TRABAJO ORIGINAL

Tumor fibroso solitario de la pleura.
Analisis de 41 casos
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Solitary fibrous tumor of the pleura. Analysis about 41 cases

Solitary fibrous tumor of the pleura (TFSP) is an uncommon and mostly benign neoplasm. It
grows slowly and presents with scant symptoms. Recurrence after surgical excision has been described.
The aim of this report is to show our experience in managing this disease. Clinical as well as
radiological, surgical, histopathological and follow-up data were analyzed in a clinical series.
Forty one cases of TFSP that underwent surgery at our institution between 1991 and 2004 were
retrospectively analyzed; 27 were females and 14 males with a median age of 60.4 years old; 24.4%
of the cases were asymptomatic. All tumors were surgically excised, in average they weighed 945 g
and 36.5% of the lesions showed a pedicle. Most of the lesions were originated in the visceral
pleura. Surgical morbidity was 12.1% and no mortality was recorded. Three tumor recurred. TFSP
is usually a benign neoplasm but it can recur. Complete surgical excision is the treatment of choice
of primary and recurrent tumors.
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Resumen

Introduccion: El tumor fibroso solitario de la pleura (TFSP) es una neoplasia infrecuente,
considerada benigna, de crecimiento lento y poco sintomdtica pero que puede recidivar tras la
reseccion quirurgica. El objetivo de este estudio es mostrar la experiencia de nuestro centro con el
manejo de estos tumores. Pacientes y Método: Andlisis retrospectivo de 41 pacientes con TFSP
intervenidos en nuestro Servicio entre 1991 y 2004. Se analizan datos clinicos, radiologicos,
quirurgicos, morbimortalidad, recurrencia y seguimiento. Resultados: De los 41 pacientes con
TFSP resecados, 27 eran mujeres y 14 hombres. Edad media 60,4 aiios. 24,4% de los pacientes
fueron asintomaticos. Todos los pacientes fueron intervenidos quirurgicamente y se realizo estudio
histopatologico en todas las piezas. El peso promedio de los tumores fue de 954 gy 36,5% eran
tumores pediculados, el resto de base ancha. La mayoria (75,6%) se originaban de la pleura
visceral. No hubo mortalidad operatoria y la morbilidad alcanzo el 12,1%. Tres tumores recidivaron.
Conclusiones: El TFSP es una neoplasia rara generalmente benigna, pero que puede recidivar. El
tratamiento es la reseccion quirurgica completa y las recidivas deben ser resecadas nuevamente.
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Introduccion

Los tumores primarios de la pleura se dividen
en dos grandes grupos: difusos y localizados.
Los difusos, también llamados mesoteliomas ma-
lignos son de mucho peor pronodstico, tienen
una conocida relacion con la exposicion al as-
besto y son macroscopica e histolégicamente
diferentes al localizado. Los tumores fibrosos
solitarios de la pleura (TFSP) son neoplasias
raras, con aproximadamente 900 casos publica-
dos en la literatura'#%*%, Fueron descritos ini-
cialmente por Klemperer y Rabin en 1931, y
han recibido diversos nombres (mesotelioma be-
nigno, fibroma subpleural, mesotelioma localiza-
do, etc) hasta adquirir su nomenclatura actual.
Hay evidencias ultraestructurales e inmunohis-
toquimicas tales como positividad a vimentina,
y la no expresion de filamentos intermedios como
citoqueratina y desmina®?® que han permitido con-
cluir que estas lesiones no son de origen

Figura 1. Tumor fusocelular de patron verticilar tipico
de tumor fibroso solitario de la pleura.

mesotelial, sino del tejido conectivo submeso-
telial*!'. Una caracteristica constante es la
ausencia de positividad para citoqueratinas,
en contraste con la expresion constante de
éstas en mesoteliomas sarcomatoides’.

Son tumores de crecimiento lento, poco sinto-
maticos y que pueden llegar a alcanzar grandes
dimensiones. Se originan de la pleura visceral o
parietal, y pueden ser pediculados o de base
ancha. Se han descrito tumores de este tipo en
localizaciones extratoracicas como meninges,
cavidad oral, globo ocular, mama, rifién, vejiga
y otros!!"15. También se ha descrito hipoglicemia
en relacion a ellos, lo que se deberia a un exce-
sivo consumo de glucosa por la neoplasia, a
sustancias similares a la insulina o a la accién de
inhibidores de la neoglucogénesis segregados por
el tumor®7*-1L1319 Se relaciona con osteoartro-
patia hipertrofica en aproximadamente un 20%,
lo cual se deberia a una anormal produccion de
acido hialuréonico por parte de las células
tumorales que tiende a regresar con la reseccion
del mmor5-7,9-1 1,14,20.

Si bien es considerada una neoplasia benigna,
hay ciertas caracteristicas descritas por England
et al® en una revision de 223 casos, que sugie-
ren como criterios de malignidad la presencia de
4 6 mas mitosis por 10 campos de mayor au-
mento, hipercelularidad, pleomorfismo, hemo-
rragias y necrosis tumoral. La presencia de es-
tas caracteristicas histopatoldgicas aumentarian
la posibilidad de recidiva. Estos criterios si bien
han permanecido en el tiempo no han sido vali-
dados. (Figuras 1-2 y 3).

El tratamiento definitivo es la reseccion qui-
rurgica completa, que puede efectuarse por
toracotomia, videotoracoscopia (VTC) o ciru-
gia videoasistida (VATS), dependiendo basica-
mente del tamafio y caracteristicas del tumor.

Figura 2. Tumor fibroso solitario de la pleura hipocelular.
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Figura 3. Lesion hipercelular con recuento mitotico alto.
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El diagnostico de certeza y los criterios de ma-
lignidad deben establecerse en base al estudio
histopatologico de la pieza operatoria.

El objetivo de este trabajo es mostrar la expe-
riencia de nuestro Instituto en el manejo de es-
tos tumores.

Material y Métodos

Revisamos retrospectivamente los archivos
quirurgicos del Instituto Nacional del Toérax
(INT) entre marzo de 1991 y febrero de 2004,
encontrando 41 casos de TFSP resecados.

A través de la revision de fichas clinicas,
radiologia, protocolos operatorios y estudio histo-
patologico, confeccionamos un archivo que in-
cluy6o antecedentes personales y ambientales,
sintomatologia, motivo de consulta, hallazgos
radiolégicos y quirurgicos, evolucion postope-
ratoria y seguimiento. Para conceptos de segui-
miento se considerd fecha de cierre del estudio
el 31 de junio de 2004.

Desde el punto de vista histopatologico utili-
zamos como criterios de malignidad el hallazgo
de cuatro o mas mitosis por 10 campos de
mayor aumento, la presencia de hemorragia y
necrosis tumoral.

Todos los pacientes fueron estudiados con
radiografia de térax y tomografia computada
(TC). Veinte pacientes (48,7%) tenian fibrobron-
coscopia y ocho (19,5%) fueron sometidos a
biopsia percutanea preoperatoria.

A

Figura 4. Gran masa que ocupa los dos tercios basales
del hemitoérax derecho.
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Resultados

Veintisiete pacientes fueron mujeres (65,9%)
y catorce hombres (34,1%). La edad media fue
de 60,4 afios (rango 31-79). Dieciocho pacientes
(43,9%) tenian antecedentes de tabaquismo y no
se registrd ninguno con exposicion a asbesto.

En cuanto a la sintomatologia, diez pacientes
(24,4%) fueron asintomaticos y el tumor fue un
hallazgo radiografico. Entre los sintomaticos, la
tos y el dolor toracico fueron el principal moti-
vo de consulta (Tabla 1). Durante el estudio en
tres pacientes (7,3%) se pudo detectar hipogli-
cemia. Todos ellos presentaban tumores mayo-
res de 20 cm como diametro mayor.

El hallazgo radioldégico mas frecuente fue una
masa tumoral en 33 pacientes (80,4%) (Figuras
4y 5), seguido por imagen de nédulo pulmonar
en 7 (17,0%), y tumor mediastinico en 1 (2,4%).
Se asocié derrame pleural en 7 casos (17,0%).
El diagnostico de TFSP se sospecho en 23 pa-
cientes (56,0%) mediante TC de torax. Los otros
diagnodsticos preoperatorios se muestran en la
Tabla 2.

Tabla 1. Motivo de consulta de 41 pacientes con
tumor fibroso solitario de la pleura

Motivo de consulta Numero de %
pacientes

Tos 12 29,2
Dolor toracico 10 243
Disnea 8 19,5
Hipoglicemia 1 2,4
Asintomaticos 10 24,4
Total 41 100,0

Figura 5. Tomografia de térax en donde se muestra un
tumor fibroso solitario de la pleura.
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Tabla 2. Diagnéstico preoperatorio de 41 pacientes
con tumor fibroso solitario de la pleura

Diagnéstico Numero de %
preoperatorio pacientes

TFSP 23 56,0
Nodulo pulmonar 7 17,0
Céncer pulmonar 6 14,6
Mesotelioma 3 7,3
Tumor mediastinico 1 2.4
Tumor de partes blandas 1 2,4
Total 41 100,0

Se realizo biopsia percutanea en 8 pacientes
(19,5%), confirmando el diagnostico s6lo en tres
de ellos (37,5%). La fibrobroncoscopia encon-
tro signos de compresion extrinseca en 11 pa-
cientes, sin otros signos patologicos.

Todos los pacientes fueron intervenidos qui-
rargicamente, siendo abordados por toracotomia
36 de ellos (87,8%), 3 mediante VTC (7,3%) y
2 por VATS (4,8%). La reseccion fue completa
en todos los casos (Figura 6). La reseccion se
asume completa dado que los tumores son
encapsulados en su gran mayoria pero es impo-
sible de asegurar en aquellos de gran tamafio
con base de implantacion extensa. En dos pa-
cientes se debid complementar la reseccion con
lobectomia por crecimiento intraparenquimatoso
y destruccion lobar. En relacion a la superficie
de implantacion, 31 tumores (75,6%) se origi-
naban de la pleura visceral y 10 (24,4%) en la
pleura parietal. Quince tenian pediculo (36,5%),
y los restantes presentaban base de implanta-
cioén ancha.

La estadia postoperatoria media fue de 5,9
dias (rango 2-24). El drenaje se mantuvo en
promedio 3,8 dias (rango 1-10). No hubo mor-
talidad operatoria y la morbilidad fue de un 12,1%
(5 pacientes). En la Tabla 3 se muestra la morbi-
lidad encontrada. Todos se manejaron médica-
mente excepto uno que requirio ser reintervenido
por hemorragia.

El tamafio promedio de los tumores fue de
13,5 cm como diametro mayor (rango 3-38 cm),

Figura 6. Apariencia macroscopica de un tumor fibroso
solitario de la pleura resecado en forma completa.

Tabla 3. Morbilidad postoperatoria

Morbilidad Numero de %
postoperatoria pacientes

Neumonia 1 2.4
Fistula broncopleural 1 2.4
Infeccion herida operatoria 1 2,4
Hemorragia postoperatoria 1 2.4
Neuritis intercostal 1 2,4
Total 5 12,0

y el peso promedio fue de 954 g (rango: 12-
3.300 g). El nimero de mitosis por 10 campos
de mayor aumento se presentd en rango entre 0
y 6. En tres casos se encontraron 4 6 mas
mitosis. Necrosis del tumor se describe en 10
casos (24,3%) y hemorragia en 9 (22,0%).

El seguimiento promedio fue de 37,9 meses
(rango 1-149 meses). Dentro del seguimiento se
pudo detectar recidiva del tumor en tres pacien-
tes (7,3%), uno de los cuales recidivd en tres
oportunidades. El tiempo entre la cirugia y el
diagnostico de la recidiva fue de 60,3 meses
como promedio (rango 27-83 meses).

Se analizaron algunas caracteristicas de los
pacientes que recidivaron (Tabla 4).

Tabla 4. Caracteristicas de pacientes con recidiva de tumor fibroso solitario de la pleura

Edad Sexo Tamafio Peso Mitosis Hemorragia Necrosis Tiempo Tratamiento Pediculo
(cm) (@ tumoral recidiva recidivas
54 F 19 690 4 Si Si 27 meses  Reseccion Si
2 64 M 17 760 Si Si 89 meses  Reseccion Si
3 43 E 7 176 5 No No 65 meses  Reseccion No
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Entre los pacientes que recidivaron, la histopa-
tologia demostrd que todos presentaban 4 6 mas
mitosis por diez campo de mayor aumento, nin-
guno de los otros tumores presentd esta carac-
teristica. Ademads, en dos de ellos se comprobd
la presencia de hemorragia y necrosis tumoral
en la muestra.

Todos los pacientes recidivados fueron rese-
cados nuevamente. Uno de ellos presentd reci-
diva en tres ocasiones, siendo resecado en to-
das ellas, y fallecio finalmente por infiltracion
masiva del mediastino, 81 meses posterior a la
primera cirugia. Los otros dos pacientes se en-
cuentran sanos y sin evidencias de nuevas
recurrencias.

Discusion

Desde que Klemperer y Rabin en 1931 divi-
dieron los tumores primarios de la pleura en
difusos y localizados, los TFSP han adquirido
diversos nombres hasta el actual. Es una neo-
plasia de crecimiento lento, y por ende poco
sintomatica, que puede alcanzar grandes dimen-
siones al momento del diagndstico y suele ser
un hallazgo en exdmenes radioldgicos de con-
trol. En nuestra serie casi un 25% de los pa-
cientes fueron asintomaticos, siendo la tos, dis-
nea y el dolor toracico las molestias mas fre-
cuentes, lo que concuerda con otras series®'!.
No se ha demostrado relacion alguna con el
consumo de tabaco ni la exposicion al asbesto u
otros factores ambientales.

El diagnostico preoperatorio suele sospecharse
con las imdgenes (radiografia y TC de torax),
siendo la presencia de una gran masa tumoral,
homogénea y bien definida el hallazgo mas fre-
cuente?!.

La puncién percutdnea con aguja permite el
diagndstico histopatologico preoperatorio en al-
gunos casos. En nuestra experiencia fue con-
cordante solo en tres casos de los ocho en que
se realizé (37,5%). Esta cifra concuerda con lo
publicado por otros autores®?, y por tanto cree-
mos que su utilidad es relativa dado que la ma-
yoria ird a cirugia resectiva de todos modos.

La hipoglicemia, que se encuentra en aproxi-
madamente un 5 a 10% de los casos tendria
relacion con la produccion de sustancias simila-
res a la insulina por el tumor o la accién de
inhibidores de la neoglucogénesis segregados por
el tumor>7-1L13-19 "En nuestra serie encontramos
hipoglicemia asociada al tumor en el 7,2% de
los pacientes.

La asociacion con derrame pleural en general
se presenta en alrededor del 10% de los casos?,
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pero en nuestra serie fue algo mayor alcanzando
un 17%.

La mayoria de los tumores tienen su origen
en la pleura visceral lo que se corrobord en
nuestra serie. La presencia de pediculo tiene
relacion con el origen visceral del tumor y lo
encontramos en el 36,5% de los casos. Los
tumores que asientan en la pleura parietal son
casi siempre de base ancha y no pediculados.

El tratamiento de eleccion es la cirugia resec-
tiva completa y dependiendo del tamafio del tu-
mor, la presencia de adherencias y el compro-
miso del parénquima adyacente, ésta puede rea-
lizarse por toracotomia, VATS o videotoracos-
copia convencional.

En algunos casos, la extension intralobar del
tumor (“fibroma invertido”)*, la destruccion del
parénquima o la excesiva presencia de adheren-
cias obligan a realizar resecciones segmentarias,
lobectomias, e incluso neumonectomia para ase-
gurar la excision completa con buenos marge-
nes®!!. Los tumores de base ancha que asientan
en la pleura parietal a veces requieren de disec-
cion extrapleural, pero casi nunca es necesaria
la reseccion concomitante de la pared toracica.
En nuestra serie debimos complementar la re-
seccion con lobectomia en dos casos.

Pese a ser considerada una neoplasia benig-
na, en todas las series se describen recidi-
vas>®112225 v pueden presentarse hasta 17 afios
posterior a la reseccion®. Tendrian mayor posi-
bilidad de recurrir, aquellos tumores que pre-
senten alguna de las caracteristicas histologicas
de malignidad descritas por England®. De estos
criterios parecen ser mas relevantes el numero
de mitosis y la necrosis pero es un punto que
no estd definido. Creemos que aquellos no
pediculados podrian ser mas susceptibles a la
recidiva dada la gran superficie pleural sobre la
que asientan lo que hace muy dificil asegurar
microscopicamente los margenes en forma com-
pleta. En nuestra serie tuvimos tres recurrencias
(7,3%), y todas ellas presentaron cuatro o mas
mitosis por 10 campos de mayor aumento. Ade-
mas dos de los tres casos presentaron necrosis,
hemorragia y eran de base ancha. Uno de nues-
tros casos recurrié en tres oportunidades, falle-
ciendo finalmente 81 meses posterior a la pri-
mera cirugia. La recurrencia intratoracica puede
ser fatal por compromiso mediastinico o de la
vena cava?®?’. Creemos que no hay indices cla-
ramente definidos para hablar de TFSP malig-
nos y por tanto estos casos deben considerarse
como recurrentes.

El rol de la terapia adyuvante no ha sido sufi-
cientemente estudiado dada la poca frecuencia
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de estos tumores, pero hay algunas comunica-
ciones aisladas?*?® que sugieren que la radiotera-
pia y/o la quimioterapia podrian ser beneficiosos
en algunos pacientes seleccionados.

En conclusion, el TFSP es una neoplasia in-
frecuente y de comportamiento generalmente be-
nigno, pero puede recurrir e incluso ser fatal en
un numero reducido de casos. Creemos que
aquellos tumores que presenten uno o mas de
los criterios de “malignidad” descritos por
England et al® deben ser seguidos en forma mas
acuciosa pues son los que tienen mas posibilida-
des de recurrir. El unico tratamiento efectivo es
la reseccion quirdrgica completa, y en caso de
recurrir deben ser nuevamente resecados.
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