un origen
mesotelial, porque la ausencia a una nomenclatura
precisa se anadiria a la incertidumbre en relacién con
su comportamiento clinico.?

A menudo, el TFS es asintomatico, aunque se puede
presentar con sintomas locales como tos, dolor toracico
y disnea. El derrame pleural no es frecuente. En algunos
pacientes se producen manifestaciones paraneoplasicas
como hipoglicemia (asociada a la produccion de factor de
crecimiento semejante a insulina) y dedos en palillo de
tambor, artralgia y osteoartropatia pulmonar hipertréfica,
probablemente como consecuencia de la produccién por
el tumor de factor de crecimiento de hepatocitos o de
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acido hialurénico.® Clinicamente, las variedades benigna
y maligna del tumor fibroso solitario son indistinguibles, si
se exceptuan el mayor tamafio de los tumores malignos
y su propension a producir hemoptisis.

En 1989 England et al.,’ describieron los criterios
de malignidad de los TFS de pleura: alta celularidad,
marcado pleomorfismo celular, actividad mitética mayor
de 4 mitosis por 10 campos de gran aumento, invasion
vascular, atipia celular y necrosis (figura 1). La presen-
cia de un solo criterio de England obliga a considerar
el caracter maligno de la lesidon. También se citan el
origen en la pleura parietal, el tamafio mayor de 10 cm
y los tumores sésiles. La ausencia de necrosis, de atipia
celular y de mitosis ayuda a excluir el caracter maligno
es estos tumores.”

El propdsito de este articulo es describir las carac-
teristicas clinicas y los resultados obtenidos con el
tratamiento quirdrgico en 10 pacientes tratados por
TFS de pleura.

PACIENTES Y METODOS

Este estudio, retrospectivo, sobre una base de datos
prospectiva, comprendié 10 pacientes que presentaban
TFS de pleura, tratados entre enero de 1995 y diciembre
de 2013 en el Hospital Clinico Quirdrgico Hermanos
Ameijeiras.

Las variables estudiadas fueron: edad, sexo, tamano
del tumor, pleura de origen (visceral o parietal), técnica
quirurgica empleada, diagnéstico definitivo, complica-
ciones postoperatorias y supervivencia.

Descripcion de la muestra

Tres enfermos estaban asintomaticos y el tumor se
descubri6 al realizarles estudios radiogréaficos por otras
causas. Los sintomas en los restantes pacientes fueron
dolor, disnea, molestias toracicas inespecificas y, en un
paciente, dolores dseos asociados a osteoartropatia
pulmonar hipertréfica. Ninguno de ellos tenia antece-
dentes de exposicion a asbestos.

El diagnéstico preoperatorio, de acuerdo a los resul-
tados de la TAC (figura 2), fue: tumor pleural, 4 pacien-
tes; tumor toracico, 1; timoma, 1; tumor mediastinal, 2
y tumor pulmonar, 2.

La CAAF (citologia aspirativa con aguja fina) preope-
ratoria no se realizd en 3 pacientes y no fue Util en otros
2. En los 5 restantes, el diagnéstico citopatoldgico fue
tumor fusocelular, 2; TFS de bajo grado, 1; tumor ma-
ligno epitelial, 1; y adenocarcinoma pulmonar, 1.

Seis tumores se localizaban en el hemitérax izquier-
do y 4 en el derecho. La via de acceso correspondié
a toracotomia (n = 9) y esternotomia media en una
paciente con diagndstico preoperatorio de tumor me-
diastinal. Macroscépicamente, todos los tumores esta-
ban encapsulados, de consistencia firme y coloracion
blanquecina con areas oscuras y presentaban venas
superficiales prominentes.

Para determinar el caracter benigno o maligno se
tuvieron en cuenta los criterios de England.® Los resul-
tados histopatoldgicos fueron confirmados mediante
inmunohistoquimica (positiva para vimentina y CD 34,
y negativa para citoqueratina y proteina S 100). Otros

Figura 1. Fotografia de un TFSM. Las flechas indican exten-
sas areas de necrosis.

Figura 2. Tomografia axial computarizada (topograma) que
demuestra una masa tumoral gigante que ocupa todo el he-
mitdrax izquierdo y desplaza al mediastino hacia la derecha.
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Tabla 1. Descripcion de los pacientes.

Pleura Complicaciones
Edad Sexo Vis. Par. Téc. Quir. Tamafo (cm) DD Si No Superv. (meses)
34 M X Exéresis 15 TFSB X 143
58 F X Exéresis 21.6 TFSB X 73
71 M X Exéresis 11 TFSB X 61
63 F X Exéresis 5 TFSB X 52
49 M X Exéresis 10 TFSB X 57
67 F X Exéresis 8 TFSB X 37
62 F X Exéresis y LID 16 TFSM X 36
62 M X Exéresis y LSI 6.6 TFSB X 14
65 F X Exéresis 8 TFSB X 5
36 F X Exéresis 29 TFSBG X 7

Téc. Quir. = Técnica quirurgica; DD = Diagndstico definitivo; Superv. = Supervivencia; Vis. = Visceral; Par. = Parietal; M =
Masculino; F = Femenino; LID = Lébulo inferior derecho; LS| = Lobectomia superior izquierda; TFSB = Tumor fibroso solitario
benigno; TFSM = Tumor fibroso solitario maligno; TFSBG = Tumor fibroso solitario de bajo grado.

marcadores utilizados fueron: EMA, actina, pancito-
queratina, calretinina y mesotelina. Los valores de Ki
67 fluctuaron entre 0% y 30%. El valor maximo corres-
pondio al paciente con tumor maligno.

Analisis estadistico

La mayoria de las variables numéricas continuas tuvie-
ron una distribucién asimétrica, motivo por el cual se
describen mediante la mediana. Para el resto de las
variables se utilizé el nimero absoluto correspondiente,
debido el tamafo reducido de la muestra.

La investigacion fue aprobada por el Consejo Cien-
tifico y el Comité de Bioética del centro. Se mantuvo la
confidencialidad de los datos. No se obtuvo el consen-
timiento informado por su caracter retrospectivo.

No hubo conflicto de intereses entre los autores.

RESULTADOS

La edad fluctud entre 34 y 71 anos (mediana, 62 afos).
Seis enfermos tenian mas de 60 afios. Hubo predominio
del sexo femenino (tabla 1). La pleura visceral estuvo
afectada en 8 pacientes. El tumor de mayor tamafio
tenia 29 cm en su diametro mayor y el de menor 5
(mediana 11 cm). En 8 enfermos el origen estaba en
la pleura visceral. Los 2 tumores localizados en pleura
parietal eran sésiles, mientras que los 8 originados en la
pleura visceral tenian un pediculo de longitud variable.

La técnica quirdrgica principal fue la reseccion del
tumor, y lobectomia pulmonar en 2 pacientes.

De los 2 tumores de pleura parietal, uno tenia diag-
noéstico citopatoldgico de neoplasia epitelial maligna.
Se practico lobectomia pulmonar inferior derecha en
bloque con el tumor, el cual parecia infiltrar el pulmén

Figura 3. TFSM. Fotografia de la pieza quirurgica que
muestra la adherencia entre el tumor y el I6bulo inferior del
pulmon derecho.

(figura 3). Ademas, se resecaron la pleura parietal y los
musculos intercostales vecinos. La biopsia definitiva
demostrd necrosis, alta celularidad, pleomorfismo ce-
lular y expresion de Ki 67 de 30%, resultados estos que
definieron el caracter maligno de la lesion. El segundo
enfermo fue intervenido en otro centro, donde le reali-
zaron reseccion parcial del tumor. En nuestro centro fue
intervenido en dos ocasiones y, ante la imposibilidad
de obtener la reseccion completa, se indicé tratamiento
con radioterapia. A pesar del comportamiento agresivo,
el estudio histoldgico no mostré rasgos de malignidad.
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En estos dos pacientes, la ausencia de relacion
previa con asbestos, la expresidon de marcadores me-
senquimatosos (CD 34, vimentina) y la negatividad para
citoqueratina, actina y proteina S 100 permitieron excluir
el mesotelioma difuso sarcomatoide, el cual presenta
una alta expresion de estos ultimos marcadores y cons-
tituye el principal diagndstico diferencial con el TFS.

Dos pacientes presentaron complicaciones posto-
peratorias: infeccion y dehiscencia de la herida de
toracotomia (n = 1) y traqueobronquitis aguda y des-
compensacioén de su enfermedad pulmonar obstructiva
cronica (EPOC) (n = 1), por lo que requirid ingreso en
la unidad de cuidados intensivos.

La mayoria de los pacientes (8) tenian lesiones be-
nignas. La paciente con un tumor fibroso solitario ma-
ligno (TFSM) presentd metastasis pulmonares a los 36
meses. No hubo muertes postoperatorias. Un paciente
fallecié durante el seguimiento por descompensacion
de la EPOC que padecia.

El seguimiento postoperatorio se realizé en todos los
pacientes entre 6 y 143 meses (mediana, 48.5 meses).
Al cierre del estudio se habia perdido contacto con 3
enfermos que fueron seguidos durante 143 meses, 60
meses y 44 meses. Esta ultima correspondié a la pa-
ciente con el TFSM. Los restantes se mantenian vivos.

DISCUSION

ElI TESB (tumor fibroso solitario benigno), aunque poco
frecuente, es la mas comun de las neoplasias mesen-
quimatosas benignas de la pleura (12% a 30%). Para
2009 se habian publicado algo méas de 900 casos en la
literatura médica en idioma inglés.® Se presentan desde
la nifiez hasta la octava década de la vida, con mayor
frecuencia en individuos adultos, en la quinta o sexta
décadas;® discretamente inferior a los datos obtenidos
por los autores (mediana, 58. 3 afios). Mientras algunos
sefialan que no existe predileccion por el sexo,© otros
encontraron una mayor frecuencia para el sexo femeni-
no,2 en coincidencia con nuestros resultados. Entre sus
caracteristicas se destaca la ausencia de relacion con
la exposicion a asbestos.'®Predominan en la pleura vis-
ceral' ala que los une un pediculo de longitud variable.
Comunmente, los tumores originados en pleura parietal
son sésiles y tienen mayor probabilidad de malignidad.

El tratamiento quirdrgico se puede realizar mediante
acceso convencional o por cirugia toracica videoasistida
(CTVA).® La reseccion completa es el tratamiento de
eleccion para lograr la curacion de los pacientes afec-
tados por TFS, tanto benigno como maligno. Incluso,
se reconoce que la hipoglicemia y la osteoartropatia
pulmonar hipertréfica casi siempre resuelven comple-
tamente tras la reseccién,® como ocurrié en la paciente

que presentaba dolores dseos secundarios a la lesién
periostica.

En caso de TFSM de pleura parietal, la reseccion
debe incluir, ademas de la pleura parietal; los musculos
intercostales vecinos o, incluso, todos los componentes
parietales, de acuerdo a la magnitud de la invasién.
En 2 pacientes también se realizd una lobectomia pul-
monar. En el primero porque el tumor, con diagndstico
citoldgico de tumor epitelial maligno, parecia infiltrar el
[6bulo inferior derecho; y el segundo, porque el tumor
formaba cuerpo con el Iébulo superior izquierdo y el
estudio citopatoldgico informd que se trataba de un
tumor pulmonar maligno. La biopsia por parafina y la
evaluacion inmunohistoquimica demostraron que se
trataba de un TFSB. Es conocida la propensién de los
TFSM a infiltrar estructuras adyacentes como pared
costal, mediastino, cisuras y parénquima pulmonar.*

La reseccién completa de TFS gigantes de pleura
(> 18 cm) es considerada un reto para el cirujano, por la
pobre exposicion, el riego sanguineo significativo y ad-
herencias fuertes, entre otras caracteristicas.”? En estos
enfermos se recomienda realizar arteriografia y emboli-
zacion para reducir el riesgo de hemorragia y contribuir
a una reseccion radical con mayor seguridad.”? Dos de
los pacientes de esta serie tenian tumores de 21.6 cm
y 29 cmy, aunque no se realizé embolizacién, no hubo
que lamentar complicaciones intraoperatorias.

Aunque se reconoce que las complicaciones qui-
rdrgicas no son frecuentes,' se han descrito casos de
edema pulmonar por descompresion tras la reseccién
de un TFS gigante.’? Los dos enfermos de nuestra serie
tenian factores que se asociaron a la aparicion de com-
plicaciones: EPOC avanzada, uno; y en el otro, la infec-
cién de la herida se produjo en la tercera intervencion.

Los TFSB tienen excelente prondstico con pocas
probabilidades de recurrencia. Sin embargo, los malig-
nos tienen alto potencial de recidiva local y producen
metastasis a distancia; pero no se diseminan en la
pleura.'* Asi, la tasa de recidiva postquirdrgica es ex-
celente (2% a 8%) en casos de TFSB. En los tumores
malignos pedunculados puede ascender hasta un 14%,
mientras que su frecuencia aumenta drasticamente en
tumores sésiles (68%), lo que refleja, una vez mas, la
importancia de la extirpacion completa.’®

La radioterapia y la quimioterapia tienen valor limitado
en el tratamiento curativo de los TFS de pleura, aunque
pueden ser utiles, como tratamiento adyuvante, en casos
de reseccion incompleta o imposible, sobre todo para
tumores histolégicamente malignos y para las recurren-
cias,”® como ocurrié en uno de nuestros pacientes.

La supervivencia paralos TFS de pleura varia desde
un 75% hasta un 100%.'® La mayoria de las recidivas
aparecen en los primeros 24 meses después de la re-
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seccion; pero pueden ocurrir, incluso, después de mas
de 15020 anos."” De ahi laimportancia del seguimiento
a largo plazo.”® Por otro lado, un tumor previamente
benigno puede sufrir transformacion maligna en caso
de recurrencia.'” En esta situacién una nueva reseccion
es el tratamiento de eleccién, cuando es posible.2°

Al momento de confeccionar este informe se ha-
bia perdido contacto con 3 enfermos, después de un
seguimiento minimo de 44 meses, correspondiente al
paciente con un tumor maligno. Los restantes se man-
tenian vivos sin evidencias de recidiva.

Enresumen, el TFS es una neoplasia poco frecuente que
presenta un comportamiento bioldgico de dificil prediccion,
porque tanto la variante benigna como la maligna pueden
recidivar. Con la reseccion quirdrgica del tumor se alcanzan
cifras aceptables de complicaciones y mortalidad y altas
cifras de supervivencia, aun en casos de recurrencia local.
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