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El tumor fibroso solitario (TFS) es una neoplasia rara de origen mesenquimal; representa
< 2% de los tumores de tejidos blandos. EITFS pleural es lalocalizacién mas frecuente
con 900 casos reportados en la literatura. Se presentan como nodulos o masas
pulmonares periféricas bien circunscriptas a veces lobuladas o pediculados. Aunque la
mayoria cursan con un comportamiento indolente y bajo riesgo de recurrencia o
metastasis; algunos tumores se comportan de manera agresiva. Reportamos el primer
caso documentado de tumor fibroso solitario endobronquial en un varén de 75 afos,
asintomatico desde el punto de vista respitarorio; remitido al servicio de Neumologia por
presentar en tomografia espiral multicorte (TEM) masa y noédulos pulmonares; es
programado para broncoscopia donde se evidencia tumoracion blanda, vascularizada
que obstruye el 100% de luz bronquial en lingula. Se realiza biopsia endobronquial. El
diagnostico anatomo — patolégico confirmo la presencia de un tumor fibroso solitario con
importante pleomorfismo, elevada celularidad y con positividad inmunohistoquimica para
CD34.

Palabras Clave: Tumor fibroso solitario, broncoscopia, tomografia (Fuente: DeCS
BIREME)

Abstract:

Solitary fibrous tumor (SFT) is a rare neoplasm of mesenchymal origin; it represents <2%
of soft tissue tumors. Pleural TFS is the most common site with 900 cases reported in
literature. It is presented as peripheral lung nodule or like mass sometimes well
circumscribed lobed or pedicle. While it presents mainly like indolent behavior and low risk
recurrence or metastasis; some tumors can be aggressive. We report the case of 75 year-
old male, asymptomatic in lungs; he was referred to the pneumology service by presenta
mass and lung nodules in CT- scan. The patient was programmed to bronchoscopy
where we evidenced a soft, vascularized tumor obstructing 100% of light bronchial in
lingula. Endobronchial biopsy is performed. The anatomical diagnosis - pathological
confirmed the presence of a solitary fibrous tumor with significant pleomorphism, high
cellularity and immunohistochemical positivity for CD34.
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Introduccion

El tumor fibroso solitario (TFS) es una
neoplasia rara de origen mesenquimal que
incluye a los hemangiopericitomas (1,2).
Fue descrito por primeravezen la pleuraen
1931 (3) e histéricamente reconocido por
varios nombres; incluyendo mesotelioma
maligno, mesotelioma localizado,
mesotelioma fibroso solitario, fibroma
pleural, fiboroma submesotelial, fibroma
subseroso y tumor fibroso localizado (4,5).

Actualmente gracias al desarrollo de la
inmunohistoquimica y la microscopia
electronica, se determin6 que el tumor no se
origina de la capa de células mesoteliales
sino del submesotelio, de tal manera que se
le llamé tumor fibroso solitario (TFS) (3).

TFS surge con frecuencia en las
membranas serosas, duramadre de
meninges y de los tejidos blandos
profundos. Un 30% son intratoracicos
(incluyendo pleura, pulmones y mediastino).
Otro 30 % se encuentran en la cavidad
peritoneal (6,7). Un 20 % se produce en
cabeza y cuello(incluyendo meninges) (8) y
los casos restantes afectan a tejidos
blandos profundos del tronco vy las
extremidades; en ocasiones puede surgiren
el hueso.

Aunque la mayoria de los TFS muestran un
comportamiento benigno con bajo riesgo de
recurrencia o metastasis; algunos tumores
se comportan de manera agresiva (1,2).

Se reporta el siguiente caso de TFS cuya
forma de presentacién es inusual por no
encontrarse casos reportados al respecto y
cuya evolucién cursa con agresividad a nivel
pulmonar.

Caso

Paciente varon de 75 afios, natural de Junin
y procedente de Lima con antecedente,
HTA, diabetes mellitus tipo 2, post operado
de masa abdominal retroperitonial en el
2007 compatible con Tumor fibroso solitario
antes llamado Hemangiopericitoma (CD34
positivo y Vimentina positivo); recibio
tratamiento con quimioterapia y radioterapia
adyuvante. Remitido a Neumologia por los
hallazgos en (TEM) donde se evidencia
masa hiliar izquierda 48 mm y nddulos de
contornos definidos en ambos campos
pulmonares (Fig 1). Asintomatico desde el
punto de vista respiratorio. En la exploraciéon
fisica MV pasa en ambos campos
pulmonares. La analitica basica fue normal;
es programado para Broncoscoscopia;
como hallazgo se encontré tumoracion
blanda en S6 de pulmoén izquierdo. Se
realizd biopsia endobronquial no siendo
contributoria para neoplasia.

Tres meses después es reevaluado con
TEM actualizada; donde se evidencia masa
hiliar izquierda de 6cm y nédulos
metastasicos en ambos campos
pulmonares (Fig 2); es programado para
broncoscopia como hallazgo se encontré
tumoracion blanda, vascularizada que
obstruye el 100% de luz bronquial en lingula
(Fig 3). Se realizo biopsia endobronquial. La
anatomia patolédgica confirmo la presencia
de un tumor fibroso solitario con importante
pleomorfismo, elevada celularidad y con
positividad inmunohistoquimica para CD34
(Fig 4); evaluado por Oncologia quienes
sugieren iniciar tratamiento con quimio-
terapia; siendo dado de alta por nuestro
servicio.

Tres meses después es evaluado en
consultorio de Neumologia; donde se
solicita TEM control (Fig 5) y se evidencia la
progresion de la enfermedad.

Rev. med. Rebagliati 2018; 1(4): 53-58




Revista Médica Rebagliati

Danicsa Arréspide Mormontoy, José Pineda Bonilla, Javier gui O José S io Peralta

Fig 1: Masa hiliar izquierda de 48 mm y nédulos de contornos definidos
en ambos campos pulmonares

Fig 2: Masa hiliar izquierda de 60mm y nédulos metastisicos en ambos campos pulmonares

Fig 3: Tumoracion blanda, vascularizada que obstruye el 100% de luz bronquial en lingula.
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Fig 4: Se evidencia importante pleomorfismo, elevada celularidad y con
positividad inmunohistoquimica para Cd34

Fig 5: Masa solida hilio-parahiliar izquierda de 9.5 x 7.2 cm y miltiples n6dulos pulmonares.
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Laincidencia del TFS es dificil de determinar
ya que representa < 2% de los tumores de
tejidos blandos (8). EI TFS pleural es la
localizacion mas frecuente con 900 casos
reportados en la literatura (9,11). TFS
Pleural es un tumor raro y representan
menos del 5%de todos los tumores que
surgenenlapleural (10,12,13).

Un 80% son benignos resultando dificil
distinguirlos de los malignos por sus
similitudes histoldgicas, pudiendo ayudar a
esto el mayor tamafio y la invasion de
estructuras adyacentes mas tipico de los
tumores malignos (1,5).

Posee un perfil inmunohistoquimico
caracteristico con positividad para
vimentina y CD 34; vy negatividad para
citoqueratina, que lo distingue del
mesotelioma maligno. La sobreexpresion de
p53 y el aumento de células neoplasicas
Ki67 positivas se asocian a pobre pronostico

2).

No se asocia con la exposicion a radiacion,
tabaco, asbesto u otros carcindgenos.
Pueden surgir a cualquier edad; pero son
mas comunes entre los 60—70 afios y sin
diferencias entre ambos sexos (5,6,14).

El 50% de los casos son asintomaticos y su
hallazgo es casual en una prueba de imagen
(1,2,5). Se presentan como nédulos o
masas pulmonares periféricas bien
circunscriptas a veces lobulados o
pediculados; de densidad normalmente
homogénea; puede ser heterogénea en
variantes malignas o benignas con necrosis,
hemorragia o degeneracion mixoide. El
derrame pleural es raro y suele ser maligno.
Las calcificaciones en cambio son
inespecificas (15).

Los sintomas mas frecuentes son tos,

disnea y dolor toracico. Pueden dar
sindromes paraneoplasicos: hipoglucemia
por produccion de sustancias insulina like,
osteoartropatia pulmonar hipertrofica y
dedos en palillo de tambor (10-20%) que
desaparecen tras la cirugia del tumor
(1,3,5). El tratamiento de eleccion es
quirargico, con reseccion completa tanto en
tumores benignos como malignos y la
mortalidad perioperatoria es baja (0-1,5%)

(3).

Este caso, en nuestra opinion ilustra 2
aspectos importantes. Por un lado, la
presencia de un tumor infrecuente como es
el TFS localizado a nivel endobronquial y
parenquimal; que debuta de forma
oligosintomatica y que se debe plantear
dentro del diagnéstico diferencial de masas
pulmonares y pleurales. Por otro lado, el
hecho de que la enfermedad se inicia
aparentemente bajo una forma poca
agresiva a nivel de retroperitoneo; pero con
criterios histopatoldégicos de alto riesgo,
evolucionando posteriormente de forma
térpida y con gran agresividad a nivel
pulmonar. Este hecho debe hacernos
reflexionar que nos encontramos ante un
tumor poco conocido, del cual descono-
cemos su historia natural y con pobres
opciones terapéuticas.
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