NOTAS CLINICAS

Tumor fibroso localizado intraparenquimatoso. A propdésito
de dos casos, uno de ellos multiple y bilateral
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El tumor fibroso localizado es una neoplasia poco frecuente,
que se localiza habitualmente en la pleura visceral. Histologi-
camente estin compuestos por fasciculos dispuestos al azar o
entrelazados de células fusiformes, entre las que se aprecia
una cantidad variable de coldgeno; su origen se establece, para
Ia mayoria de los autores, en células mesenquimaticas subme-
soteliales. Clinicamente suelen ser asintomaticos, aunque, a
veces, producen hipoglucemia, osteoartropatia hipertréfica u
otros sintomas, siendo ¢l tratamiento de eleccién su reseccién
completa. Los métodos de imagen sirven de gran ayuda para
establecer una estrategia quinirgica, aunque es habitual que
se llegue a la intervencién quirdrgica sin un diagndstico histo-
patoldgico. Este articulo presenta dos casos de fibromas intra-
pulmonares, que son histolégicamente idénticos a los tumores
fibrosos localizados de la pleura. El hallazgo de una localiza-
cién intraparenquimatosa constituye una rareza, siendo la
presentacion muiltiple y bilateral excepcional, descrita tan
s6lo en una ocasion. De nuestros 2 casos, uno de ellos se
presenta como un nédulo pulmonar solitario de hallazgo ca-
sual radioldgico, y el otro en forma de multiples nédulos
bilaterales, que requirié varias intervenciones, siendo de loca-
lizacién intraparenquimatosa, a diferencia del caso menciona-
do, lo cual supone que sea la primera vez que se describe un
caso de estas caracteristicas. Se discuten, asi mismo, aspectos
clinicos, terapéuticos e histopatolégicos de estos tumores y se
hace una revisién de la literatura.

Palabras clave: Tumor fibroso localizado de la pleura-
mesotelioma fibroso benigno. Fibroma de pulmén y pleura.
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Localized fibrous tumor in the parenchyma.
Two cases: one both multiple and bilateral

Localized fibrous tumor is an uncommon neoplasm that is
usually located in the visceral pleura. Histologically these
tumors are composed of randomly arranged fascicles or net-
works of fusiform cells, among which there is a varying
amount of collagen. Most authors consider that these cells
originate in submesothelial mesenchymal cells. The condition
is normally silent, though hypoglycemia, hypertrophic os-
teoarthropathy or other symptoms sometimes result. The
treatment of choice is total resection and imaging techniques
are extremely helpful for establishing surgical strategy, even-
though surgery is often performed before a histopathologic
diagnosis is available.

We present 2 patients with intrapulmonary fibromas that
were histologically identical to localized fibrous pleural tu-
mors. These tumors are rarely found in the parenchyma and
multiple bilateral presentation is exceptional, having been
described only once in the literature. One of our patients had
a single pulmonary node that happened to be noticed on an
X-ray. The other had multiple bilateral nodes that required
several surgical procedures; the intraparenchymatous location
for this type of tumor has not been described to date. We
discuss clinical, therapeutic and histopathological aspects of
these tumors and review the literature.

Key words: Localized fibrous tumor of the pleura. Benign
pleural mesothelioma. Fibroma of the lung and pleura.

Introduccion

El tumor fibroso localizado (TFL), conocido con
diversidad de nombres como mesotelioma local, fi-
broso o benigno, fibroma o fibromixoma subpleural o
pleural y fibrosarcoma'?, es una lesién que se origina
en células mesenquimaticas submesoteliales con capa-
cidad de diferenciacién fibrobldstica!”®. Es poco fre-
cuente, de manera que hasta ahora se han documenta-
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do unos 500 casos''%16. A diferencia del mesotelio-
ma maligno difuso, no ha sido asociado con la
exposicion al asbesto y su etiologia se desconoce'>?.
Alrededor del 70-80% de los TFL estdn relacionados
con la pleura visceral!>'I!317 pero en raros casos
pueden localizarse integramente en ¢l pulmon sin que
exista un origen pleural evidente!>10-18-22,

Presentamos 2 casos de tumor fibroso de localiza-
cidén intraparenquimatosa, uno de ellos descubierto
como un hallazgo casual radiologico, en forma de
NPS y el otro constituye una variante de la excepcio-
nal forma multiple descrita tan sélo en dos ocasio-
nes: un caso bilateral descrito por Scattini y Orsi
en 197323 y otro unilateral por Romanychev et
al en 19847,
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Fig. 1. Radiografia anteroposterior correspondiente al caso 2, en que se
aprecian varios nédulos redondeados de distintos tamaiios, distribuidos por
ambos hemitérax.

Casos clinicos

Caso 1

Mujer de 49 anos, fumadora de unos 20 cigarrillos/dia,
que presentaba un dolor inespecifico en hombro izquierdo.
En la radiografia simple de térax le descubren un nédulo
pulmonar de 1,5 cm de didmetro, localizado en segmento
posterior de LSD. Se realiza CT, donde se identifica NPS de
1,5 cm de didmetro localizado en segmento posterior de
LSD, con densidad homogénea de partes blandas, contornos
bien definidos y sin presentar calcificaciones. Se identifica el
bronquio segmentario posterior abocando directamente a la
lesion. No se aprecian adenopatias mediastinicas ni ninguna
otra lesion parenquimatosa. Se practica fibrobroncoscopia,
que es normal, resultando el BAS, BAL y cepillado del
bronquio segmentario 2 negativos. El estudio preoperatorio
es normal y se lleva a cabo toracotomia exploradora, encon-
trando una lesion nodular intraparenquimatosa de unos
2 cm de didmetro, localizada en el segmento 2 del LSD, que
no presenta ninguna relacién con la pleura. Abocando direc-
tamente a la lesidn se encuentra un pediculo vascular corto y
un bronquiolo, que se suturan tras la enucleacion nodular.
El informe anatomopatoldgico es el siguiente: tumoracidn
ovalada, de superficie lisa y consistencia eldstica, que mide
25x 16 x 15 mm. Al corte muestra un aspecto sélido y estd
compuesta por tejido blanco fasciculado, de aspecto unifor-
me y sin dreas de quistificacién, hemorragia o necrosis.
Histolégicamente aparece compuesta por una proliferacién
homogénea de células fusiformes de nucleo oval, sin atipias
ni mitosis, que se agrupan en fasciculos de variable longitud,
en general bien definidos. Entre ellos se observan fibras
coldgenas que en las porciones periféricas dominan y confie-
ren a la proliferacién citada un aspecto hialino. La irrigacion
se realiza a expensas de vasos de calibre variable y pared
bien formada. Las técnicas empleadas muestran una negati-
vidad para receptor de estrégenos y progesterona, asi como
para la queratina de bajo peso molecular (CAMS5.2), y para
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Fig. 2. Aspecto de las zonas celulares. Se puede ver como la citologia esta

comp por el tos fusiformes, sin atipia nuclear ni mitosis, con
agrupacion en fasciculos. Entre las células se observa una moderada canti-
dad de coldgeno. (HE, x 200.)

la proteina P53 y la actina muscular especifica, y demues-
tran, sin embargo, claramente los espacios aéreos incluidos
dentro de las mismas. Se observa una positividad difusa de
las células tumorales para la vimentina. El diagndstico es de
fibroma intrapulmonar.

Caso 2

Mujer de 49 afios de edad, sometida 12 afios antes a
histerectomia subtotal por miomatosis uterina, que en los
Gltimos meses ha tenido astenia y anorexia. Acude al servi-
cio de urgencias por presentar sensacién de hambre doloro-
sa, con nduseas y vomitos. La analitica es normal (bioquimi-
ca, hemograma y electrélitos). Se le practica radiografia
simple de térax, encontrando imdgenes nodulares multiples
y bilaterales, de distinto tamafio (fig. 1). La primera sospe-
cha diagnostica es de metdstasis miuiltiples de neoplasia ocul-
ta, por lo que se realizan distintos estudios para tratar de
identificar el tumor primario (ecografia abdominal, esofago-
gastroduodenoscopia, enema opaco, mamografia, citologia
vaginal) que resultan todos negativos. El estudio con CT
tordcido confirma la existencia de varias imdgenes nodula-
res, de diversos tamaiios, distribuidas bilateralmente y en
situacion intraparenquimatosa, sin adenopatias patoldgicas
ni otras alteraciones, afianzando el diagnostico de sospecha
previo. Se decide practicar toracotomia axilar para biopsia
de uno de los ndédulos. El informe de anatomia patoldgica es
el siguiente: tumoracién ovalada de 2 x 1,5 cm de limite
periférico neto, pero no encapsulado, compuesto al corte por
tejido blanco y grisaceo, fasciculado y sin dreas de necrosis
ni hemorragia. Histolégicamente estd integrado por una pro-
liferacion de elementos fusiformes de aspecto fibroblastico,
sin atipias nucleares ni mitosis, que se ordenan en fasciculos
entrecruzados. Entre ellos se observa una cantidad variable
de fibras coldgenas, que en campos llegan a conferir un
aspecto hialino al tumor. La vascularizacién es moderada a
expensas de vasos de calibre capilar o de aspecto venular.
Las técnicas inmunohistoquimicas demuestran una positivi-
dad focal para vimentina, que es fuertemente positiva tam-
bién en el endotelio vascular intramural y del pulmon adya-
cente. No se observa la presencia de queratinas de bajo o
alto peso molecular (MABS AEl y AE3), demostrando las
primeras claramente los elementos neumocitarios incluidos
en el tumor. Las restantes técnicas empleadas (desmina,
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S-100) han resultado negativas. El cuadro corresponde a un
fibroma intrapulmonar.

En un segundo tiempo se realiza toracotomia posterolate-
ral derecha, donde se extirpan 55 nédulos de distintos tama-
fios, oscilando entre los 2 y los 20 mm de didmetro. El
estudio histolégico es similar al anterior. Reingresa a los
6 meses, encontrandose bien en el intervalo entre ambos
ingresos, para practicar en un tercer tiempo toracotomia
posterolateral izquierda, extirpando 32 nédulos de un tama-
fio comprendido entre 2 y 25 mm de diametro. El estudio
histoldgico es similar a los dos anteriores, confirmando el
diagnostico de fibroma intrapulmonar miiltiple bilateral. La
paciente se encuentra bien y libre de enfermedad al cabo de
30 meses de la ultima intervencion.

Discusion

El primer caso recogido en la literatura de un tumor
primario pleural fue descrito por Lientaud en
1767%2%26, En 1931 Klemperer y Rabin dividieron los
tumores primarios pleurales en dos categorias: los
mesoteliomas difusos, ripidamente fatales, y los loca-
lizados?’. A partir de este trabajo, los TFL de la pleura
fueron descritos como masas anchas unidas por un
estrecho pediculo a la pleura visceral. Clinicamente, la
mayoria de los casos son asintomadticos, aunque hay
algunos pacientes que presentan osteoartropatia hi-
perirdfica (hasta un 35% segun Briselli!) y/o un cua-
dro de hipoglucemia extrapancreatical>>10-1228-31 cons-
tituyendo el sindrome descrito por Doege y Potter en
19303233,

Patoldgicamente, las tres cuartas partes de los TFL
estan relacionadas con la pleura visceral->>111%17 y |a
mayoria se proyectan hacia el interior del espacio
pleural, comprimiendo el pulmén vecino en grados
variables. En ocasiones, tumores originados en una
cisura se extienden hacia el interior del parénquima,
pero la localizaciéon intraparenquimatosa sin origen
pleural evidente es rara, aunque desde hace ya lar-
go tiempo algunos trabajos sefialaron que una mino-
ria de los TFL de la pleura eran intrapulmona-
resl,10,18,19,21,34,35-

Histologicamente los TFL estdn compuestos por
fasciculos de células fusiformes, entre las que se apre-
cia una cantidad variable de coldgeno (fig. 2) v a
menudo se observan zonas de degeneracién mixoma-
tosa o hialina>%'31736, Los patrones de microscopia
mas comunes son el “patrén sin patrén” de Stout?’,
apariencia hemangiopericitoma-like y esclerosis difu-
sa®!73% Muchas dreas de estos tumores pueden reme-
dar procesos mesenquimales®®!73% y otras lesiones,
como carcinomas fusiformes o mesoteliomas sarco-
matosos3®. Por este motivo, se han utilizado diversas
técnicas para una correcta identificacion?3-6-9:30.36,38-40,

En la localizacion intraparenquimatosa pueden re-
conocerse elementos neumocitarios y pequefios bron-
quiolos entre la proliferacion de células fusiformes (si
se aprecian componentes mesenquimales, como tejido
adiposo o cartilago, estos procesos se deben conside-
rar como hamartomas?!). Se han sefialado principal-
mente dos explicaciones para esta localizacion?!: en
primer lugar, el mesénquima subpleural estd en conti-
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nuidad directa con el tejido conectivo de los septos
interlobares y pueden identificarse ocasionalmente ni-
dos ectopicos de células mesoteliales; los fibromas
intrapulmonares podrian provenir de este mesénqui-
ma septal o de invaginaciones de la pleura visceral. La
segunda hipétesis es que estos tumores se originan de
novo a partir de los fibroblastos del parénquima pul-
monar, que tienen ultraestructura y caracteristicas in-
munohistoquimicas similares a los elementos del teji-
do conectivo subpleural?®. Los casos reportados a la
literatura de localizacion intraparenquimatosa son su-
mamente escasos'®?2. Aproximadamente, la frecuen-
cia seria de un 7,5%!%222 y los ultimos datos publica-
dos son de Yousem, que recogié en 1989 3 casos?. La
actitud terapéutica recomendada para los TFL es la
escision completal>!-1¢ dado que este tumor puede
en algunas ocasiones comportarse con malignidad,
con independencia del grado de atipias y mitosis celu-
lares que presente’>64! El primero de nuestros casos
representa un ejemplo de nédulo pulmonar solitario
detectado casualmente en una paciente de mediana
edad y fumadora. Resolvimos practicar una toracoto-
mia e hicimos una extirpacién mediante la técnica de
cirugia de precision de Perelman y Cooper, identifi-
cando un pediculo vascular corto. El informe intra-
operatorio de anatomia patoldgica sugiri6 el caracter
de la lesion, que fue confirmado posteriormente me-
diante estudios inmunohistoquimicos. En el otro caso,
las imdgenes radiologicas sugerian fuertemente la po-
sibilidad de tratarse de metdstasis pulmonares, a pesar
de la negatividad de las exploraciones realizadas, por
lo que se decidi6é practicar toracotomia axilar para
establecer un diagndstico anatomopatoldgico correc-
to, descartando, casi con seguridad, la posibilidad de
que se tratase de metdstasis de un miosarcoma uterino
de bajo grado, dada la negatividad de las técnicas
musculospecificas, y resecar las tumoraciones en otros
dos tiempos. Cabe destacar que desde el trabajo publi-
cado por Scattini y Orsi en 197323 no se ha comunica-
do ningin otro caso de fibroma pleural miiltiple bila-
teral, por lo que no hay experiencia acerca de esta
extrafia forma. En dicho caso todos los tumores rese-
cados provenian de la pleura visceral, aunque algunos
habian tenido un crecimiento hacia el interior del
pulmén. El paciente fue sometido a 4 intervenciones
en un periodo de 25 afios, habiendo tenido un com-
portamiento benigno. El caso comunicado por Roma-
nychev et al?* constaba de 3 fibromas subpleurales
situados en los segmentos III, IV y V del pulmén
izquierdo, que fueron extirpados mediante reseccion
atipica; el articulo no hace ninguna mencién a las
técnicas histopatoldgicas empleadas, ni a la evolucién
posterior. En nuestro caso, el estudio histolégico de-
mostré claramente la presencia de elementos neumo-
citarios, confirmando la naturaleza de fibromas intra-
pulmonares y diferenciandole de los casos anteriores,
siendo en realidad la primera vez que se comunica un
caso de estas caracteristicas. No ha pasado suficiente
tiempo para que podamos comprobar su comporta-
miento, aunque, dado el diagndstico histoldgico y el
antecedente anterior, es de esperar sea benigno.
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