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Resumen

El tumor fibroso solitario pleural es una neoplasia infrecuente originada en las células
submesoteliales de la superficie pleural. Generalmente se manifiesta como una masa
exofitica que crece hacia dicho espacio comprimiendo estructuras adyacentes. Su
diferencia con el mesotelioma pleural maligno no sélo yace en su origen histolégico,
sino también en los antecedentes epidemioldgicos y el curso clinico de la enfermedad.
Presentamos el caso de un paciente con una masa pleural gigante de 11 afios de
evolucidn, los inconvenientes suscitados con el diagnostico y, finalmente, la resolucion
quirdrgica definitiva.
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Abstract

Giant solitary fibrous tumour of the pleura of slow evolution

The solitary fibrous tumor of the pleura is a rare neoplasm originating from submeso-
thelial cells of the pleural membrane. Its usual manifestation is as an exophytic mass
that grows into the pleural cavity compressing adjacent structures. The difference with
malignant pleural mesothelioma does not only lie in its histological origin, but also in
the epidemiological history and clinical course of the disease. We report a patient with
a giant pleural mass of 11 years of evolution, the problems arising for the diagnosis,
and finally the definitive surgical treatment.
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Introduccidén

El tumor fibroso solitario pleural es una neoplasia
infrecuente mencionada por primera vez por Wag-
ner en 1870, sin embargo su descripcién histol6gi-
ca no se realiz6 hasta fines de 1931. Originado en
las células submesoteliales de la superficie pleural,
ha recibido varias denominaciones en los tltimos
anos, entre ellas mesotelioma localizado, fibroma
pleural, mesotelioma fibroso localizado y, final-
mente, tumor fibroso solitario pleural. General-
mente se manifiesta como una masa exofitica que
nace en la superficie pleural y crece hacia dicho
espacio comprimiendo estructuras adyacentes. Su
diferencia con el mesotelioma pleural maligno no
s6lo yace en su origen histolégico, sino también en
los antecedentes epidemiolégicos y el curso clinico
de la enfermedad.

Caso clinico

Una paciente de 60 anos se presenta a la consulta
con disnea CF II-III, no asociada a otros sintomas
de relevancia. Refiere haber debutado hace 11 afios
con estos sintomas diagnosticindose en aquella
oportunidad una masa en hemitérax derecho que
permanecié en control. Debido al crecimiento que
present6 en los anos subsiguientes se practicaron
al menos dos punciones con aguja fina y una vi-
deotoracoscopia diagndstica, y se encontrd, en este
altimo caso, una masa intensamente sangrante
que impidi6 el diagnéstico histolégico. Realizé
radioterapia postoperatoria (4500cGy) sin mejoria
sintomatica persistiendo el crecimiento tumoral.
Concurre a la consulta a nuestro centro con una
rx de térax de dos afos atras donde se observa ocu-
pacién del seno costofrénico derecho. Complemen-
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tando ese estudio, las tomografias computadas de
los anos subsiguientes hasta la fecha evidenciaban
una masa lobulada, expansiva, heterogénea que
presentaba invasion y desplazamiento del medias-
tino hacia la izquierda, con pérdida de volumen del
hemitérax contralateral. E1 pulmén subyacente
presentaba ademés 4reas de broncograma aéreo
sugestivas de compresion sobre el 16bulo inferior
y medio derechos.

Pese a la intima relaciéon de la masa con el me-
diastino y el diafragma- los cuales se hallan des-
plazados- y la pared costal, esta tltima no estaba
invadida y se observaba en ambos casos plano de
clivaje con las estructuras parietales y mediastina-
les. El hemitérax contralateral presentaba ademaés
marcada disminucién de volumen como consecuen-
cia de los hallazgos anteriores (Fig 1 ay b). En
cuanto a los estudios funcionales, la espirometria
demostré una incapacidad ventilatoria restrictiva
- VEF1 1.03 (42%) , FVC 1.25 (39%)- en el test de
caminata alcanz6 los 435 metros (87%) sin desa-
turaciéon ni percepcion de disnea y con gases en
sangre dentro de parametros normales (Tabla 1).

Debido a la alta presuncién clinica de tumor
fibroso solitario pleural, la ausencia de diagnos-
tico histolédgico, la progresion de los sintomas
generada por el crecimiento tumoral, la ausencia
de otro tratamiento posible y la aceptacion de los
riesgos por la paciente, se decide el tratamiento
quirargico. Dada la alta probabilidad de que téc-
nicamente requiriera una neumonectomia o pleu-
roneumonectomia, segin el grado de compromiso
de la pleura parietal, se completa el estudio pre-
quirtrgico con la realizacién de un centellograma
de perfusién que demuestra la clara hipoperfusion
del pulmén derecho en relacién al contralateral
(pulmén derecho 9.8%, pulmoén izquierdo 90.2%).
Finalmente se practica la cirugia que logra la
extirpaciéon completa de la lesién y preserva la
totalidad del parénquima pulmonar, el cual se
hallaba comprimido y adherido a la misma ( Fig
2 ayb). La masa media 25 x 25 x 8 cm y pesaba
3400 gramos. El examen microscépico describe
un tumor mesenquimatico de células fusiformes
vinculable morfolégicamente a un tumor fibroso
solitario pleural, con ocasionales mitosis, escasa a

Fig 1.— a. masa heterogénea que desplaza el mediastino, con amplio contacto parietal y otra
imagen satélite anterior. b. corte tomogréafico donde se observa el amplio crecimiento de la
masa, que ademas empuja el diafragma hacia caudal y las cavidades cardiacas hacia la
izquierda con marcada disminucion de volumen del pulmén contralateral.

Tabla 1. Espirometria y volumenes pulmonares

Preoperatoria Postoperatoria
Espirometria Real % tedrico Real % tedrico
FvC* 1.25 39 2.78 (94)
FEV1 1.03 42 2.06 (107)
svC* 1.36 43 - -
TLC* 2.62 55 - -
RV 1.27 68 - -

*FVC, SVCy TLC preoperatorios disminuidos que indican incapacidad ventilatoria restrictiva
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Figura 2.— a. masa pleural ya disecada. Nétese el gran volumen de la misma, la cual al ser
separada de las estructuras aledafias tiende a emerger del térax. b. masa pleural extirpada
completamente. Nétese la naturaleza lobulada de la misma.

moderada atipia y ausencia de invasion del tejido
costal adherido a la pieza.

A un ano de la cirugia, la paciente no presenta
recidiva local en el estudio tomografico, presenta
espirometria normal -VEF1 2.06L (107%), FVC
2.78 (94%)- recuper6 peso y realiza actividad fisica
sin dificultades.

Discusion

Los tumores primarios pleurales se clasifican
en difusos y localizados. Los primeros se hallan
epidemiolégicamente relacionados a la exposicién
a asbesto, tienen su origen en el tejido mesotelial,
son mas frecuentes y presentan peor prondstico
que las formas localizadas. Los tumores pleurales
localizados no estan relacionados con la exposicién
a asbesto, nacen en el tejido conectivo submesotelial,
caracteristicamente son de lento crecimiento y sélo
existen reportes de casos en la literatura® 2. Desdela
primera descripcion de Wagner en 1870 del primer
tumor pleural localizado, varios autores han inten-
tado determinar el origen del mismo, y ha recibido
con el correr del tiempo varias denominaciones que
aportaron confusién al diagnéstico y al tratamiento.
Mesotelioma localizado, mesotelioma fibroso loca-
lizado, mesotelioma fibroso, mesotelioma benigno,
son algunos de los nombres atribuidos a este tipo de
tumores. Finalmente los avances en la inmunohisto-
quimica y la microscopia electrénica determinaron el
origen mesenquimatico de estas lesiones que pasaron
a denominarse tumores fibrosos solitarios pleurales;
estos no estan emparentados con el mesotelioma
pleural maligno, cuyo origen, epidemiologia y com-
portamiento es marcadamente diferente?®.

El tumor fibroso solitario pleural presenta una
incidencia muy baja, representa el 5% de todos
los tumores pleurales. Estos se caracterizan en su
mayoria por desarrollarse en la superficie pleural
(s6lo 7.5% son intraparenquimatosos), presentan
lento crecimiento y por lo general son benignos,
aunque en un 20-30% de los casos cumplen cri-
terios clinicos e histol6gicos de malignidad® % 4.
Pueden cursar en forma asintomaética, producir
sintomas por compresién de estructuras aledanas
en su crecimiento (tos, disnea, dolor toracico) o
presentar sindromes paraneoplésicos asociados
(galactorrea, hipoglucemia, pérdida de peso, dolor
articular, clubbing digital)> % 4. El diagnéstico se
basa fundamentalmente en la sospecha clinica
ante la presencia de un tumor pleural de lento
crecimiento, las imagenes radioldgicas y la to-
mografia computada. La resonancia magnética
nuclear no aporta mayores datos excepto ante la
duda de invasién mediastinal, caso en el cual la
angioresonancia puede ser de utilidad. El diag-
néstico diferencial incluye un amplio espectro de
patologias que dependen de su localizacién; estas
incluyen: mesotelioma pleural maligno, tumores
neurogénicos, sarcoma sinovial, hemangioperici-
toma, fibrosarcoma, fibrohistiocitoma maligno, y
en las masas de localizacién anterior, no se pueden
descartar las patologias timicas y los tumores
germinales. La presentacién localizada descarta el
diagnéstico de mesotelioma pleural. Para los res-
tantes casos, ante la duda diagnéstica, la ausencia
de uniformidad histolégica de los tumores fibrosos
solitarios, atin aquellos con caracteristicas de ma-
lignidad, permite diferenciarlo de los restantes
tumores mesenquimaéticos?.
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Se consideran criterios clinicos de malignidad
el rapido crecimiento y la presencia de sindromes
paraneoplasicos, de los cuales la hipoglucemia y el
clubbing digital son los més descriptos. Los crite-
rios histol6gicos de malignidad incluyen més de 4
figuras mitéticas en diez campos de gran aumento,
la presencia de hemorragia, necrosis, pleomorfismo
nuclear y alta celularidad. Si bien se ha intentado
establecer una asociacion entre el tamafno tumoral
y la presencia de algunos de estos signos clinicos e
histolégicos, no se ha hallado ninguna asociaciéon
concretat-24, E180% de estos tumores son benignos
y sélo en el 20% restante, que cumple algunos de
los criterios citados previamente, es necesario un
seguimiento clinico e imagenolégico estricto a los
fines de descartar recaidas locales o metastasis.

El tratamiento es siempre quirargico y la
reseccién quirargica completa es el Gnico factor
de buen pronéstico establecido en la literatura,
independientemente del comportamiento clinico
e histolégico del tumor. La reseccién videoasis-
tida es posible en el caso de tumores de menor
tamano®.

Conclusiones

El tumor fibroso solitario pleural es un tumor
infrecuente, de lento crecimiento y debe ser pues-

to en consideracién como diagnéstico alternativo
ante cualquier masa de origen pleural de largo
tiempo de evolucién y mas ain si se asocia a hipo-
glucemia u otros sindromes paraneoplasicos. El
tratamiento es siempre quirdrgico, tanto del tumor
original como de las recaidas, debido a la ausencia
de respuesta que presentan estas lesiones a otros
tratamientos y a la severidad de los sintomas pa-
raneopléasicos, si los presentan.
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