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Resumen.- OBJETIVO: El Tumor Fibroso Solitario (TFS)
es una neoplasia poco frecuente que fue descrita por pri-
mera vez en la pleura, pero puede aparecer en diferentes
localizaciones. Su presencia en la zona inguinal es extre-
madamente rara.

METODO,/RESULTADOS: Presentamos el caso de un va-
rén de /4 afios con masa inguinoescrotal derecha de 50
afos de evolucién. Tras extirpacion quirdrgica de la misma
es diagnosticado de tumor fibroso solitario.
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CONCLUSIONES: la inmensa mayoria de los tumores
fibrosos solitarios se comportan de manera benigna. Un
pequeiio porcentaje se comporta de modo mds agresivo,
con recurrencia local y mefastasis.  Su tratamiento es emi-
nentemente quirdrgico, pero después debemos realizar se-
guimiento a largo plazo en todos los casos.

Palabras clave: Tumor fibroso solitario. Partes blan-
das. CD 34.

Summary.- OBJECTIVE:  Solitary fibrous tumours (SFTs)
are rare neoplasias that were first reported in pleura, but
can occur in different sites. Inguinal location is extremely
rare.

METHODS/RESULTS: We report one case of a /4 year
old man with a right inguinoscrotal mass with 50 years of
evolution. After surgical extirpation, solitary fibrous tumour
was diagno-sed.

CONCILUSIONS: The vast majority of solitary fibrous fu-
mours (SFTs) have a benign course. Only a few cases have
aggressive behaviour, with local recurrence and metasta-
sis. Treatment is surgical, but we must do a long-term follow
up in all cases.
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INTRODUCCION

El Tumor Fibroso Solitario (TFS) es una neoplasia fusoce-
lular poco frecuente, que posiblemente deriva de fibro-
blastos y células mesenquimales (1).

Fue inicialmente descrito en la pleura en 1931 por Klem-
perer y Rabin (2) y durante mucho tiempo se considerd
ésta su Unica localizacién. A lo largo de la historia el
TFS ha recibido miltiples denominaciones: mesotelioma
fibroso, tumor fibroso localizado, mesotelioma localiza-
do, fibroma pleural. En la actualidad se han descrito
miltiples casos de TFS en ofras localizaciones.

Se trata de un tumor de tamario variable con un patrén
histolégico atipico (alternancia hiper e hipocelular con
arquitectura vascular hemangiopericitoide en la mayo-
ria de los casos) y positividad inmunohistoquimica en

mds del 90% para CD34.

Las lesiones suelen ser asintométicas y su diagnéstico
incidental en la mayoria de casos. Su comportamiento
es generalmente benigno. Aproximadamente un 10%
de los casos de TFS extratorécico pueden recurrir local-
mente o a distancia (3). Todavia permanecen en con-
troversia los factores que predicen su comportamiento
maligno.
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El tratamiento indicado es siempre la extirpacién qui-
rirgica, y es necesario el seguimiento a largo plazo en
todos los casos.

CASO CLINICO

Presentamos el caso de un varén de 74 afos de edad
que acude a nuestro hospital refiriendo abultamiento y
dolor en regién inguinal de 50 afios de evolucién, con
crecimiento importante en los 0ltimos seis meses, tras
haber permanecido estable durante todo este tiempo.

A la exploracién observamos una masa inguinoescrotal
derecha de grandes dimensiones y consistencia varia-
ble, no adherida a planos profundos. El teste derecho y
el cordén espermdtico se encuentran desplazados, pero
independientes de la tumoracién.

Se realizan diversas pruebas de imagen. En ecogra-
fia se informa como imagen nodular hipoecoica, con
una ecogenicidad heterogénea en su inferior con areas
hipoecoicas nodulares y bandas hiperecogénicas, asi
como una zona sin flujo vascular en estudio doppler que
sugiere necrosis.

Posteriormente se realizan TAC y RM donde se describe
tumoracién sélida que ocupa el canal inguinal y saco
escrotfal derecho de contorno bien definido y una den-
sidad heterogénea en su interior, presencia de necrosis
y calcificaciones de aproximadamente 15 cms. (Figuras
1y)5).
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FIGURA 2. Imagen al microscopio de tejido del TFS
donde se observa un indice mitdtico aumentado, sefiala-

do con flechas. (tincién con hematoxilina-eosina, con un
aumento 40X).

Se realiza intervencién quirGrgica halléndose masa de
partes blandas por encima de la aponeurosis de la mus-
culatura abdominal. La masa desplaza el cordén esper-
mético y el testiculo sin infiltrarlos, y estd bien delimita-
da. Se extirpa en su totalidad.

En el estudio de anatomia patolégica se describe ma-
croscodpicamente como tumoraciéon multinodular de 18
cms de didmetro méximo, bien delimitado periférica-
mente y parcialmente recubierta por fascia, que presen-
ta dreas blanquecinas de aspecto fasciculado con éreas

FIGURA 1. Imagen de TAC (seccién fransversal a nivel
inguinoescrotal] donde se observa masa heterogénea de
aproximadamente 18 cms de digmetro.

FIGURA 3. Imagen al microscopio de tejido de TFS don-
de se observa fipico pairén vascular hemangiopericitoide,
sefialado con flechas. (tincién con hematoxilina-eosina).
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FIGURA 4. Imagen de tejido de TFS donde se aprecia
positividad para CD34, con técnicas
inmunohistoquimicas.

geogréficas y zonas de necrosis. En examen microscépi-
co se describe alternancia de areas hipercelulares (con
células fusiformes que en algunos casos presentan en el
nicleo marcada atipia citolégica, patrén hemangioperi-
citoide y frecuentes mitosis), e hipocelulares (con fibrosis
coladgena hialina con areas de degeneracion quistical).
En el seno de la tumoracién se observan dreas de ne-
crosis. Se realiza estudio inmunohistoquimico en el que
se observa marcada positividad frente a CD 34 y un in-
dice de proliferacién cercano al 10% de la celularidad
tumoral medido como positividad nuclear con Mib1.
La celularidad tumoral ha resultado negativa frente a
HMB45, actina de misculo liso, actina, desmina, S100,
CD177, CD31, AE1-AE3, coldgeno 4, citoqueratina de
alto peso molecular y receptor de estrégenos (Figuras

2,3,4).

El diagnéstico anatomopatolégico definitivo es de tumor
fibroso solitario maligno.

DISCUSION

Se ha debatido ampliamente acerca del origen del TFS.
Antiguamente se pensé en un origen mesotelial, pero en
la actualidad parece haber consenso acerca de su ori-
gen mesenquimatoso, probablemente (mio|fibroblastico.

(1,4).

Se ha presentado por igual en ambos sexos, y en un
amplio espectro de edades, con mayor incidencia entre
la 62 y 79 décadas de la vida. Las lesiones son con
frecuencia asintométicas y suelen ser descubiertas inci-
dentalmente. En algunos casos se asocia con sinfomato-
logia local debido a afectacion de estructuras vecinas,
sin embargo la presencia de sintomatologia sistémica
(hipoglucemia, artralgia, acropaquia) es poco comin y

FIGURA 5. Imagen de RMN en corte coronal donde se
observa masa de gran tamaiio en regién inguinoescrotal
derecha.

se presenta en menos del 5 % de los casos, con mayor
frecuencia en los TFS extratordcicos (3,5). En un princi-
pio se diagnosticé exclusivamente en pleura. Actualmen-
te el 60% de los casos se describen en pleura, formando
una importante masa en hemitérax ipsilateral, pero esta
neoplasia ha sido ya también descrita en muchas oftras
localizaciones: meninges, orbita, senos paranasales,
tracto respiratorio superior, tfiroides, glandula sublin-
gual, pulmén, mediastino, pericardio, tracto gastrointes-
tinal, higado, peritoneo, retroperitoneo/pelvis glandula
adrenal, ovario, vagina, cérvix uterino. En cuanto a sus
localizaciones urolégicas se han descrito también en ve-
jiga, rindn, prostata, vesiculas seminales, cordén esper-
mético y escroto (6,7). Recientemente ha sido descrito
también en localizacién paratesticular (tonica vaginal
testicular) (8). En la literatura la localizacién inguinal
es extremadamente infrecuente, con menos de 5 casos
descritos (9).

Estos tumores estén, por lo general, encapsulados y bien
delimitados. En su interior se pueden observar zonas
hemorrégicas, degeneracién mixoide/quistica, necrosis
y calcificacién focal. La histologia tipica de este tumor
es variable y alterna éreas hipercelulares (proliferacién
de células fusiformes) con otras hipocelulares (fibrosis
colégena hialina con éreas de degeneracién quistica).
Debido a esta variabilidad de patrones histolégicos que
puede mostrar se ha definido en algunos casos como
pairdn sin patrdn (patternless pattern), y habria que dis-
tinguirlo de otros tumores que lo pueden presentar como
hemangiopericitoma lipomatoso (con similar patrén vas-
cular pericitico ) y neoplasias fusocelulares (fibromixo-
lipoma dendritico, angiofibroma de células gigantes,
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lipoma fusocelular). Inmunohistoquimicamente destaca
por la positividad de las células fusiformes constituyen-
tes del tumor para CD34 en un 90-95% de los casos, y
para CD99 y bcl-2 en mas del 50%; presentando nega-
tividad para citokeratina, proteina S100 y actina/des-
mina (6,10,11).

EI TFS tiende a seguir un curso benigno, incluso algunos
autores no reconocen en sus series un comportamiento
maligno (12). Sin embargo en ofras series se ha docu-
mentado comportamiento maligno con una incidencia
estimada entre el 10-15% (4,13), llegando hasta el 23%
en algunas series de TFS extratorécico (12). Clinicamen-
te, su comportamiento no puede ser predecido sélo a
partir de los hallazgos histomorfolégicos (3,14,15).
Criterios de malignidad para esta neoplasia incluyen:
Elevado tamaiio, dificil resecabilidad, celularidad alta,
actividad mitética (>4 mitosis/ 10CGA), positividad di-
fusa del p53, elevada expresion de Ki 67 y CD 31,
pleomorfismo nuclear y necrosis. El factor mas represen-
tativo de recurrencia local es la invasién de margenes
quirdrgicos (14-17).

El pronéstico resulta imprevisible, ya que puede recu-
rrir o metastatizar incluso en ausencia de caracteristicas
de malignidad, y por ofro lado los criterios de maligni-
dad se asocian pero no son en si mismos predictivos de
comportamiento agresivo, aunque parece mds frecuente
cuando se dan (15).

Por tanto se recomienda excisién quirirgica amplia y se-
guimiento clinico y radiolégico en todos los casos, tanto
benignos como malignos. La quimioterapia y la radiote-
rapia han sido aplicadas en casos de reseccién incom-
pleta o recurrencia, pero su valor es incierto (4,14).

El diagnéstico diferencial no es facil y con frecuencia
siguen siendo confundidos con ofras entidades (18). Le-
siones benignas que pueden ser confundidas con TFS in-
cluyen histiocitoma fibroso benigno, miofibroblastoma,
hemangiopericitoma  lipomatoso, lipoma fusocelular e
hiperplasia pseudoangiomatosa estromal. En cuanto
a su diagnéstico diferencial con neoplasias malignas
debemos descartar la presencia de carcinoma metas-
tasico, mesotelioma desmopléstico, dermatofibrosarco-
ma protuberans, sarcoma epitelioide, leiomiosarcoma,
sarcoma miofibroblastico, y liposarcoma indiferenciado
(3,15).
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