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Objetivo:

* Describir las caracteristicas en las exploraciones de
imagen de los Tumores Fibrosos Solitarios (TFS)
localizados en el torax, presentando casos
diagnosticados en nuestro centro, no solo en su
modalidad mas frecuente de asiento pleural, sino
en casos inusuales de localizacidon intrapulmonar y
mediastinica.

El conocimiento de sus hallazgos imagenologicos
permitiria su adecuado diagnhostico.
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Revision del tema:

* Los tumores fibrosos solitarios (TFS) anteriormente se

consideraban lesiones mesoteliales y submesoteliales de
la pleura, pero ahora, segun la clasificacion de tumores
revisada de la Organizacion Mundial de la Salud, se
consideran neoplasias de tejidos blandos de origen
fibroblastico o miofibroblastico pluripotente que
pueden surgir en cualquier lugar del cuerpo, aunque su
localizacion mas frecuente es el torax.
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Revision del tema:

* La mayoria de casos se diagnhostican en adultos de edad
media, sin predominio de sexo.

* No se ha descrito ninguna asociacion con el asbesto,
tabaco o cualquier otro toxico.

* Clinicamente, estos tumores a menudo se encuentran de
manera incidental en una radiografia de torax realizada
por cualquier otro motivo.

No obstante, en algunos casos, sobre todo en las

lesiones de mayor tamano, pueden ocasionar sintomas

por compresion (tos, disnea, dolor toracico) y sindromes

paraneoplasicos como hipoglucemia (Doeg-Potter) u

osteoartropatia hipertrofica.
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Revision del tema:

* Histologicamente, los tumores fibrosos solitarios son
lesiones solidas de lento crecimiento, bien definidas y de
consistencia firme que estan formadas por tejido fibroso
y areas de degeneracion quistica, hemorragia, necrosis y

calcificaciones.
* E|l patron inmunohistoquimico es fundamental para
el diagnostico diferencial con otros tipos de tumores

vy se caracteriza por la expresion de CD34, bcl2 vy
CD99 y ausencia de expresion para citoqueratinas,
actina, desmina y proteina S-100.
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Revision del tema:

* En el torax pueden clasificarse segun su localizacion en

pleurales, mediastinicos o pulmonares.

* En nuestra exposicion pretendemos hacer un repaso de
los TFS toracicos, centrando nuestra atencion en los de
localizacion intrapulmonar por ser los mas desconocidos
dada su baja prevalencia y aprovechando los casos
diagnosticados en nuestro centro en los ultimos 10 anos.
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TUMORES FIBROSO SOLITARIOS PLEURALES:

* Eslalocalizacion mas frecuente, aunque suponen menos
del 5% de todas las neoplasias pleurales.

 El 80% se originan en la pleura visceral y el 20% en la
pleura parietal.

* Algunos de estos tumores se proyectan hacia la cavidad
toracica de forma pediculada desde la pleura visceral.

* E|l diagnostico diferencial debe  establecerse
principalmente con: mesotelioma sarcomatoide,
metastasis pleurales, linfoma y esplenosis.
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* Se presentan en la radiografia de torax como nodulos o masas
solitarias bien definidas, lobuladas, que pueden formar
angulos obtusos con la superficie pleural o estar localizados
en las cisuras.

 Las de menor tamano pueden presentar estas caracteristicas
tipicas de las lesiones pleurales pero suelen estar ausentes en
aquellas que son de gran tamano. Pueden mostrar tanto
movilidad como deformabilidad, con el consiguiente cambio
en ubicacion y forma.

* En la TC las lesiones de pequeno tamano se presentan como
masas de partes blandas mas homogéneas y densas debido a
su alto contenido en colageno mientras que las lesiones de
mayor tamano presentan unas densidades mas heterogéneas
con zonas de degeneracidon quistica, necrosis, hemorragia vy

calcificaciones, que captan contraste de forma variable y
heterogénea.

* En la RM estas lesiones debido a su hipocelularidad y alto
contenido fibroso son hipointensas en las secuencias
potencias en Tl y T2, salvo que presenten zonas de

degeneracion quistica o necrosis, que entonces se presentan
con areas de hiperintensidad en T2.
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Revision del tema:

MAGEN 1 IMAGEN 2

IMAGEN 3

Mujer de 50 anos a la que se realiza radiografia de torax por disnea.

- En estudio posterior de TC (imagen 1)se objetiva gran masa en hemitorax derecho de 14,7 cm x 10 cm con una amplia
extension anteroposterior y realce heterogéneo de contraste. Produce colapso del I6bulo medio e inferior y desplazamiento
mediastinico contralateral. Asocia derrame pleural. No se visualizan signos de infiltracion mediastinica. Dicha masa, por sus
caracteristicas, es de probable origen pleural, pudiendo tratarse de un tumor fibroso solitario pleural, que por la presencia de
derrame pleural acompanante y el tamano > 10 cm podria ser maligno.

-En PET-TC (imagen 2) la masa ha aumentado de tamafio y se muestra levemente hipermetabdlica (SULmax = 2.13 g/ml). El
derrame pleural también es levemente hipermetabdlico (SULmax = 1.43 g/ml).

-La AP confirmo tumor fibroso solitario pleural. A pesar de hallazgos radiologicos de probable malignidad, en la histologia el
nimero de mitosis fue de entre 0 y 3/10 HPF (no superaba las 4 mitosis/ 10 HPF, limite considerado de malignidad).

-En TC de seguimiento, a los dos anos, (imagen 3) se objetivdo una masa de origen pleural de margenes imprecisos y con realce
heterogéneo que asociaba derrame pleural derecho libre inferior derecho y loculado superior derecho; resultando la AP de
recidiva de tumor fibroso solitario pleural.
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Revision del tema

Varén de 65 anos que en radiografia realizada por otro motivo se visualiza masa de semiologia extrapulmonar basal izquierda.

-En estudio de TC con contraste, la lesion corresponde a una masa pleural de bordes bien definidos, de implantacion amplia,
localizada adyacente al segmento posterolateral del I6bulo inferior izquierdo con captacion heterogénea de contraste; sugestiva
de tumor fibroso solitario pleural. Se confirmé dicho diagndstico en la biopsia.

-En controles posteriores desde 2010 a 2017 se objetivo crecimiento de la misma.
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IMAGEN 1

IMAGEN 3 IMAGEN 4

Mujer de 50 anos a la que se realiza diagnodstico incidental en radiografia de torax de masa de localizacion extrapulmonar.

-En TC posterior se objetiva masa en |obulo inferior izquierdo de bordes bien definidos, con asiento predominantemente sobre
pleura visceral de la cisura mayor izquierda y en menor medida sobre pleura parietal lateral izquierda y diafragmatica (imagen

3)

-La lesion tiene caracteristicas de una masa extrapulmonar, con calcificaciones internas en su vertiente superior y tras la
administracion de contraste presenta realce heterogéneo con vasos intralesionales (imagen 4).

-La anatomia patologica confirmo que se trataba de un tumor fibroso solitario pleural.
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IMAGEN 3 IMAGEN 4 IMAGEN 5

Mujer de 65 afos a la que se realiza radiografia de torax en urgencias. Se observa (imagen 1y 2) una elevacion diafragmatica
derecha con derrame pleural. asociado .Con la finalidad de aclarar la patologia subyacente se cita a la paciente para estudio con
TAC toracico con contraste intravenoso.

En TC (imagen 3, 4y 5) se objetiva masa en lobulo inferior derecho de aproximadamente 11 cm x 13 cm con realce heterogéneo

de contraste simulando una elevacion diafragmatica, que se acompana de derrame pleural.
Los hallazgos radiolégicos son altamente sugestivos de tumor fibroso solitario pleural, y asi se confirmo en la anatomia

patologica.
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La identificacion de tumores fibrosos solitarios puede
resultar especialmente dificil cuando estas neoplasias se
encuentran en sitios extrapleurales inusuales, como el

mediastino o el parénquima pulmonar.

TUMORES FIBROSOS SOLITARIOS MEDIASTINICOS:

* Esta localizacion es mas rara y presentan una evolucion
mas desfavorable, con un curso habitualmente mas

agresivo.

 E|l diagnodstico diferencial se hara con el resto de
tumores que se presentan en esta localizacion:
neoplasias timicas, adenopatias, mesotelioma
pericardico y tumores neurogenicos; entre otros.



3'7 Congreso  Barcelona

Nacional e 2O
CENTRO DE 2 2 / 2 5 . S Q% .
CONVENCIONES i \\\\ ;‘% T |
INTERNACIONALES MAYO 2024 \\‘,\\ ! LB

. :
; | AN : } B,
. T [ .
. @ - 3
. ¥, ' . X
. :. o ?

Revision del tema:
TUMOR FIBROSO SOLITARIO INTRAPULMONAR (TFSI):

* Es una neoplasia mesenquimal rara sobre la que existen
pocas referencias en la bibliografia.

* Se considera intrapulmonar por la falta de continuidad
directa entre el tumor y la pleura visceral y por |a
presencia de epitelio alveolar atrapado dentro de |a
proliferacion de células fusiformes del tumor.

* Su histogeénesis no esta clara, existiendo dos teorias:

* |a primera hipotesis propone un origen a partir del
mesénquima subpleural que se encuentra en continuidad

directa con el tejido conectivo de los septos interlobulares.

* |a segunda teoria sugiere que este tumor deriva de los
fibroblastos submesoteliales presentes en el parénquima

pulmonar normal.

* El diagnostico diferencial debe establecerse
principalmente y como se describira a continuacion con

el carcinoide; sin embargo, también se incluye el
carcinoma broncogénico y los hamartomas.



3'7 Congreso  Barcelona

CONVENCIONES

INTERNACIONALES MAYO 2024 g

:

A -
;i) '

a

N

‘g'- R |

—~ “’n; 4
2%

. :
; | AN : } B,
. T [ .
. @ - 3
. ¥, ' . X
. :. o ?

:\\\ /4 A : N\ ’
Nacional LA 2O
CENTRO DE 2 2 2 5 . | \\‘\\\\\f’\“
L) % Y & |
\\\l \

Revision del tema:

En cuanto a los hallazgos radiologicos:
* En la radiografia simple de torax se presentan como un

nodulo o masa de margenes bien definidos y morfologia
ovoidea o redondeada.

Enla TC:

* Nodulos pulmonares de atenuacion de tejidos
blandos, con bordes bien definidos, redondeados o
ligeramente lobulados, mayores de un centimetro,
con caracteristicas radiologicas indeterminadas.

* Ademas, se ha descrito en la literatura, que en

ocasiones se encuentran casos raros que se presentan
como nodulos en vidrio deslustrado en las primeras

etapas de la enfermedad.

* Presentan patrones de realce variables en la TC con
contraste (desde una captacion intensa y homogénea
en los de pequeno tamano hasta una captacion mas

heterogénea en los de mayor tamano).

* Se cree que esta heterogeneidad histologica del tumor
podria estar relacionada con el realce heterogeneo
observado en los estudios con contraste intravenoso.
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* Enlos casos obtenidos de nuestro hospital asi como en los
escasos casos reportados en la literatura, los TFSI presentan

una debil actividad metabolica en PET-TC.
* El hecho de que tanto el carcinoide como el TFSI se

comporten asi tanto en PET- TC como en el TC con
contraste (realce precoz e intenso), dificulta su diagnostico

diferencial por imagen.

* Elrealizar una gammagrafia con octreotida para diferenciarlo

del carcinoide puede no resultar util.
* Los receptores de somatostatina se han encontrado en la

mayoria de los tumores neuroendocrinos, tumores
hipofisarios productores de GH y TSH, tumores

gastroenteropancreaticos endocrinos, paragangliomas,
feocromocitomas, carcinomas medulares de tiroides y

carcinomas de pulmon de células pequenas.

* Sin embargo, se ha visto (y se ejemplifica en tres casos de
nuestro centro) que estos tumores puramente
localizados en el pulmon pueden mostrar receptores de

somatostatina.
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IMAGEN 1 IMAGEN 2

IMAGEN 3

Varon de 79 anos con diagnhdstico incidental en radiografia de torax de nddulo en l6bulo inferior izquierdo.

-En TC se objetiva masa pulmonar parahiliar con morfologia ovoidea de bordes bien definidos localizada en
segmento superior de l[obulo inferior izquierdo . Se encuentra en intimo contacto con el bronquio segmentario 6L
provocando disminuciéon de su calibre . La vertiente medial de la masa contacta con la pared lateral izquierda de la
aorta toracica. Se sospecho inicialmente neoplasia pulmonar primaria (imagen 1).

-En PET-TC mostro un metabolismo débil (SUVmMax de 1.8 g/ml), por lo que no se podian descartar histologias
neoplasicas con baja avidez por la FDG (imagen 2)

-Se realizd gammagrafia de receptores de somatostatina (imagen 3) y se obtuvieron imagenes de cuerpo entero e
imagenes focales de torax y abdomen alas 2 hy 4 h, asi como SPECT de torax a las 4h. Se realiza fusion mediante
software con TC torax. Se objetivo leve expresion de receptores de somatostatina, lo cual no permitia descartar
tumor neuroendocrino con baja expresion de receptores de somatostatina (u otras entidades como el tumor
fibroso).

- Finalmente la anatomia patologica confirmo tumor fibroso solitario intrapulmonar.
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IMAGEN 1 IMAGEN 2 IMAGEN 3 IMAGEN 4

Mujer de 71 anos que se realiza radiografia de torax en urgencias por otro motivo, objetivando nodulo pulmonar incidental
en l6bulo superior izquierdo.

-Se realizo inicialmente TC sin contraste. El nédulo era ligeramente lobulado y de bordes bien definidos. (imagen 1)

-En la PET-TC (imagen no mostrada) el nédulo mostré un metabolismo débil con un SUV maximo de 1.2 g/ml.
Posteriormente se obtuvo una TC con contraste. Un ROl que cubria el 60% de su superficie mostro una densidad promedio de
11,5 HU en la TC sin contraste. Tras la inyeccion de contraste en fase de TC venosa se elevo a 139 HU. (imagen 2 y 3)

-Ante estos hallazgos, se sospechd de tumor carcinoide pulmonar, por lo que se solicitd gammagrafia con octredtida (imagen
4). La gammagrafia de cuerpo completo con imagenes focales de torax y abdomen alas2 hy 4 h, y SPECT de toraxa las 4 h
después de la administracion de una dosis intravenosa de 99mTc-Tektrotyd mostraron un depésito de radiotrazador en el
nodulo pulmonar adyacente al hilio izquierdo, indicando expresion de receptores de somatostatina.

- Con el diagnostico de sospecha de tumor carcinoide, la paciente fue remitida a cirugia, realizandose lobectomia superior
izquierda. El diagnodstico patologico final fue un tumor fibroso solitario intrapulmonar.
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IMAGEN 1 IMAGEN 2 IMAGEN 3

L

IMAGEN 4

Varon de 61 anos, fumador, con diagnostico incidental en radiografia de torax de nodulo en [6bulo superior izquierdo.

-Se realizo TC sin y tras inyeccion de contraste. El nddulo se localizado en lingula era de bordes lobulados y bien definidos, sin

continuidad con la pleura. La densidad basal fue de 11 UH y en fase venosa la densidad aumento hasta 121 UH (imagen 1, 2y
3).

-En la PET/TC (imagen no mostrada) se confirmé un comportamiento ametabdlico. Con estos hallazgos se sospechd un tumor
carcinoide.

- Se realizd una gammagrafia de cuerpo entero y una imagen SPECT del torax y abdomen, 2 horas y 4 horas después de la
administracion de una dosis intravenosa de 99mTc-Tektrotyd. (imagen 4). Se detectd deposito de radiotrazador en el [6bulo
superior izquierdo adyacente a la region hiliar, que se relacionaba con el nédulo visualizado en TC. Estos hallazgos se referian
a la expresion
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En resumen, el tumor fibroso solitario intrapulmonar es
una neoplasia mesenquimal rara que debe incluirse en el
diagnostico diferencial de un nddulo pulmonar de lento
crecimiento, bien circunscrito, lobulado, con realce de
contraste intenso homogéneo y con una leve acumulacion

de FDG en la PET/TC.

Resulta por tanto imprescindible una adecuada
correlacion entre los hallazgos radiologicos e histologicos

para su diagnostico final.
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* La mayoria de los tumores son benignos; aunque

aproximadamente un 10-20% pueden ser localmente

agresivos y malignos.
* Lalocalizacion enteramente intrapulmonar del

tumor no parece estar necesariamente relacionada
con un mal pronaostico.

* Hay una serie de datos de imagen, histologicos e
inmunohistoquimicos que ayudan a predecir el
comportamiento mas agresivo de estos tumores.
Respecto a los hallazgos radiologicos: medir mas de
10 cm, crecer progresivamente, infiltrar estructuras
vecinas y la pared toracica, contener extensa
necrosis y hemorragia y asociar derrame pleural.

* No se ha descrito que la PET sea util para diferenciar
entre tumores benignos y malignos. Sin embargo, la
captacion intensa de FDG deberia sugerir
diagnosticos alternativos, incluidos el mesotelioma'y

enfermedad metastasica.
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* Eltratamiento de eleccion es la cirugia, habitualmente
curativo, con un pronostico excelente si se logra una
reseccion quirurgica completa con margenes libres.

* Sin embargo, estas lesiones pueden recurrir y malignizar,
por |0 que es necesario un seguimiento a largo plazo.

 Ademas, la reseccion quirurgica completa tiene valor
diagnostico y terapeutico, Ya que:

* [as similitudes en las imagenes (TCy PET-
TC) entre los TFSI y los tumores
carcinoides, incluida la expresion de los
receptores de somatostatina como se ha

descrito, a menudo hace imposible

distinguir por imagenes ambas entidades.
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Conclusion:

* Los tumores fibrosos solitarios toracicos (pleurales,
mediastinicos e intrapulmonares), presentan unos
hallazgos de imagen caracteristicos.

* El apenas conocido tumor fibroso solitario
intrapulmonar, por su particular comportamiento en los

estudios de imagen, deberia
ser incluido en el diagnostico diferencial de los tumores

carcinoides pulmonares.
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