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Resumen

Introduccion. El tumor miofibroblastico inflamatorio es una enfermedad proliferativa rara, de etiologia incierta,
caracterizada por la proliferacién de miofibroblastos epitelioides o fusionados mezclados con células inflamatorias,
predominantemente mononucleares. En general se considera una lesidn benigna, aunque en algunos casos esta
neoplasia ha mostrado un comportamiento agresivo en cuanto a recidiva local y metastasis. El tratamiento definitivo
es la reseccion quirdrgica completa.

Caso clinico. Paciente de 67 afios con dos meses de evolucion de fiebre y masa abdominal, en quien se realizé una
tomografia computarizada de abdomen que identificé una lesion de aspecto infiltrativo tumoral, comprometiendo
la grasa retroperitoneal en la transcavidad de los epiplones. Por via percutdnea se tom6 una biopsia que informé
un pseudotumor inflamatorio retroperitoneal. Fue llevado a cirugia radical abdominal, con patologia quirtrgica
final que describié un tumor miofibroblastico inflamatorio de compromiso multifocal, adherido a la serosa del
estémago e intestino delgado, sin compromiso muscular.

Discusion. El tumor inflamatorio miofibroblastico es una entidad rara, de etiologia por esclarecer y dificil diagnéstico.
Presentamos el caso clinico de un paciente con tumor inflamatorio miofibroblastico gastrointestinal.

Conclusioén. Se describe el caso clinico de un paciente con un tumor inflamatorio miofibroblastico gastrointestinal,
de presentacion rara en nuestro medio. Es importante la comparacién con casos similares para poder hacer
conclusiones utiles en la practica clinica.
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Abstract

Introduction. Inflammatory myofibroblastic tumor is a rare proliferative disease of uncertain etiology, characterized
by the proliferation of epithelioid or fused myofibroblasts mixed with predominantly mononuclear inflammatory
cells. In general, itis considered a benign lesion, although in some cases this neoplasm has shown aggressive behavior
in terms of local recurrence and metastasis. The definitive treatment is complete surgical resection.

Clinical case. A 67-year-old patient with a two-month history of fever and an abdominal mass underwent a computed
tomography scan of the abdomen that identified an infiltrative tumor, compromising the retroperitoneum fat in the
lesser cavity. A biopsy was taken percutaneously, which reported a retroperitoneal inflammatory pseudotumor. He
was taken to radical abdominal surgery, with final surgical pathology describing an inflammatory myofibroblastic
tumor with multifocal involvement attached to the serosa of the stomach and small intestine without muscle
involvement.

Discussion. Inflammatory myofibroblastic tumor is a rare entity, of unknown etiology and difficult to diagnose.
We present a clinical case of gastrointestinal myofibroblastic inflammatory tumor to better understand this entity.

Conclusion. The clinical case of a patient with a gastrointestinal myofibroblastic inflammatory tumor, a rare
presentation in our environment, is described. Comparison with similar cases is important to draw useful conclusions

in clinical practice.

Keywords: gastrointestinal neoplasms; gastrointestinal tract; fibroblasts; pseudotumor; case report.

Introduccién

Los tumores inflamatorios miofibroblasticos son
tumores raros, de etiologia desconocida. Abarcan
un espectro de proliferacion miofibroblastica con
una cantidad variable de infiltrado inflamatorio.
Se ha denominado de diferentes maneras como
pseudotumor inflamatorio, xantoma fibroso, gra-
nuloma de células plasmaticas, pseudosarcoma,
hamartoma linfoide y, actualmente, como tumor
inflamatorio miofibroblastico. Esta amplia no-
menclatura refleja la incertidumbre respecto a
su naturaleza®.

Se han propuesto varias teorias respecto a su
etiologia, como un proceso reactivo a infecciones,
procesos autoinmunes o sindrome paraneoplasico,
pero la etiologia continua siendo desconocida. Se
ha relacionado también con procesos infecciosos,
metdstasis y alteraciones genéticas cromosomicas
clonales adquiridas ™.

Su presentacidn clinica puede ser muy varia-
ble, dependiendo del lugar anatémico donde se
origine, y puede incluir sensacién de masa, dia-
foresis, fiebre, pérdida de peso y dolor? Afecta
principalmente nifios y adultos jovenes, pero

puede aparecer en cualquier edad y no tiene pre-
ferencia por género alguno?.

El diagnoéstico histolégico consiste en la proli-
feracion de miofibroblastos mezclados con células
inflamatorias, predominantemente mononuclea-
res. Se requiere estudio de inmunohistoquimica,
que muestra que las células tumorales son carac-
teristicamente positivas parala actina del musculo
liso, con o sin expresion de desmina; focalmente
positivo para vimentina y negativo para CD117 y
CD343* La quinasa del linfoma anaplasico, tam-
bién conocida como receptor de tirosina quinasa
ALK o CD246 ayuda a establecer el diagndstico,
que no se puede realizar mediante estudios de
imagenes. El diagnoéstico definitivo es histopato-
logico ™.

Inicialmente se consideraba que el pulmén
era el 6rgano mas cominmente comprometido,
sin embargo, publicaciones recientes muestran
mayor incidencia en focos extrapulmonares como
la cavidad abdominopélvica, siendo el higado uno
de los mas comprometidos . Se han informado
sitios atipicos como intestino, pancreas, aparato
genitourinario y sistema 6seo®.
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El tratamiento definitivo es la reseccion qui-
rurgica completa, aunque en algunos casos esta
entidad tiene regresién espontdnea, por lo que
los autores han planteado la posibilidad del ma-
nejo conservador >’. Hasta la fecha, hay poca
evidencia del papel de la quimioterapia en los
tumores inflamatorios miofibroblasticos y la
mayoria de los reportes corresponden a la po-
blacién pediatrica ® La radioterapia ha mostrado
algunos beneficios en los tumores inflamatorios
miofibroblasticos pulmonares, pero no parece
tener beneficio en las localizaciones extrapul-
monares ..

La tasa de recurrencia varia segtn el sitio ana-
tomico, desde 2 % en el pulmdn hasta un 25 % en
lesiones extrapulmonares®.

Caso clinico

Paciente masculino de 67 afos, con Gnico ante-
cedente de hipertension arterial, que consult6
por un cuadro clinico de dos meses de evoluciéon
de fiebre intermitente de predominio nocturno,
con sensacién de masa abdominal dolorosa en
epigastrio; al interrogatorio negaba cambios en
el habito intestinal, nduseas, vdmito o alglin otro
sintoma gastrointestinal. Como estudio inicial se
realiz6 una tomografia computarizada contrasta-
da de abdomen y pelvis en donde se describi6 una
lesion de aspecto infiltrante tumoral primario, con
compromiso de la grasa a nivel retroperitoneal en
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la transcavidad de los epiplones, y enfermedad
diverticular (Figura 1).

Se tomd biopsia percutdnea de la lesiéon con
hallazgos patolégicos de pseudotumor inflama-
torio. Por su compromiso en la cara posterior del
estdmago y mesocolon transverso se realiz6 una
gastrectomia subtotal radical con reconstruccion
en Y de Roux y colectomia parcial del transverso
con anastomosis mecanica colo-colénica por la-
parotomia (Figura 2).

El resultado de la patologia quirdrgica final
informé tumor miofibroblastico inflamatorio, de
compromiso multifocal, adherido a la serosa de
estémago e intestino, sin compromiso muscular,
bordes de reseccion libres de tumor, con 20 ganglios
negativos para malignidad y epiplén normal (Figura
3). Los marcadores de inmunohistoquimica fueron
positivos para CD68 en abundantes histiocitos y
Desmina positiva en fibras musculares y fueron ne-
gativos para AML, CK, CD10, H Cladesmon, CD35,
CD68,CD21, MDM2 ALK, S100, ki67 del 30 %.

Discusioén

El tumor miofibroblastico es una entidad que se
agrupa dentro de los pseudotumores inflamato-
rios. Puede aparecer en cualquier grupo de edad,
pero es mas frecuente en las primeras dos décadas
delavida, con un promedio de edad al diagnéstico

de 10 afos, sin diferencia significativa entre los
dos sexos®.

Figura 1. Tomografia computarizada de abdomen y pelvis contrastada, las flechas sefialan la masa solida
heterogénea compatible con un tumor miofibroblastico inflamatorio gastrointestinal. A. corte axial. B. corte
coronal. Fuente: elaboracion por los autores.
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Figura 2. A. hallazgo intraoperatorio en bloque con el colon. B. espécimen quirdrgico del tumor
miofibroblastico inflamatorio. Fuente: elaboracion por los autores.

Figura 3. A. 40X, tincion de hematoxilina, la flecha sefiala las células neoplasicas grandes de nucleos densos,
acompanadas de células inflamatorias. B. 40X, tincion de inmunohistoquimica con AML donde se resaltan
las células neoplasicas (flechas). Fuente: elaboracion por los autores.

La teoria de origen mds aceptada es una res-
puesta inflamatoria exagerada posterior a un
trauma localizado. En segundo lugar, se propone
la infeccién como antecedente, la cual es produ-
cida con mayor frecuencia por micobacterias,
virus de Epstein-Barr, Actinomyces y Mycoplas-
ma. Se han demostrado otras asociaciones con
Mycobacterium avium-complejo intracelular,

Corynebacterium equi, Escherichia colj, Klebsiella,
Bacillus sphaericus, Pseudomonas, Helicobacter
pylori, Coxiella burnetii, e incluso virus de inmu-
nodeficiencia humana. La etiologia infecciosa es
soportada por el papel de las citocinas, princi-
palmente la interleucina 6 (IL-6), de la que se ha
descrito una posible aproximacion terapéutica
especifica®.
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Por su presentacion clinica e imagenoldgica
y por sus componentes histoldgicos variables, su
diagnéstico es dificil. Se han identificado asocia-
ciones con anormalidades cromosOmicas, como
translocaciones en el brazo largo del cromosoma
2 y en el brazo corto del cromosoma 9, y abe-
rraciones citogenéticas, tales como el gen ALK
(anaplastic lymphoma kinase) mutaciéon p53 y
expresion MDM2, lo cual podria, posteriormente,
reconocerse como una lesiéon neoplasica especi-
fica o un verdadero tumor®.

Las lesiones tumorales son Unicas, pero pue-
den ser multiples hasta en el 5 % de los casos. Se
manifiesta clinicamente con signos y sintomas
constitucionales dependiendo del sitio de origen
y del efecto de masa sobre los 6rganos vecinos®.

Conclusiones

El tumor miofibroblastico estd catalogado como
un tumor de comportamiento intermedio. Sus
manifestaciones clinicas son variadas y estan
determinadas por el sitio anatémico afectado. El
manejo depende de su localizacion, expresion de
ALK, comportamiento y factibilidad de reseccion
quirurgica.

En este reporte se presentd el caso de un
hombre adulto mayor con un tumor inflamato-
rio gastrointestinal, de compromiso multifocal,
adherido a la serosa del estdbmago e intestino, sin
compromiso muscular, manejado con cirugia radi-
cal, sin identificar malignidad, pocas veces descrito
en la literatura.
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