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Resumen Summary

El tumor miofibrobléstico inflamatorio tiene un comportamiento
predominantemente benigno pero en ocasiones puede mostrar
grados variables de agresividad. Se localiza en diferentes érga-
nos, el pulmén es el sitio més frecuente, seguido por la cavidad
abdominal. Se presentan 2 casos con tumor miofibroblastico in-
flamatorio. Caso N° 1 femenino de 5 afios con palidez cutdneo
mucosa, hiporexia, dolor abdominal, fiebre, soplo cardiaco y
hepatoesplenomegalia. Ultrasonido, tomografia y estudio radio-
légico contrastado: tumor en cuerpo géstrico con engrosamiento
de sus paredes sugestivo de enfermedad linfoproliferativa. Estu-
dio endoscépico: lesién verrugosa, en curvatura mayor y cuerpo
alto. Biopsia: no concluyente. Caso N° 2 femenino de 14 afios
con estrefiimiento agudo, dolor abdominal, masa palpable en
mesogastrio e hipogastrio. Ultrasonido y tomografia: lesién ocu-
pante de espacio en mesenterio, quistica. Las dos pacientes pre-
sentaron anemia severa, leucocitosis y trombocitosis. Se realizé
laparotomia exploradora en ambas, caso N° 1: tumor sélido en
curvatura mayor géstrica, se hizo reseccién completa mediante
gastrectomia parcial. Caso N° 2: tumor que surge del mesocolon
transverso, quistico, ocupando todo el abdomen, 90% fue rese-
cado. Diagnosticé histopatolégico: tumor miofibrobléstico infla-
matorio. Evolucién satisfactoria en ambos casos. Esta neoplasia
debe sospecharse en nifios para evitar terapias radicales, la ci-
rugia conservadora es suficiente como tratamiento en la mayoria
de los casos.

Palabras clave: Tumor miofibroblastico inflamatorio, Dolor ab-
dominal, Masa abdominal.
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The inflammatory myofibroblastic tumor behaves predominantly
benign but can sometimes show varying degrees of aggressive-
ness. It is located in different organs, the lung is the most frequent,
followed by the abdominal cavity. We present 2 cases of infla-
mmatory myofibroblastic tumor. Case No. 1 female 5 years old
with pale skin mucosa, anorexia, abdominal pain, fever, heart
murmur, and hepatosplenomegaly. Ultrasound, CT and contrast
radiological study: tumor in the stomach with thickening of their
walls suggestive of lymphoproliferative disease. Endoscopic Stu-
dy: warty lesion on greater curvature and high body. Biopsy in-
conclusive. Case No. 2 female 14 years with severe constipation,
dominal pain, palpable mass in mesogastrium and hypogastric.
Ultrasound and CT: space-occupying lesion in the mesentery, cys-
tic. The two patients had severe anemia, leukocytosis and throm-
bocytosis. Laparotomy was performed in both Case No. 1: solid
tumor greater curvature gastric resection was completed by par-
tial gastrectomy. Case No. 2: tumor that arises from the transverse
mesocolon, cystic, occupying the entire abdomen, 90% were re-
sected. Pathological diagnosis: inflammatory myofibroblastic tu-
mor. Satisfactory in both cases. This neoplasm should be suspec:
ted in children to prevent radical therapies, surgery, conservative
treatment is sufficient in most cases.

Key words: Inflammatory myofibroblastic tumor, Abdominal
pain, Abdominal mass.
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Introduccion

El tumor miofibroblastico inflamatorio (TMI) es una neoplasia me-
senquimal infrecuente constituida por una proliferacién de células
fusocelulares con un componente inflamatorio variable. Ha recibi-
do diferentes denominaciones siendo la de TMI la més aceptada
actualmente.! Estas lesiones afectan mdés frecuentemente a nifios y
adultos j6venes, con igual distribucién por género.>35 La etiolo-
gia del TMI se desconoce, factores predisponentes como cirugia
previa, frauma, infecciones, reaccién inmunolégica, esteroides y
radioterapia se ha sugerido en algunos casos.>¢”# El tumor mio-
fibroblastico inflamatorio puede encontrarse en numerosos sitios
extra pulmonares pero raramente en el estémago,'? el pulmén es
el sitio més frecuente de localizacién seguido por el abdomen.*
Clinica y radiolégicamente puede simular una neoplasia maligna
generando un dilema diagnéstico y terapéutico.'? Sin embargo
ain es desconocido si este proceso es reactivo o neoplésico.

Los tumores miofibroblasticos inflamatorios probablemente cons-
tituyen un espectro heterogéneo de entidades que incluyen lesio-
nes reactivas y neopldsicas, benignas y malignas de tumores me-
senquimales.? Ellos son lesiones infiltrativas y pueden extenderse
a través de la pared gastrica, algunas veces alcanzando érga-
nos adyacentes como el eséfago, duodeno, cavidad peritoneal,
péncreas e higado. Estos hallazgos simulan malignidad en los
estudios endoscépicos y radiolégicos.> ' A pesar de hallazgos
patolégicos similares algunos pacientes tienen un curso favorable
después de la reseccion quirdrgica, pero en otros el tumor recurre
y ocasionalmente conduce a la muerte.>":12

PRESENTACION DE CASOS

Presentamos dos casos clinicos en los cuales se diagnosticé TMI
en cavidad abdominal: estémago y mesocolon transverso que a
pesar de tener igual diagnéstico histolégico la presentacion cli-
nica y las caracteristicas macroscépicas e imageneoldgicas del
tumor fueron completamente diferentes.

Caso 1: Femenino de 5 afios, con antecedente de sindrome
hepatoesplénico, neumonia izquierda y anemia ferropénica 2
afios antes de inicio de enfermedad actual. Consulta por palidez
cutdneo-mucosa, hiporexia, dolor abdominal en hipocondrio iz-
quierdo de un mes de evolucién y fiebre de 39° C de predominio
nocturno 7 dias antes de su ingreso. En la exploracién fisica se
evidencia palidez cuténeo-mucosa, soplo cardiaco y hepatoes-
plenomegalia. Los exdmenes de laboratorio reportaron anemia
severa, leucocitosis, trombocitosis, aumento de la velocidad de
sedimentacién y de la Proteina C Reactiva. Ecosonograma ab-
dominal revela tumor redondeado, ecomixto en cuerpo géstrico
de 53,7 x 59,9 mm, con adenopatias satélites que impresiona
linfoma géstrico (Figura 1). Tomografia y estudio radiolégico
contrastado informan tumor en cuerpo gdstrico con engrosamien-
to de sus paredes sugestivo de enfermedad linfoproliferativa. Estu-
dio endoscépico: lesion verrugosa, en curvatura mayor y cuerpo
alto elevada, de 5 a 6 cm de longitud, ulcerada, ampular, san-
grante, que deforma la pared gastrica, de consistencia dura al con-
tacto con pinza de biopsia. Biopsia no concluyente (Figura 2). Se
realizé laparotomia exploradora encontrandose tumor sélido que
ocupa curvatura mayor del estémago que infiltra todas las pare-
des, con adenopatia de 3 x 2 ¢cm en curvatura mayor a nivel de
antro, se realizé gastrectomia parcial mas exéresis de ganglios
peripancredticos e hilio esplénicos. La biopsia reporté Tumor mio-

fibroblastico inflamatorio  con ulceracién de la pared gastrica,
necrosis e inflamacién aguda sin evidencia de malignidad.
Ocho meses posterior a su egreso la paciente se ha mantenido
asintfomdtica.

Caso 2: Femenino de 14 afios previamente sana, sin antece-
dentes patolégicos positivos quien consulté por estrefiimiento
agudo de 15 dias de evolucién y dolor abdominal difuso. A
la exploracién fisica la paciente lucia en buenas condiciones,
hemodindmicamente estable. En abdomen se palpé masa a nivel
de mesogastrio mévil, que llega hasta hipogastrio, de consisten-
cia renitente y de aproximadamente 15 x 22 c¢cm de longitud.
Los exédmenes de laboratorio revelaron leucocitosis, trombocitosis,
anemia y aumento de la velocidad de sedimentacion globular.
El ultrasonido abdominal reporté LOE intrabdominal en linea
media, sugiriendo quiste de mesenterio gigante. TAC abdomino-
pélvica con doble contraste evidencia LOE que se extiende a nivel
de la raiz del mesenterio prominentemente linea media y flanco
derecho, lobulada, tabicada, de aspecto quistico con dreas cal-
cificadas, que desplaza estructuras adyacentes asi como también
grandes vasos, ocasionando obstruccién con dilatacion de colon
descendente y sigmoides (Figuras 3 y 4).
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Figura 1 Ultrasonido Abdominal: corte tranversal: LOE.
Caso N° 1

Figura 2 Imagen Endoscopica: tumor infiltrativo en la pared
gastrica. Caso N°1
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Figura 3 TAC con doble contraste, tumoracién quistica.
Caso N° 2

Figura 4 TAC con doble contraste, tumoracién quistica.
Caso N° 2

Se realizé laparotomia exploradora media, supra e infraumbili-
cal encontrandose gran tumoracién que ocupa todo el abdomen,
desplazando colon transverso hacia abajo y asa delgadas hacia
hueco pélvico, produciendo obstruccién parcial del duodeno |, |I
y Il porcién, adherido a cara libre de vesicula biliar, surge del
mesocolon transverso, de naturaleza quistica, multilocular con [i-
quido hemdtico a tensién en su interior, fétido, desplazando rifién
hacia linea media y hacia abajo, estémago hacia arriba ocupan-
do toda la curvatura mayor y su cara posterior. Pared del tumor
edematizada, gruesa, adherida firmemente al epiplén mayor. Se
realizé exéresis de mdés o menos 90% del tumor, liberacién de |, |l
y Il porcién del duodeno, cierre de brecha mesentérica. Se envié
pieza anatémica con el probable diagnéstico de hemolinfangio-
ma de raiz del mesocolon.

El estudio histopatolégico reporta pared del quiste ulcerada
con fejido fibroconjuntivo vascularizado y focos de adipocitos,
con fibroblastos reactivos, hialinizacién, hemorragia, congestion
vascular, inflamacién crénica reagudizada (linfocitos, desmoci-
tos, histiocitos, eosindfilos y neutréfilos) reaccién gigantocelular
tipo cuerpo exirafio y cristales de colesterol. Cimulos linfoides.
Necrosis focal. No mitosis, no atipias. Células endoteliales promi-
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nentes, hemosiderina, calcificacién distréfica, dilatacion y ectasia
vascular compatible con Tumor Miofibroblastico Inflamatorio.

Dos meses después de la cirugia la paciente fue reintervenida
por obstruccién intestinal por bridas realizandose liberacién de
estas mas apendicectomia. Actualmente se mantiene asintométi-
ca sin recidivas del tumor.

Discusiéon

El TMI se puede localizar desde cerebro hasta vejiga, siendo el
pulmén el sitio més frecuente. El abdomen es el segundo lugar de
presentacion, tanto intra como extraperitoneal. El mesenterio es el
més afectado, seguido por higado, vejiga y estémago. Sitios menos
frecuentes son ovario, Utero, bazo, y pdncreas.® Las lesiones son @
menudo extensas y pueden infiltrar érganos adyacentes.®1213.1415

Se ha descrito en personas de cualquier edad sin predileccién
de sexo, no obstante el TMI gastrico afecta més a menudo a
nifios y adultos j6venes, predominando en la edad preescolar y

en el sexo femenino,’ datos que concuerdan con nuestra paciente
del Caso N° 1.

En el presente estudio ambos casos presentaron dolor abdo-
minal como manifestacién inicial, masa palpable en el caso nu-
mero 2, y manifestaciones sistémicas en el Caso N° 1, datos
similares a los reportados por otros autores quienes encontraron
que los sintomas principales cuando el TMI se ubica en abdomen
son masa, dolor y manifestaciones sistémicas (fiebre, pérdida de
peso, anorexia, poca ganancia ponderal) de meses de evolucién.
Algunos pacientes presentan disfagia, oclusién intestinal, estrefi-
miento, vémitos, hematemesis y melena.?35¢

El TMI @ menudo se asocia con anormalidades de laboratorio
como anemia, trombocitosis, leucocitosis, velocidad de sedimen-
tacion globular elevada e hipergamaglobulinemia, estas altera-
ciones son mds frecuentes cuando el TMI se localiza en abdomen
comparado a nivel pulmonar. 8,9 Las dos pacientes de los casos
presentados, mostraron anemia severa, leucocitosis y trombocito-
sis, en el Caso N° 1 ademas elevacién de proteina C reactiva.
El diagnéstico preoperatorio por estudios radiolégicos es a me-
nudo dificil debido a que las caracteristicas son similares tanto
a procesos inflamatorios como a neoplasias. En el Caso N° 2 el
ultrasonido abdominal y la TAC con doble contraste reportaron
lesién ocupante de espacio quistica compatible con quiste de me-
senterio gigante. Mientras que en el caso N°1 se describieron en
los estudios de imagen hallazgos sugestivos de linfoma intestinal
con adenopatias retroperitoneales y mesentéricas.

Una biopsia endoscépica preoperatoria con la confirmacién
por examen microscépico puede sugerir TMI,'° sin embargo en
nuestra paciente con TMI géstrico debido a la consistencia dura
de la lesién no fue posible tomar una muestra adecuada para su
andlisis histopatolégico.

El diagnéstico diferencial del TMI es con tumores estromales
gastrointestinales (GIST), tumores del sistema nervioso autoné-
mo gastrointestinal, linfoma, leiomiosarcoma, rabdomiosarco-
ma, tuberculosis, teratoma, adenoacarcinoma, hamartoma y
neuroblastoma.”810.12

Por lo general la neoplasia es Gnica pocos pacientes presentan
lesiones multicéntricas (5%). La mayoria de los TMI tienen un solo
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nédulo més que ser multinodulares. Los hallazgos radiolégicos
més frecuentes a pesar de ser inespecificos son: tumor sélido,
homogéneo sin calcificaciones. Pocos TMI son heterogéneos (ne-
crosis y/o hemorragia) y presentan calcificaciones (10-25%). 5
A diferencia de uno de nuestros pacientes la lesién no solo fue
de naturaleza quistica sino que era multicéntrica y con calcifi-
caciones, quizés el aspecto quistico de esta en los estudios de
imagenes se debié a los hallazgos macroscépicos encontrados
en la cirugia como fue el gran contenido de sangre y secrecién
fétida que esta contenia seguramente debido a necrosis y/o he-
morragia con infeccién secundaria.

Histolégicamente el TMI consiste en proliferacién de miofibro-
blastos, fibroblastos e histiocitos. Es un verdadero tumor y a pe-
sar de su naturaleza benigna se puede considerar un pseudo-
sarcoma mds que un pseudotumor.>'° Independientemente de su
localizacién la mayoria estan constituidos por miofibroblastos,
fibroblastos, linfocitos, células plaméticas, eosinéfilos y algunos
neutréfilos. Coffin y col, describieron tres patrones histolégicos:
un patrén fibromixoide/vascular, un patrén proliferativo y un pa-
trén esclerosante.’ 113

Estudios citogenéticos han mostrado anormalidades cromosémi-
cas (translocaciones) entre el brazo largo del cromosoma dos y el
brazo corto del cromosoma nueve en pacientes con TMI, lo cual
supone el rol de factores genéticos en su etiologia.>®1¢

En nuestros casos la reseccién quirirgica fue la conducta a
seguir lo cual coincide con varios autores quienes describen que
la cirugia es el tratamiento de eleccién y la mayoria de los pa-
cientes tienen una evolucién favorable después de una adecuada
excision. Aon las recurrencias han sido manejadas por reseccién
repetida con remisién a largo plazo. Cuando es resecado de
forma incompleta la recidiva local es generalmente evidente en 1
afio y rara vez es fatal. Es importante evitar terapias inapropia-
damente agresivas en la mayoria de los casos. El uso de quimio-
terapia o radioterapia no ha sido apoyado en tumores primarios
ni en recurrencias en nifios.'>#

En conclusién, el TMI debe considerarse en cualquier nifio que
se presente con una tumoracién abdominal y signos sistémicos de
inflamacién, sin embargo es importante realizar todos los exadme-
nes paraclinicos pertinentes que puedan contribuir al diagnéstico
antes del acto quirdrgico no obstante en ninguno de los casos
reportados en la literatura ni en nuestros casos se pensé en este
tipo de neoplasia antes de la cirugia por lo que es importante
considerar el TMI en el diagnéstico diferencial de masas abdomi-
nales con sintomas inespecificos sistémicos, nosotros reportamos
dos casos con comportamiento clinico y caracteristicas macroscé-
picas e imageneoldgicas diferentes que resultaron ser un TMI.
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