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Resumen

Introduccion: Los tumores miofibroblasticos inflamatorios son una entidad poco frecuente
cuyo comportamiento bioldgico y etiologia son inciertos. El abdomen es el sitio extrapulmo-
nar mas frecuente y la inmunoreactividad a ALK apoya el diagnéstico definitivo. El trata-
miento suele ser la resecciéon quirdrgica con seguimiento estrecho por probabilidad de
recidiva. Objetivo y Caso: Reporte de caso de masculino de 32 afios con tumor miofi-
broblastico inflamatorio abdominal de 9.6 centimetros de diametro, ALK positivo, tratado
mediante colectomia derecha y anastomosis ileo-célica. Discusion: Los tumores miofi-
broblastico inflamatorios intraabdominales se caracterizan por debutar con sintomas en ba-
se a la localizacién anatémica. El abordaje quirtrgico es la primera eleccion y no existe un
consenso sobre el manejo sistémico en el escenario adyuvante. El re-arreglo de ALK en un
50-70% juega un papel fundamental en la terapia dirigida. Conclusién: La terapia definitiva
de los tumores miofibroblasticos inflamatorios a nivel abdominal es la cirugia radical por la
probabilidad de recidiva local y el estudio de ALK debe ser parte del abordaje diagnostico
histopatoldgico de los tumores con células alargadas y diferenciacion de musculo liso.

Abstract

Introduction: Inflammatory myofibroblastic tumors are a rare entity whose biological beha-
vior and etiology are uncertain. The abdomen is the most frequent extrapulmonary site and
ALK immunoreactivity supports the definitive diagnosis. Treatment is usually surgical resec-
tion with close follow-up due to the probability of recurrence. Objective and Case: Case re-
port of a 32-year-old male with an abdominal inflammatory myofibroblastic myofibroblastic
tumor 9.6 centimeters in diameter, ALK positive, treated by right colectomy and ileo-colic
anastomosis. Discussion: Intra-abdominal inflammatory myofibroblastic myofibroblastic tu-
mors are characterized by anatomical localization of symptoms. Surgical approach is the
first choice and there is no consensus on systemic management in the adjuvant setting.
ALK rearrangement in 50-70% plays a pivotal role in targeted therapy. Conclusion: The de-
finitive therapy for inflammatory myofibroblastic tumors at the abdominal level is radical sur-
gery because of the probability of local recurrence and ALK study should be part of the
histopathological diagnostic approach for tumors with elongated cells and smooth muscle
differentiation.

INTRODUCCION

Los tumores miofibroblasticos inflamatorios, previamente
conocidos como “pseudotumores inflamatorios” son neo-
plasias poco frecuentes reportadas en un rango de 100 a
200 casos por ano, que afectan en su mayoria a nifios,
adolescentes y adultos jovenes. Manifiesta una tendencia
a predominio en mujeres 4:1 y un comportamiento biologi-
co incierto [1]. La etiologia es desconocida, pero se aso-

cia a factores tipo traumatismo, cirugias previas, infeccio-
nes crénicas o re-arreglos genéticos; La sintomatologia
suele ser no caracteristica e involucrar pérdida de peso y
fiebre asociado a anemia hipocrémica, trombocitosis e hi-
pergammaglobulinemia [2]. En la literatura se describen
como tumores de composicién variable que incluyen célu-
las alargadas miofibroblasticas proliferativas en conjunto
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con infiltrado inflamatorio de linfocitos, células plasmati-
cas y eosindfilos. Los 3 principales subtipos son: fibromi-
xoide, patron proliferativo y patron esclerosante [3].

La lesiéon suele involucrar érganos viscerales y/o tejidos
blandos siendo la ubicacién mas frecuente el parénquima
pulmonar seguido de la localizacién intraabdominal como
sitio mas frecuente extrapulmonar [3].

Avances moleculares recientes sugieren una patogénesis
neoplasica con marcadores positivos de musculo liso co-
mo SMA y desmina. La inmunoreactividad a la quinasa
de linfoma anaplasico o ALK se observa en un 35-60%
de los casos lo que define el diagndstico definitivo [3].

Presentamos un reporte de caso de un paciente joven
con un tumor miofibroblastico inflamatorio abdominal des-
cribiendo sus caracteristicas clinicas, radioldgicas e histo-
patoldgicas tratado mediante reseccion radical.

CASO CLINICO

Masculino de 32 afios que acudié con sintomatologia de
astenia, adinamia, fiebre intermitente y dolor abdominal
difuso pobremente localizado asociado a pérdida de peso
progresiva no intencionada de 40 libras en 6 meses de
evolucion. Sin antecedentes médico-quirtrgicos relevan-
tes ni patologia heredofamiliar. Neg6 utilizacion de al-
cohol, tabaco o drogas.

El examen fisico reveld un paciente con sindrome anémi-
co y masa palpable dolorosa que se extendia desde el

Figura 1. Imagen tomografica de lesion intraabdominal.

epigastrio hasta el flanco e hipocondrio derecho. La con-
sistencia era indurada y con pobre delimitacion de sus
bordes. No se consigno otro hallazgo relevante en el res-
to de la evaluacion clinica. Destacaba una hemoglobina
basal de 5.7 g/l que requirid hospitalizacién.

Se realizd una tomografia computada de térax, abdomen y
pelvis contrastada para estadificacion que demostrd una
masa poli lobulada de 9.6 x 8.9 centimetros en el flanco
derecho con pobre plano de separacion con el colon trans-
verso que, a su vez, demuestra engrosamiento concéntri-
co de su pared (Figura 1A y 1C). Dicha masa se asocia
con una compresion de la vena cava inferior y cuarta por-
cion duodenal sin datos de infiltracion (Figura 1B).

Los ganglios regionales hacia el colon derecho muestran
un eje corto maximo de 1 centimetro. No hay datos de
nédulos pulmonares ni sospecha de enfermedad hepati-
ca diseminada.

Se documenté una biopsia percutanea transabdominal
guiada por tomografia computada que report6 a nivel his-
topatoldgico, una proliferacion mesenquimal de potencial
maligno incierta sugestivo de tumor miofibroblastico infla-
matorio. Con perfil de inmunohistoquimica SMA.

Abordaje quirurgico

Previa optimizacion intrahospitalaria del estado anémico
y nutricional fue llevado al quiréfano donde mediante
abordaje abierto convencional tipo laparotomia explorato-
ria, se documento una cavidad sin datos de enfermedad
peritoneal diseminada.

1A) Corte axial: Representando la compresién extrinseca de la vena cava inferior con flecha; 1B) Corte coronal: Tumoracién de 9.6 x

8.9 centimetros hacia flanco derecho sobre raiz de mesenterio.
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Figura 2. Pieza quirurgica.

2A) Vision frontal donde destaca el epiplon mayor, colon derecho y colon transverso junto con masa polilobulada de 10 centimetros;
2B) Vista posterior representando 1 — Colon transverso, 2 - Lesién dependiente de colon derecho con infiltracién macroscépica y 3 -

Apéndice cecal.

Figura 3. Anatomia patoldgica.
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3A) Tincién de hematoxilina-eosina; 3B) Inmunohistoquimica positiva de ALK.

Se localizé la masa en relacién con la clinica y estudios
de imagen previos, procediendo a la liberacion del liga-
mento gastro-colico y linea de Told derecha. Sin criterios
de irresecabilidad, se realizé una colectomia derecha con
ligadura alta de los vasos colicos derechos e ileo-colicos
junto con la linfadenectomia regional correspondiente (Fi-
gura 2Ay 2B).

Se completd la intervenciéon con una anastomosis prima-
ria ileo-colica de transverso.

No hubo complicaciones mayores intraoperatorias y el
paciente cursé un postoperatorio favorable con egreso al
3er dia de hospitalizacion tolerando la via oral.

Reporte de Patologia (Figura 3A'y 3B):
-Tumor miofibroblastico inflamatorio.
-Masa multifocal de 11 centimetros en didmetro maximo.
-Nodulo satélite de 1 centimetro en mesocolon derecho.
-Margen de reseccion retroperitoneal marginal al tumor.
-Margenes longitudinales sin evidencia tumoral.
-0 de 12 ganglios linfaticos positivos por enfermedad.
-Re-arreglo ALK positivo.

A 6 meses de la intervencioén quirdrgica, paciente con me-
jor estado general, adecuado control de hemoglobina y
sin datos de recurrencia loco-regional.
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DISCUSION

Los tumores miofibroblasticos inflamatorios son parte de
neoplasias de tejido blando con un componente celular
mixto e inicialmente conocidos como pseudotumores in-
flamatorios por su capacidad de mimetizar el comporta-
miento de tumores malignos. Su biologia tumoral en la
actualidad se considerada de comportamiento intermedio
con una tendencia a 25% de recurrencia local y menos
de 5% de enfermedad metastasica a distancia en distin-
tas cohortes de casos [4].

Macroscopicamente suelen tener caracteristicas gelatino-
sa o firme y de coloracién blanca-grisacea en su superfi-
cie. El patron mixoide posee una forma nodular con tejido
de granulaciéon y estroma edematoso con vasos sangui-
neos. En el patrén celular alargado es caracteristica la
proliferacion celular de fasciculos en un estroma tipo
colageno. Por ultimo, el patron hipo celular asemeja una
fibromatosis desmoide o cicatriz con abundantes células
inflamatorias [5].

El diagndstico definitivo se basa en las variables histopa-
tolégicas de los 3 subtipos definidos y la inmunohistoqui-
mica mediante el uso de vimentina, actina de musculo
liso o SMA, desmina y actina de musculo especifica con
negatividad a S-100, CD117 y miogénica [6].

La quinasa de linfoma anaplasico o ALK, cuyo locus se
encuentra en el cromosoma 2p23 tiene un papel relevan-
te en el desarrollo de este tipo de tumores. El re-arreglo
de este gen puede producir la codificacion el receptor de
tirosina-quinasa en su forma activada. Entre un 50-70%
de los tumores miofibroblasticos inflamatorios presentan
positividad a esta alteracion como fue demostrado en es-
te caso y se asocia a pacientes jovenes. Los estudios de
secuenciacion han permitido identificar otras alteraciones
como las fusiones genéticas en ROS-1, RET, PDGFR be-
tay NTRK [7].

A nivel abdominal, solo existen reportes de caso que re-
presentan el manejo actual y el diagndstico diferencial
abarca entidades que afectan la zona mesentérica como
linfomas, sarcomas, tumores del estroma gastrointestinal,
tumores desmoides y neuroendocrinos. Multiples sitios de
afectacion intraabdominal han sido descritos en la litera-
tura. El rango de diametro tumoral reportado va de 6 a 20
centimetros con tasa de recurrencia variable [8].

La presentacion clinica suele ser variable y el diagnostico
usualmente se realiza ante la presencia de tumoraciones
avanzadas asociado a sintomas locales por efecto de
masa. La apariencia por estudio de imagen suele ser mix-
ta, con un realce homogéneo en la parte sdlida del tumor
con margenes bien definidos; A su vez, puede presentar
componente graso o calcificado. El sindrome constitucio-
nal se puede observar en un 15 - 30% de los pacientes
caracterizado por fiebre, malestar general y pérdida de
peso significativa. Los laboratorios que podemos obser-

var son: anemia microcitica, velocidad de eritrosedimen-
tacion elevada, gammapatia policlonal y trombocitosis
reactiva. Estos signos y sintomas se asocian a la sobre-
produccion de IL-1 e IL-6 [9].

El abordaje terapéutico primario consiste en la reseccion
oncoldgica completa cuyo objetivo es el diagndstico y tra-
tamiento definitivo de la enfermedad. No hay un trata-
miento sistémico estandar y la expresion del re-arreglo en
ALK ha permitido amplificar el uso de terapia genética di-
rigida, asi como la aplicacién de Crizotinib como inhibidor
de ALK con una tasa de respuesta favorable [9-10]. Las
caracteristicas asociadas a peor prondstico son: el sexo
femenino, localizacion abdominopélvica, expresion de
p53, aneuploidia y ALK negativo; La probabilidad de re-
currencia se asocia significativamente a tumores multilo-
bulados y resecciones incompletas [10].

Este trabajo destaca la importancia de describir un cua-
dro clinico de una entidad rara con un abordaje quirirgico
completo y la utilidad de la inmunohistoquimica en dife-
renciar este subtipo histologico tumoral, asi como de su
beneficio en guiar un potencial manejo sistémico.

CONCLUSIONES

El tratamiento definitivo de los tumores miofibroblasticos in-
flamatorios abdominales es la cirugia radical por la proba-
bilidad de recidiva local y el estudio ALK debe formar parte
del abordaje histopatolégico diagndéstico de los tumores
con células fusiformes y diferenciacion de musculo liso.
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