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RESUMEN

TUMOR FIBROSO SOLITARIO. DOS CASOS ADICIONALES CON IMPLICACIONES UROLOGICAS

El término tumor fibroso solitario designa una entidad patoldgica bien definida.

Inicialmente descrito como tumor pleural, el aparecimiento de estas neoformaciones en otras loca-
lizaciones ha comenzado a ser descrito con mayor frecuencia. Actualmente se acepta la posibilidad de
gue estas neoplasias se puedan desarrollar virtualmente en todos los departamentos anatémicos.

La rareza de esta patologia no ha permitido hasta el momento esclarecer su histogénesis, asi como
otros aspectos relacionados con el comportamiento clinico, aspectos de tratamiento y de definicion
de prondstico.

El diagnéstico diferencial es importante, particularmente cuando la localizacion es extratoracica,
para evitar confundirlo con neoplasias mesenquimatosas notablemente mas agresivas.

Los autores presentan dos casos adicionales de este tipo de neoplasia. En el primer caso la neo-
plasia se localizaba en la pelvis y fue responsable por uropatia obstructiva, descubierta accidental-
mente en el transcurso de un traumatismo renal. El segundo caso es referente a un tumor de este
tipo histoldgico localizado a nivel del cordon espermatico.

A propdsito de los mismos se realiza una revision del tema, teniendo como base la literatura dis-
ponible.

PALABRAS CLAVE: Tumor fibroso solitario. Mesotelioma fibroso. CD 34. Neoplasia pélvica.

ABSTRACT

SOLITARY FIBROUS TUMOUR. TWO ADDITIONAL CASE REPORTS WITH UROLOGICAL
IMPLICATIONS

Solitary fibrous tumour is a well defined pathological entity originally described as a tumour of
the pleura, but the occurrence of this neoplasm has increasingly been described at other sites. At
present the development of these tumours is recognized as possible in virtually all anatomical sites.
The rarity of this type of pathology has not allowed up to the present time clarification of the histo-
genesis, clinical behaviour, treatment and prognosis of these tumours.

Differential diagnosis becomes important, especially in extra-thoracic sites so as not to mistake
them for much more aggressive mesenquimal tumours.

Two additional cases of this neoplasm are presented, one of them responsible for obstructive uro-
pathy, accidentally found in a patient suffering renal trauma. The second tumour was located in the
spermatic cord.

A review of the theme is presented based on the available literature.

KEY WORDS: Solitary fibrous tumours. Fibrous mesothelioma. CD 34. Pelvic neoplasms.
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Tumor fibroso solitario designa una neoplasia
rara que con mas frecuencia aparece en la
pleura, visceral o parietal. Inicialmente descrito
en 1931 y denominado mesotelioma fibroso
localizado, esta lesion fue desde esa fecha deno-
minada con diferentes términos como mesote-
lioma localizado benigno, submesotelioma,
tumor fibroso localizado de la pleura, fibroma
pleural, fibroma subseroso y fibroma solitario
benigno.

Este enorme numero de términos es sobre
todo el resultado de diversas teorias procurando
explicar su histogénesis. Evidencias histologicas,
imunohistoquimicas y ultraestructurales han
sido usadas para apoyar el origen mesotelial o
mesenquimatoso de estas neoplasias, aunque la
ultima sea actualmente la mas aceptada. El reco-
nocimiento del origen no mesotelial ayudo a eli-
minar la nocién de que estarian confinadas a la
cavidad toracica y motivo la descripcion crecien-
te de su aparecimiento con localizaciones extra-
pleurales tan dispares como en el higado o senos
perinasales. Sin embargo, el diagnostico diferen-
cial no es facil y siguen siendo confundidos con
otras entidades.

Su diagndstico correcto es importante ya que
en la mayor parte de las situaciones son neopla-
sias indolentes y plausibles de tratamiento qui-
rdrgico, Unicamente de exéresis.

CASOS CLINICOS

Caso 1

Paciente de sexo femenino, 77 afios de edad,
victima de traumatismo del flanco/regién lum-
bar derecha, por caida. Antecedentes de hipoti-
roidismo, fibrilacién auricular, insuficiencia
cardiaca e HTA, medicada con levotiroxina,
digoxina, furosemida, disopiramida. Sin antece-
dente de patologia urolégica conocida o antece-
dentes quirdrgicos. Dio entrada en el Servicio
Urgencia 24 horas después del episodio trauma-
tico por dolor lumbar derecho y hematuria
macroscopica mantenida desde el traumatismo.
Se presentaba hemodinamicamente estable,
consciente, orientada. En el examen clinico era
visible pequefia 4rea de equimosis a nivel lum-
bar derecho. Abdomen blando, depresible, dolo-
roso a la palpacion profunda en flanco dere-
cho/hipocondrio derecho, sin sefiales de irrita-
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cion peritoneal. De referir a nivel del hipogastrio
presencia de masa de grandes dimensiones que
al toque bimanual se presentaba como masa
dura, contornos redondeados, ocupando practi-
camente toda la pequefia bacia, no dolorosa y
dificilmente mobilizable. Analiticamente presen-
taba Hb 10,1 g/dL, Leuc 12100/pL, Urea 54
mg/dL (N< 51,6 mg/dL), Creat 1,3 mg/dL
(N<1,3 mg/dL), restantes parametros bioquimi-
cos sin alteraciones. Sometida a TAC abdomino-
pélvico con contraste (Fig. 1) que evidencio
hidroureteronefrosis bilateral, traumatismo re-
nal derecho con laceracién profunda del parén-
quima renal, afectando el excretor, con extrava-
samiento de contraste para el espacio perirrenal
(grado IV de la clasificacion de Moore). Sin evi-
dencia de lesién de otras visceras macizas o
liquido libre intraperitoneal. Presencia de volu-
minosa masa pélvica, aparentemente dependien-
te del atero, irregular y heterogénea midiendo
aproximadamente 10 por 12 cm, haciendo pro-
cedencia en la cara posterior de la vejiga, sin
aparentemente invadirla.

En vista de la estabilidad de los parametros
hemodinamicos, de los datos analiticos e imagio-
logicos, se optd por tratamiento conservador con
monitorizacion de los parametros vitales, analge-
sia, cobertura antibiética con cefalosporina de 32
generacion, sueroterapia, reposo absoluto en
cama, estudio de la neoformacién pélvica y pos-
terior derivacion urinaria.

Se realiz6 RMN abdomino-pélvica (Fig. 2) que
mostré masa heterogénea pareciendo corresponder
al datero, muy heterogénea, predominantemente

FIGURA 1. TAC con contraste intravenoso (caso 1).
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FIGURA 2. RMN pélvica (caso 1).

hipointensa en T2, presentando area central de
licuefaccion, compatible con voluminoso fibro-
mioma/conjunto de fibromiomas presentando
degeneracion quistica central. Dilatacion ureteral
a lo largo de todo el trayecto abdomino-pélvico,
estando los uréteres comprimidos por efecto de
masa de la neoformacién anteriormente descrita.

Con la tentativa de resolver el componente de
uropatia obstructiva, posible factor de manteni-
miento del extravasamiento, se intent6 la coloca-
cion retrograda endoscépica de catéteres doble J.
La cistoscopia no reveld alteraciones de la inte-
gridad de la mucosa vesical, verificAndose que
toda la base vesical, trigono incluido, se encon-
traban elevados, dificultando el cateterismo, el
cual sélo fue posible a la derecha, por no ser visi-
ble el meato ureteral izquierdo, no habiendo difi-
cultad de progresion del catéter a la derecha.
Teniendo en cuenta el crecimiento indolente de la
neoformacioén y la inexistencia aparente de envol-
vimiento de estructuras vecinas, se procedié mas
tarde a exploracion quirdrgica en el sentido de
histerectomizar la paciente, una vez que los datos
apuntaban para origen uterino y comportamien-
to “benigno” de la masa. Al contrario se constaté
presencia de la vejiga casi en la totalidad en posi-
cion suprapubica, anteriormente empujada por
voluminosa masa retroperitoneal, verificandose
Utero y parametros de aspecto perfectamente
normales. Ante este hecho, se procedid a biopsia
con examen extemporaneo, el cual apenas revel6
“ neoplasia de células fusiformes”, no garantizan-
do informacion acerca de la benignidad/agresivi-
dad de la masa en causa. Se realiz6 entonces
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biopsia incisional de la masa, cateterismo urete-
ral “a cielo abierto” y colocacion de cistostomia
suprapubica.

El examen histoldgico de la pieza de biopsia
(Fig. 3) revel6 neoplasia de células fusiformes, dis-
puestas en ejes irregulares, separadas por fibras
de colageno y con vasos de pared engrosada.
Ausencia de atipia citolégica significativa, pleo-
morfismo nuclear, necrosis, hemorragia o figuras
de mitosis. El estudio inmunohistoquimico evi-
denci6 fuerte expresion de las células neoplasicas
para vimentinay CD 34 (Fig. 3) y negatividad para
actina, desmina, proteina S100, CAM 5.2,
Caldesmon y CD 117. En conclusién, los aspectos
morfolégicos e inmunocitoquimicos coincidian
con el diagnostico de tumor fibroso solitario.

Disponiendo ya de diagnéstico de la neofor-
macion, después de la revisidn bibliografica con-
firmando el comportamiento benigno de la mayor
parte de estos tumores, se realiz0 la exéresis del
tumor. El mismo se encontraba como ya fue refe-
rido en el plano entre la vejiga y la vagina/Zutero,
no envolviendo ninguna de estas estructuras,
una vez que la exéresis del mismo se hizo sin per-
juicio de estas.

La pieza retirada (Fig. 4) estaba constituida por
formacién nodular de 657 g, superficie externa
lobulada, no capsulada, presentando superficie de
corte blanquecina, homogénea. Los aspectos de la
microscopia y estudios inmunohistoquimicos
reflejaban los ya descritos para la pieza de biopsia.

Después de 7 meses de seguimiento la pacien-
te se encuentra asintomatica, con resoluciéon de
las lesiones de orden traumatica. Hasta el
momento no hay evidencia de recidiva local o
manifestaciones de enfermedad a distancia.

Caso 2

Paciente de sexo masculino, 67 anos de edad,
antecedentes patoldgicos irrelevantes, que refiere
historia de aparecimiento de tumefaccion locali-
zada al hemiescroto derecho, con cerca de un afo
de evolucién, aumento de volumen progresivo y
sin fluctuaciones, no dolorosa. Sin otras quejas.
Negaba antecedentes compatibles con episodio
de infeccién/inflamacion escrotal. Sin historia de
traumatismo escrotal o inguinal. Sin anteceden-
tes quirudrgicos. Negaba igualmente antecedentes
de tuberculosis.
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FIGURA 3. Tumor fibroso solitario - histologias. Hematoxilina-eosina, Vimentina, CD 34.
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FIGURA 4. Fibroma solitario - pieza operatoria (caso 1).

Al examen fisico era visible masa ocupando
toda la bolsa escrotal derecha, aparentemente
independiente del testiculo, lisa, indolora, dura,
movible con relacién a los planos superficiales y
profundos, presentando transiluminacién negati-
va. No eran aparentes adenopatias inguinales
homo o contralaterales. El examen abdominal no
revelaba masas u organomegalias. Sin adenopa-
tias palpables de otros territorios.

Realizada ecografia que puso en evidencia
neoformacion de patrén sélido con aproximada-
mente 10 cm de eje mayor, aparentemente
dependiente del cordén espermatico e indepen-
diente del testiculo, heterogénea. EI TAC abdomi-
no-pélvico realizado a seguir corrobord estos
datos. No eran visibles lesiones sospechosas de
localizacién secundaria en los érganos macizos
intra-abdominales. No eran igualmente visibles
adenopatias, tanto en las cadenas pélvicas, como
en las cadenas lumbo-adrticas.
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Los pardmetros analiticos hematolégicos, el
perfil bioquimico y los marcadores tumorales (a-
FP e B-HCG) no presentaban desvios con relacion
a los valores de referencia.

Con estos datos, fue sometido a exploracion
quirdrgica por via inguinal, donde se verificé que
la neoformacidon se originaba a partir de las
estructuras del cordon y facilmente destacable de
las estructuras vecinas. Se realiz6 examen
extemporaneo que demostré neoplasia de células
fusiformes, sin mitosis u otras caracteristicas de
agresividad.

Basados en este hecho y en la evolucion clini-
ca, fue realizada exéresis del tumor con margen
quirdrgico, optandose por preservaciéon de la
gonada.

La histologia definitiva corrobor6 los resulta-
dos del examen extemporaneo, demostrando neo-
plasia compuesta de células alargadas, de dispo-
sicion aleatoria, sin marcadores de agresividad
tales como mitosis, pleomorfismo nuclear, atipia
citolégica significativa o aspectos de necrosis. Tal
como en el caso anterior, el estudio inmunohisto-
quimico evidencio positividad de las células neo-
plasicas para Vimentina y CD 34 y negatividad
para los restantes marcadores, particularmente
marcadores de células musculares, epiteliales o
de las vainas nerviosas, permitiendo asignar el
diagnostico de tumor fibroso solitario (Tabla I).

DISCUSION

Los tumores fibrosos solitarios son neoplasias
raras de la edad adulta, compuestas de células
fusiformes, apareciendo més frecuentemente en
la pleura, localizacion donde fueron inicialmente
descritos. La primera descripcion de los mismos
se debe a Klemperer y Rabin!, en 1931. Estos
autores dividieron las neoplasias de pleura en
dos grupos distintos: difusas y localizadas.
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TABLA |
CARACTERISTICAS DOS LOS CASOS PRESENTADOS
Caso ldade Localizacién Forma d'e’ Tratamiento Seguimiento
presentacion
Pélvica-plano Hall
1 77 entre vejiga y a_dazgol Exéresis 7 meses
vagina accidenta
Cordén
2 67 éresi
espermatico Masa palpable Exéresis 12 meses

Pensaban que las primeras tenian origen "en la
célula mesotelial totipotencial” y como tal se trata-
ba de "verdaderos mesoteliomas". Las segundas
se originaban "en el tejido areolar subpleural, pre-
sentaban crecimiento lento, alcanzaban grandes
dimensiones antes de provocar signos y sintomas
y eran sugestivas de fibromas, fibrosarcomas de
bajo grado y eran factibles de escision quirdrgi-
cal’. Desde la primera descripcion, la histogéne-
sis de estas lesiones ha sido objeto de gran con-
troversia y debate. Varias teorias son defendidas
para explicar la etiologia/célula de origen de
estas lesiones.

Desde entonces, se reconocié la posibilidad de
aparecimiento de estas neoplasias presentando
caracteristicas histoldgicas, inmunohistoquimi-
cas y ultra-estructurales indistinguibles en otras
localizaciones, ademas de la pleura. Parece inclu-
so que pocas localizaciones anatomicas escapa-
ran de ser afectadas. Casos ocasionales envol-
viendo estructuras toracicas como el propio
parénquima pulmonar?2, mediastino®, pericardio
y extratoracicas como la orbita, tejidos blandos
del tronco y miembros, timo, tiroides, cavidad
nasal o senos perinasales, higado®® y concreta-
mente estructuras uroldgicas como la vejiga’,
préstata y vesiculas seminales®® fueron descri-
tos, comprobando la ubicuidad de estos tumores.

Estos casos vienen a dar razén a aquellos que
defienden un origen diferente de la célula meso-
telial para estos tumores, una vez que si en
estructuras como el mediastino o peritoneo la
hipétesis de origen a partir de superficies serosas
o células submesoteliales parecia obvia, lo mismo
no acontece en otros casos. Por otro lado, multi-
ples estudios muestran que las células que com-
ponen estos tumores no presentan las caracteris-

ticas inmunohistoquimicas o ultra-estructurales
de la diferenciacion mesotelial, sino al contrario
caracteristicas de diferenciacion fibroblastica?:19.
La hipétesis més consensual actualmente admite
su origen en células dendriticas intersticiales CD
34 positivas, mesenquimatosas, presentes practi-
camente en todos los departamentos organicos!?,
lo que esta de acuerdo con los relatos anterior-
mente referidos de casos apareciendo en multi-
ples érganos distintos. Los casos aqui presenta-
dos reportan aparecimientos adicionales de
tumores de este tipo localizados en estructuras
extratoracicas, ambos con afectacion de 6rganos
uroldgicos.

Por lo que respecta a la epidemiologia de los
TFS (tumores fibrosos solitarios), las diversas
series son concordantes en presentarlos como
tumores de la edad adulta, con edad media de
cerca de 56 afios23569 (existiendo sin embargo
un caso descrito de una paciente con 17 afos de
edad con la misma localizacion anatémica del
primer caso relatado por nosotros®). No parece
existir predominancia por ninguno de los sexos.
Estos datos demograficos no presentan diferencia
significativa cuando comparamos tumores de
localizacién pleural/subpleural’?2. La presenta-
cion clinica varia légicamente con su localizacion.
Caracteristicamente los tumores pleurais o tora-
cicos son descubiertos accidentalmente después
de la realizacion de estudios de imagen con otros
fines, en pacientes asintomaticos. Pueden sin
embargo dar origen a tos o dispnea, hemoptisis o
incluso a Sindrome de la Vena Cava Superior. Los
TFS de la esfera uroldgica se manifiestan por sin-
tomatologia perfectamente inespecifica, como
desconforto o sensacion de masa pélvica, pola-
quiuria o retencién urinaria por efecto compresi-

836



TUMOR FIBROSO SOLITARIO. DOS CASOS ADICIONALES CON IMPLICACIONES UROLOGICAS

vo sobre 6rganos préximos o hemospermia (ori-
gen en la vesicula seminal)®. El primer caso que
describimos se reviste de caracteristicas especifi-
cas. La paciente no presentaba ninguna manifes-
tacion clinica, tratandose de un hallazgo por ima-
gen. Que sepamos, se trata de la primera des-
cripcion en el contexto de traumatismo renal. Si
como ya es conocido, las situaciones de uropatia
obstructiva predisponen a lesiones renales trau-
maticas, en ocasiones graves, con traumatismos
poco intensos como en el caso 1, la causa de la
uropatia obstructiva fue en este caso bastante
rara. En el segundo caso, la manifestacion fue
Unicamente la masa en si misma y los sintomas
locales que ocasionaba.

Estan descritos casos raros de hipoglucemias
graves (4% de los casos), en ocasiones incluso
con coma hipoglucémico en pacientes con gran-
des masas tumorales de este tipo31213 y asocia-
cién con fendbmenos de osteoartropatia hipertrofi-
ca® de dificil explicacion. En nuestros casos no
habia en la historia de los pacientes ninguna evi-
dencia de episodios 0 manifestaciones de este
tipo.

El diagndstico se basa en las caracteristicas
histoldgicas. En términos macroscoépicos se pre-
sentan como tumores bien delimitados, superfi-
cie lisa, a veces multinodulares, no encapsulados
pero faciles de eliminar, generalmente alcanzan-
do grandes dimensiones (existen incluso relatos
de neoplasias de este tipo alcanzando varios Kg).
Al corte presentan superficie blanca o cenicienta,
homogénea o conteniendo areas de hemorragia o
necrosis (particularmente cuando son de grandes
dimensiones). Estos mismos aspectos fueron
verificados por nosotros. Los aspectos microsco-
picos revelan proliferaciones de células fusifor-
mes, de nucleo alargado, cromatina dispersa y
nucléolo ausente, rodeado de citoplasma escaso.
Las células adoptan un patréon casual, fortuito
("paternless pattern" de los autores anglosajones)
y estan rodeadas y separadas entre si por estro-
ma colagenoso mas o menos denso. De forma
caracteristica, areas de gran densidad celular
alternan con areas hipocelulares. En la mayoria
de las situaciones las lesiones muestran vascula-
rizacion prominente, con numerosos vasos de
pequefio y medio calibre, adoptando patrén de
crecimiento hemangiopericitico. Relativamente a
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marcadores celulares, todos los autores son una-
nimes en afirmar que las células tumorales mar-
can fuertemente para el CD 34 (anticuerpo mono-
clonal contra el antigeno de la célula progenitora
hematopoyética, anti HPCA-1) y para la Vimen-
tina. Por otro lado, se revelan uniformemente
negativos los estudios con otros anticuerpos
monoclonales (citoqueratinas, desmina, actina,
proteina S 100, colageno tipo 1V), lo que permite
en la mayor parte de las situaciones realizar diag-
néstico diferencial. Las situaciones que mas pro-
blemas de diagnéstico diferencial colocan son
schwannomas, neurofibromas y otros tumores
benignos o malignos de las vainas nerviosas, sar-
coma sinovial monofasico, leiomiosarcomas (dife-
renciables por los patrones histolégicos y citol6-
gicos). La propension para errores diagnosticos
con esta entidad esta bien documentada. Autores
como Suster o Westra reportan errores en el diag-
nostico inicial respectivamente en 91 y 80%5°. El
problema surge particularmente para tumores de
localizacién extratoracica (aunque las caracteris-
ticas no sean diferentes de los demas) en los cua-
les el diagnéstico ni siquiera es considerado. Es
en estas situaciones que el estudio inmunohisto-
quimico se reviste de mayor interés. Pese al
hecho de la positividad para CD 34 no ser total-
mente especifica, cuando asociada a negatividad
para otros marcadores y a los hallazgos de la
microscopia Optica, permite distinguirlo de los
diagnosticos diferenciales ya referidos con segu-
ridad.

El comportamiento clinico de estos tumores es
imprevisible. Aunque les sea atribuido un com-
portamiento mayoritariamente benigno, pueden
sufrir recidivas (descritas en ocasiones muchos
afnos después de la exéresis) e incluso metastati-
zaciones a distancia®312, La presencia de este
comportamiento agresivo fue estimada en cerca
del 13 a 23% de las situaciones para los tumores
toracicos y existen incluso autores que encuen-
tran cifras mayores de este fendbmeno para los
tumores extratoracicos'?-14. Por otro lado, la pre-
senciaZausencia de indicadores histologicos de
agresividad como dimension tumoral, celularidad
elevada, pleomorfismo celular, presencia de
numero elevado de mitosis por campo de gran
ampliacion y la presencia de necrosis/hemorra-
gia no son garantia de comportamiento indolen-
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te/agresivo. Sin embargo, en un analisis reciente
(la mayor serie incluyendo tumores extratoraci-
cos publicada hasta el momento, con "follow up"
alargado), Gold et al.12 encontraron tasas de reci-
diva local y metastatizacion presentando diferen-
cias significativas cuando consideraban tumores
con mas de 10 cm y presencia de un componen-
te histolégico maligno (que definieron como pre-
sencia de areas de celularidad muy elevada -
incluyendo mas de 5% de la masa tumoral- y pre-
sencia de méas de 4 mitosis por campo de gran
ampliacion). Estas diferencias eran particular-
mente marcadas cuando las dos condiciones
estan presentes simultaneamente!?. En nuestros
casos el Unico de estos factores presente es la
gran dimensioén de ambos tumores, haciendo pre-
veer la necesidad de seguimiento atento.

El tratamiento recomendado, consensual,
consiste en exéresis quirdrgica completa, no
siendo necesarios actos quirdrgicos particular-
mente agresivos/alargados. Por otro lado, el uso
de quimioterapia o esquemas de radioterapia
neoadyuvantes o adyuvantes relatados apenas en
casos puntuales, presentaron resultados dispa-
res, no permitiendo sacar conclusiones validas.
De cualquier forma y como ya fue referido antes,
el seguimiento a largo plazo de estos pacientes es
fundamental, una vez que existen casos de reci-
diva local o a distancia muchos afos después de
la exéresis de estos tumores. Actualmente no dis-
ponemos de amplios seguimientos, aunque en
ambos casos no se verifique por ahora ninguna
evidencia de enfermedad.
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