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reseccion completa del mismo.

Descripcion del caso: Se presenta paciente femenina de 21 afios de edad
con historia de dolor abdominal de 1 afo de evolucion localizado en
epigastrio, acompafiado de fiebre, astenia, adinamia y pérdida de peso. Los
examenes de laboratorio mostraban anemia microcitica y trombocitosis.
La tomografia computarizada mostré una tumoracion quistica heterogénea
en lébulo hepatico izquierdo. Se realizdé una laparotomia exploratoria
encontrando una lesidn quistica en segmentos hepaticos Il y Il la cual se
resecd sin complicaciones. El estudio histopatoldgico reporté un tumor (= jareq_9@hotmail.com
miofibroblastico inflamatorio.
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Conclusiones: Los tumores miofibroblasticos son entidades dificiles de
diagnosticar. Para su tratamiento debe considerarse siempre la reseccion
radical con seguimiento posterior debido a su potencial de recurrencia.
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Abstract

Background: Myofibroblastic inflammatory tumors are a group of
mesenquimatous tumors that have predilection for children and young
adults. It’s diagnose represents a challenge due to the unspecific symptoms
and image studies findings. The definitive diagnose is given by characteristic
histopathological findings. The complete tumor resection is the accepted
treatment.

Case Presentation: A 21 year old woman with previous history of one year
of abdominal pain, localized on the epigastrium, accompanied with fever,
asthenia, adynamia and weight loss. Laboratory exams showed microcytic
anemia and thrombocytosis. The computerized tomography showed a cystic
heterogeneous tumor on the left hepatic lobe. Patient underwent a laparotomy
finding a cystic tumor on hepatic segments Il and I, surgical resection was made
with any complications. The histopathological study reported a myofibroblastic
inflammatory tumor.
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Conclusiones: Myofibroblastic inflammatory tumors are entities difficult
to diagnose. A radical resection should be considered for its treatment with

patient follow up due to its potential recurrence.
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Introduccion

Los tumores miofibroblasticos inflamatorios constituyen
un grupo de tumores mesenquimatosos raros que afectan
predominantemente nifios y adultos jévenes, mostrando ligera
predileccidn por el sexo masculine [1,2]. Descritos por primera vez
en el pulmodn, hoy se conoce que pueden afectar cualquier region
del cuerpo [3-5] Se desconoce el mecanismo exacto por el cual
se desarrollan dichos tumores, pero se ha postulado que podrian
formarse debido a una respuesta inmunoldgica ante infecciones,
trauma y radiacion [3,6-8]. Son considerados tumores benignos
con comportamiento bioldgico intermedio capaces de recidivary
en algunas ocasiones dar metadstasis a distancia [6].

Su presentacién clinica es variable de acuerdo a su sitio de
origen. A menudo los pacientes presentan sintomas inespecificos
como dolor abdominal, fiebre y pérdida de peso [1,2]. Los
hallazgos en estudios de imagen tanto en ultrasonido como en
la tomografia computarizada también son muy variables. Debido
a esto, el diagndstico se basa principalmente en los hallazgos
histopatolégicos que puede presentarse pueden con tres
patrones: patron mixoide/vascular, patrén con células fusiformes
y un patrén hipocelular fibroso, todos con grados variables de
infiltrados inflamatorios principalmente de células plasmociticas
y linfocitos [6,7].

El tratamiento principalmente se basa en la reseccidn quirudrgica
cuando es posible, ademas se han utilizado inmunomoduladores,
quimioterapia y radioterapia [6,8,9]. Debido a su potencial
de presentar recidivas, el seguimiento a largo plazo debe ser
obligatorio [9].

Presentacion del caso

Se presenta caso de paciente femenina de 21 afios de edad con
historia de presentar dolor abdominal de 1 afio de evolucidn,
localizado en epigastrio, de tipo continuo, intensidad leve
a moderada, atenuado parcialmente con analgésicos, sin
exacerbantes, ademas afirmando astenia, adinamia y pérdida
de peso involuntaria, aproximadamente 45 kg en el ultimo
afio. Paciente con antecedentes patoldgicos de asma bronquial
controlada y sindrome anémico, manejado desde hace 3 meses
por el servicio de hematologia sin tener diagndstico etioldgico. Al
examen fisico paciente luce crénicamente enferma, con palidez
mucocutdnea, abdomen plano, se palpa masa en epigastrio en
plano profundo de aproximadamente 12 cms de didmetro, de
bordes regulares, consistencia firme, poco mavil, poco dolorosa
a la palpacion. No se encuentran nédulos ni adenopatias.
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Dentro de los exdmenes de gabinete se encuentra con anemia
microcitica hipocrémica y trombocitosis. Las pruebas hepdticas
se encontraban dentro de pardmetros normales al igual que los
marcadores Alfafetoproteinay CA19-9. (Ver tablal) Se realizé una
tomografia abdominal contrastada que mostraba masa quistica
heterogénea que dependia del |6bulo hepatico izquierdo. (Ver
figura 1)

La paciente fue sometida a una laparotomia exploratoria
encontrando una tumoracion en segmentos hepaticos Il y IlI,
de aspecto quistico, de aproximadamente 13x13 centimetros,
violacea, de bordes regulares. (Ver figura Il) Se realizé reseccién
no anatdmica de ambos segmentos con margenes de 1
centimetro de la lesion. (Ver figura lll) El estudio histopatolégico
encontrd hallazgos compatibles con un tumor miofibroblastico
inflamatorio. Los margenes se encontraban libres de neoplasia.
La paciente fue egresada al quinto dia posterior a la cirugia.

Discusion

El tumor miofibroblastico inflamatorio fue descrito por
primera vez en el pulmdn, inicialmente se pensaba que era
una regeneracion inflamatoria y no un proceso neoplasico
[1,10]. Anteriormente el tumor miofibroblastico inflamatorio se
incluia en un grupo de tumores no neoplasicos conocido como
pseudotumores inflamatorios. Sin embargo en las uUltimas dos
décadas, algunos estudios han demostrado ciertas distinciones
clinicas, patoldgicas y moleculares que lo diferencian de ese
grupo [6].

La Organizacion Mundial de la Salud (OMS) lo define como
un tumor mesenquimatoso compuesto de una proliferacion
miofibroblastica, con abundante citoplasma eosinofilico,
mezclado con infiltracién de células plasmociticas, linfociticas
y eosindfilos [7,11,12]. Actualmente se consideran tumores
benignos con comportamiento bioldgico intermedio, debido a su
tendencia a recidivar y en algunos casos excepcionales presentar
metastasis [6].

El tumor miofibrobldstico inflamatorio es un tumor bastante raro
cuya incidencia exacta no ha sido documentada. En términos
demograficos, el tumor parece ser mas comun en hombres que
en mujeres (1.5:1) [2]. Tiene predileccion por nifios y adultos
jovenes, aunque se puede presentar a cualquier edad.1 Aun no
se ha establecido la etiologia exacta de estos tumores. Se ha
sugerido participacion de una respuesta inmunoldgica a agentes
infecciosos, trauma, y radiacion [3,6-8]. A nivel molecular se ha
descrito una alteraciéon en la degradacion del ARN mensajero
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Tabla 1. Exdmenes de Laboratorio al Ingreso.

Hemograma

Resultados

Valor de referencia*
Hemoglobina 7,9g/dL 12-18g/dL
Hematocrito 29,4% 37-52%

VCM 70.3fL 80-99 fL
HCM 19,0pg 27-31pg
Plaquetas 904 000/pL 130 000-400 000/pL
Leucocitos 10 580/uL 5200-12 400/ pL
Quimica Sanguinea y marcadores tumorales
AST 11 U/L 15-37 U/L
ALT 15 U/L 12-78 U/L
Bilirrubinas totales 0.4mg/dL 0.2-1.0 mg/dL
CA19-9 14.8 U/mL 0-33 U/mL
AFP

2.2ng/mL 0-7 ng/mL
VCM volumen corpuscular medio, HCM Hemoglobina corpuscular media, AST aspartato aminotransferasa, ALT Alanino aminotransferasa.

*Valores de referencia predeterminados por el laboratorio

Tabla 2. Reportes de casos.
Localizacién

Edad/Genero

Signos/sintomas

Laboratorio Tratamiento recibido
Fatiga Leucocitosis
Filips A et al? 2020 323/ F Higado preler abdomlnal-en HEl eleyada Reseccion quirurgica
cuadrante superior Transaminasas
Fiebre levemente elevadas
Dolor epigastrico 2
Bjelovic M et al** 2013 433/ F Estémago Nauseas No descritos GaStreCtom!a sl e
L reconstruccion en Y de Roux
Pirosis
Dolor abdominal Hemoglobina normal
Oeconomopoulou A et a . . o . L
o 63/ M Intestino delgado Fiebre Leucocitosis Reseccion quirurgica
al* 2016 .
Vémito PCR elevada
Pérdida de peso
, Intolerancia a la via oral . ,
18 a *
Ersoy Tetalf 2016 602/ M Higado Masa abdominal No descritos Yeyunostomia
palpable

Dolor Abdominal
Groenveld R et al’ 2014 Pérdida de peso
Fiebre

F femenina, M masculino, PCR proteina C reactiva.
*Tumor irresecable, se derivo al servicio de oncologia para manejo médico. F femenina, M masculino, PCR proteina C reactiva.
*Tumor irresecable, se derivo al servicio de oncologia para manejo médico.

282/ F Mesenterio

No descritos Reseccidn quirdrgica

del I6bulo hepatico izquierdo (fechas blancas).

- Tomograffa abdominal contrastada en su corte axial y coronal que muestran tumoracion quistica heterogénea que depende
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FRE 5 LA

Pieza extraida incluye segmentos hepaticos Il y Il

~

N

- Reseccion hepatica no anatémica del segmento Il y Il completada.

J

mediada por mutacion terminadora (NMD) que contribuye a
la infiltracion de células inflamatorias caracteristica de estos
tumores [13].

Dentro de los sitios de localizacion mas comunes reportados
en la literatura se encuentran el pulmén, cavidad abdominal,
la cabeza y cuello, aunque pueden presentarse en cualquier
parte del cuerpo [3-5]. La sintomatologia es variable y a menudo
inespecifica, va depender de la localizacion del tumor. La mayoria
de informacién de la literatura viene de publicaciones de casos.
(Vertabla Il) Algunos pacientes pueden presentarse asintomaticos
con un tumor diagnosticado incidentalmente [2]. Cuando son
de localizacion abdominal, pueden presentarse con una masa
y sintomas inespecificos que incluyen: dolor abdominal vago,
pérdida de peso, sudoracién nocturna y fiebre [1,2,10]. Otros
hallazgos pueden incluir ictericia obstructiva, hepatomegalia,
esplenomegalia e hipertensién portal [14-16]. Cerca del 15-30%
de los pacientes presentan sindrome constitucional [1].

En los estudios de laboratorio, puede encontrarse
leucocitosis, anemia microcitica asociada a trombocitosis,
hipergammaglobulinemia y velocidad de eritrosedimentacion
elevada [1-3,6]. En los casos de tumores hepaticos las enzimas
hepaticas se pueden encontrar ligeramente elevadas. Los
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marcadores tumorales como Alfafetoproteina (AFP) y antigeno
carcinoembrionario (CEA) no se van a encontrar elevados
[6]. En los estudios ultrasonograficos el tumor suele verse
predominantemente hipoecogénico, aunque se han descrito
lesiones hiperecogénicas complejas [2,16].

Los hallazgos en la tomografia computarizada son variables.
Suele observarse una masa heterogénea bien definida con
grados variables de realce al medio de contraste. Aunque
también se puede presentar sin realce del medio de contraste. La
ausencia de caracteristicas especificas debido a la variabilidad de
composicion histoldgica dificulta el diagndstico y diferenciacién
de otras lesiones, incluyendo tumores malignos, utilizando
Unicamente estudios de imagen [16].

La biopsia por aspiraciéon de aguja fina no siempre es capaz de
realizar el diagnéstico debido a la presencia de multiples tipos de
células inflamatorias. El diagndstico mas exacto se logra mediante
la reseccion completa del tumor. Se requiere la identificacion
de ciertas caracteristicas histopatolédgicas [7]. Los hallazgos
histopatoldgicos pueden incluir tres patrones: patron mixoide/
vascular, patron con células fusiformes y un patrén hipocelular
fibroso, todos con grados variables de infiltrados inflamatorios
principalmente de células plasmociticas y linfocitos [6,7]. El
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diagnéstico diferencial incluye linfoma, sarcoma de partes
blandas, enfermedad metastasica y tumores fibrosos benignos.9

Su diagnéstico preoperatorio supone un verdadero reto debido
a que no existen hallazgos clinicos, laboratoriales o de imagen
patognomonicos de la enfermedad, esto a su vez dificulta el plan
terapedutico. El tratamiento de eleccidn es la reseccidn quirurgica
completa siempre que sea possible [6,8,9]. Se han utilizado
con éxito terapias adyuvantes como inmunomoduladores
(ciclosporina A), quimioterapia (metotrexate, azatiopurina,
ciclofosfamida , entre otros) y radioterapia [6,9]. A pesar que el
tratamiento quirdrgico la mayor parte de veces logra ser curativo,
se debe realizar seguimiento a largo plazo debido a su potencial
de recurrencia [9].

Aln existe mucho por estudiar sobre este tipo de tumores,
en especial sobre etiologia, factores de riesgo, y pruebas
diagndsticas. En pacientes jévenes, con tumoraciones de tejidos
blandos de aspecto radiolégico benigno, a pesar de su poca
frecuencia, se debe tener en mente el tumor miofibroblastico
inflamatorio. Se debe intentar siempre realizar la reseccion
completa del tumor para lograr un procedimiento curativo y a su
vez realizar el diagndstico diferencial de otras patologias.
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