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Resumen
El tumor fibroso pleural es una entidad médica poco frecuente, considerado una
tumoracién benigna. Representa entre el 5-8 % de los tumores primarios de pleura.

Reportamos el caso de un paciente de sexo masculino de 59 afios, no fumador con
historia de 3 meses de deposiciones liquidas, asociadas a astenia, pérdida de peso y
dolor en parrilla costal. Fue ingresado en el servicio de Gastroenterologfa del Hospital
Clinico Quirtrgico Hermanos Ameijeiras, La Habana, Cuba. Se le realiz6 una
radiografia de térax, observindose como hallazgo accidental una masa tumoral en
regién para cardiaca, por lo que decide interconsultar con el servicio de Neumologfa.
La tomografia de térax evidencié una masa tumoral en el tercio inferior del hemitérax
izquierdo, el estudio histolégico e inmunohistoquimico fue compatible con un tumor
fibroso solitario pleural.

Conclusiones de este trabajo apuntan a que para el diagndstico preciso de este tipo de
tumor es necesario realizar una tomografia axial de térax y un andlisis histopatolégico

detallado.
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Abstract

Pleural fibrous tumor is a rare medical entity, considered a benign tumor. It accounts
for 5-8% of primary pleura tumors.

We report the case of a 59-year-old, non-smoking male patient with a 3-month history
of liquid bowel movements, associated with asthenia, weight loss and costal grill pain.
He was admitted to the Gastroenterology Service of the Hermanos Ameijeiras Surgical
Clinical Hospital, Havana, Cuba. He was given a chest x-ray, observing as an accidental
finding a tumor mass in the cardiac region, so he decides to interconsult with the
Pneumology service. Chest tomography showed tumor mass in the lower third of left
hemitérax, the histological and immunohistochemical study was compatible with a
pleural solitary fibrous tumor.

Conclusions of this work suggest that for the precise diagnosis of this type of tumor
it is necessary to perform a chest axial tomography and a detailed histopathological
analysis.

Keywords: Solitary fibrous pleural tumor, pleural neoplasms, diagnosis,
immunohistochemistry.

INTRODUCCION

El tumor fibroso solitario pleural (TEFSP) es una tumoracién poco frecuente. Fue
descrito por primera vez en 1767 por Lieutaud, pero histolégicamente en 1870 por Wagner
y en 1931 fue distinguido como un tumor de tejido blando por Klemperer y Rabin, quienes
ofrecen la descripcidn patoldgica clasificando estos tumores en localizados y difusos. Luego
la clasificacién del tumor se completé en 1981 con Briselli e Inglaterra en 1989 (Ferreira ez
al., 2008).

Su incidencia se ha calculado en alrededor de 2,8 casos por 100.000 pacientes registrados
al afio, sin distincién de género, predominando entre la quinta y octava década de la vida.
Representa entre el 5-8 % de los tumores primarios de pleura, el 80 % se localiza en la
pleura visceral y el 20 % en la pleura parietal. Aunque estos tumores en un 10 % pueden
surgir de localizacién extratordcica, como de las meninges, boca, glindulas salivales, higado,
pancreas, vejiga y rifiones, entre otros sitios del organismo. En relacién con su origen no se
ha podido demostrar predisposicién genética, ni relacién con exposicién a asbesto, tabaco u

otro factor ambiental (Jiuregui, 2016).

El avance tecnolégico ha brindado diferentes sinonimias a este tumor como son:
mesotelioma localizado, mesotelioma fibroso benigno, fibroma benigno localizado, fibroma

submesotelial, tumor fibroso localizado y solitario respectivamente (Ferreira e al., 2008).
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El TESP es considerado una tumoracién benigna. Puede presentar una clinica silente y
ser un hallazgo en la tomografia axial computarizada (TAC) de térax o cursar con sintomas
clinicos inespecificos como tos, disnea, dolor toricico u otros dados por compresién
de drganos vecinos y la osteoartropatia degenerativa e hipoglucemia como sindromes
parancopldsicos (Beltrdn-Garcia ez al., 2019).

Para el diagnéstico definitivo del TESP, la inmunohistoquimica es muy atil ya que debe
establecerse por la combinacién de marcadores positivos como vimentina, CD34, BCL2
y CD99 con la negatividad de PANCK y S100, lo que permite establecer diagndsticos
diferenciales con el mesotelioma difuso maligno, linfoma, metdstasis pleurales, tumores
timicos, neurogénicos, mesotelioma pericdrdico y sarcoma (Ortega ez al., 2005; Sdnchez-
Mora et al., 2006).

La presentacion del caso clinico tiene como objetivo mostrar la versatilidad de las
formas clinicas del tumor fibroso pleural, entidad neumolégica muy poco frecuente y con la
utilizacién del método clinico, se proporcioné las herramientas necesarias para la bisqueda

del diagnéstico certero.

Presentacion del caso clinico:

Paciente masculino de 59 afios, no fumador, ni con riesgos por ocupacién laboral,
con antecedentes de reflujo gastroesofdgico. Hace aproximadamente 3 meses comenzé a
presentar deposiciones liquidas, asociadas a astenia, pérdida de peso (alrededor de 9 Kg) y
dolor en parrilla costal. Por tal motivo es ingresado en el servicio de Gastroenterologia del
Hospital Clinico Quirtrgico Hermanos Ameijeiras. Se le indica exdmenes complementarios
y en la radiografia de térax, se observa una masa tumoral en regién para cardiaca, impresiona
que sea extrapulmonar, produciendo compresién del pulmén ipsilateral, por lo cual deciden
interconsultar con el servicio de Neumologia. Se le indican otros estudios de imdgenes y se
realiza biopsia para diagndstico y decidir tratamiento.

En el examen fisico se constat$ inspeccién de aparato respiratorio, normal; palpacién,
dolorosa en la regién del hemitérax izquierdo; percusién, matidez en base pulmonar
derecha; auscultacién, murmullo vesicular disminuido en regién basal izquierda. Frecuencia
respiratoria: 20 respiraciones por minuto. Saturacién de O,: 96 %.

Abdomen: no globuloso, depresible, no doloroso a la palpacién superficial y profunda.
No visceromegalias. Ruidos hidroaéreos normales.

Exdmenes complementarios relevantes:
Hemoglobina: 9,6 g/l. (disminuida)

Volumen Corpuscular Medio (VCM): 74,4 fl. (disminuido)
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Hemoglobina Corpuscular Media (HCM): 25,1 pg (disminuida)
Velocidad de Sedimentacién Globular (VSG): 137 mm/h (acelerada)
Gamma Glutamiltransferasa: 443 U/L (elevada).

Imagenologia:

Radiografia de térax posteroanterior, se observé opacidad heterogénea que ocupa el
tercio inferior del hemitorax izquierdo, con borramiento del dngulo costofrénico ipsilateral
y desplazamiento del madistino a la derecha. Discreta desviacién de la trédquea a la derecha.
Broncograma hilio basal izquierdo, asociado a condensacién atelectdsica segmentaria.
Radiotransparencia supradiafragmdtica, con aspecto de pliegues, que puidera corresponder
con hernia hiatal. No presenta otras lesiones pleuropulmonares. Cambios osteodegenerativos
en columna vertebral. (figura 1)

Figura 1.
Radiografia de térax posteroanterior. Opacidad heterogénea que ocupa el tercio inferior del
hemitorax izquierdo (flechas blancas), con borramiento del dngulo costofrénico de ese lado y

desplazamiento del madistino a la derecha.

TC de térax con reconstrucciones coronal y sagital a nivel del corazén, con contraste
intravenoso, fase arterial y venosa, en ventana de mediastino: se observé masa con realce
heterogéneo, con densidades entre -116 y 74 unidades Hounsfield, que parece depender de
la pleura, en contacto con la pared anterior y el pericardio, existiendo una pequena drea que
no se define interfase, por lo que no se descarta infiltracién. La lesién mide aproximadamente
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16 x 11 cm, desplaza la hemidiafragma hacia abajo y el corazén hacia la derecha. Banda de
atelectasia basal izquierda. Hernia hiatal (pricticamente estémago intratoricico) (figura 2).

Figura 2.
TAC de térax. Corte coronal (A) y corte sagital (B). Se observa masa (flechas negras y blancas)
con realce heterogéneo, dependiendo de la pleura, en contacto con la pared anterior y el
pericardio.

Ultrasonido tordcico: se visualiza masa tumoral de gran tamano aproximadamente 11 x 11
cm, en regidén anterior y basal del hemitdrax izquierdo, donde contacta con la hemidiafragma
a este nivel, observdndose pérdida de la interfase entre ambas estructuras. La masa desplaza al
hemidiafragma hacia abajo y lo inmoviliza en este segmento. El resto de los segmentos de este
hemidiafragma conservan su movilidad. Hay derrame pleural moderado asociado.

Ultrasonido abdominal: Higado normal, sin lesion focal. Vesicula biliar con dos pélipos, uno
hacia el fundus de 5 x 3 mm, y otro hacia el cuello de menor tamano. No presenta otras alteraciones
hepato-bilio-pancredtico. No adenomegalia intrabdominal. No liquido libre en cavidad.

Ultrasonido de rastreo ganglionar: No adenomegalias en cadenas ganglionares periféricas.

Reporte del informe anatomopatoligico:

Biopsia por tru-cut: Cilindro de tejido color pardo claro que muestra al estudio
histoldgico tumor fusocelular, con proliferacién de células fusiformes, con nucleos alargados
y romos, sin atipia, ni presencia de mitosis, en un estroma fibroso. Figura 3. (A y B).
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Inmunohistoquimica (IHQ): Citoqueratina (CK) negativo, Vimentina positiva, WT1
positivo, S-100 negativo, Alfacina negativa, Calretinina negativa, KI 67 positiva en un 5 %.

Conclusién anatomopatélogica: tumor fibroso solitario pleural.

Figura 3. (Ay B).
Muestra de tejido extraido por Biopsia (tru-cut): se observan células fusiformes, con niicleos
alargados y romos en un estroma fibroso.

Se valoré en conjunto con el grupo de cirugia de tdrax, para efectuar exéresis del tumor.
El paciente reportado mantiene buen estado general hemodindmico, operado con evolucién
satisfactoria. Continda en seguimiento por la consulta de neumologia y cirugia toricica.

DISCUSION

El uso del método clinico es la via fundamental en el diagndstico de las entidades
médicas, pues la indagacién de las manifestaciones clinicas mediante el interrogatorio y el
examen fisico, permiten elaborar hipétesis diagndsticas presuntivas y se contrastan éstas, o
se confirma con la valoracién de la semiologia de las imdgenes, para sobre su base tomar las
decisiones terapéuticas. Ademds, es esencial la evaluacién transdisciplinaria en la atencién
médica al paciente (Moreno, 2010).

En este reporte de caso, se pone de manifiesto la utilidad del método clinico, puesto que
la atencién inicial de este paciente es en el servicio de gastroenterologia, porque los sintomas
predominantes fueron digestivos, pero el diagnéstico por imdgenes dio un giro al juicio
médico, que se confirmé con el resultado anatomopatoldgico.

Se ha descrito esta situacién inespecifica y/o atipica en otros casos reportados en
la literatura, tal como se muestra en el caso que se describié. Clinicamente el TESP es

asintomdtico, mds del 50 % de los casos descritos en la bibliograffa han sido como
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incidentaloma, tal es as{ que, en una serie de casos descritos en Espana, el 46,6 % el
diagndstico fue por un hallazgo casual. (Sdnchez-Mora ez a/, 2006; Calpa ez a/, 2019).

Cuando aparecen sintomas suelen estar relacionados con los efectos locales o sistémicos
del tumor. Los sintomas y/o signos locales mds relacionados a este tipo de tumor son: la
disnea, tos, dolor tordcico y derrame pleural. Los sintomas sistémicos son menos frecuentes,
aparecen en el 10 % de los casos informados, estdn dados por: osteoartropatia hipertréfica
pulmonar, “dedos en palillo de tambor”, entidad conocida como Pierre-Marie-Bamberg,
porque se deforma el periostio por excesiva produccién de 4cido hialurénico. (Beltrdn-

Garcia ez al., 2019; Ortega et al., 2005; Jduregui MR., 2016, Pefa y Lillo, 2019).

También se puede asociar una hipoglucemia refractaria “Doege-Potter”, al producir las
células tumorales formas incompletas del factor de crecimiento insulinosimil. Ademds,
se describe que los sintomas constitucionales como la fiebre, la pérdida de peso y astenia
aparecen en el 75 % de los casos con este tipo de tumor, similar al caso descrito que
predominaron los sintomas digestivos y constitucionales (Beltrdn-Garcia e al., 2019;
Jauregui MR., 2016; Prado ez al., 2018; Pena y Lillo., 2019).

La edad de presentacion es un tema de discusién atin en la sociedad médica, en la literatura
consultada refieren que este tipo de tumor se presenta después de la quinta década de vida, pero
en algunos casos hay autores que plantean que puede aparecer a cualquier edad, incluyendo
la nifiez, con un pico miximo entre los 60-70 afos. En una serie de casos cubanos, donde
describen 10 pacientes tratados quirdrgicamente, la edad fluctué entre 32 y 71 afios, con
una mediana de 62 anos. Por tanto, debido a la poca frecuencia de este tipo de tumor, a los
pacientes descritos con diagndstico de TESP y a esta versatilidad en cuanto a la edad de estos,
se ha establecido un consenso, que generalmente la edad media de presentacién es después de
los 51 afos. (Orellana ez al., 2014; Ortega ez al., 2005; Fuentes-Valdés ez al., 2014).

El buen rendimiento diagnéstico de los estudios imagenolédgicos disponibles permite
constatar la presencia de un TFSP, en un paciente al cual se sospecha la presencia de este tipo
de tumor. La TAC de tdrax en todas sus variantes, de preferencia con contraste intravenoso,
es el medio diagndstico de eleccidn, pues ademds de brindar caracteristicas de su tamaio,
morfologia y relacién con estructuras adyacentes, es una herramienta para la cirugia
(Jduregui MR., 2016; Calpa et al., 2019; Beltrdn-Garcia ez al., 2019).

Generalmente la TAC de t6rax, muestra caracteristicas similares al caso presentado, pues
en la literatura se describe una masa bien definida, ovalada o redondeada, ocasionalmente
lobuladas con atenuacién heterogénea, que no infiltran estructuras adyacentes, raramente
calcificadas o asociadas a derrame pleural, similar descripcién se muestra en la imagen
que corresponde con el caso descrito. Después de la utilizacién del medio de contraste
intravenoso, se describe una lesién muy vascularizada, que a menudo demuestra multiples
ramas colaterales. Es necesario aclarar que su atenuacién va a depender del contenido de

coldgeno, por tanto, si éste se encuentra elevado son aéreas hiperdensas y las dreas que
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presenten baja atenuacién, demostrardn degeneracién quistica o necrosis (Calpa ez al.,
2019; Orellana ez al., 2014; Vdzquez-Diaz Contreras ez al., 2017).

Los estudios para confirmar el diagnéstico de esta entidad clinica se han divido en
prequirdrgico, donde se ha empleado la biopsia transtordcica con aguja fina y la biopsia
transtordcica con aguja gruesa (7ru-cuz), esta Gltima fue el medio de diagnéstico
empleado en el caso reportado; los estudios posquirtirgicos son la citologfa, histologfa,
inmunohistoquimica y la microscopia electrdnica, los cuales han aportado un mejor
rendimiento en la confirmacién diagnéstica de este tipo de tumor. (Orellana ez al., 2014)

Ademds de la posibilidad diagndstica que ofrece la biopsia por tru-cut, también permite
la diferenciacién entre procesos benignos o malignos, pues, aunque es muy raro, alrededor

del 10-15 % los TESP son de etiologia malignas (Orellana ez al., 2014).

El perfil fenotipico inmunohistoquimico (IHQ) establece el diagnéstico de
confirmacién. Es caracteristico la combinacién de marcadores positivos como: vimentina,
CD34, BCL2 y CD99, con la negatividad de PANCK y S-100, en mds del 80% de los
casos, asi lo reflejan la serie de casos reportados en la literatura internacional, coincidiendo
con los resultados de los marcadores que se le realizaron al caso que se presenta (Ortega
et al., 2005; Jauregui MR., 2016; Beltran-Garcia ez al., 2019; Sinchez-Mora ez al, 2006;
Ticona-Garrona et al., 2015).

El comportamiento clinico, difiere de la base histopatoldgica, pues en ocasiones los
TESP presentan una apariencia benigna, pero exhiben un comportamiento agresivo o
viceversa, como se describe en el caso, quien presenta una sintomatologia sugestiva de
procesos malignos y se confirma que es una tumoracidn benigna, similar a otros casos
reportados en la literatura, donde el TFSP ha sido de presentacién inusual con una clinica
similar al caso descrito, que sugieren procesos oncoproliferativos y el perfil IHQ confirma
el diagnéstico de una tumoracién benigna, por lo que no se ha podido establecer criterios
predictores histopatolégicos de unanimidad, que logren determinar la conducta agresiva del
tumor (Ticona-Garrona ez al., 2015; Ortega ez al., 2005).

Ademds, el perfil IHQ permite establecer diagnésticos diferenciales con otros tipos de
tumores que es muy frecuente confundirlos, como por ejemplo: los mesoteliomas pleurales
malignos, linfomas, neurofibrosarcoma bien diferenciado, schwannoma, tumores de
musculo liso, angiosarcoma, sarcoma de Kaposi, hemangiopericitoma, histiocitoma fibroso
maligno y metdstasis pleurales (Ortega ez al., 2005; Sinchez-Mora et al, 2006; Vizquez-
Diaz Contreras et al., 2017).

Aunque son considerados en su mayoria de etiologia benigna, el tratamiento de
eleccién es la extraccién quirtrgica completa del tumor. Las técnicas quirtrgicas incluyen
la toracotomia y la cirugia toracoscépica minimamente invasiva. Como se describe
anteriormente el comportamiento biolégico es impredecible, por lo que el seguimiento de

los casos estd dirigido a la deteccién temprana de las recidivas que se presenta entre el 9-30
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% de los casos, o la aparicién de metdstasis, que se han descrito en algunos enfermos con
este tipo de tumor (Ticona-Garrona et al., 2015, Orellana ez al., 2014, Sdnchez-Mora ez al,
2006; Beltran-Garcia et al., 2019).

CONCLUSIONES

El tumor fibroso solitario pleural es muy poco frecuente. El caso presentado relaté
un amplio espectro clinico. Para el diagndstico preciso de este tipo de tumor los estudios
imagenolégicos son importantes, siendo la tomografia axial de térax la herramienta de
eleccién y una investigacién inmunohistoquimica detallada, confirma su determinacién

mediante la histologfa.
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