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Resumen

Introduccién: El tumor fibroso solitario (TFS) es una neoplasia maligna derivada de
mesénquima, puede ocurrir en cualquier parte del cuerpo. Liittges y col. describieron por
primera vez TFS que afectaba al pancreas. En la actualidad hay aproximadamente 30 ca-
sos publicados a nivel mundial. Presentacion de caso: presentamos el caso de una pa-
ciente femenina que durante su puerperio acude a evaluacién debido a malestar
epigastrico poco caracterizado y saciedad temprana. Estudios de imagen evidencian lesion
a nivel de cuerpo de pancreas. Se Intenta documentar etiologia mediante biopsia, con re-
sultado no concluyente por lo cual se realiza pancreatectomia distal para diagnoéstico y tra-
tamiento. La patologia muestra tumor fibroso solitario de pancreas. Estos tumores plantean
un desafio diagnostico a nivel histopatoldgico por lo cual es indispensable realizar inmu-
nohistoquimica para obtener un diagnéstico preciso. Realizamos la inmunohistoquimica
para NAB2-STAT6 evidenciando la positividad de la prueba y de esta manera establecien-
do el diagnostico. A Nivel molecular la fusion del gen NAB2-STAT6 codifica una proteina
con activacion transcripcional para familias EGFR, impulsando asi la carcinogénesis. Otros
casos han mostrado asociacién del TFS con el embarazo, sin embargo, en nuestro caso el
tumor no expreso receptores hormonales. Conclusiéon: Presentamos un caso clinico con
diagnostico de tumor fibroso solitario de pancreas, evidenciando lo indispensable de las
pruebas inmunohistoquimicas para el diagnodstico. La positividad para STAT6 es actual-
mente el estandar de oro para este tipo de tumores. Actualmente la paciente se encuentra
en seguimiento y sin datos clinicos o imagenoldgicos sugestivos de actividad tumoral.

Abstract

Introduction: Solitary fibrous tumour (SFT) is a mesenchymal-derived malignant neo-
plasm, it can occur anywhere in the body. Llttges et al. first described TFS affecting the
pancreas. There are currently approximately 30 published cases worldwide. Case presen-
tation: we present the case of a female patient who presented for evaluation during her
puerperium due to poorly characterized epigastric discomfort and early satiety. Imaging stu-
dies revealed a lesion at the level of the pancreatic body. An attempt was made to docu-
ment the etiology by biopsy, with inconclusive results, so a distal pancreatectomy was
performed for diagnosis and treatment. Pathology showed solitary fibrous tumor of the pan-
creas. These tumors pose a diagnostic challenge at the histopathological level, so it is es-
sential to perform immunohistochemistry to obtain an accurate diagnosis. We performed
immunohistochemistry for NAB2-STAT6 showing the positivity of the test and thus establis-
hing the diagnosis. At the molecular level the NAB2-STAT6 gene fusion encodes a protein
with transcriptional activation for EGFR families, thus driving carcinogenesis. Other cases
have shown association of TFS with pregnancy, however, in our case the tumor did not ex-
press hormone receptors. Conclusion: We present a clinical case with a diagnosis of soli-
tary fibrous tumor of the pancreas, demonstrating the indispensability of
immunohistochemical tests for diagnosis. STAT6 positivity is currently the gold standard for
this type of tumor. The patient is currently being followed up with no clinical or imaging data
suggestive of tumor activity.

Organo oficial de la Academia Panamefia de Medicina y Cirugia y del Instituto Commemorativo Gorgas
para Estudios de la Salud (ICGES). Indexado en LILACS, EBSCO, y www.revistasmedicas.org.

DOI: 10.37980/im.journal.rmdp.20232230

RMP

RMDP 2023; 43(3):171-175

171 ISSN: 2412-642X



Publicacion de La Academia Panamefia de Med. y Cirugia. Editorial Informedic Intl. Derechos reservados. Articulo de libre acceso para uso personal e individual.

RMP

RMDP 2023; 43(3):171-175

INTRODUCCION

El tumor fibroso solitario (TFS) es una neoplasia ma-
ligna derivada de mesénquima, descrita inicialmente
a nivel pleural por Kemperer y col. En 1931 [1,3,4].
En la actualidad se conoce que el TFS puede ocurrir
en cualquier parte del cuerpo [1,2,3,4,5,6].

En 1999 Luttges y col. describieron por primera vez
TFS que afectaba al pancreas. Desde entonces hay
un creciente reconocimiento de esta rara entidad
(aproximadamente 30 casos reportados a nivel pan-
creatico) [1].

Las caracteristicas histoldgicas representan un reto
diagnostico debido a que comparte caracteristicas
con otros tumores de tejidos blandos, previamente
era conocido como: hemangiopericitoma, mesote-
lioma benigno [4].

Las células neoplasicas del TFS son fusiformes u
ovoides, y proliferan en una disposicion sin patrén
caracterizada por una combinacion de areas hiper e

hipocelulares con abundante colageno estromal [4].
A nivel molecular se asocia TFS con la fusion del
gen NAB2-STATG. [2,4,6] La fusidn del dominio de
activacion de STAT6 convierte NAB2 en un activa-
dor transcripcional para familias EGR e impulsa el
efecto tumorigénico [6].

Reporte de caso

Femenina de 32 anos. Durante su puerperio quirlr-
gico inicia con malestar epigastrico, asociado a sa-
ciedad precoz. Niega otros sintomas.

Examen fisico: sin hallazgos relevantes que con-
signar.

US abdominal:

CT abdominopélvico 26/4/22: cuerpo del pancreas
se reconoce defecto focal ligeramente hipodenso,
que mide 2.8 x 2.1 cms. que refuerza llamativamen-
te luego del medio de contraste intravenoso desde

Figura 1. TC abdominal (fase tardia): lesién de 2.8cm a nivel de cuerpo de pancreas
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la fase arterial y no presenta lavado en la fase tardia
(Ver Figura 1).

RMN abdominal18/5/2022: cuerpo del pancreas
donde se observa imagen redondeada heterogénea
hipo intenso en el T1 e hiperintenso en el T2 con di-
mensiones de 23 x 26 mm en sus ejes mayores. La
misma realza heterogéneamente con medio de con-
traste intensamente con medio de contraste en la
fase arterial. No hay dilatacion del conducto pan-
creatico principal.

Biopsia por US endoscopico 10/8/22: no concluyente.
Se realiza pancreatectomia corporocaudal sin pre-
servacion esplénica

Revision histopatolégica reporta: tumor fibroso soli-
tario de pancreas, margenes negativos, STAT6 +.

DISCUSION

Los TFS derivan de mesénquima y representan <2%
de los tumores a nivel de tejidos blandos. Las prime-
ras descripciones se realizaron a nivel de la pleura,
siendo la localizacion pancreatica extremadamente
rara [1,4]. Actualmente existen alrededor de 30 casos
reportados en la literatura mundial [1,4]. Se describe
una distribucién 50-70% a nivel extratoracico, subdi-
vidido en 30% sistema nervioso central, 30% perito-
neal, retroperitoneal y pélvico, 20% cabeza y cuello,
20% tronco y extremidades [8].

A nivel pancreatico tienen una mediana de presen-
tacion de 53 afos, igual distribucion en género y la
localizacion mas comun es a nivel de la cabeza [1].
Su curso depende de su ubicacién anatémica, ma-
nifestando ictericia al ubicarse en la cabeza y sien-
do indolente a nivel de cuerpo y cola [1] 10-15%
pueden tener comportamiento agresivo y generar
metastasis a otros sitios como higado, hueso [8,14].

A nivel imagenolégico presenta hiperintensidad en
T1W1 e hiperintensidad en T2W1 en la mayoria de
los casos. Sin embargo, estas caracteristicas no
son exclusivas, lo cual hace dificil diferenciarlo de
otros tumores, por lo tanto, dentro del diagnéstico
diferencial debemos incluir: GIST, linfoma, Neurile-
moma, tumor de los islotes pancreaticos [1,3,5]. Es-
tos hallazgos imagenolégicos fueron descritos en
nuestro caso.

Las células neoplasicas del TFS son fusiformes u
ovoides, y proliferan en una disposicién sin patréon
caracterizada por una combinacién de areas hiper e
hipocelulares con abundante colageno estromal,
vasculatura en cuerno de ciervo [1,3,8,9].

Realizar el diagnostico de este tipo de tumores re-
presenta un desafio debido a la localizacién anaté-
mica, lo cual representa una limitante al momento

de tomar biopsia. Las diferentes publicaciones
muestran biopsia por aguja fina transgastricas, con
certezas diagnosticas de 9% [7,10]. Esto debido a
fragmentos celulares de otro epitelio (mucosa gas-
trica) y un solapamiento con otras entidades como
tumor del estroma gastrointestinal (GIST), schwan-
noma y las neoplasias del musculo liso. Dada la su-
perposicion citologica entre estas entidades, las
tinciones de inmunohistoquimica (IHQ) son indis-
pensables para llegar a un diagndstico correcto
[7,8,9].

La inmunohistoquimica muestra positividad para
CD34, vimentina, CD99 y STAT 6. El tumor no ex-
preso: citoqueratinas, S-100, c-Kit [1]. La proteina
de la fusién del gen NAB2-STAT6 como mutacion
driver de estos tumores posibilita una mayor certeza
diagnostica[1,2,3,4,6,8].

Con una sensibilidad 98% y especificidad 85% [1].
Sin embargo la mayoria de los reportes de casos
previos a la mutacion driver, se apoyan en la positi-
vidad de CD34,CD99 y BCL-2 para el diagnostico
[1,3,5,8].

NAB?2 codifica un represor transcripcional del factor
de transcripcion de dedos de zinc de respuesta de
crecimiento temprano (EGR), que regula la diferen-
ciacioén y proliferacion celular.

La fusion del dominio de activacion de STAT6 con-
vierte NAB2 en un activador transcripcional para fa-
milias EGR e impulsa el efecto tumorigénico [6].
Realizamos la IHQ para NAB2-STAT6 evidenciando
la positividad de la prueba (Ver Figura 2).

La asociacion de TFS con el embarazo aun no ha
sido reconocida, sin embargo, ya hay reportes de
casos en los cuales los tumores presentan expre-
sion de receptores de progesterona, lo cual puede
representar la etiologia de su crecimiento durante
este periodo [11,12,13].

En nuestro caso no hubo expresion de receptores
hormonales de estrégeno y progesterona. De
acuerdo con la morfologia, histologia e inmunohis-
toquimica nuestra paciente cumple criterios
diagnosticos para este tumor.

La cirugia se realiza como tratamiento curativo [1,3].
EL tipo de reseccion dependera de la localizacion
anatdémica, realizandose procedimiento de Whipple
para los tumores ubicados a nivel de cabeza de
pancreas y pancreatectomia distal para aquellos
ubicados a nivel de cuerpo y cola [1,3].

Realizamos un abordaje abierto mediante laparo-
tomia en Linea media obteniendo resultados on-
colégicos satisfactorios. Actualmente la paciente se
encuentra en seguimiento y libre de recurrencias.
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Figura 2. A. Hematoxilina y eosina, B. CD99 + C. STAT6 +, D. CD34+

CONCLUSIONES

Presentamos un caso clinico con diagnéstico de tu-
mor fibroso solitario de pancreas, evidenciando lo
indispensable de las pruebas inmunohistoquimicas
para el diagndstico. La positividad para STAT6 es
actualmente el estandar de oro para este tipo de tu-
mores. Actualmente la paciente se encuentra en
buen estado general, asintomatica y sin evidencia
de actividad tumoral a 12 meses de seguimiento.
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