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Fibroma pleural gigante

L. San Feliciano Martin?, D. Fernidndez Alvarez?, M. Muriel Ramos®,
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Los tumores fibrosos solitarios de pleura son tumores
mesenquimatosos raros, que aparecen en la edad adulta.
Se conocen muy pocos casos en nifos. Se consideran de
naturaleza benigna pero el comportamiento de estos tu-
mores a menudo es impredecible; pueden llegar a invadir
estructuras vecinas y malignizarse con el tiempo. La forma
de presentacion es variada, pero la mayoria son asinto-
maticos, y constituyen un hallazgo casual en pruebas de
imagen rutinarias. El pronéstico depende de la resecabili-
dad del tumor y del tamaifio, y del nimero de mitosis, po-
limorfismo y necrosis del tumor. La reseccion quirtirgica
es curativa en la mayoria de los pacientes. Se recomienda
el seguimiento a largo plazo por la posibilidad de recu-
rrencias tras la cirugia.

Se comenta un caso de una nifia de 15 afios, asintomati-
ca, con una masa toricica gigante de hallazgo casual. En
la exploracion era evidente una asimetria toricicay ala
auscultacion, hipoventilacion de pulmén derecho. Las
pruebas de imagen muestran el gran tamafio de la masa.
Se realiz6é puncion-aspiracion con aguja fina previa a la in-
tervencion quiridrgica. La biopsia quirirgica confirmoé
el diagnodstico. Aunque se tratase de un tumor benigno
por sus marcadores histologicos, este caso, por la especial
situacion anatémica y tamaiio tumoral tenia un elevado in-
dice de gravedad y riesgo. Se realiz6 tratamiento quirir-
gico, que curso sin complicaciones y actualmente perma-
nece en seguimiento anual.
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GIANT PLEURAL FIBROMA

Solitary fibrous tumors of the pleura are uncommon
mesenchymal tumors that have been reported in adults.
There are very few cases in children. These tumors are
considered benign but their behavior is often unpre-
dictable because they can invade nearby structures and
transform into malignant variants after several years.
Their clinical presentation is diverse but generally asymp-
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tomatic and they are detected incidentally in routine radi-
ologic studies. Prognosis depends firstly on resectability of
the tumour and secondly on its size, mitotic count, poly-
morphism, and necrosis within the tumour. Surgical re-
section is usually curative. Long-term follow-up is recom-
mended because local recurrences can occur after surgery.

We report the case of an asymptomatic 15-year-old girl
with a giant thoracic mass revealed incidentally on a chest
radiograph. Physical examination revealed thoracic asym-
metry and no sounds of breathing were found in the right
lung. Computerized tomography and magnetic resonance
images showed the giant size of the mass. Preoperative
fine needle biopsy was performed. Intraoperative biopsy
confirmed the diagnosis. Although histologically benign,
the tumors may enlarge rapidly. In the present case, be-
cause of the localization and size of the tumor, the patient
was at increased risk. The tumour was resected and the
postoperative course was uneventful. At present our pa-
tient remains under long term annual follow-up.

Key words:
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INTRODUCCION

Los tumores fibrosos solitarios de la pleura, también co-
nocidos como mesoteliomas benignos o fibromas pleu-
rales, son tumores raros que constituyen menos del 5%
de todos los tumores pleurales!. Surgen de células sub-
mesoteliales y tienen un crecimiento lento?3. Se conside-
ran de naturaleza benigna, pero pueden comprimir e in-
vadir estructuras anatomicas vecinas. La mayoria son de
hallazgo casual en pruebas de imagen rutinarias y pocos
producen sintomatologia. El diagndstico definitivo es his-
tolégico y normalmente se establece tras la intervencion
quirdrgica. Es caracteristica la positividad para CD34 y
vimentina de sus células. Se recomienda la reseccién qui-
rargica completa y el seguimiento a largo plazo de todos
los pacientes por la posibilidad de malignizacién y recu-
rrencias.
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Hasta el momento se han descrito aproximadamente
600 casos. La edad media de presentacién ronda los
55 anos en series publicadas y existen sélo 2 casos des-
critos en adolescentes®>. Se presenta un nuevo caso de
tumor fibroso solitario gigante diagnosticado en una nifia
de 15 anos de edad.

OBSERVACION CLINICA

Paciente de 15 afios de edad, asintomatica, deportista.
En un estudio de rutina se detect6 una ligera elevacion de
transaminasas, que se mantuvo durante un ano, por lo
que se realizé ecografia abdominal. Se visualiza una gran
masa toracoabdominal.

No presentaba antecedentes personales de interés. Va-
cunacion correcta para su edad.

En la exploracién presenta buen estado general, buena
nutricion e hidratacion. Color normal de piel y mucosas.
Sistema ganglionar sin interés. Ligera asimetria toracica
con aumento de didmetro anteroposterior de hemitorax
derecho. Auscultacién cardiaca: normal. Auscultacion res-
piratoria: disminucion de murmullo vesicular en hemitérax
derecho. Abdomen blando y depresible, hepatomegalia
de 4 cm bajo reborde costal. Molestias a la palpacién en
region epigastrica. No se palpa bazo. Fosas renales libres.

Locomotor normal. Reflejos osteotendinosos normales.
Signos meningeos negativos. Pares craneales normales.
Orofaringe normal.

Se realizan los siguientes eximenes complementarios.

En la radiografia de térax se aprecia imagen de masa
polilobulada que ocupaba todo el hemitérax derecho sal-
vo el vértice. No se observaban calcificaciones (fig. 1).

La tomografia computarizada (TC) toracoabdominal
muestra multiples masas de gran tamano, que parecen
originarse en pleura mediastinica y parietal, en hemito-
rax derecho, que se extienden a zona retroperitoneal de-
recha. La mayor es de 10 cm de didmetro y presenta cal-
cificaciones puntiformes en su interior. Estas masas
desplazan corazon e higado hacia la izquierda (fig. 2).

La resonancia magnética (RM) revel6 una gran masa
polilobulada que se extenderia a través de la pleura me-
diastinica y parietal, desplazando hacia abajo al higado y
los grandes vasos sin claros signos de infiltracion de és-
tos. Desciende a retroperitoneo a través del espacio re-
trocrural. Hipointensa en T1 y heterogénea en T2, con
areas que pueden corresponder a calcificaciones. No se
demostr6 afectacion de pared tordcica ni de cuerpos ver-
tebrales (fig. 3).

El hemograma fue normal; VSG, 39 mm; gasometria (aire
ambiente): pH, 7,4; PCO,, 29; bicarbonato, 18; EB, -06;
SatO,, 92%. Glucemia, urea, creatinina e ionograma, nor-
males. GOT, 98 U/l; GPT, 152 U/l; LDH, 309 U/l; GGT,
94 U/1; FA, 269 U/1; Bi D, 0,32; PCR, 5,2 mg/dl. Coagulacion:
TP, 82%; TTPA, 38 s; fibrindgeno, 539 mg/dl; sideremia,
24 pg/dl; ferritina, 172 ng /ml; 1S, 8,4%. Proteinas totales,
5,5 g/dl; albtimina, 3,3 g/dl. Inmunoglobulinas normales.
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Figura 1. Radiografia de torax: imagen de masa en he-
mitorax derecho.

Figura 2. TC tordcica.

Figura 3. Imagen de RM.
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Figura 4. Pieza extraida tras intervencion quirirgica.

Enolasa neuronal especifica: 19 (2,1-18,4). Acido vanil-
mandélico, 7,81 mg/24 h (0,5-12). Acido 5-hidroxiindol-
acético, 4,41 mg/ 24 h (2-10). Catecolaminas libres tota-
les, 48 ng/24 h (10-100). Antigeno carcinoembrionario,
0,3 ng/ml (< 5).

Sistematico de orina y sedimento normales.

Gammagraffa con MIBG: no se observa depdsito pato-
l6gico del trazador.

El estudio cardiolégico y ecografia Doppler: dilatacion
de ventriculo derecho, con dilatacién extrinseca de auri-
cula derecha que condiciona un flujo auricular derecho es-
trecho y con aumento de velocidad. Insuficiencia tricuspi-
dea minima con gradiente de 14 mm. Pericardio normal.

La puncién-aspiraciéon con aguja fina (PAAF) muestra
escasa celularidad constituida por fibroblastos, no valo-
rable para el diagnéstico. La biopsia cerrada es compati-
ble con tumor benigno mesenquimatoso. Vimentina y
CD34, positivos; S100 y citoqueratinas, negativos.

Con el diagnéstico provisional de masa toracica con
prolongacién abdominal de etiologia mesenquimatosa
benigna la paciente fue intervenida. En la toracotomia se
encontraron multiples masas y nédulos de tamafio varia-
ble entre 10 y 3 mm, la mayoria dependientes de la pleu-
ra parietal, pero otras muchas se originaban en pleura vis-
ceral, pericardio y diafragma (fig. 4). Para la extirpacion
completa necesité una pleuroneumectomia con implante
de prétesis diafragmatica y pericardica. El estudio anato-
mopatolégico concluyd que se trataba de un tumor de
baja agresividad histolégica (S100 y CD34 negativos), no asi
macroscopica, y de estirpe mesenquimatosa (vimentina po-
sitiva), compatible con tumor fibroso pleural gigante.

Actualmente, un ano después de la intervencién, no
ha habido recidivas.

DiscusION

Los tumores fibrosos solitarios de la pleura son tumo-
res raros y excepcionales en los nifios. La edad media de
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aparicién es alrededor de la quinta década de la vida en
las series de casos publicados hasta ahora y s6lo hemos
encontrado otros 2 casos en adolescentes. En cuanto al
sexo no existe diferencia. Se han considerado clasica-
mente originados a partir de células de revestimiento
submesoteliales, pero aln existe controversia sobre su
origen histolégico®. Se incluyen dentro de tumores be-
nignos.

Su comportamiento es de crecimiento local lento, que
puede producir compresioén de estructuras anatomicas
vecinas e incluso invadirlas como ocurrié en nuestra pa-
ciente. Hay casos descritos de malignizacién hacia fibro-
sarcoma y metastatizacion’>’. Histolgicamente son tumo-
res de células fusiformes alternadas con pequenas zonas
de hemorragia y necrosis, con pocas mitosis por campo
y con marcada vascularizacién, sobre todo en masas
grandes. Como marcadores inmunohistoquimicos son po-
sitivos el CD34 y la vimentina y son negativos el antige-
no carcinoembrionario, keratina y S100. Se consideran
criterios de malignidad histolégica cuando se observa
aumento del indice mitético (mayor a 4 mitosis por cam-
po) o mayor pleomorfismo celular?58, La transformacion
en tumor maligno podria estar relacionada con una mu-
tacion de la P53.

La sintomatologia puede ser muy variada: tos, disnea,
dolor tordcico y dependiente de su localizacion tanto to-
rdcica como extratordcica. Un alto porcentaje de casos
son silentes y son hallazgos casuales en pruebas de ima-
gen rutinarias. Se han descrito cuadros de hipoglucemias
secundarios a la produccién de un factor semejante a la
insulina que se conoce como sindrome de Doege-Pot-
ter!?. Para el diagnéstico de localizacion, tamafo vy re-
lacién con estructuras vecinas son utiles la TC y la RM.
Parece clara la utilidad de la PAAF, aunque muchas veces
es necesaria una biopsia, como ocurrié en nuestro
caso>1L12. E] tratamiento de eleccion es quirtrgico, los
tumores fibrosos solitarios de pleura son tumores benig-
nos, pero deben ser resecados por su capacidad de cre-
cimiento local e invasion de estructuras vecinas y para
evitar el riesgo de malignizacién, que alcanza hasta el
12% en algunas series. Es necesario extraer la masa in-
tegra con amplios bordes, para evitar la rotura del tumor
y la posibilidad de realizar implantes'>4. Cuando el tu-
mor asienta en pleura mediastinica es necesaria la resec-
cién de una porcién del diafragma y pulmon. Tanto la
quimioterapia como la radioterapia postoperatoria se han
utilizado de forma esporadica, pero su beneficio no esta
claro’.

Con respecto a las recaidas se ha establecido un riesgo
de hasta el 16% tras la intervencién quirtrgica. El pro-
nostico es bueno, pero depende de la resecabilidad y del
tamafo de la masa y en menor grado de la maligniza-
cion histolégical. Se recomienda el seguimiento anual a
largo plazo con el objeto de detectar precozmente las po-
sibles recidivas!'>17.
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