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Tumor fibroso solitario gigante de pleura

Javier Pérez Palenzuela' y Kymani Pérez Garcia'

Giant solitary fibrous tumor of the Pleura

Aim: To report the case of a 19 cm diameter giant mass in the left hemithorax in a 59-year-old patient who
presented with dyspnea, cough and chest pain, confirmed by imaging study. Materials and Method: Cli-
nical record of a patient who was diagnosed with a solitary fibrous tumor of the pleura, undergoing sur-
gery to excise the lesion. Results: A left posterolateral thoracotomy was performed to excise the giant
tumor, also requiring resection of the diaphragm and partial pericardiectomy with favorable evolution.
Discussion: The solitary fibrous tumor is a rare neoplasm derived from the mesenchyme that most com-
monly affects the pleura, typically well circumscribed, pedunculated, with vessels within the tumor pedicle,
and can become large, being considered giant when they are larger than 15 cm diameter. Conclusion: The
correct diagnosis is of vital importance, since surgical resection it a potentially curable treatment. Surgical
treatment can be performed by thoracotomy or videothoracoscopy, depending on the size of the tumor.
Despite the benign behavior, it requires long-term follow-up due to the tendency to recur.
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Resumen

Objetivo: Reportar el caso de una masa gigante en hemitorax izquierdo de 19 cm de didmetro en un pa-
ciente de 59 afios que debuto con disnea, tos y dolor toracico, confirmandose por estudio imagenolédgico.
Materiales y Método: Registro clinico de un paciente al cual se le diagnostica tumor fibroso solitario de
pleura, siendo intervenido quirGirgicamente para exéresis de la lesion. Resultados: Se realiza toracotomia
posterolateral izquierda para exéresis de tumor gigante, requiriendo ademas, reseccion de diafragma y
pericardiectomia parcial con evolucion favorable. Discusion: El tumor fibroso solitario es una neoplasia
rara derivada del mesénquima que afecta mas cominmente a la pleura, tipicamente bien circunscrita,
pediculada, con vasos dentro del pediculo tumoral, pudiendo llegar a ser de gran tamafio, siendo consi-
derados gigantes cuando tienen mas de 15 cm de diametro. Conclusién: El diagnostico correcto es de
vital importancia, ya que con la reseccion quirtrgica es potencialmente curable. El tratamiento quirtrgico
puede efectuarse por toracotomia o videotoracoscopia, dependiendo del tamafo del tumor. A pesar del
comportamiento benigno, requiere seguimiento a largo plazo debido a la tendencia a la recidiva.
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Introduccion

El tumor fibroso solitario (TFS) es una neoplasia
rara que afecta mas comiinmente a la pleura, aunque
ha sido descrito en otras localizaciones extrapleu-
rales como el mediastino, pericardio, mesenterio,
peritoneo, espacios extraperitoneales, nariz y senos
paranasales’.

El primer caso de TFS fue descrito histologica-
mente por Wagner en 1870, sin embargo, el primer
tumor pleural fue presentado por Lieutaud en 1767.
En 1931, Klemperer y Rabin publicaron una des-

cripcion histopatologica y dividieron estos tumores
en 2 categorias: difuso y localizado. Stout y Murray
en 1942 identificaron el origen mesenquimatoso de
este tipo de tumores, demostrado posteriormente por
la microscopia electronica e inmunohistoquimica.
A lo largo del tiempo estos tumores han recibido
varias denominaciones: mesotelioma localizado,
mesotelioma benigno, mesotelioma fibroso, fibro-
ma pleural, fibromixoma pleural y tumor fibroso
localizado?.

Se describe su origen en fibroblastos derivados
del mesénquima submesotelial y se caracteriza por
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la formacién de tumores localizados, generalmente
unicos, que no producen derrame pleural®.

Las caracteristicas por imagen del TFS pleural
son su presentacion como masa extrapulmonar o
cisural, bien definida y con componentes heterogé-
neos en relacion con areas de necrosis y hemorragia.

El tratamiento es quirtrgico y su pronostico es
favorable en la mayoria de los casos, sin embargo, la
recurrencia del mismo indica degeneracion maligna
y el prondstico es pobre.

Teniendo en cuenta que en la literatura se han
descrito aproximadamente entre 900 y 1.760 casos
de esta neoplasia, la cual representa cerca del 8% de
todos los tumores benignos intratoracicos y el 5% de
los tumores pleurales?, nos motivamos a describir su
diagnostico y tratamiento en un paciente de 59 afios
intervenido quirirgicamente en nuestro servicio.

Descripcion de caso

Paciente masculino de 59 afios que 3 meses antes
del ingreso comienza con astenia, disnea leve a los
esfuerzos, tos seca esporadica y dolor en region
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Figura 1. A: vista axial, B: vista coronal y C: vista sagital e la TC de térax donde se aprecia gran masa que desplaza diafragma y corazén.
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inferior de hemitérax izquierdo que fue incremen-
tandose en intensidad, requiriendo tratamiento
analgésico peridodico. Asociado a esto presento
episodios esporadicos siempre nocturnos de fatiga
y sudoracion profusa que cedian con la ingestion de
bebidas o comidas azucaradas, sin lograrse constatar
cifras de glicemia. Es llevado a un centro hospitala-
rio donde le realiza radiografia de térax y se reportd
gran radiopacidad en tercio inferior del hemitorax
izquierdo, que provocaba desplazamiento de es-
tructuras mediastinales hacia el lado contralateral.
Por este motivo se decide realizar tomografia axial
computarizada con contraste endovenoso que infor-
ma gran masa tumoral en region paracardiaca iz-
quierda, impresionando extrapulmonar, heterogénea,
con areas de necrosis, con compresion del pulmén
izquierdo. Dicha masa se encuentra rodeada de grasa
y mantiene su interfase con el area cardiaca midien-
do 18 cm x 12 cm x 11 cm. Ligero derrame pleural
izquierdo sin definirse lesiones en el parénquima
pulmonar. No alteraciones abdominales (Figura 1).

El ecocardiograma informd buena contractilidad
global y segmentaria. Sin crecimiento de cavidades,
ni engrosamiento miocardico, ni derrame pericardi-
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Figura 2. Apertura del térax aprecidndose: A: tumor polilobulado firmemente adherida a
diafragma y B: pulmén colapsado sin adherencias a la masa.

Figura 3. A: tumor extirpado en su totalidad y B: fragmento de pericardio resecado.

Figura 4. A: diafragma
resecado parcialmente con
estomago protruyendo a
través del mismo. B: cora-
z6n expuesto después de
la pericardiectomia parcial
y C: pulmon reexpandido.
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co, ni trombos. La masa pleural desplaza, ademas, al
corazén hacia la linea media y hacia abajo.

Se le realiza biopsia por tru-cut que informa TFS
pleural con inmunohistoquimica que reporta CK
negativo, Vimentina positivo, S-100 negativo, Al-
factina negativa, WT1 positivo, Calretinina negativa
y KI-67 positivo en un 5%.

Con este diagnostico es trasladado a nuestro
servicio de cirugia donde se decide intervenir qui-
rargicamente. Es llevado al salon de operaciones y
se realiza toracotomia posterolateral izquierda con
abordaje del torax a nivel del 6.° espacio intercostal.
Se encuentra gran tumoracion polilobulada, adherida
firmemente a zona medial de hemidiafragma y a
pericardio. Pulmén completamente libre (Figura 2).

Para lograr la exposicion del tumor se reseca
7.* costilla, con reseccion parcial de diafragma y
pericardiectomia por engrosamiento de la pleura
que tapiza el pericardio (Figuras 3 y 4). El defec-
to diafragmatico al no ser muy extenso se repar6d
con sutura primaria. Un plano interno con puntos
discontinuos de colchonero con Prolene 1-0 y un
plano externo con sutura continua de Prolene 2-0.
El defecto pericardico no fue reparado (Figura 5).

La evolucion posoperatoria fue favorable, sin
disnea, dolor toracico de moderada intensidad y sin

Figura 5. Diafragma reparado después de la reseccién.
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Figura 6. Radiografia
de toérax de seguimiento
posoperatorio.
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fuga gaseosa, lo que permiti6 el alta 72 h después
con seguimiento por consulta, presentando hasta
la fecha evolucion favorable con remision de los
sintomas preoperatorios (Figura 6).

El estudio histologico del espécimen quirtrgico
informd exéresis completa de TFS benigno pleural
de 19 x 11 x 14 cm, con indice de mitosis inferior
a4 por 10 campos, un Ki-67 de 5% y algunas éreas
de necrosis. Los margenes de seccion diafragmati-
cos se encontraban negativos a 1,5 cm del pediculo
tumoral. El pericardio resecado, aunque macrosco-
picamente impresionaba engrosado present6 carac-
teristicas histologicas normales.

Discusion

EL TFS es una neoplasia rara, con incidencia
de alrededor de 2,8 casos por 100.000 pacientes
registrados al afio®. En Latinoamérica existen pocas
series de casos de esta enfermedad®. Puede ser en-
contrados en un rango de edad de 5 a 87 afios, con
una frecuencia mayor hacia la 5.2-6.* década de la
vida y con ligero predominio en el sexo femenino’.

Mientras que los TFS benignos son usualmente
pequeiios y pediculados, la mayoria de los TFS ma-
lignos pueden alcanzar los 10 cm y mas. Sin embar-
20, los benignos son considerados gigantes cuando
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su diametro es mayor de 15 cm o cuando el tumor
ocupa mas del 40% del hemitorax®. Se plantea que
2/3 de los TFS se desarrollan en la pleura visceral,
mientras que 1/3 lo hace de la pleura parietal, donde
el tumor es con frecuencia mas grande y adherencias
mas amplias’.

La mayoria de los pacientes con TFS son asin-
tomaticos al momento de ser diagnosticados inci-
dentalmente por una radiografia de torax de rutina.
Las lesiones grandes pueden provocar compresion
de estructuras vecinas y el paciente puede presen-
tar algunos sintomas tales como dolor toracico,
tos y disnea'®. Algunos pacientes debutan con los
llamados sindromes paraneoplasicos que incluyen
hipoglicemia refractaria y osteoartropatia pulmonar
hipertréfica, los cuales mejoran inmediatamente tras
la reseccion del tumor!!.

La TC de térax es una herramienta muy 1til en
el diagnoéstico, permite claramente identificar la
localizacion y el tamafio de la lesion, ayudando a
los cirujanos a definir la posibilidad de reseccion.
Generalmente este estudio muestra una masa homo-
génea y bien circunscrita, sin embargo, en tumores
grandes o gigantes como el presentado en nuestro
paciente, generalmente se describen con densidad
heterogénea debido a la hemorragia intratumoral,
necrosis y cambios quisticos'?.

Desde el punto de vista microscdpico las mitosis
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son raramente visibles en TFS benignos siendo
menores de 3 mitosis por 10 campos de alto poder.
El estudio inmunohistoquimico por su parte va a
ayudar a excluir carcinoma sarcomatoide periférico
de pulmoén, mesotelioma maligno, sarcoma sinovial,
histiocitoma fibroso maligno entre otros tumores
raros’.

La reseccion quirurgica completa que puede
llegar a reseccion pulmonar si el origen es la pleura
visceral es el proceder de eleccion en todos los TFS.
Generalmente, si el tumor es pequefio, una exére-
sis adecuada puede ser lograda mediante cirugia
toracica video asistida, siendo la mayoria de estos
benignos'®. Sin embargo, cuando los tumores son
inusualmente grandes o gigantes como el descrito
en nuestro paciente, sera necesaria una toracotomia
para remover completamente la lesion'®. Algunos
autores recomiendan la embolizacion preopera-
toria de las arterias que suministran el aporte de
sanguineo a un TFS gigante debido al riesgo de
hemorragia®. El tumor en el presente caso se en-
contraba firmemente adherido al diafragma por un
grueso pediculo mediante cual provenia su principal
irrigacion, sin embargo, la embolizacion no se rea-
liz6 porque la masa no mostraba manifestaciones
invasivas y se considerd que el pediculo podia ser
facilmente tratado. Como consecuencia de esto la
operacion fue mas dificil de lo esperado, debido al
gran tamafio tumoral y la exposicion deficiente, lo
que generd un sangrado intraoperatorio de 1.000 ml.

A pesar de que los TFS benignos pueden casi
siempre ser curados con la exéresis quirargica
completa, el seguimiento a largo plazo es necesario
debido a la posibilidad de recurrencia local®. Se ha
comprobado que del total de casos que desarrollan
recurrencia el 23% de esta se produce después de
los 5 afos'S.

Conclusiones

El caso reportado describe un raro tumor fibroso
solitario gigante de pleura que fue satisfactoriamente
resecado quirdrgicamente. Para lograr esto, la tomo-
grafia axial computarizada de torax es un método
diagnostico de imagen fundamental, demostrando
las caracteristicas y el patron tumoral. Sin embargo,
el diagnostico confirmatorio dependera de estudios
histologicos e inmunohistoquimicos. La reseccion
completa es un método efectivo de tratamiento de
este tipo de neoplasia, pero un seguimiento a largo
plazo sera necesario para una deteccion temprana de
recurrencia tumoral.
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