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INTRODUCCIÓN

La mayoría de los tumores fibrosos solitarios de topo-
grafía pleural (TFSP) tienen un comportamiento biológi-
co benigno, aunque raramente pueden recurrir localmen-
te o dar metástasis (1-3). Las recurrencias pueden ser tar-
días, con un período de latencia de hasta 30 años (2). Las

formas malignas pueden ser de novo o resultar de la trans-
formación de un TFS benigno (4). Su presentación radio-
lógica y la heterogeneidad morfológica que presentan,
plantean diagnósticos diferenciales con lesiones pleuro-
pulmonares malignas y benignas. La consulta intraopera-
toria generalmente no arriba a un diagnóstico definitivo,
ya que es necesario un muestreo amplio de la lesión y la
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SUMMARY

Solitary fibrous tumours of the pleura (SFTP) are
uncommon neoplasms. Such well circumscribed tumors ari-
se usually from submesothelial tissue and may have a pedi-
cle attached to the pleura. Generally asymptomatic, they
usually have a benign behavior. Clinical and radiological
findings suggest peripheral lung tumours or pleural meso-
thelioma. Histopathologically they are characterized by the
presence of spindle-shaped or oval cells with variable cellu-
larity, scattered haphazardly among a collagenized stroma.
Usually positive for CD34 and vimentin, they are negative
for cytokeratin. Histological indicators of malignancy are
high cellularity, more than 4 mitotic figures per 10 HPF,
nuclear pleomorphism and hemorrhage. Good prognosis is
associated with presence of a pedicle, circumscription, size
less than 10 cm, complete resection and absence of lung
invasion. Overexpression of p53 and high label index of Ki
67 are associated with poor outcome. We analyzed three
SFTP, two with benign clinical and morphological characte-
ristics and one with histopathological indicators of malig-
nancy and pulmonary osteoarthropathy at diagnosis.
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RESUMEN

El tumor fibroso solitario de topografía pleural (TFSP)
es una neoplasia infrecuente, probablemente originada en el
tejido conectivo submesotelial. Dichas neoplasias crecen
dentro del espacio pleural, usualmente unidos a la hoja vis-
ceral de la pleura por un pedículo. Clínica e imagenológica-
mente pueden ser confundidos con mesoteliomas localiza-
dos o tumores primitivos de pulmón. Histológicamente
están constituidos por células fusiformes, con grados varia-
bles de celularidad y de tejido extracelular. El perfil inmu-
nohistoquímico característico, con positividad para vimenti-
na y CD34 junto a la negatividad para citoqueratina, permi-
te distinguirlo del mesotelioma maligno. Los factores
considerados de buen pronóstico son: presencia de pedícu-
lo, circunscripción o encapsulamiento, tamaño menor a 10
cm, resección completa y ausencia de invasión pulmonar.
Los criterios histológicos de malignidad incluyen: hiperce-
lularidad, más de 4 mitosis por 10 CGA, pleomorfismo
celular, necrosis y hemorragia. Se ha reportado que los
tumores con sobreexpresión de la proteína p53 y con un ele-
vado porcentaje de células neoplásicas Ki 67 positivas, se
asocian a un pobre pronóstico. Presentamos 3 casos de
TFSP, 2 de ellos con características clínico-patológicas de
comportamiento benigno, que fueron hallazgos incidentales
en exámenes radiológicos. El caso restante se manifestó con
un cuadro clínico de osteoartropatía pulmonar hipertrofian-
te, mostrando en la histología características de malignidad.

Palabras claves: tumor fibroso solitario, pleura, inmu-
nohistoquímica.
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realización de técnicas de inmunohistoquímica (IHQ)
para la confirmación diagnóstica. El tratamiento de elec-
ción de estas neoplasias es quirúrgico, con resección
completa de toda la lesión (1). Se presentan tres casos de
TFSP y se analizan las características clínico-patológicas
diagnósticas y de carácter pronóstico.

MATERIAL Y MÉTODOS

Los casos clínicos (fig. 1) se resumen en la tabla 1.
Las piezas de resección fueron fijadas en formalina tam-
ponada al 10%. Se tomó para histología 1 fragmento por
cada cm de tumor, muestreando toda la lesión y su vin-
culación con el parénquima adyacente. Se procesaron de
manera rutinaria con inclusión en parafina. Se colorea-
ron con hematoxilina - eosina (HE), Alcian-Blue-PAS, y
con técnica para fibras de reticulina. Se realizó marca-
ción inmunohistoquímica (IHQ) con los siguientes anti-
cuerpos: citoqueratina cocktail (AE1/AE3) (DAKO),
CD34 (IMMUNOTECH), vimentina (DAKO), desmina
(DAKO), proteína S-100 (IMMUNOTECH), actina de
músculo liso (HHF35) (DAKO), CD31 (DAKO) y p53
(IMMUNOTECH), utilizando el método estreptavidina
biotina peroxidasa y revelando con diaminobencidina
como cromógeno.

RESULTADOS

Macroscopía. Los tres casos presentaron aspecto
similar, correspondiendo a tumoraciones circunscriptas,
con presencia de pedículo en los casos 1 y 2. Dimensio-

Ortega MV, Gualco G, Musto ML, Wins R, Maggiolo J, Ardao G

22 Rev Esp Patol 2005; Vol 38, n.º 1: 21-25

TABLA 1. Casos clínicos

EDAD MOTIVO DE ESTUDIOS HALLAZGO TRATAMIENTO SEGUIMIENTO

CASOS (AÑOS) SEXO APP CONSULTA IMAGENOLÓGICOS INTRAOPERATORIO QUIRÚRGICO CLÍNICO

1 33 F Sin APP Síntomas RXT: opacidad Tumoración pediculada Resección 81 meses.
respiratorios homogénea de LSI. intercisural de 6 cm Ø. completa. Sin evidencias
inespecíficos. FBC: negativa. de enfermedad.

TAC: masa con
densidad de partes
blandas de 3 cm Ø.
Contacta con pared
posterior de tórax y
elementos del hilio
pulmonar, sin
comprometerlos.

2 42 M Fumador Control RXT: Imagen Tumoración sobre Resección 80 meses.
leve radiológico paracardíaca izquierda pleura visceral de la completa. Sin evidencias

de rutina. con separación neta língula, pediculada, de enfermedad.
del pericardio. de 6 cm Ø.

3 53 M Fumador Síndrome FBC: árbol bronquial Tumoración pleural CIO: tumoración 24 meses. Sin
intenso poliarticular con derecho con compresión unida al LID por fusocelular sin evidencias de

osteoartropatía extrínseca de B 6. grueso pedículo. evidencias de enfermedad.
pulmonar TAC: gran proceso No infiltración malignidad.
hipertrofiante. sólido pulmonar de LID, pulmonar ni parietal. Diagnóstico
No síntomas con amplio contacto definitivo
pleuropulmonares. parietal. Densidad diferido.
Repercusión heterogénea. Resto de Resección
general. tórax y abdomen s/p. completa.

F: femenino; M: masculino; APP: antecedentes personales patológicos; RXT: rayos x de tórax; LSI: lóbulo superior izquierdo; FBC: fibrobroncos-
copía; TAC: tomografía axial computarizada; dm: diámetro; LID: lóbulo inferior derecho; s/p: sin particularidades; CIO: consulta intraoperatoria.

Fig. 1: Caso 3. Tomografía axial computarizada (TAC): gran proceso sóli-
do pulmonar de lóbulo inferior izquierdo con amplio contacto parietal.



nes: el caso 1 midió 6 × 6 × 2,5 cm; el segundo caso
6 × 4 × 3 cm y el tercer caso 15 × 10 × 8 cm. La super-
ficie externa era lisa, brillante, con aspecto seroso.
Superficie de corte sólida, firme, blanquecina con focos
parduscos, y en sectores aspecto arremolinado (fig. 2).

Microscopía. Todos los casos se caracterizaron por
una proliferación fusocelular, con patrón arquitectural
vorticelar, en «esqueleto de arenque», y sectores con
haces entrelazados sin un patrón definido. El caso 2 pre-
sentó áreas con patrón Kaposi-símil. La densidad celular
era variable en cada tumor, alternando con sectores de
esclerosis difusa. En los casos 1 y 2 no se observó pleo-
morfismo celular ni atipías nucleares. No se observaron
mitosis en el caso 1. El caso 2 presentó 3 mitosis por 10
campos de gran aumento (CGA). En el caso 3 se apre-
ciaban sectores densamente celulares, con atipías nucle-
ares, presencia de células gigantes multinucleadas y ele-
vado índice mitótico (9 mitosis por 10 CGA), así como
también extensas áreas de necrosis isquémica.

Inmunohistoquímica (IHQ). Los hallazgos con téc-
nicas de inmunohistoquímica se resumen en la tabla 2
(figura 3).

DISCUSIÓN

Los Tumores fibrosos solitarios son neoplasia muy
poco frecuentes, con una incidencia reportada de 2,8
casos por 100.000 tumores (1). Representan el 5% de los
tumores pleurales (1,3) y constituyen el segundo tumor
primitivo más frecuente en dicha topografía, después del
mesotelioma maligno difuso (1,4). En menor frecuencia
se pueden observar en otras topografías (mediastino, pul-
món, tracto respiratorio superior, hígado, peritoneo, tiroi-
des, mama, próstata, etc.). Pueden aparecer a cualquier
edad, incluyendo la niñez con una media de 51 años, sin
diferencias entre ambos sexos (5). A diferencia del meso-
telioma, no se asocian con la exposición al asbesto u otro
carcinógeno (6,7). Los TFSP generalmente constituyen
un hallazgo incidental en estudios radiológicos, presen-
tándose como nódulos pulmonares periféricos bien cir-
cunscriptos, de densidad radiológica homogénea, asinto-
máticos en 50% de los casos (8). Los síntomas más fre-
cuentes son tos, disnea y dolor torácico. Las lesiones
grandes pueden dar lugar a hipoglicemia o derrame pleu-
ral; raramente galactorrea (5,6,8,9). La hipoglicemia y la

osteoartropatía pulmonar hipertrófica, esta última pre-
sente en el 10% de los pacientes, que constituyó la pre-
sentación clínica del caso 3, se asocian con un fenotipo
maligno (1,10). Los tres casos reportados presentaron
aspecto macroscópico típico, pero se describen casos con
crecimiento endofítico hacia el parénquima pulmonar
subyacente, o más raramente con crecimiento infiltrante,
dando el aspecto de lesiones parenquimatosas (3,5,6,8-
11). Histológicamente consisten, en forma característica,
en una proliferación sólida fusocelular, que presenta áre-
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TABLA 2. Resultados de la IHQ en los casos presentados

CASOS CK VIMEN. CD 34 ACTINA DESMINA S - 100 p53 CD 31

1 – + + - + focal - – –
2 – + + - – - – –
3 – + + - – – + (*) –

CK: citoqueratina; VIMEN: vimentina; +: positivo; *: se observó positividad nuclear en más del 60 % de los núcleos de las células neoplásicas;
–: negativo.

Fig. 2: Caso 2. Tumoración sólida, circunscripta, blanco-grisácea,
sin áreas de necrosis ni hemorragia, adherida a pulmón por grueso
pedículo.

Fig. 3: Caso 2. TFSP con inmunomarcación citoplasmática intensa y
difusa para CD34 (DAB 10x).



as alternantes de hiper e hipocelularidad, con patrón
arquitectural estoriforme y áreas de esclerosis difusa
(2,5,6,8-12). Sin embargo pueden presentar sectores con
otros patrones arquitecturales, simulando otras neopla-
sias mesenquimáticas, como ser: áreas hemangioperici-
toma símil, fibrosarcoma símil, sarcoma de Kaposi
símil, sectores fusocelulares sin patrón definido y áreas
de aspecto epitelioide (que presentan el perfil IHQ de las
células fusocelulares) (2,5,8-10,12,13). El perfil inmu-
nofenotípico característico del TFS es la positividad uni-
forme e invariable para vimentina; positividad también
uniforme y en más del 80% de los casos para CD34; y
negatividad para la expresión de citoqueratina (CK),
como se observó en los 3 casos analizados. Reciente-
mente se ha descrito que expresan CD99 y bcl 2. Rara-
mente pueden expresar desmina y actina de músculo liso.
Otros marcadores como actina muscular específica, acti-
na de músculo esquelético, enolasa neuronal específica,
antígeno de membrana epitelial, CD31, factor VIII, pro-
teína S-100 y calretinina, son negativos (5,8,9,12-17). Se
puede observar marcada disminución o pérdida comple-
ta de la expresión de CD34 en los focos de transforma-
ción maligna (1,4). No hay unanimidad de criterios con
respecto a las características predictoras de una conduc-
ta agresiva del tumor. England et al (2) establecieron que
la hipercelularidad, el pleomorfismo nuclear y la presen-
cia de más de 4 figuras mitóticas por 10 campos de gran
aumento, son indicadores histológicos de comportamien-
to maligno. Sin embargo la mayoría de los parámetros
histológicos mencionados no siempre se han correlacio-
nado en forma directa con la sobrevida (2,5,6,11), ya que
algunos tumores pediculados e histológicamente malig-
nos se han considerado curados con la resección com-
pleta (2,4-6). En algunas series se ha reportado que el
tamaño mayor a 10 cm y una localización atípica del
tumor (pleura parietal, mediastino, o crecimiento endofí-
tico dentro del pulmón) se asocian a recurrencias locales
y curso clínico fatal (10,18,19). Por lo tanto, los factores
asociados a buen pronóstico son: la presencia de pedícu-
lo, la circunscripción o encapsulación, la resección com-
pleta, el tamaño menor a 10 cm, junto a la ausencia de
invasión pulmonar, actividad mitótica y pleomorfismo
celular (2,5,6,10). Más recientemente se evaluó la expre-
sión de Ki 67 y p53 mediante IHQ (1,4), con el fin de
identificar otros factores predictivos de comportamiento.
El antígeno de proliferación Ki 67 mostró un bajo índice
de proliferación en todos los casos histológicos benig-
nos, independientemente del tamaño tumoral (4). Por el
contrario, las lesiones histológicamente malignas mos-
traron alto índice de proliferación (mayor al 20%) (4,10).
La sobreexpresión de p53 se observó en todos los casos
malignos que presentaron un curso clínico fatal o recu-
rrencias locales, así como atipía nuclear, elevada activi-
dad mitótica o invasión local (4,10). Los casos de TFS
benignos estudiados fueron negativos (4). Estos hallaz-

gos, sin embargo, deben ser confirmados con series
mayores (1,19). El principal diagnóstico diferencial es el
mesotelioma maligno, principalmente sus variantes sar-
comatoide y desmoplásica, sobre todo en mesoteliomas
localizados, en TFSP sin pedículo, relacionado al pul-
món o la pared costal, y principalmente en material bióp-
sico (8,12). En estos casos la IHQ es muy importante, ya
que los mesoteliomas son CK y generalmente calretinina
positivos. Los otros diagnósticos diferenciales que se
plantean son: timoma fusocelular, fibrosarcoma, fibro-
matosis, sarcoma sinovial, histiocitoma fibroso maligno,
neurofibroma, neurofibrosarcoma bien diferenciado,
schwannoma, tumores de músculo liso, angiosarcoma,
sarcoma de Kaposi, hemangiopericitoma y carcinoma
fusocelular metastásico. Para descartar estas neoplasias
es necesario realizar un panel de IHQ que incluya varios
marcadores, ya que algunos de ellos pueden expresar en
forma variable positividad para CD34 (5,8,9,10,14-
16,18,19,20).

En estas neoplasias, por lo tanto, es necesario realizar
un análisis preciso macro y microscópico, que incluya
técnicas de inmunohistoquímicas, para la confirmación
diagnóstica e identificación de criterios de malignidad.

Los tres casos analizados correspondieron a TFSP
con características morfológicas y perfil IHQ típicos.
Los casos 1 y 2 presentaron todos los factores de buen
pronóstico mencionados. El caso restante presentó
características histológicas e IHQ de malignidad, junto a
la presentación clínica de osteoartropatía pulmonar
hipertrófica. Los tres casos continúan vivos y asintomá-
ticos, con un seguimiento de 81 y 80 meses en los casos
1 y 2, respectivamente, y 24 meses en el caso 3. Dado
que es posible que existan recurrencias tardías, es nece-
sario un seguimiento a largo plazo de estos pacientes,
aún en las lesiones que muestran características de buen
pronóstico.
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