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Mesotelioma fibroso localizado de pleura:
nuestra experiencia quirargica en 7 casos recientes
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OBJETIVO: El tumor fibroso localizado de pleura es una le-
sion poco frecuente. El objetivo de este articulo es presentar
7 casos propios y revisar la bibliografia existente, con el fin
de establecer el espectro clinico de estos tumores, el trata-
miento y su prondstico.

METODOS: Revision retrospectiva de una serie de 7 casos
intervenidos entre 1997 y 2003, analizando el modo de pre-
sentacion, las pruebas diagndsticas y el tratamiento. En to-
dos los casos se realizé una reseccién quirirgica de la masa,
que se llevé a cabo por toracotomia en 6 de los pacientes y
por videotoracoscopia en el paciente restante.

REesuLTADOS: Tras la cirugia todos los pacientes se recupe-
raron completamente, sin la presencia de complicaciones
postoperatorias. Un caso recidivo en 2 ocasiones, a los 33 y a
los 67 meses de la reseccién inicial. Todos ellos estan vivos
en la actualidad tras un periodo de seguimiento medio de 19
meses (desde 1 mes a 5 afios y 10 meses).

CONCLUSIONES: El tratamiento de eleccion del tumor fibro-
so de pleura es la reseccion completa con seguimiento poste-
rior, por la posibilidad de recidivas tardias de la enfermedad.
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Localized Fibrous Tumors of the Pleura:
Experience With 7 Recent Cases

OBJECTIVE: Localized fibrous tumors of the pleura are
rare. We report 7 cases and review the literature in order to
define the range of clinical characteristics of these tumors,
treatment options, and prognosis.

METHODS: A retrospective review of 7 cases treated between
1997 and 2003, focusing on clinical presentation, diagnostic tests,
and treatment. The tumor was removed surgically in all cases,
by thoracotomy in 6 cases and by video-assisted thoracoscopic
surgery in 1 patient.

REesuLTs: All patients recovered fully after surgery, with no
postoperative complications. One patient experienced recurrence
twice, 33 and 67 months after the initial resection. All are alive
at the time of writing, after a mean follow up period of 19
months (range 1 month to 5 years and 10 months).

ConcLUSIONS: The treatment of choice for a fibrous tumor
of the pleura is full resection and follow-up to detect possible
late recurrence.
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Introduccion

El tumor fibroso solitario de pleura representa un
10% de las neoplasias de origen pleural'. A dia de hoy
no se conoce ningun factor etioldgico claramente deter-
minado, a diferencia del mesotelioma pleural, en cuya
etiopatogenia desempefa un papel importante el asbes-
to. También diverge del mesotelioma maligno en que en
la mayoria de los casos se trata de un tumor de compor-
tamiento benigno, mientras que aproximadamente un
12% presenta un comportamiento maligno?.

En un principio se crefa que este tumor procedia de
las células mesoteliales de la pleura®. Sin embargo, gra-
cias a la inmunohistoquimica se demostré su origen me-
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senquimal, con CD34 y vimentina positivos y negativos,
respectivamente, para la queratina y otros antigenos epi-
teliales, al contrario que el mesotelioma maligno?.

Nuestro objetivo es presentar 7 casos intervenidos en
nuestro centro, con el fin de analizar el papel de la ciru-
gia en el tratamiento de estos tumores.

Observaciones clinicas

Se presentan 7 pacientes operados entre los afios 1997 y
2003, con un total de 9 intervenciones quirdrgicas. Tres de
ellos son mujeres y 4, varones (tabla I). Las edades estin
comprendidas entre los 25 y los 63 afios, con una media de
52,5 afios.

Tres de los pacientes estaban asintomdticos en el momento
del diagnéstico. La clinica mds relevante fue la presencia de
episodios de hipoglucemia y acropaquias, edema en las extre-
midades inferiores y tos, edema en la extremidad superior ip-
solateral al tumor y dolor moderado en el hemitérax donde se
localizaba la masa (tabla I).
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Fig. 1. Tomografia computarizada de térax en la que se observa una gran
lesion heterogénea y bien delimitada, que ocupa la practica totalidad del
hemitérax izquierdo y desplaza las estructuras mediastinicas.

A todos se les realizé una tomografia computarizada (TC) to-
ricica (fig. 1), donde se objetivé una masa bien delimitada,
que se acompafiaba de derrame pleural en 3 ocasiones. En 4
casos se llevé a cabo una biopsia previa a la reseccion de la
lesion, cuyo resultado fue compatible con tumor fibroso loca-
lizado de pleura en 3 de ellos y en 1 de adenocarcinoma. El
tamafio medio de las lesiones en su didmetro mayor fue de 9,8
cm (desde 2,5 a 15 cm).

El tratamiento de eleccion fue la escisién quirtrgica de la
masa tumoral completa por medio de 6 toracotomias y una vi-
deotoracoscopia (fig. 2). No se realizaron tratamientos com-
plementarios (tabla I).

El estudio histoldgico de la pieza confirmé en todos ellos
el diagndstico de tumor fibroso localizado de pleura. En uno
de los pacientes el pleomorfismo celular y el alto nimero de
mitosis orientaban hacia una posible progresiéon maligna. De
los marcadores antigénicos estudiados los resultados mds re-
presentativos fueron vimentina y bcl-2 positivos, y citoquera-
tinas negativas en el 100% y CD34 positivo en un 66% de los
casos en los que se solicitaron estos marcadores (tabla II).

Tan sélo un enfermo present6 recidiva de la lesion, pese a
mostrar caracteristicas histoldgicas indicativas de benignidad.

Fig. 2. Imagen de videotoracoscopia. Se observa cémo la endograpadora
(E) inicia la seccion del pediculo tumoral (PT). La flecha sefiala el limite
macroscopico entre el tumor (T) y su pediculo. El parénquima pulmonar
(P) se sitiia a la izquierda de la masa.

Lo hizo en 2 ocasiones: la primera 33 meses después de la re-
seccién del tumor primario y la segunda 33 meses después de
la reseccion del segundo tumor. Ambas se trataron mediante
reseccion quirdrgica.
Discusion

El tumor fibroso localizado de pleura es un tumor
poco frecuente. Pese a que existen referencias de casos
en edades comprendidas entre los 5 y los 87 afios, la
mayoria se delimitan entre la sexta y la séptima décadas
de la vida, con una distribucién mds o menos homogé-
nea en ambos sexos*. La presentacion clinica es varia-
ble, y su diagnéstico es casual en un 50% de los casos!.
Tres de nuestros 7 pacientes estaban asintomaticos en el
momento del diagndstico. Los sintomas se deben prin-
cipalmente a la expansion local de la masa, que provoca
tos (33%), dolor toracico (23%), disnea (19%), fiebre
(17%) y menos frecuentemente hemoptisis y neumoni-
tis obstructiva. En un 10% de los casos aparece derrame
pleural?, que se objetivé en la TC de 3 de nuestros pa-

TABLA I
Datos clinicos de los pacientes estudiados
Caso Sexo/edad (afios) Clinica TC Tamaino (cm) Biopsia
1 Varén/63 Asintomatico Masa en hemitérax inferior izquierdo 15X 9 X 8 Compatible con TFLP
Microcalcificaciones
Derrame pleural
2 Mujer/25 Edema en ES izquierda  Masa en hemitdrax superior izquierdo 13 x 12 X 10 Compatible: TFLP,
Calcificaciones TB pleural
Areas quisticas
3 Varén/63 Asintomatico Nédulo en 16bulo superior derecho 2,5%x2
Derrame pleural
4 Mujer/50 Dolor moderado en Masa en hemitdrax inferior derecho 11 x10x%x5,5 Adenocarcinoma
hemitdrax derecho
5 Var6n/52 Edema en EEII, tos Masa en hemitérax inferior derecho 7,5%x7x%3,5
6 Var6n/58 Asintomatico Masa yuxtadiafragmatica 4,7
en hemitoérax izquierdo
7 Mujer/57 Hipoglucemia Masa en hemitérax inferior izquierdo 15 x 15X 10 Compatible con TFLP
Derrame pleural

EEII: extremidades inferiores; ES: extremidad superior; TB: tumor benigno; TC: tomograffa computarizada; TFLP: tumor fibroso localizado de pleura.
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TABLA 11
Evolucion y procedimientos realizados
Caso Abordaje Inmunohistoquimica Evolucion
1 Toracotomia posterolateral Vimentina +, CD34 —, S100 —, ALC —, Recidiva local 2,8 afos;
izquierda citoqueratina — 2.2 recidiva local 5,6 afos
2 Toracotomia axilar izquierda Vimentina +, S100 +, CD34 —, Asintomadtico
amplia pancitoqueratina —
3 Toracotomia posterolateral derecha  CD34 +, S100 —, CD68 —, queratina —, actina — Asintomadtico
4 Toracotomia posterolateral derecha ~ Vimentina +, CD99 +, bcl2 +, CD68+, CAMS5.2 — Asintomadtico
5 Toracotomia posterolateral derecha  Vimentina +, CD34 + Asintomatico
6 Videotoracoscopia izquierda Bcl2 +, CD34 +, citoqueratina AE3/AE1 — Asintomadtico
7 Toracotomia posterolateral Ki67(10%), CD34 +, bcl2 +, trombomodulina +, Asintomatico
izquierda calretinina —, MOC31 —, antigeno
carcinoembrionario —, TTF1 —

cientes. La clinica sistémica es menos frecuente: acro-
paquias en un 10-20%>°, y en menos de un 5% de los pa-
cientes el tumor puede secretar factor de crecimiento in-
sulinico II y provocar hipoglucemias refractarias de
origen paraneopldsico, que desaparecen a los 3-4 dias
de la cirugia®. Uno de nuestros pacientes, que también
presentaba acropaquias, comenzé con un episodio de
pérdida de conocimiento causado por una hipoglucemia
grave. La pérdida de peso?® y la galactorrea' son otras de
las posibles manifestaciones del tumor.

El proceso diagnédstico es todavia complejo. La ra-
diograffa simple muestra una tumoracién intratoricica,
redondeada, homogénea, solitaria y bien delimitada?,
datos que no son especificos de esta entidad. La TC
pone de manifiesto una masa lobulada, con heteroge-
neidad variable dependiendo del grado de necrosis y la
presencia o no de calcificaciones. La resonancia mag-
nética tiene como principal utilidad la de establecer los
limites entre la lesion y las estructuras adyacentes, asi
como confirmar la localizacién intratordcica’. El papel
de la tomografia por emisién de positrones es hoy por
hoy controvertido, y se necesita mds experiencia para
obtener conclusiones a este respecto®. En muchos casos
el diagndstico diferencial es amplio y complejo, ya que
los quistes broncogénicos, los abscesos pulmonares,
otras neoplasias de pulmén y pleura, los lipomas, sar-
comas e histiocitomas fibrosos malignos, entre otras
entidades, pueden mostrar una clinica y unos signos ra-
dioldgicos similares®. La biopsia transparietal guiada
por TC no parece ser un método de diagndstico
fiable!?, ya que, dada la distribucién heterogénea de la
densidad celular en el tumor, el material obtenido por
este método puede resultar insuficiente''. Sin embargo,
algunos autores la consideran una prueba de gran utili-
dad diagnéstica'?. En nuestra experiencia, en 3 de las 4
biopsias realizadas el diagndstico fue superponible al
andlisis de la pieza quirdrgica. En definitiva, son mu-
chos los autores que reclaman el papel de la cirugia
como tnico método para conseguir un diagndstico de
certeza mediante el andlisis histolégico de la pieza re-
secada.

Una de las principales preocupaciones tras el diag-
ndstico de un tumor fibroso localizado de pleura es in-
tentar establecer el comportamiento de la lesion. A dia
de hoy no existe ningtin dato especifico que permita al-

51

canzar dicho objetivo. Cldsicamente se han descrito ca-
racteristicas radiolégicas que orientan acerca de la be-
nignidad o malignidad del tumor. También mediante es-
tudios citogenéticos se ha intentado concretar las
alteraciones responsables de una mayor capacidad inva-
siva; entre ellos cabe destacar el p53 y Ki67'. La im-
portancia de establecer una diferencia entre tumores fi-
brosos localizados benignos y malignos reside en la
distinta proporcion de recidivas entre ambos grupos.
Tan sélo un 2% de los benignos presentan recidivas lo-
cales®, pese a que hay referencias de recidivas tras 17
afios de la reseccién primaria®. La presencia de metésta-
sis es muy poco frecuente®. Sin embargo, no siempre el
comportamiento tumoral se correlaciona con las carac-
teristicas histolégicas, ya que un tumor puede degenerar
con el paso del tiempo a un tumor fibroso localizado de
comportamiento maligno!#; en uno de los casos aqui
presentados el tumor mostraba un patrén histolégico in-
dicativo de comportamiento poco agresivo, para poste-
riormente recidivar en 2 ocasiones. Briselli et al®> descri-
ben como factores prondsticos el tamafio tumoral, la
presencia o no de necrosis en la pieza quirdrgica, el po-
limorfismo celular, el nimero de mitosis y la resecabili-
dad, si bien el patrén de crecimiento constituye el factor
prondstico mds importante, incluso mas que las caracte-
risticas histologicas. Egland et al* refieren que lo que
establece el mayor o menor riesgo de recidiva es la po-
sibilidad de realizar una reseccién completa del tumor.
De Perrot et al® realizan una revisiéon de 185 casos y
proponen un sistema de estadificacion basado en las ca-
racteristicas morfoldgicas e histolégicas del tumor, divi-
dido en 5 estadios (0-IV) con distinto caracter pronds-
tico.

Existe unanimidad a la hora de afirmar que el trata-
miento de eleccién es la reseccién completa de la le-
sion, en todos los casos y a ser posible con un margen
de seguridad de 1-2 cm'2. El tratamiento adyuvante con
quimioterapia y radioterapia es controvertido, en parte
por la escasa experiencia acumulada. Hay casos en los
que la quimioterapiay la radioterapia'® han prolongado
la supervivencia de pacientes en los que en un comien-
zo el tumor no era completamente resecable. De Perrot
et al’ establecen un algoritmo de tratamiento basdandose
en la clasificacion anteriormente citada; en éste se indi-
ca que el uso de tratamientos complementarios tras la
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reseccion de tumores malignos y sésiles puede ser bene-
ficioso para el paciente. Nosotros, basandonos en nues-

tra

experiencia, concluimos afirmando que hoy por hoy

el tratamiento de eleccion para estos tumores es quirtr-
gico y estableciendo la necesidad de un mayor conoci-
miento para llegar a conclusiones mds precisas acerca
de los tratamientos complementarios.
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