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RESUMEN

Los tumores fibrosos solitarios son tumores de origen
mesenquimatoso, que se presentan mas frecuentemente
en toérax. Se considera que 34% de ellos son extratoracicos.
Presentamos un caso de una mujer de 56 anos, quien tras
abordaje de cuadro apendicular se reporta lesion abdominal
sélida quistica, retroperitoneal, paraadrtica izquierda, de 94
X 59 X 143 mm. Al interrogatorio dirigido, negé presencia de
sintomas abdominales, dolor, cambios ponderales o alguna otra
alteracion. Se realiz6 biopsia por radiologia intervencionista,
donde se reporté neoplasia fusocelular, compatible con
tumor fibroso solitario. Posterior a discusién con equipo
multidisciplinario, se realizé reseccién por medio de laparotomia
exploradora, encontrando tumor de aproximadamente 16 X 7
cm, lobulado, ahulado, en estrecha relacién con aorta, arteria
iliaca izquierda y uréter izquierdo, con vascularidad proveniente
de arteria lumbar y arteria mesentérica inferior. La paciente
present6 una adecuada evolucién postoperatoria y fue dada de
alta en su quinto dia postoperatorio. Histopatologia reporté
tumor fibroso solitario, grado histolégico (French Fédération
Nationale des Centres de Lutte Contre le Cancer, FNCLCC) 1, con
mitosis por 10 campos de alto poder, sin necrosis. Los tumores
fibrosos solitarios se presentan con mas frecuencia en la quinta y
sexta décadas de la vida, con frecuencia parecida entre hombres
y mujeres. La sintomatologia depende de la localizacién, y el
maés frecuente es por compresion. El tratamiento consiste en
reseccion quirargica, R0. La obtencién de margenes negativos es
imperativa ya que aunque se considera un tumor benigno, existe

ABSTRACT

Solitary fibrous tumors are rare tumors of mesenchymal
origin, most commonly found in the thorax, although 34%
of them are extrathoracic. We present a case of a 56-year-old
female; a CT scan was done because of appendicitis, which
reported a left para-aortic retroperitoneal solid-cystic lesion
that measured 94 x 59 X 143 mm. Upon direct questioning,
she denied the presence of abdominal symptoms, lumbar pain,
weight change, or any other symptom. A biopsy was taken
by interventional radiology that reported a solitary fibrous
tumor. After discussion with a multidisciplinary team, a
surgical resolution was decided. An exploratory laparotomy
was performed, where a 16 X 7 cm tumor was found in close
relationship to the aorta, left iliac artery, and left ureter,
with tributary vessels from a lumbar and inferior mesenteric
artery. The patient presented an adequate postoperative
evolution, and she was discharged on her fifth postoperative
day. Histopathology examination reported a solitary fibrous
tumor, histological grade 1 (FNCLCC), with one mitosis per
10 high power fields, without necrosis. The most frequent age
of diagnosis of a solitary fibrous tumor is between the fifth
and sixth decade of life, with an equal incidence between men
and women. Symptoms depend on location and size and are
frequently because of compression to adjacent structures. The
treatment of this pathology consists of an en bloc RO surgical
resection. Obtaining negative margins is imperative because
even though it is considered a benign tumor, there is a risk of
malignancy, and positive margins are the most frequent cause
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riesgo de malignidad, y éste es el principal riesgo de recurrencia
metastasica. El riesgo de malignidad esta determinado por
histopatologia desfavorable y tamano.

Palabras clave: Tumor fibroso solitario, retroperitoneo,
reseccion quirdrgica.

Abreviaturas:
TFS = Tumores fibrosos solitarios.
PET = Tomografia por emisioén de positrones.

INTRODUCCION

El tumor fibroso solitario (TFS) es una neoplasia
fusocelular, poco comtin, cuya localizaciéon mas fre-
cuente es intratoracica. La sintomatologia que pre-
senta es muy variable, dependiendo de la localizacion
y el tamano. Por imagen, se encuentra un tumor hi-
pervascular, bien circunscrito, frecuentemente lobu-
lado, con areas grandes de necrosis. A continuacion,
presentamos el caso de una paciente con TFS retro-
peritoneal.

PRESENTACION DE CASO

Mujer de 56 anos, quien tras abordaje de cuadro apen-
dicular, se reporté en tomografia abdominal lesion
sélida-quistica retroperitoneal paraaortica izquierda,
asociado a ganglio precaval y adenopatias en cadena
obturatriz e iliaca externa derecha. Al interrogatorio
dirigido, negd presencia de sintomas abdominales, do-
lor lumbar, cambios ponderales, o alteraciones en la
sensibilidad o motricidad de miembros pélvicos. En
la tomografia con contraste intravenoso se identifico
a nivel paraadrtico presencia de lesion tumoral hete-
rogénea a expensas de contenido sélido y liquido, pre-
sentando dimensiones de 9.7 X 3.3 X 7.6 cm.

Se solicité PET-CT con 18F-FDG, donde se eviden-
ci6 adenopatia mediastinal nivel 8, que midié 10 X 12
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of metastasic recurrence. Malignancy risk is determined by
unfavorable histopathology and size.

Keywords: Solitary fibrous tumors, retroperitoneal, surgical
resection.

mm con SUVmax de 19.3, asi como tumor retroperito-
neal de 94 X 59 X 143 mm, que se extendia por debajo
de la arteria renal izquierda hasta la cadena iliaca co-
mun ipsilateral, con centro necrético en porcién cau-
dal, con SUVmax de 48.3. De igual forma, se reporté
miomatosis uterina de grandes elementos. Se realiz6
toma de biopsia por radiologia intervencionista, don-
de se report6 neoplasia fusocelular de bajo grado cuyo
inmunofenotipo fue compatible con TFS. Reportan un
indice mitético de una mitosis por 10 campos de alto
poder, sin areas de necrosis y/o atipia citolégica.

Como planeacién quirtrgica, se solicité angioto-
mografia axial computarizada (Figura 1) donde se
reportaron vasos nutricios de las lesiones lateroadrti-
cas, dependientes de arteria lumbar izquierda a nivel
de L2, asi como ramas del tercio medio de la arteria
mesentérica inferior, con desplazamiento anterior de
arteria ovarica izquierda. Lesion lateroadrtica infe-
rior con rama dependiente del tercio proximal de la
arteria iliaca comin izquierda. Lesiones a nivel de la
pelvis con ramas dependientes de arteria iliaca inter-
na derecha.

Después de la discusién con un equipo multidisci-
plinario, se decidi6 resolucién quirdrgica. Se realizd
pielografia ascendente y colocacién de catéter doble
J en uréter izquierdo para facilitar su identificacién.
Se realizé laparotomia exploradora, se moviliz6 el
colon izquierdo con maniobra de Mattox para lo-
grar acceder al retroperitoneo. Se realizé diseccidn,
encontrando tumor aproximadamente 16 X 7 cm,
lobulado, de consistencia ahulada (Figura 2). Se en-

Figura 1:

Tomografia de abdomen computarizada.
A) Corte coronal, donde se observa lesion
retroperitoneal con captacion heterogénea
de contraste, con componente solido y
area de necrosis en la porcion inferior.

B) Corte axial donde se visualiza lesion
retroperitoneal en espacio lateroaortico,
que condiciona desplazamiento de ésta,
con desplazamiento anterior de la cuarta
porcion del duodeno y desplazamiento
posterior de las estructuras en el hilio renal.
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Figura 2:

Tumor fibroso
solitario
retroperitoneal
de 16 x 7 cm,
lobulado, de
consistencia
ahulada. Se
realiza reseccion
completa con
pseudocapsula.

contré en relacién estrecha con aorta y arteria iliaca
izquierda en su cara medial, region lateral en rela-
cién con uréter izquierdo, el cual se identific6 y late-
raliz6 (Figura 3). Polo superior del tumor en relaciéon
con arteria ovarica, la cual se visualiza desplazada.
Se liga y corta. Se identifica dependencia del tumor
del miuisculo psoas, el cual se separa con bisturi armoé-
nico. Se encuentra vaso tributario proveniente de ar-
teria lumbar y arteria mesentérica inferior, se realiza
control vascular y se extrae tumor.

La paciente present6 una adecuada evolucién
postoperatoria, y fue dada de alta en su quinto dia
postoperatorio.

En el reporte de histopatologia se reporté TFS,
grado histolégico (French Fédération Nationale des
Centres de Lutte Contre le Cancer, FNCLCC) 1, con
una mitosis por 10 campos de alto poder, sin necro-
sis. Inmunohistoquimica positiva para STAT6, BCL-
2 y receptor de progesterona. Negativo para PAX-8 y
CKAE1-3.

DISCUSION

Los TFS son un grupo de tumores de células fibro-
blasticas mesenquimales, cuyo sitio primario més
comuUn es intratoracico.! Sin embargo, en reportes
recientes se ha documentado una frecuencia mas ele-
vada de TFS intraabdominales de hasta 34% en una

serie de 110 casos.? El involucro visceral (en espe-
cial hepatico y sistema genitourinario) puede existir,
aunque es raro.? Se ha visto que tiene una frecuen-
cia parecida entre hombres y mujeres. La edad mas
frecuente de diagnéstico es entre la quinta y sexta
décadas de la vida. A la fecha, no se han identifica-
do factores de riesgo o factores asociados al TFS.4 La
presentacion clinica depende de la localizacion del
tumor, en los casos de TFS intratoracico, el paciente
puede presentar sintomas no especificos pulmona-
res, como tos, disnea y dolor torécico; sin embargo,
los TFS extratoracicos se suelen presentar de forma
asintomatica. También pueden presentar sintomas
de compresién, dependiendo del tamano y localiza-
cién del tumor. Si existe compresion de la vejiga, se
puede presentar como retencién urinaria, o en ca-
sos de compromiso del retorno venoso, puede haber
trombosis venosa profunda.*® En casos en los que
el tumor se encuentra superficial, éste se presenta
como una masa palpable, esto es mas frecuente en
extremidades o en pared abdominal.’? En especifico,
la gran mayoria de los TFS retroperitoneales son
asintomaticos o con sintomas no especificos como do-
lor abdominal, aumento de la circunferencia abdomi-
nal o pérdida de peso.” Aproximadamente 5% de los
TFS extratoracicos pueden presentar hipoglucemia;
esto se da por la produccién de factor de crecimiento
insulinico tipo 2, lo cual se conoce como sindrome de
Doege-Potter. Se ha visto que esta presentacion se re-
laciona a un peor pronésitco.*%8
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Figura 3: Fotografia transquirdrgica-tumor fibrosos solitario
retroperitoneal de 16 cm, en relacion estrecha con la aorta y la arteria

iliaca izquierda (flecha gris) en su cara medial. Cara lateral en relacion
con uréter izquierdo (flecha blanca).
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El diagnéstico se hace con estudios de imagen de Tabla 1: Escala de riesgo propuesta por Demicco et al.2
manera mas frecuente como hallazgo incidental. En . ;
. Factor de riesgo Puntaje
una tomografia con contraste se va a ver un tumor
hipervascular, bien circunscrito, frecuentemente lo- Edad
bulado, con areas grandes de necrosis (en especial en <55 0
tumores grandes). La biopsia es necesaria para esta- 55 1
blecer el diagnéstico. La toma de ésta depende de la Tamafio del tumor (cm)
localizacion del tumor, una biopsia abierta o biopsia >5 0
por puncién son preferibles a biopsia por aspiracion 510 !
de aguja final. Las biopsias guiadas por radiologia 12-15 g
intervencionista pueden ser tutiles en tumgres pro- Figuras mitéticas (/10 campos de alto poder)
fundos, como es el caso reportado.* Por histopato- 0 0
logia, estos tumores son lesiones bien circunscritas 1-3 1
de células fusiformes, sin atipia, con combinacién 4 2
de areas con hipercelularidad e hipocelularidad, se- Riesgo Total
parado por bandas gruesas de colagena hialinizada. Bajo (0% de metastasis) 0-2
La identificacién de marcadores tumorales mejora la Moderado (23% a cinco afios y 36% a 10 afios) 3-4
precisiéon diagnoéstica, 90-95% de los casos son positi- Alto (85% a cinco afios y 100% a 10 aios) 56

vos a CD34;5 sin embargo, es poco especifico. Otros
marcadores como vimentina, CD99, BCL2 y EMA
(antigeno epitelial de membrana) presentan expre-
sion variable.*

El tratamiento de esta patologia consiste en una
reseccién quirtrgica en bloque, margenes microscé-
picos negativos (RO). La obtenciéon de margenes ne-
gativos requiere de una planeacién quirargica indivi-
dualizada, con adecuada visualizacién de estructuras
involucradas. Es importante obtener margenes nega-
tivos, ya que aunque se considera un tumor benigno,
existe el riesgo de malignidad.!># Estos tumores sue-
len tener una pseudocapsula, una membrana delga-
da, translicida, que puede contener lesiones satélite
pequenas. Si la capsula no se reseca en su totalidad,
estas pequenas lesiones pueden desarrollarse en recu-
rrencia local.? Gold y colaboradores reportaron la pre-
sencia de margenes microscopicos positivos en 40%
de recurrencias locales y en 75% de metastasis.! Exis-
ten multiples estudios que han valorado la utilizacién
de quimioterapia y radioterapia; sin embargo, dada
la baja tasa de malignidad, no se ha comprobado su
utilidad.* Existen reportes de la utilidad de radiotera-
pia neoadyuvante para reducir el tamano del tumor, y
después realizar una reseccién quirtrgica completa.?

Una escala de riesgo de metéstasis propuesta por
Demicco y su equipo (Tabla 1) incluye la edad del
paciente, tamano del tumor y presencia de mitosis
al momento del estudio histopatolégico. Con estos
datos, se divide en riesgo bajo, moderado y alto. El
riesgo de metéastasis en el grupo de riesgo bajo es de
0%, mientras que el riesgo en el grupo moderado es
de 23% a cinco anos, y de 85% en grupo de riesgo
alto. A 10 anos, el riesgo de desarrollar metéstasis en

grupos de riesgo moderado y alto son de 36 y 100%
respectivamente.?

Otro factor predictor de recurrencia utilizado
en los TFS es la histopatologia maligna, definida
por England y su equipo como hipercelularidad, >
4 figuras mit6ticas por campo de alto poder, pleo-
morfismos/atipia, patrén infiltrativo, necrosis o
hemorragia. Tumores que cumplen con estos cri-
terios tienen un 55% de recurrencia, metastasis o
invasion; sin embargo, estos criterios no se hicieron
especificamente para TFS.? Wilky y colaboradores
reportan una mayor incidencia de recurrencia en
TFS extratoracicos, de igual forma, reporta que
los TFS extratorécicos presentan de manera maés
frecuente caracteristicas histolégicas atipicas. En
este estudio, no se vio relaciéon entre el tamano y en
la recurrencia, pero si existié una relaciéon positiva
entre el tamano y los hallazgos histopatolégicos de
mal pronéstico.!?

La vigilancia posterior a la reseccién quirtargica
es esencial; sin embargo, no hay guias que especifi-
quen el tipo de seguimiento que se les tiene que dar a
estos casos. El seguimiento se debe individualizar de
acuerdo con los hallazgos intraoperatorios y carac-
teristicas del paciente. Se ha propuesto que el segui-
miento sea de por vida, ya que las metéstasis pueden
aparecer de forma tardia.*

CONCLUSIONES

El tumor fibroso solitario retroperitoneal es un tu-
mor relativamente infrecuente, que se presenta de
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forma indolente. El tratamiento debe ser quirdrgico,
con una reseccién con margenes negativos. Aunque
se considera como un tumor en general benigno, exis-
ten diferentes datos que sugieren malignidad, predi-
ciendo recurrencia o metéstasis a distancia. Utilizan-
do la escala de riesgo de metastasis propuesta por
Demicco y su grupo en el caso presentado, la paciente
tiene un puntaje de 5, lo cual confiere un riesgo alto
de metéastasis. El seguimiento es esencial para poder
detectar recurrencia de forma temprana y poder asi
realizar un tratamiento oportuno.
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