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RESUMEN

El tumor fibroso solitario gigante es tumor mesenquimal de diferenciaciéon fibroblastica
infrecuente de localizacién intratoracica preferentemente e intraoral. No asociado a factores de
riesgos especificos. De clinica inespecifica y crecimiento lento. El presente caso es de un paciente
de 54 anos con disnea de medianos esfuerzos con presencia de murmullo vesicular izquierdo
abolido. Desarroll6 hipoglicemias refractarias que conducen a un sindrome de Doege Potter.
Se evidencia masa ocupativa total en toérax izquierdo en tomografia axial computarizada. Se
realiza un abordaje modificado por esternotomia mas toracotomia izquierda para mejorar la
exposicion y control hemodinamico con acceso a vasos nutricios del tumor y excéresis total del
mismo. Al histopatologico se evidencia un tumor de mayor peso reportado en la literatura médica.
Microscopia presencia de neoplasia mesenquimal compuesta por células fusiformes y ovales e
inmunohistoquimica positiva de Fibroma solitario pulmonar gigante.

Palabras Claves: Fibroma solitario gigante, Tumor mesenquimal, neoplasia pulmonar.

1. Introduccion

Los tumores fibrosos solitarios (TTS) pertenece a un subtipo tGnico de tumores mesenquimales, se
presume que son de diferenciaciéon fibroblastica. Pueden presentarse en cualquier regién anatdémica
y principalmente afectan a adultos entre la quinta y séptima década de vida a pesar que puede
presentarse en todas las edades. Se han reportado casos de apariciones a diferentes niveles anatémicos
como pleura, pericardio, peritoneo, mediastino e incluso senos paranasales y nariz (Barata et al.,

2021).

Los tumores fibrosos solitarios de la pleura (TFSP) son bastante raros. De acuerdo a la OMS,
representan menos del 5% de los tumores pleurales, en América Latina existen pocos casos reportados.
No se han asociado factores de riesgo especificos ni de relevancia estadistica. El reporte de caso de
mayor peso de 3.456 gr (Yao, 2022). Por lo general como la mayoria de TFSP suele ser asintomatico
en su etapa inicial y principalmente se encuentra de forma incidental por medio de un examen de
imagen de térax (Chesta et al., 2023). Sin embargo cuando su tamaiio es considerable se puede
encontrar sintomatologia inespecifica como, tos, disnea o dolor toracico, raramente se podria observar
hemoptisis o neumonitis obstructiva. Generalmente en los estudios de imagen se visualiza como una
masa extrapulmonar o cisural, de bordes bien definidos de componentes heterogéneos por la presencia
de 4reas de hemorragia y necrosis (Alonso, 2022).

Cléasicamente, los TSP, estan compuestos de células pleomoérficas fusiformes, entremezcladas con
fibras colagenas y sin un patréon en especifico (Chesta et al., 2023). Los TFS estan clasificados como
potencial biologico intermedio, es decir que por lo general tienen un riesgo bajo de metastasis y un
curso indolente sin embargo de acuerdo a su ubicaciéon puede causar sintomatologia por el efecto de
masa que ejerce sobre otros 6rganos (Torrens et al., 2022).

El manejo por lo general es quirargico, el tumor se reseca por completo. En cuanto al pronoéstico
es medianamente bueno ya que ventajosamente es de crecimiento lento y bajo potencial metastasico
sin embargo en ciertos casos, especialmente en las recurrencias puede alcanzar tamanos considerables
y hasta el 20% de los casos pueden ser malignos. Por lo tanto el pronéstico debe ser reservado hasta
identificar si el tumor tiene caracteristicas benignas o malignas y su tamano (Yao, 2022).

A continuacion se presenta un caso de TFSP gigante que colapsa en su totalidad pulmén izquierdo
ocupando cavidad tordcica que requirié planificacién preoperatoria y modificacién de la técnica
quirtrgica para le exéresis completa de la masa.
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Presentacion del Caso

Paciente de 54 afios sin antecedentes clinicos, quirdrgicos ni alérgicos de relevancia. Presenta cuadro
de 1 mes de evolucién sin causa aparente de astenia, alza térmica esporadica no cuantificada, pérdida
de peso no cuantificada, disnea de moderados esfuerzos, tos seca que aumenta en tltimas semanas,
no se automedica y acude.

Al examen fisico se evidencia saturaciones normales, murmullo vesicular de lado izquierdo abolido,
percusion a nivel de campo pulmonar izquierdo con matidez.

En la analitica presencia hipoglicemias refractarias que flucttan entre 40-80 mg/dl durante
su estancia hospitalaria. Las mediciones de insulinemia basal, cortisol, prolactina y hormona
tiroestimulante (T'SH) estaban en rangos de normales.

La Radiografia de torax evidencia presencia de masa izquierda ocupativa de todo el campo
pulmonar con presencia de derrame pleural izquierdo. Se realiza tomografia simple y contrastada
que corrobora presencia de masa hipodensa a nivel de campo izquierdo que ocupa en su totalidad
(Figura 1).

Figura 1. Tomografia Coronal y Axial, Presencia de masa ocupativa en campo pulmonar izquierdo
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Se realiz6 un abordaje modificado por esternotomia mas toracotomia izquierda para mejorar la
exposicion y control hemodinamico con acceso a vasos nutricios del tumor, junto con la realizacion
de una ventana pericardica debido a su fuerte adhesion al pericardio sin plano de clivaje acompaiado
de derrame pericardico. Se realiz una reseccién en bloque del tumor. Se evidencié pulmoén izquierdo
colapsado en su totalidad con presencia de masa en cavidad toracica izquierda de 30 x 15 x 20 cm
adherido hacia pared posterior y diafragma, segmento 3 izquierdo fuertemente adherido a masa
tumoral. Derrame pleural 500 ml seroso y derrame pericardico 100 ml hematico (Figura 2).

Figura 2. Pieza Macroscopica de masa tumoral pulmonar izquierda, postquirargico.

En el histopatologico se evidencia macroscopicamente masa tumoral multilobulada de tejido
blando, consistencia firme, pesa 4.242g, mide 27x21x15cm, parcialmente encapsulado y con vasos
prominentes; a los cortes sucesivos heterogénea nodular con areas mixoides, quisticas, calcificadas
y hemorragicas, blanquecina-amarillenta. Al histopatolégico Neoplasia mesenquimal compuesta
por células fusiformes y ovales dispuestas en fasciculos mal definidos con vasculatura pronunciada,
ramificada y dilatada, intersticio hialinizado, severos cambios mixoides. Sin cambios mitéticos.

Se realiza inmunohistoquimica CD34 positivo, Ki67: 3%, S100 negativo para células neoplasicas.
No realizan por no disponer en unidad hospitalaria perfil IHQ). Por lo que concluyen como un tumor
fibroso pulmonar gigante.

2.DISCUSION

Los tumores fibrosos solitarios malignos de la pleura generalmente, afectan adultos entre 60-70 afios
su incidencia es indistinta al sexo y representa menos del 5% de los tumores pleurales. Principalmente
son asintomaticos. El tamafio es variable desde milimetros hasta el compromiso parcial de la cavidad
toracica. En contraste con nuestro caso, el tumor, es catalogado como gigante, abarca por completo la
cavidad toracica izquierda se encontraron adherencias hasta el diafragma (Chesta, 2023).

El primer tumor pleural histéricamente fue reportado en 1767 por Lieutaud. Sin embargo no
es hasta que Klemperer y Rabin realizaron una descripcién histopatologica dividiéndolos en dos
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categorias: 1) difuso y 2) localizado. En 1942 se identificaron por la microscopia electrénica e
inmunohistoquimica donde ciertos marcadores que podrian elevarse ante la presencia de estos como
CD 34, CD 99, bcl-2 y STAT6 y son negativo para citoqueratina (Torrens et al., 2022).

Los tumores fibrosos solitarios gigantes pueden producir sindromes paraneoplasicos como Doege
Potter que crea hipoglicemias sintomaticas o refractarias (en el caso de nuestro paciente), las cuales
ceden al tratamiento quirdrgico. Se ocasiona por la creacion del factor de crecimiento similar a la
insulina tipo II (IGF-II), lo que crea disminucién de niveles de insulina y desplazamiento de la IGF-1
(Santos, 2018). En el caso expuesto se documenta hipoglicemias refractarias no hiperinsulinémicas.
No se dispone de medicion sérica de IGF-II.

Deacuerdoalaliteraturael hallazgo esincidental en estudios deimagen especialmente en tomografias
contrastadas aparecen como masas redondeadas, con o sin zonas de necrosis o degeneracién mixoide
o hemorragia, homogénea y ejerciendo efecto de masa en 6rganos circundantes como corazoén y
pulmoén (Barata et al., 2021). La masa presentada ocupa el total de la cavidad toracica izquierda, con
afectacion pericardica y colapso total pulmonar izquierdo ocasionando sintomatologia respiratoria
como disnea y tos a mas de sintomas constitucionales.

Los marcadores tumorales CD34, CD56, BCL2 generalmente son positivos como se ha observado
en el caso con una sensibilidad alta sin embargo no es especifico de este tipo de tumores. El manejo
quirtrgico es el gold estandar, con una reseccién completa en bloque y con margenes seguros
generalmente realizado por video toracoscopia. En casos de tumores de mayor tamafio o gigantes que
ocupan toda la cavidad toracica se puede considerar lobectomia o incluso neumonectomia. En caso
de estar comprometidas, la pleura parietal o la pared tordcica se requiere medidas quirtrgicas mas
invasivas como la reseccion de la pared toracica o la diseccion extrapleural (Barata et al., 2021). En este
caso se realiza la planificacion y modificacién de la técnica quirargica realizando esternotomia a mas de
toracotomia izquierda, ventana pericardica y exéresis completa de masa gigante. Las complicaciones
aumentan por el tamafio especialmente se debe tomar en cuenta el riesgo de sangrado masivo, siendo
imperioso el control del mismo con técnicas de ligadura, cauterizacion o empaquetamiento (Torrens

et al., 2022).

Dentro de las complicaciones intraoperatorias se evidencia la hemorragia por la gran cantidad de
vasos nutricios que contiene el tumor fibroso pulmonar que puede ocasionar el 15% de mortalidad por
lo que se recomienda la embolizacién prequirargica. (Pérez-Palenzuela et al., 2022). De igual manera
provoca un sindrome de descompresion por lo cual puede provocar una hipotensiéon mantenida y

posibles barotrauma por la insuflacién pulmonar rapida por el fendmeno compresivo que tenian el
pulmoén (Yao, 2022).

La evolucién postquirargica por lo general es favorable y no requiere monitoreo continuo (Chesta
et al., 2023) sin embargo en el caso expuesto por la complejidad de la cirugia se requiere manejo
interdisciplinario con unidad de cuidado intensivo, terapia respiratoria, cirugia y demas controles
de glicemia capilar por el sindrome de Doege Potter que desarrollé, el cual dimiti6. La evolucion del
paciente fue adecuada con independencia respiratoria pronta (Santos, 2018).

En casos extremos no es posible la resecabilidad sin embargo es cuestionable el uso de quimio o
radioterapia. El riesgo de recidiva es variable y principalmente ocurre en los primeros dos anos por
lo que se recomienda vigilancia estricta minimo cada 6 meses con controles de imagen y luego cada

afo (Alonso, 2022).
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3.Conclusion

Lo novedoso del caso presentado es el tamano del TFSP, presentado escasa sintomatologia respiratoria
y evidentes cambios constitucionales, tumor de mayor tamafio reportado dentro de la bibliografia
sobre el tema. La técnica quirargica tuvo que ser modificada y adaptada a las condiciones anatémicas
y clinicas del paciente siendo de caracter ampliamente invasiva respetando los margenes de seguridad
y con evolucidn clinica favorable en el postquirargico.
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ABSTRACT

The giant pulmonary solitary fibrous tumor is a mesenchymal tumor of rare fibroblastic
differentiation, preferably intrathoracic and intraoral. Not associated with specific risk factors.
Non-specific clinical presentation and slow growth. The present case is of a 54-year-old patient
with dyspnea on medium exertion with the presence of abolished left vesicular murmur. He
developed refractory hypoglycemia leading to Doege Potter syndrome. A total occupying mass
was evident in the left chest on computed axial tomography. A modified approach was performed
by sternotomy plus left thoracotomy to improve exposure and hemodynamic control with access to
the tumor’s nutritional vessels and total tumor excision. Histopathology revealed a heavier tumor
reported in the medical literature. Microscopy presence of mesenchymal neoplasia composed of
spindle-shaped and oval cells and positive immunohistochemistry of giant solitary pulmonary
fibroma.

Keywords: Giant solitary fibroma, Mesenchymal tumor, lung neoplasia.




