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Abstract

Introduction: Solitary fibrous tumor of the pleura (SFTP) is a
benign variety of primitive pleural tumor, which is usually
asymptomatic and discovered as an incidental finding.
However, these tumors can sometimes become locally
aggressive and can even be life-threatening.

Objective: The objective of the present study was to evaluate
the pathological clinic characteristics of this tumor and its
association with hypoglycemia and the surgical approach
performed.

Case Report: We report a case of SFTP in a 54-year-old men
with no relevant history, who presented with marked
respiratory insufficiency, in addition, its association with
hypoglycemia is classified as Doege-Potter Syndrome.
Discussion: Doege-Potter Syndrome (SDP) is a rare
paraneoplastic syndrome, consisting of the presence of
symptomatic hypoglycemia generally associated with a
solitary fibrous tumor of the pleura (TFSP), although It has
been associated with other intrathoracic tumors and fibrous
tumors in other locations. It was described separately by Karl
Doege and Roy Potter in 1930, in a patient with a fibrous tumor
in the mediastinum who presented hypoglycemia and who
required extended posterolateral thoracotomy to achieve
complete resection of an SFTP.

Resumen

Introduccién: El tumor fibroso solitario pleural (TFSP) es una
variedad benigna de tumor pleural primitivo, de clinica
habitualmente silente y hallazgo incidental. Sin embargo, en
ocasiones puede tener una evoluciéon localmente agresiva e
incluso puede poner en peligro la vida del paciente.

Objetivo: El objetivo del presente estudio ha sido evaluar las
caracteristicas clinico-patolégicas de este tumor y su
asociacion con hipoglicemias y el abordaje quirargico
realizado.

Reporte de caso clinico: Aportamos un caso de TFSP en un
paciente de 54 aios de edad sin antecedentes de significacion
cuya sintomatologia inicial fue insuficiencia respiratoria
importante, ademas su asociacién a hipoglicemia catalogando
como Sindrome de Doege-Potter.

Discusién: El sindrome de Doege-Potter (SDP) es un sindrome

paraneoplasico infrecuente, consiste en la presencia de
hipoglicemia sintomatica asociada generalmente a un tumor
fibroso solitario de la pleura (TFSP), aunque ha sido asociado a
otros tumores intratoracicos y a tumores fibrosos en otras
localizaciones. Fue descrito en forma separada por Karl Doege
y Roy Potter en 1930, en un paciente con un tumor fibroso en el
mediastino que presenté hipoglicemia, en el caso de nuestro
paciente como tratamiento precisé una toracotomia
posterolateral ampliada para realizar la exéresis completa de
un TFSP.

Keywords: Pleural solitary fibrous tumor (SPF), Doege-
Potter syndrome (SDP).

Palabras claves: Tumor fibroso solitario pleural (TFSP),
Sindrome de Doege-Potter (SDP).

INTRODUCCION

El tumor fibroso solitario fue descrito inicialmente
por Lietaud en 1767, quién Ilo denomind
mesotelioma. Posteriormente, Wagner, en 1870,
describié la naturaleza localizada de éste tipo de
tumor pleural. (1,2,6) La pleura es una membrana
transparente que recubre la superficie pulmonar y
reviste el interior de la pared toracica conocida
como pleura visceral y parietal, respectivamente.
(3) En 1931, Klemperer y Rabin clasificaron los
tumores pleurales en dos tipos: los mesoteliomas
difusos, posteriormente denominados sélo
mesoteliomas y los mesoteliomas localizados. (1.2)
El patrén difuso es el mas conocido, se asocia con
el asbesto y su pronéstico es pobre.(8) Los
localizados son menos frecuentes y son objeto de
controversia, han tenido miuiltiples
denominaciones en la literatura, entre
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ellas mesoteliomas benignos, mesoteliomas
localizados y fibromas pleurales; actualmente son
denominados tumores fibrosos solitarios pleurales.
(8)

Son tumores raros, que tienen su origen en
fioroblastos derivados de la mesénquima
submesotelial y se caracteriza por la formacién de
lesiones localizadas. (2,8) En la literatura se han
descripto aproximadamente 800 casos de ésta
neoplasia, que constituyen 8% de todas las
patologias toracicas benighas y de 5 a 10% de las
neoplasias pleurales. (1,2,4,8)

Estos casos se describen con un pico maximo entre
la sexta y séptima décadas de la vida y afecta por
igual a hombres y mujeres. (1,8)

El sindrome de Doege-Potter (SDP) es un sindrome
paraneoplasico infrecuente, consiste en la
presencia de hipoglucemia sintomatica asociada
generalmente a un tumor fibroso solitario de la
pleura (TFSP), aunque ha sido asociado a otros
tumores intratoracicos y a tumores fibrosos en
otras localizaciones. (5,6,9) Fue descripto en forma
separada por Karl Doege y Roy Potter en 1930, en
un paciente con un tumor fibroso en el mediastino
que presentd hipoglucemia. (4,5) La hipoglucemia
es una urgencia médica, definida por niveles
plasmaticos de glucosa inferiores a 55 mg/dl,
acompanados de sintomas adrenérgicos y
neuroglucopénicos, normalmente asociada a
pacientes con diabetes y a la toma de
hipoglucemiantes. El hallazgo en otros pacientes
es infrecuente, pero puede ser producida por una
produccién anémala de insulina, incremento de
los factores de crecimiento similares a la insulina o
fracaso de los mecanismos compensadores para
prevenir la hipoglucemia. (2,4,5,8)

OBIJETIVO

El objetivo del presente estudio ha sido evaluar las
caracteristicas clinico-patoldgicas de este tumor,
su asociaciéon con hipoglucemia y el abordaje
quirurgico realizado.

REPORTE DE CASO

Presentamos el caso de un paciente masculino de
54 anos sin antecedentes personales, ingresa al
servicio de neumologia por la presencia de disnea
MMRC Ill, tos seca, malestar general ademas de
pérdida de peso no cuantificada y sudoraciéon
nocturna, al que se le anade una hipoglucemia

refractaria a tratamiento médico. Tras reposicion
de la glucemia se realizé una Tomografia de térax.
(Figura A y B) Se realiza una biopsia percutdnea de
la masa, la cual reporta Neoplasia mesenquimal de
bajo grado a favor de Tumor Fibroso Solitario. Tras
descartar otras causas de hipoglucemiay en el
contexto de un TFSP, se interpreté el caso como un
sindrome de Doege-Potter, y se decidid

tratamiento quirdrgico por parte del servicio de
cirugia toracica.

En la Tomografia de Toérax se reporta masa
hiperdensa heterogénea en el campo pulmonar,
altamente sugestiva de tumor fibroso solitario
pleural (TFSP). (Figura B ).

FIGURA A) CORTE CORONAL DE TC TORACICA CON EVIDENCIA DE OCUPACION
PLEURAL DE LA TOTALIDAD DEL HEMITORAX IZQUIERDO CON DESVIACION
CONTRALATERAL DEL MEDIASTINO.

FIGURA B) CORTE AXIAL VENTANA MEDIASTINICA. PRESENCIA DE MASA
HIPERDENSA HETEROGENEA EN EL CAMPO PULMONAR IZQUIERDO, MISMA QUE
DESPLAZA LAS ESTRUCTURAS DE LA LINEA MEDIA HACIA EL LADO
CONTRALATERAL EN MEDIASTINO E IMPRONTA DISCRETAMENTE EN SENTIDO
CAUDAL, MIDE 29 X 11 X 15 CM. PULMON DERECHO IMPRESIONA SIN INFILTRADOS
NI CONSOLIDADOS. PRESENTA FOCOS CALCIFICADOS EN SU INTERIOR QUE
MIDEN 15 X 16 MM.

Se llevd a cabo la excéresis de tumoracién
mediante Esternotomia mas  Toracotomia
izquierda. Presenté choque hipovolemico grado 1V,
posterior a descompresion mediastinal, se realizé
compensacion con hemoderivados y se logra retiro
de soporte vasopresor. Se encontré6 una
tumoracién que pesaba 4242 gramos, que
ocupaba la totalidad del hemitérax izquierdo,
dependiente de la pleura visceral, sésil provocando
la compresion de todo el parénquima pulmonar y
estructuras mediastinales. (Figura C).

El diagndstico anatomo-patolégico correspondio
con un TFSP  con expresion en la
inmunohistoquimica positiva a CD34: positivo en
células neoplasicas, BCL2: positivo en células
neopldsicas, CD56: positivo focal en células
neoplasicas, KI67: 3%. Sin mitosis atipica. (Figura D)
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Tincidon inmunohistoquimica
positividad citoplasmica difusa. (CD34).

para CD34 con

DISCUSION

El TFSP es una rara neoplasia primaria de la pleura,
que se origina en su inmensa mayoria en el tejido
conectivo submesotelial de la pleura visceral.(1.2.6)
Son tumores de crecimiento lento, que producen
pocos sintomas y que pueden alcanzar un gran
tamano. (1.2) La mayor parte se comportan de un
modo benigno, aunque actualmente se prefiere
considerarlos de comportamiento clinico incierto,
ya que un porcentaje variable (entre 13y 23%) han
demostrado un comportamiento agresivo. (1,2,6)
Por otro lado, en pacientes con TFSP benignos con
reseccion RO, se han detectado recidivas incluso
pasados 10-20 afos de la reseccion inicial. Por lo
que se hace obligatorio un seguimiento. ( 2,8) El
5% de los casos se asocia con un sindrome para
neoplasico (sindrome de Doege-Potter)
caracterizado por hipoglucemia recurrente
refractaria a tratamiento médico, debida a
secrecion excesiva de factor de crecimiento similar
a la insulina (IGF-Il). (4,7,8) Su diagndstico se basa
en las imagenes radiolégicas y en la clinica. No
existe una imagen patognomaodnica o especifica de
este tumor, pero suele aparecer como areas bien
circunscritas, dependientes de la pleura visceral.
(Fig. 1B). El diagnéstico definitivo requiere
confirmacién histopatologica. (4,8) La
inmunohistoquimica (fig. 1D) es muy util para
diferenciar el TFSP de otros tumores como los
Mmesoteliomas o sarcomas. Los marcadores
convencionales son el CD34, BCL2 y vimentina, en
el caso de los dos primeros fueron positivos en
nuestro paciente. (5,9) La mayoria de los TFSP se

comportan de manera indolente y sin recurrencias,
pero hay criterios histopatolégicos de mal
pronéstico asociados a alto riesgo de recidiva,
como actividad mitética elevada, presencia de
necrosis o hemorragia, gran tamano del tumor, su
morfologia sésil, intensa celularidad, pleomorfismo
nuclear o invasion vascular. (8) En nuestro caso, la
anatomia patolégica define a la masa como un
TFSP. El tratamiento de los TFSP de gran tamarno,
por su potencial riesgo de malignidad, debe
discutirse en una sesién multidisciplinar como fue
realizado en este caso. En este tipo de tumor
pleural, la cirugia es el Unico tratamiento efectivo,
debiendo llevarse a cabo una cirugia en bloque y
con margenes oncoldgicos. (1,2,4,6,8)

Dadas las gigantescas dimensiones del tumor en
nuestro paciente, se requirié la realizacion de una
toracotomia izquierda y esternotomia para
conseguir una reseccién quirdrgica completa.

En este caso se asocié a hipoglucemia. La
hipoglucemia asociada con grandes formaciones
diferentes a islotes pancreaticos, es un sindrome
que ocurre en una amplia variedad de tumores. La
ocurrencia de un tumor intratoracico y sintomas
consistentes con hipoglucemia fue descrita en 1930
por Doege y Potter. (4,8)

En el estudio pre quirdrgico de esta entidad se ha
empleado la biopsia transtoracica con aguja fina y
la biopsia transtoracica con aguja gruesa (Tru-Cut),
como fue en nuestro caso que el diagnostico se
realizé por biopsia. (1) Al estudio histopatolégico se
observa que estas lesiones estan compuestas por
células semejantes a fibroblastos, con poca o
ninguna actividad mitética, sin atipia, que se
distribuyen en forma fasciculada y estoriforme en
un estroma altamente caractecolagenizado que
semeja un queloide. (1)

FIGURA D: ESTUDIO HISTOPATOLOGICO
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El estudio con inmunohistoquimica es de gran
valor en ésta neoplasia, ya que con el se puede
excluir la mayoria de diagndsticos diferenciales
Esta lesion es generalmente positiva para CD34,
CD99 y Vimentina. (1,6,8) En nuestro paciente la
actividad mitética estaba ausente, por lo que se
asocia con mejor pronéstico El postoperatorio
inmediato cursé en la unidad de cuidados
intensivos sin complicaciones, y fué dado de alta al
1lvo dia, con glucemias en rango de la normalidad.
Al reporte de este caso el paciente lleva 8 meses en
controles, sin recidiva evidente.

CONCLUSIONES

En conclusion, el sindrome de Doege-Potter es un
fendmeno paraneoplasico que se puede presentar
en pacientes con tumor fibroso solitario de pleura.
La reseccidn total del tumor resuelve los episodios
de hipoglucemia. El pronéstico a largo plazo es
bueno en la mayoria de casos.
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