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Tumor fibroso solitario

de la plevura.

Analisis clinico-patologico de 17 casos

Introduccién: el tumor fibroso solitario de la pleura
es una neoplasia rara que se origina por lo gene-
ral en la pleura visceral, pero puede presentarse
en diversos lugares. Aproximadamente 12 % de
los tumores fibrosos solitarios de la pleura es de
indole maligna y la escision quirdrgica por lo ge-
neral es curativa. Los objetivos del estudio son
presentar 17 nuevos casos y evaluar las carac-
teristicas morfologicas que identifiquen a los
tumores con comportamiento maligno.
Material y métodos: estudio retrospectivo de pa-
cientes operados por un tumor primario pleural,
entre enero de 1995 y agosto de 2005.
Resultados: de 94 pacientes con tumores pri-
marios de la pleura, 17 (17 %) fueron incluidos
en el estudio, ocho hombres y nueve mujeres,
el promedio de edad fue de 63 afios; 13 tumo-
res (76 %) fueron benignos y cuatro (23 %), ma-
lignos. Las recurrencias locales se presentaron
en tres casos y no ocurrieron metastasis a dis-
tancia. Solo recurrieron las neoplasias malignas.
Todos los tumores malignos mostraron hiperce-
lularidad, patron hemangiopericitico, mas de
cuatro mitosis por 10 campos de mayor aumento
y pleomorfismo moderado-acentuado.
Conclusiones: el tumor fibroso solitario de la
pleura tiene por lo general un curso biolégico
benigno. Existen datos morfoldgicos que dis-
tinguen a las neoplasias malignas.

SUMMARY

Introduction: solitary fibrous tumor of the pleura
(SFTP) is a rare neoplasm that usually origi-
nates from the visceral pleura, but it can occur
in a wide range of tissues. Approximately 12 %
of pleural cases are malignant tumors and sur-
gical excision usually become curative. The
objective of this study is to present 17 new cases
of SFTP and analyze the morphological char-
acteristics that help to identify tumors with a
malignant behavior.

Material and methods: we did a retrospective
review of the patients who had primary pleural
tumors from January 1995 to August 2005.
Results: among a total of 94 primary pleural
tumors, 17 patients were enrolled in this study,
8 men and 9 women, with a mean age of 63
years. Thirteen cases (76 %) were benign and
four cases (23 %) were malignant. Local re-
currences occurred in three cases. There were
not found metastasis. Recurrences occurred
only in malignancy tumors. All malignant tumors
were high cellularity and had hemangiopericitic
pattern, more than 4 mitoses per 10 high power
fields, and moderate to marked polymorphism.
Conclusions: SFTP shows a benign biologic out-
come in most of the cases. There are some his-
tological characteristics that let to distinguish
between benign and malign neoplasm.

Introduccion

El tumor fibroso solitario de la pleura es una
neoplasia rara que por lo general se origina de
la pleura visceral,! pero puede también ocurrir
en la pleura parietal y otras membranas serosas,
tal como el peritoneo y el pericardio, e incluso
en sitios no serosos como mediastino, érbita,
nariz y senos paranasales.’
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En la actualidad existen aproximadamente
800 casos reportados en la literatura.® El pri-
mero fue descrito por Lieutaud en 1767, sin
embargo, es en 1931 cuando Klemperery Rabin
publican un reporte acerca de una entidad clinica
distinta al resto de los tumores pleurales prima-
rios.* La nomenclatura ha sido muy confusa desde
entonces, y se le ha llamado mesotelioma loca-
lizado, tumor fibroso localizado, mesotelioma
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fibroso o fibroma pleural. Actualmente gracias
al desarrollo de la inmunohistoquimica y la
microscopia electronica, se determiné que el
tumor no se origina de la capa de células meso-
teliales sino del submesotelio, de tal manera que
se le llamé tumor fibroso solitario.

Eltumor fibroso solitario se describe en gru-
pos de edad de los 5 a 80 afios, con un pico en
la sexta y séptima década de la vida, con distri-
bucién semejante entre hombres y mujeres.*
Este tumor por lo general es asintomatico, aun-
que en ocasiones los pacientes presentan dolor,
tos, disnea, sintomas relacionados con hipoglu-
cemia y osteopatia costocondral prominente
que regresa rapidamente cuando el tumor se re-
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Figura 2. Tumor fibroso solitario benigno con dreas extensas
de degeneracion mixoide
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seca.> La mayoria de los tumores ocupa el he-
mitorax inferior semejando una eventracion o
elevacion del diafragma.®

Puede observarse formas benignas y ma-
lignas del tumor, y la distincion entre ellas
puede ser dificil.®

El tumor fibroso solitario puede mostrar
amplia gama de patrones morfoldgicos; el pa-
tron clasico es facil de identificar, sin embargo,
existen otras variantes morfoldgicas, fusocelu-
lares 0 hemangiopericitoides que deben dife-
renciarse del mesotelioma fibroso pleural o de
los sarcomas pleurales.

Las caracteristicas bioldgicas del tumor fi-
broso solitario no se han deter minado con exac-
titud, por ello, el objetivo de este estudio es
investigar las posibles caracteristicas morfolo-
gicas que identifican a los tumores con com-
portamiento agresivo.

Material y métodos

En los archivos de patologia del Hospital de
Oncologia del Centro Médico Nacional Siglo
XXI, Instituto Mexicano del Seguro Social, se
buscaron todos los casos de neoplasias de origen
pleural estudiados entre 1995 y 2005.

Dos pat6logos reevaluaron los casos con-
juntamente y analizaron en forma especifica
el tamafio del tumor, patrén de crecimiento,
celularidad, nimero de mitosis e infiltracion al
parénquima pulmonar. Se consideraron malig-
nas todas las neoplasias mayores de 10 cm con
maés de cuatro figuras mitdsicas por 10 campos
de mayor aumento, con pleomorfismo moderado-
acentuado y necrosis.’

Para confirmar el diagnéstico de tumor fi-
broso solitario, se realiz6 un panel de inmuno-
histoquimica que incluya el siguiente panel de
anticuerpos: CD34 (clona MY, Becton-
Dickinson, 1:200), coctel de citoqueratinas
(DAKOQ, Carpinteria, CA, 1:3000), vimentina
(DAKO), desmina (clona D33, DAKO), PS100
(DAKO, 1:5), Bel-2 (clona 124), (DAKO; 1:40),
calretinina (DAKO).2

En los expedientes clinicos se buscaron
datos clinicos como edad, sexo, manifestacio-
nes clinicas, recurrencia de la enfermedad y
sobrevida.
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Resultados

En un lapso de cinco afios fueron estudiados
94 tumores pleurales primarios con la siguiente
distribucion: 70 mesoteliomas, cuatro sarcomas
sinoviales, tres sarcomas no clasificados y 11
tumores fibrosos solitarios. En la reevaluacion
de los casos y derivado de los hallazgos mor-
foldgicos e inmunohistogquimicos, seis casos que
tenian el diagndstico inicial de mesotelioma fi-
broso se reclasificaron como tumores fibrosos
solitarios.

De 17 casos de tumores fibrosos solitarios
estudiados, ocho (47 %) ocurrieron en hom-
bresy nueve (53 %) en mujeres; la edad de los
pacientes estuvo comprendida entre los 35 a
75 afos, con un promedio de 63. Las mani-
festaciones clinicas més frecuentes fueron do-
lor torécico, tos y disnea; con menor frecuencia
se observé pérdida de peso y hemoptisis.

El tamafio promedio de los tumores fue de
16 cm, con un rango de 4 a 28 cm. El aspecto
macroscopico en lamayoria de los casos fue el de
una neoplasia bien circunscrita, lobulada, blanca
nacarada y de aspecto fibroso (semejante a un

leiomioma uterino); todos los casos se origina-
ron en lapleura, pero solo cinco (29 %) estaban
adheridos a la misma por medio de un pediculo.
De acuerdo con los criterios morfoldgicos em-
pleados, 13 (76 %) tumores fueron benignos y
cuatro (24 %) malignos.

El aspecto microscopico de los tumores
benignos se caracterizd por proliferacion de
células mesenquimatosas fusiformes separadas
por bandas de colagena gruesas (figura 1). En
siete (53 %) casos se observaron areas hialinas
extensas y en uno (7 %), degeneracion mixoide
extensa (figura 2). La celularidad fue leve a
moderada, la atipia leve y s6lo dos casos (15 %)
mostraron necrosis focal. En ocho (61 %), el
patron de crecimiento fue el clésico, tres tumo-
res (23 %) tuvieron un patrén de crecimiento
fusocelular semejando en &reas un sarcoma
sinovial, uno (7 %) mostré patron angioma-
toide y otro (7 %) tenia &reas que recordaban un
schwannoma. Ninguno de los tumores benignos
recurrio (cuadro ).

Cuatro neoplasias (23 %) fueron malignas,
todas con patrdn de crecimiento hemangio-
pericitoide (figura 3) con celularidad abundante,

Cuadro |

Caracteristicas del tumor fibroso solitario benigno en 13 casos

Tamano Numero Necrosis

Casos (cm) Patrén de mitosis/10 cma  Atipia % Recurrencia
1 26 Clasico 0 No No No
20 Semejante 0 No No No

a schwannoma

3 10 Clasico 0 No No No
5 20 Clasico 0 No No No
8 4 Clasico 0 No No No
9 19 Fusocelular 0 No No No
10 5 Clasico 0 No 20 No
1" 11 Fusocelular 0 No No No
12 5 Clasico 0 No No No
13 5 Clasico 0 No 30 No
14 17 Clasico 2 No No No
15 25 Angiomatoide 0 No No No
17 20 Fusocelular 0 No No No

cma = campos de mayor aumento
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Isabel Alvarado-Cabrero  pleomorfismo celular moderado a acentuado = Seguimiento de los pacientes con tumores

. et ‘!'- y més de cuatro figuras mitdsicas por 10 campos malignos: tres pacientes con tumores ma-
Tomor fibroso solitario 0 1\ 6 aumento. En dos (50 %) casos la lignos estaban vivos con actividad tumoral
necrosis fue extensa (figura4). No se observa- a los dos, siete y 74 meses; y uno vivo sin
ron areas hialinas o con cambios mixoides. Es enfermedad (cuatro meses).
importante mencionar que no se documentd = Se realizaron marcadores de inmunohisto-
invasion a parénquima pulmonar en los casos quimica en siete casos, todos positivos para
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benignos ni en los malignos. Tres (75 %) de CD34 y PS100.

los cuatro tumores fibrosos solitarios malignos

recurrieron entre tres y 74 meses (cuadro I1). . ..
Discusion

= Seguimiento de los pacientes con tumores

benignos: en un lapso de dos a 68 meses,  El primer reporte de un tumor pleural se le atri-

todos los pacientes estaban vivos sin evi- buye a Lieutaud en 1767. En 1931, Klemperos

dencia de enfermedad. y Rabins dividieron los tumores primarios
pleurales en dos categorias: mesotelioma difuso
y localizado.® En 1942, Staut y Murry propu-
sieron que los mesoteliomas localizados se de-
rivaban de células mesoteliales. En laactualidad
se conoce que el tumor fibroso solitario se ori-
gina a partir de células submesoteliales, ade-
més, a diferencia de los mesoteliomas, no se
relaciona con la exposicion a asbestos y por lo
general tienen un curso bioldgico benigno.”

La mayoria de los tumores fibrosos solita-
rios se descubre en forma incidental en una
radiografia de térax;'° todos los pacientes en
la serie que presentamos fueron sintomaticos,
probablemente debido a la dimension de la
A ¥y Lk : mayoria de los tumores; ninguno de los pa-
Figura 3. Tumor fibroso solitario maligno con patrén de crecimiento clentes e_Xpe”mentF,’ manﬁeswcmne? s'Stém"_:a_S
hemangiopericitoide gy como hipoglucemia, osteoartropatia o debili-
dad.t

La mayoria de los tumores fibrosos solita-
rios es de indole benigna, sin embargo, 23 %
es maligno y pueden ocasionar la muerte del
paciente por recurrencias locales 0 metastasis a
distancia.

El comportamiento biolégico del tumor fi-
broso solitario es impredecible; por lo general,
las caracteristicas morfoldgicas de la neoplasia
no influyen en la capacidad de recidiva o de
metéstasis de la misma. En una serie de 223
casos, England y colaboradores clasificaron 82
(37 %) casos como malignos; los tumores mos-
traron més de 4 mitosis por 10 campos de mayor
aumento, pleomorfismo, invasion y, sin embar-
g0, 45 % fue curado con una escision simple.*?

En nuestraserie y con los mismos criterios
] de Cardillo y colaboradores,” encontramos 13

Figura 4. Tumor fibroso solitario maligno con dreas extensas
de necrosis
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Cuadro Il

Caracteristicas de los tumores fibrosos solitarios malignos en cuatro casos

Tamafio Numero de Recurrencia

Caso (cm) Patrén mitosis/10 cma Atipia Necrosis  (meses)

4 16 Hemangiopericitoide 5 Marcada Extensa No

6 28 Hemangiopericitoide 5 Leve No mets pulmonares
(9-2 m)

7 20 Hemangiopericitoide 10 Marcada  No Tumor mediastino
y hemitérax
ipsolateral (74 m)

16 18 Hemangiopericitoide 5 Moderada Extensa Nodulode 2x2cm
en cicatriz
de toracotomia
(2.7 cm)

cma = campos de mayor aumento

casos benignos; solo uno presentd mitosis (2
por 10 campos de mayor aumento), ninguno
mostro pleomorfismo y s6lo dos tumores tuvie-
ron focos de necrosis (<< 20 % de la superficie
tumoral).

El tamafio de la neoplasia no se relaciond
con caracteristicas morfologicas agresivas, ya
que 50 % de los tumores benignos midié mas
de 10 cm, sin hipercelularidad, pleomorfismo
Nni necrosis.

Cuatro de nuestros casos fueron malignosy
todas mostraron patrén hemangiopericitoide,
mas de 4 mitosis por 10 campos de mayor au-
mento, hipercelularidad y necrosis, todos ma-
yores de 10 cm.

El diagnostico diferencial en dos casos con
patron fusocelular fue mesotelioma, sin em-
bargo, la negatividad de dichas neoplasias a la
queratina y su positividad con el CD34 nos
llevaron al diagnostico final de tumor fibroso
solitario.

El tumor fibroso solitario en forma carac-
teristica es positivo para CD34 y Bcl-2, y ne-
gativo para queratinas y PS100.8%3

En conclusion, lamayoriade tumores fibrosos
solitarios se comportan como neoplasias benig-
nas. Aun cuando no existen caracteristicas
morfolégicas contundentes para clasificar un tu-
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mor como maligno, el patron hemangioperi-
citoide, la necrosis (més de 30 % de la superficie
tumoral), pleomorfismo moderado-acentuado
y mas de 4 mitosis por 10 campos de mayor
aumento, se encuentran con mayor frecuencia
en los tumores con curso bioldgico agresivo.
El tamafio (= 10 cm) no predice por si solo la
conducta bioldgica de la neoplasia.
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