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RESUMEN

Introduccién: El tumor fibroso solitario pleural es una neoplasia rara que se origina de células mesengquimatosas
subyacentes a la pleura. Su curso clinico suele ser indolente hasta alcanzar grandes dimensiones, y genera sintomas
por compresion. El presente caso clinico aporta evidencia valiosa sobre el diagnostico y manejo efectivo de este tumor
raro. Ademas, resalta la utilidad de herramientas moleculares y la vigilancia oncolégica. Caso clinico: Se presenta un
caso clinico de una paciente femenina de 53 afos con diagndstico de tumor fibroso solitario pleural, tratada mediante
reseccion quirdrgica y con seguimiento durante seis aflos. Resultados: La paciente presentd tos y disnea. La tomografia
computarizada de térax reveld una masa pleural izquierda de 23 cm. El estudio histopatolégico confirmé un tumor fibroso
solitario con riesgo intermedio de recurrencia. No se evidencid recidiva en controles posteriores. Conclusiones: El tumor
fibroso solitario de pleura requiere diagndstico temprano, reseccion quirldrgica completa y seguimiento. La estratificacion
del riesgo de recurrencia es esencial para el manejo clinico.
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ABSTRACT

Introduction: Solitary fibrous tumors (SFT) of the pleura are a rare neoplasm that originates from mesenchymal cells underlying
the pleura. Its clinical course is usually indolent until it reaches large dimensions, producing symptoms due to compression. This
clinical case provides valuable evidence on the effective diagnosis and management of this rare tumor. It also highlights the
usefulness of molecular tools and oncological surveillance. Clinical case: We present a clinical case of a 53-year-old female patient
diagnosed with SFT of the pleura, treated by surgical resection and followed up for 6 years. Results: The patient presented with
cough and dyspnea. Chest computed tomography revealed a 23 cm left pleural mass. Histopathological study confirmed SFT
with intermediate risk of recurrence. No recurrence was evident in subsequent follow-up. Conclusions: SFT of the pleura requires
early diagnosis, complete surgical resection, and follow-up. Stratification of recurrence risk is essential for clinical management.
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Tumor fibroso solitario de la pleura: presentacion de un caso clinico

1. Introduccién

El tumor fibroso solitario (TFS) es una neoplasia poco frecuente de origen mesenquimatoso, que
representa menos del 2 % de todos los tumores de tejidos blandos, con una incidencia anual estimada
de un caso por millén de personas. Se presenta predominantemente en adultos entre la quinta y la
sexta década de la vida, sin preferencia de género [1]. Las localizaciones mas frecuentes son los tejidos
blandos somaticos profundos y las cavidades corporales, sobre todo la pleura y la cavidad abdominal
[2]. La Clasificacién de Tumores de Tejidos Blandos y Huesos de la Organizacién Mundial de la Salud
guinta edicién [3] lo categoriza dentro de los tumores de origen fibroblastico y evita los términos tipico
o maligno, dado que incluso los casos con histologia de apariencia benigna pueden progresar. Se ha
reportado que el riesgo de recidiva o metdstasis oscila entre el 5y el 10 %, tipicamente a pulmones,
higado y hueso [2]. Se estima que las tasas de supervivencia global a 5y 10 afios son del 89 y del 73 %,
respectivamente, y la supervivencia libre de recurrencia a 5y 10 aflos es del 74 y el 55 %, lo que resalta la
importancia de una vigilancia a largo plazo [2,4].

A través de la presentacidon de un caso clinico de un tumor pleural de gran tamafo, se aborda la
aplicacién de criterios histopatolégicos y moleculares que confirman el diagndstico. La inclusiéon de la
escala mDemicco para la estratificacion del riesgo de metdastasis refuerza la importancia de la vigilancia
prolongada. En esencia, este caso aporta evidencia sobre la utilidad de estas herramientas de diagndstico
y seguimiento, lo que es de gran valor para la comunidad médica, dada la rareza de la enfermedad.

2. Caso clinico

Paciente femenina de 53 afios con antecedentes de hipotiroidismo en tratamiento con levotiroxina
100 mcg/dia y cancer de cuello uterino estadio IA2 tratado mediante histerectomia radical en el 2005.
Sin antecedentes familiares oncolégicos conocidos. Niega habito tabaquico o exposicidn a téxicos
ambientales. Consulta al departamento de Neumologia en mayo del 2019 por tos no productiva de mas
detres mesesde evolucidonydisnea progresiva. En el examen fisico inicial presenté frecuencia respiratoria
de 22 rpm, saturacion de oxigeno 95 % a aire ambiente; en la auscultacién pulmonar, hipoventilacion
en base pulmonar izquierda y percusidn mate en regién basal izquierda. Resultados de marcadores
tumorales: Fragmentos de citoqueratina 19 (CYFRA 21-1): 1,85 ng/ml; Enolasa Neuronal Especifica (NSE):
19,51 ng/ml. Las pruebas de funcién pulmonar reportaron patrdon restrictivo moderado sin respuesta a
broncodilatador. La tomografia toracica con contraste reportd una masa extrapulmonar heterogénea,
de 12,8 x 15,3 cm, con base amplia en pleura parietal izquierda, no adenomegalias (Figura 1).

Figura 1. Tomografia contrastada de térax. Lesidn heterogénea extrapulmonar izquierda de angulo
obtuso que mide 12,8 x 15,3 cm
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Se practicd una biopsia percutdnea guiada por tomografia que reportd la presencia de células
fusiformes dispuestas en un patrdon estoriforme. Este patrén histolégico es clasico en la patologia de
tejidos blandos y orienta el diagndstico diferencial principalmente hacia tumores como el fibroso
solitario, el dermatofibrosarcoma protuberans (DFSP) y el sarcoma pleomodrfico indiferenciado. El
analisis de inmunohistoquimica demostré positividad para los marcadores BCL-2 y CD34. Estos
resultados, en conjunto con la correlacién clinico-imagenoldgica, consolidaron el diagndstico de tumor
fibroso solitario. En consecuencia, el abordaje terapéutico propuesto fue la reseccién quirdrgica. Se
realizé una toracotomia izquierda con reseccién completa de tumor lobulado de 23 cm, originado en la
pleura parietal costal sin invasién pulmonar ni dsea. El informe anatomopatoldgico reportd la presencia
de células fusiformes en un patrén estoriforme con escasa atipia nuclear y actividad mitética moderada
(5/10 campos), un patrén comun en el TFS, ademas de la positividad para CD34 y BCL2, inmunofenotipos
del TFS. Aunque la ausencia del marcador STAT6 es una limitacion del estudio, la combinacion del resto
de los hallazgos histoldgicos y la positividad para estos marcadores, en un contexto de un tumor pleural,
es altamente sugestivo. Es importante sefalar que se descarté el DFSP debido a que, ademas de ser
una neoplasia que habitualmente se origina en la dermis y el tejido subcutaneo, presenta un patrén
infiltrativo en panal de abeja y escasa actividad mitdtica, caracteristicas que no se observaron en este
caso. Asimismo, el DFSP suele expresar CD34, pero carece del patron histolégico caracteristico del
TFS (patréon en “estrellas” o “hecho de trapo”, vasos ramificados tipo hemangiopericitoma y areas de
colageno hialinizado), lo cual permitié excluirlo en correlacién con la localizacidn pleural del tumor.

Porotraparte,elsarcomapleomarficoindiferenciado,antesdenominado histiocitoma fibroso maligno,
fue descartado con el resultado de la inmunohistoquimica, ya que este tipo de sarcoma tipicamente no
expresa CD34 ni BCL2, mientras que en el presente caso ambas proteinas fueron positivas, hallazgo
caracteristico del TFS. Adicionalmente, el sarcoma pleomoérfico suele mostrar marcado pleomorfismo
celular,abundante atipia y alto indice mitético, rasgos ausentes en la evaluacién histoldgica del paciente.

La localizacion pleural, el tamafo exofitico de 23 cm y la pieza resecada en bloque sin
infiltraciéon macroscoépica favorecen un TFS pleural, en coherencia con los hallazgos histoldgicos e
inmunohistoquimicos ya descritos.
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La estratificacion de riesgo de recurrencia con la escala mDemicco resultd en un puntaje de 5; la
paciente fue clasificada en la categoria de riesgo intermedio. No se indicd tratamiento adyuvante debido a
margenes negativosy estratificacién de riesgo intermedio. La paciente se mantiene en seguimiento clinico
y es evaluada con tomografias de térax seriadas. Han transcurrido seis afios desde la cirugia y permanece
asintomatica, con pruebas de funcidén respiratoria estables y sin evidencia de recidiva. Se confirmé buena
adherencia al seguimiento y ausencia de eventos adversos relacionados con el tratamiento quirdrgico.
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Figura 3. Hallazgos histolégicos. A. Neoplasia altamente fusocelular vascularizada, sélida (H-E, aumento
5x). B. Células distribuidas en fasciculos cortos y con patron estoriforme, no se identificaron areas de necrosis
(H-E, aumento 10x). C. Nucleos vesiculosos con nucleolo inconspicuo y atipia nuclear leve (H-E, aumento 20x).

3. Discusién

El TFS pleural es una neoplasia mesenquimatosa infrecuente, generalmente de crecimiento
lento, que puede alcanzar grandes dimensiones antes de producir sintomas clinicos, generalmente
compresivos [5]. La etiologia es desconocida, no se ha demostrado asociacion con factores ambientales
como consumo de tabaco o exposicion al asbesto [4]. El diagndstico requiere estudios imagenoldgicos,
hallazgos histopatoldgicos e inmunohistoquimicos. La reseccién quirdrgica completa con margenes
negativos es el tratamiento de eleccidn, pues muestra un mejor prondstico cuando se consigue una
reseccion tumoral completa con margenes quirlrgicos libres, a pesar de ello algunos pueden tener un
curso impredecible, por lo que el seguimiento a largo plazo es obligatorio [6].
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Los hallazgos histopatoldgicos clasicos son la presencia de células fusiformes a ovoides dispuestas al
azar, con vasos sanguineos ramificados, de paredes delgadas en forma de cuerno de ciervo y colageno
estromal prominente, tomando en cuenta el recuento mitdtico y el porcentaje de necrosis tumoral [2].
Se ha demostrado que la expresidn nuclear de STAT6 es altamente especifica para el TFS, la cual es
consecuencia directa de la fusion génica NAB2-STAT6 y es detectable mediante inmunohistoquimica.
En estudios retrospectivos que evaluaron la enfermedad localizada, la fusion entre el exdn 4 de NAB2 y el
exoén 2 de STATG6 fue la variante mas frecuente, la cual se ha correlacionado con una localizacidn toracica,
mayor edad del paciente, un menor recuento mitdtico y un mejor prondstico. Por otro lado, la fusién
entre el exdn 6 de NAB2 y el exdn 16 de STAT6, identificada como la segunda fusién mas comun, se ha
asociado con localizaciones extratoracicas, pacientes jévenes y un peor prondstico [7].

En algunos estudios, la sobreexpresion de CD209 ha mostrado una correlacién significativa con
un prondstico clinico desfavorable [7]. Adicionalmente, la evaluacién del indice de proliferaciéon Ki-
67 es Util para predecir el prondstico [8]. Otros marcadores, aunque inespecificos, como la expresion
de CD34, BCL-2 y CD99, también pueden estar presentes; sin embargo, CD34 puede ser negativo en
aproximadamente el 10 %, mientras que CD99 y BCL2 suelen expresarse en otras neoplasias [9].

Para predecir el riesgo de recurrencia, se emplea la escala mDemicco, basada en cuatro parametros:
edad (> 55 afnos: 1 punto); tamano tumoral (5-10cm: 1 punto, 10-15cm: 2 puntos y = 15cm: 3 puntos); indice
mitdtico (1 a 3 mitosis por 10 campos: 1 punto y = 4 mitosis por 10 campos: 2 puntos); y porcentaje de
necrosis tumoral (210 %: 1 punto). Segun esta puntuacion, el riesgo se clasifica como bajo (0-3 puntos),
intermedio (4-5 puntos) o alto (6-7 puntos) [9,10]. La reseccién quirdrgica completa es el pilar fundamental
en el tratamiento del tumor fibroso solitario. Sin embargo, el manejo posoperatorio debe adaptarse
individualmente, considerando los margenes quirdrgicos y la puntuacién de estratificacién de riesgo.
Aungue existen datos limitados, en casos avanzados se puede considerar el uso de quimioterapia y
radioterapia neoadyuvante. En el caso de riesgo intermedio a alto con margenes positivos e irresecable/
inoperable, la RT adyuvante es una opcidén razonable [11]. Asimismo, el uso de un inhibidor de la tirosina
quinasa (TKIl) pazopanib podria considerarse como tratamiento sistémico de primera linea en estos
casos [7]. Sin duda, toda decisién de tratamiento debe ser tomada por un equipo multidisciplinario.

4, Conclusién

El presente reporte pone de manifiesto que el diagndstico temprano, la reseccién completay un plan
de seguimiento estructurado son determinantes para lograr resultados clinicos favorables en los TFS de
la pleura. Aungue el tumor presentd un tamafo considerable, la evolucién posoperatoria transcurrio sin
complicaciones y el control a largo plazo no evidencid recurrencia. Estos hallazgos subrayan el papel
clave del abordaje multidisciplinario y la monitorizacion estrecha en el manejo de esta entidad.

5. Abreviaturas

BCL-2: B-cell lymphoma 2

CD34: cluster of differentiation 34

CYFRA: fragmentos de citoqueratina 19

DFSP: dermatofibrosarcoma protuberans

IA2: Islet Antigen-2

NAB2: gen NGFI-A Binding Protein 2

NGFI-A Binding Protein 2

NSE:Enolasa Neuronal Especifica

STATG6: signal transducer and activator of transcription 6.
TFS: tumor fibroso solitario

TKI: Inhibidor de tirosina quinasa
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de su informacién con fines cientificos y académicos.
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