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Tumor fibroso solitario maligno de la pleura.
Reporte de dos casos
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Resumen

Introduccion: los tumores fibrosos solitarios de la pleura
son neoplasias poco frecuentes de origen mesenquimal,
que al parecer se originan del tejido conectivo submesote-
lial y que, por lo general, tienen un comportamiento benig-
no. Sin embargo, puede aparecer una pequefa proporcion
de estos tumores o dar metastasis luego del tratamiento
quirudrgico, en particular cuando se asocian con caracteris-
ticas morfoldgicas o histopatoldgicas malignas.

Casos clinicos: dos mujeres de 56 y 50 afios, respectiva-
mente, operadas debido a tumores fibrosos solitarios ma-
lignos de la pleura. La primera sin sintomas; la segunda
con: tos, disnea y pérdida de peso. A la primera se le rea-
liz6 una reseccion pulmonar en cufia y otra en bloque de
la pared toracica junto con el tumor. A la segunda pacien-
te se le realizaron multiples cufias pulmonares. El estudio
histopatoldgico identificd varias caracteristicas asociadas
con un comportamiento maligno de estos tumores. Luego
de tres afios y de un afio de la cirugia, respectivamente, no
hay evidencia de recurrencia o enfermedad metastasica.
Conclusiones: las caracteristicas de un tumor que se aso-
cian con comportamiento maligno justifican el seguimiento
estricto y a largo plazo mediante estudios de imagen del
térax. No se ha determinado qué tan frecuentemente y por
cuanto tiempo debe realizarse este seguimiento.
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Abstract

Background: Solitary fibrous tumors of the pleura are
infrequent neoplasms of mesenchymal origin that are
thought to arise from the submesothelial connective tissue
and usually have a benign behavior. However, a small pro-
portion of these tumors may recur or metastasize after sur-
gical treatment, especially when they are associated with
malignant morphological and histopathological features.
Clinical cases: Two female patients of 56 and 50 years of
age who underwent surgical treatment for malignant soli-
tary fibrous tumors of the pleura. The first patient was a-
symptomatic, whereas the second suffered from coughing,
dyspnea and weight loss. The first patient underwent a
lung wedge resection and en bloc resection of the chest
wall along with the tumor. The second patient underwent
multiple lung wedge resections. The histopathological exa-
mination showed multiple features associated with malig-
nant behavior in these tumors. After 3 years and 1 year
from the time of surgery, respectively, there is no evidence
of recurrent or metastatic disease.

Conclusions: Features associated with malignant beha-
vior warrant the need for strict and long-term follow-up by
means of chest imaging. It is still uncertain how often and
how long this follow-up should be performed.
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Tumor fibroso solitario maligno de la pleura

Introduccion

Los tumores fibrosos solitarios de la pleura son neoplasias
excepcionales que, por lo comun, tienen un comportamiento
benigno.! La cirugia es el pilar de su tratamiento y alcanza
tasas de curacion apropiadas (82 a 92%).7¢ Sin embargo,
algunos casos tienen caracteristicas “malignas” asociadas
con riesgo aumentado de recurrencia o enfermedad metas-
tasica.'®* Debido a su curso indolente e incierto debe ga-
rantizarse el seguimiento a largo plazo de estos pacientes.
Se comunican dos casos de pacientes operadas por tumores
fibrosos solitarios de pleura y se discuten las implicaciones
de estas caracteristicas morfologicas e histopatologicas ma-
lignas en el seguimiento y prondstico de dichas pacientes.

Casos clinicos

Caso clinico 1

Paciente femenina de 56 afios de edad, asintomatica, a quien
durante la evaluacion preoperatoria para la reparacion de una
comunicacion interauricular se le encontrd un tumor pleural
en la region posterolateral del hemitérax derecho. No tenia
otros antecedentes relevantes. En ese momento, debido a su
cirugia cardiaca, se decidid observar la masa pleural. Tres
afios mas tarde se identificd, en una tomografia de torax, que
la masa habia aumentado mucho de tamafio, por lo que se le

practico una toracotomia derecha. La masa se originaba en
la pleura parietal e invadia dos costillas y el segmento poste-
rior del l6bulo superior derecho. Se realizé una reseccion en
cuiia del 16bulo superior derecho y otra en bloque de la pared
toracica involucrada, la que se reconstruy6 con una malla de
polipropileno. No hubo complicaciones posoperatorias y la
paciente se dio de alta al tercer dia.

El examen histopatologico de la pieza sugirid el diag-
noéstico de tumor fibroso solitario de la pleura con caracte-
risticas malignas (Cuadro I). Todos los margenes estaban
libres de lesion tumoral. No hay evidencia de recurrencia
o enfermedad metastasica tres afios después de la cirugia.

Caso clinico 2

Paciente femenina de 50 afios de edad, con dos meses de tos
seca progresiva en intensidad, disnea de reposo, ortopnea, ede-
ma en los miembros inferiores, pérdida de peso no especifica-
da y anorexia. En el examen fisico se le encontré con dificultad
respiratoria, marcadamente palida y con ruidos respiratorios
disminuidos en el hemitoérax izquierdo. No se identificaron de-
dos en palillo de tambor ni se reportaron antecedentes médicos
relevantes. La radiografia de térax mostr6 una gran opacidad
redondeada en la region posterior del hemitorax izquierdo. En
la tomografia de térax se identificé una gran masa extrapul-
monar heterogénea que ocupaba casi dos tercios del hemitorax
izquierdo, tal como se observa en el corte axial de la Figura 1A
y en el coronal de la Figura 1B; el parénquima pulmonar y la

Cuadro I. Caracteristicas morfoldgicas e histopatologicas de los tumores fibrosos
solitarios de la pleura de los pacientes estudiados

Caracteristica Caso 1 Caso 2
Tamario (cm) 12x7.7%45 18 x 17 x7
Peso (g) 170 850
Origen pleural Parietal Visceral
Pedunculo No Mdltiples adherencias,
sin pedunculo claro
Mitosis/10 CAP 1 3
Necrosis/hemorragia Si Si
Hipercelularidad No Si
Pleomorfismo No Si

Inmunohistoquimica
Positiva
Negativa
Ki-67

CD34, bcl-2, vimentina
Queratina,

CD34, bcl-2, CD99, S-100
SMA
1%

cromogranina
0%

CAP: Campos de alto poder; SMA: Actina del musculo liso
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pared toracica no parecian invadidos por la lesion. Se realizd
una biopsia percutanea no diagndstica con aguja. Finalmente,
se le practico toracotomia izquierda.

El tumor era muy grande y lobulado, con una superfi-
cie lisa y brillante, con multiples adherencias delgadas a la
pleura visceral del 16bulo inferior izquierdo y a la pleura
parietal adyacente (Figura 2). Para asegurar la reseccion
completa se realizaron multiples resecciones en cuna del
pulmon. Durante el postoperatorio, la paciente experimentd
una arritmia supraventricular que se controlé con fairmacos.
Se dio de alta al sexto dia.

El examen histopatologico de la pieza sugirid el diag-
nostico de tumor fibroso solitario de la pleura con caracte-

T AR : e g A :
Figura 1. Tomografia de térax que muestra un gran tumor fibroso
solitario de la pleura en el hemitérax izquierdo (Caso 2).

Figura 2. Apariencia macroscépica de un tumor fibroso solitario gi-
gante de la pleura (Caso 2).

risticas malignas (Cuadro I). Todos los margenes estaban
libres de lesion tumoral. No hay evidencia de recurrencia o
enfermedad metastasica un afio después de la cirugia.

Discusion

Los tumores fibrosos solitarios de la pleura son neoplasias
realmente excepcionales, de origen mesenquimal que quiza
se originen en el tejido conectivo submesotelial.! A pesar de
que nuestra institucion es un centro de tercer nivel, y cen-
tro de referencia para enfermedades quirurgicas del torax,
solo se han identificado dos casos de tumor fibroso solitario
de la pleura entre aproximadamente 350 tumores pleuro-
pulmonares (0.6%) tratados de manera quirargica en los ul-
timos cinco aflos. Se han efectuado observaciones similares
en otras instituciones donde la frecuencia de tumor fibroso
solitario de la pleura es baja. La serie quirirgica mas gran-
de, a la fecha, tuvo un promedio de seis pacientes por afo
durante un lapso aproximado de 18 afios.”

El tumor fibroso solitario de la pleura aparece con mas
frecuencia durante la sexta y séptima décadas de la vida,
sin preferencia de género."* Puede ser asintomatico y en-
contrarse incidentalmente en estudios de imagen del torax
en hasta 40-57% de los casos.® El resto de los pacientes si
tiene sintomas; la disnea, la tos y el dolor toracico son los
mas comunes.” En casos raros puede haber manifestaciones
paraneoplasicas, como hipoglucemia reactiva (sindrome de
Doege-Potter), que se ha observado en 1 a 8% de los pa-
cientes,'” como resultado de la hipersecrecion de factor de
crecimiento similar a la insulina II (IGF-II) del tumor, espe-
cialmente en casos de tumores muy grandes (>20 cm) y con
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alta actividad mitética.® La osteoartropatia pulmonar hiper-
trofica y los dedos en palillo de tambor (sindrome de Pierre-
Marie-Bamberg) pueden observarse en 3 a 10% de los casos
de tumor fibroso solitario de la pleura!” y se cree que ocurren
por una liberacion excesiva de acido hialuronico del tumor.®

El pilar del tratamiento de los tumores fibrosos solitarios
de la pleura es la reseccion quirtrgica. El tratamiento puede
ser la toracotomia o la cirugia toracica asistida por video,
de acuerdo con la localizacion y las caracteristicas del tu-
mor. Para lograr una reseccion completa suelen requerirse
procedimientos asociados. Las resecciones pulmonares en
cufia se utilizan incluso en 60 a 80% de los casos'? para
asegurar un margen amplio en los lugares donde hay adhe-
rencias pleurales. En pocos casos se requieren resecciones
mas grandes, como la lobectomia, la neumonectomia o la
reseccion de la pared toracica (1 a 4%).13

En los casos descritos, la reseccion de multiples cufias y
de la pared toracica permitio la reseccion completa de los
tumores de gran tamafio. La cirugia debe practicarse siem-
pre que sea posible, ya que sus tasas de morbilidad (8 a
10%) y mortalidad (1 a 4%) son bajas y sus tasas de cura-
cion (82 a 92%) muy buenas.??

A pesar de la cirugia, alrededor de 7 a 18% de los tu-
mores fibrosos solitarios de la pleura recurren luego de la
reseccion,*¢ en particular cuando exhiben caracteristicas
“malignas”. Las recurrencias se han observado, incluso,
un afo después de la cirugia o tan tarde como 12 afios.>*
En 1989 England et al.,' revisaron 223 casos de tumores
fibrosos solitarios de la pleura e identificaron los factores
clinicos y morfolégicos asociados con la recurrencia y el
comportamiento maligno. Desde el punto de vista clinico,
los tumores recurrieron con mayor frecuencia cuando el
paciente tenia sintomas desde un principio o un derrame
pleural. En cuanto a las caracteristicas patoldégicas macros-
copicas, la mayor recurrencia se asocia con un tumor de
>10 cm de tamafio, la morfologia sésil en lugar de peduncu-
lada, el origen del tumor en la pleura parietal o mediastinal
en lugar de la visceral y necrosis y hemorragia. Las caracte-
risticas microscopicas asociadas con la recurrencia fueron:
alta celularidad, pleomorfismo celular y conteo de mitosis
mayor a cuatro por campo de alto poder. Puesto que no exis-
tian criterios de malignidad, England et al.,! clasificaron los
tumores como malignos si al menos coexistia una de estas
caracteristicas microscopicas.

En las series publicadas recientemente los criterios de
malignidad son inconsistentes. La serie quirurgica mas
grande publicada hasta la fecha clasificé los tumores fibro-
sos solitarios de la pleura como malignos cuando exhibian,
al menos, una de cuatro caracteristicas microscépicas: hi-
percelularidad, actividad mitética aumentada, pleomorfis-
mo y necrosis.? Otros autores han clasificado los tumores
como malignos, a partir s6lo del criterio del conteo de mi-

tosis® porque las otras caracteristicas histologicas son, en
buena parte, subjetivas, porque no queda claro si deben
identificarse en la mayor parte del tumor o s6lo focalmente.

La falta de criterios consistentes ha impedido clasificar a
los pacientes de manera precisa segun el riesgo de recurren-
cia y planificar efectivamente el seguimiento posoperatorio
con imagenes. Perrot et al.,° propusieron un sistema de cla-
sificacion luego de una revision de la bibliografia disponible.
Este sistema clasifica a los pacientes en estadios del 0 a IV de
acuerdo con las caracteristicas microscopicas asociadas con la
malignidad y con la morfologia sésil del tumor fibroso solita-
rio de la pleura. Los autores sugieren que a los tumores sésiles
0 con caracteristicas malignas al microscopio debe darseles
seguimiento con imagenes cada seis meses durante dos afios
y después cada aflo. A pesar de que otros autores* han recono-
cido que este sistema se correlaciona con la recurrencia, esta
clasificacion no se apoya en evidencia suficiente y proporciona
un algoritmo de seguimiento arbitrario para los pacientes con
tumores fibrosos solitarios de la pleura.

Conclusiones

Los tumores fibrosos solitarios de la pleura son poco frecuen-
tes. Como se observa en el Cuadro I, en ambas pacientes se
identificaron varias caracteristicas asociadas con un compor-
tamiento maligno de los tumores y, por lo tanto, debe garan-
tizarseles un seguimiento estricto a largo plazo con imagenes
porque no es seguro que en estos casos la reseccion haya sido
curativa. Qué tan frecuentemente y por cuanto tiempo debe
realizarse este seguimiento son preguntas sin respuesta.
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