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Resumen

Los tumores miofibroblasticos inflamatorios (TMI) son un grupo infrecuente de neoplasias que afectan
predominantemente a nifios y adultos jovenes. Se localizan habitualmente en pulmones y cavidad abdominal,
donde se manifiestan en forma de masa palpable y dolor abdominal, siendo la invaginacién intestinal
excepcional. Presentamos el caso clinico de un nifio de 5 afios con dolor abdominal y sindrome constitucional,
que en las pruebas de imagen presenta invaginacion yeyuno-yeyunal de probable causa organica. Tras la
exéresis quirtrgica se identificé por histologia un TMI. Aunque el prondstico de este tumor es bueno, siempre
que se consiga la exéresis completa, el seguimiento de estos pacientes es obligado, dada la alta tasa de
recurrencia.
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Abstract

Title: Inflammatory myofibroblastic tumor and intussusception: an unusual presentation

Inflammatory myofibroblastic tumors (IMTs) are a group of rare neoplastic lesions that occur in children and
young adults. Their most frequent locations are lungs and the abdominal region, being abdominal pain or
palpable mass the most common symptoms. Bowel intussusception is very unusual. We present a 5-years-old
boy with abdominal pain and inflammatory signs, with an intramural ileal IMT presenting with intussusception. The
treatment of choice is a complete, nonmutilating excision, and close follow-up are necessary because of their
high rate of recurrences.
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Introduccion

Los tumores miofibroblasticos inflamatorios (TMI) son un grupo infrecuente de neoplasias que afectan
predominantemente a nifios y adultos jovenes. Se localizan habitualmente en pulmones y cavidad
abdominopélvica, tanto a nivel de mesenterio como en retroperitoneo’. Entre un 15 y 30% de ellos asocian
sindrome constitucional? y alteraciones analiticas, como anemia microcitica, trombocitosis y/o elevacién de la
velocidad de sedimentacion globular. Los situados en la cavidad abdominal suelen manifestarse como masa

palpable y dolor abdominal, siendo la invaginacién intestinal una manifestacién excepcional®5.

Aungue en un primer momento fueron descritos como tumores benignos, fruto de una respuesta inflamatoria
aberrante predominantemente miofibroblastica, en la actualidad, y dado su potencial crecimiento infiltrativo,
invasion vascular, metastatizacion y tasa de recurrencia local (25-37%)®87, se consideran verdaderos tumores con

potencial biolégico intermedio.

El tratamiento de eleccion es la extirpacion quirtrgica completa, con una supervivencia libre de eventos alos 5y

10 afios del 87,4 y el 72,8%, respectivamentes.

Caso clinico

Nifio de 5 afios de edad que consulta por dolor abdominal tipo célico, acompafiado de palidez, decaimiento,
pérdida de peso y hematoquecia intermitente. Presenta cifras de hemoglobina bajas (7,8 g/dL, con volumen
corpuscular medio de 60,5 fl), trombocitosis (640.000/plaquetas) y elevacion de reactantes de fase aguda
(proteina C reactiva de 3,35 mg/dL). El recuento leucocitario con frotis de sangre periférica, el perfil bioquimico
general, renal y hepatico, los marcadores de celiaquia, el coprocultivo, serologia infecciosa (VEB, VHS, Coxiella
burnetii) y prueba cutanea de la tuberculina fueron normales. En la ecografia abdominal urgente se aprecia una
imagen sugestiva de invaginacion en el intestino delgado. Dada la edad del paciente, se ampli6 la busqueda de
un proceso patolégico subyacente con gammagrafia-®mTc, endoscopia digestiva alta y colonoscopia, con
resultados normales en todas estas pruebas. En la tomografia computarizada abdominal con contraste i.v. se
observaba una imagen compatible con una invaginacién yeyuno-yeyunal en una extension aproximada de 2,7
cm, con una clara afectacién vascular, sin poder descartar una lesion organica, como cabeza de invaginacion
(figura 1). Se llevé a cabo una laparatomia exploradora con reseccién de la tumoracion yeyunal en la cabeza
invaginante. Se remite para estudio anatomopatolégico segmento de intestino delgado con tumoracion polipoide
multinodular de 2,7 cm de ejes maximos. Histologicamente, correspondia a una proliferacion de células
fusiformes isomorfas con atipia leve, sobre un estroma vascularizado y con areas mixoides, con un denso
infiltrado inflamatorio constituido por linfocitos, células plasmaticas, eosindfilos y neutréfilos. Se observaban
escasas mitosis (3 mitosis por campo de gran aumento) y ausencia de necrosis tumoral. Los bordes quirirgicos
proximal y distal estaban libres de tumor. Las células tumorales mostraban una inmunotincién positiva para la
proteina ALK (anaplastic lymphoma kinase), y negativa para CD117 (c-kit), CD34, S-100, actina de musculo liso,
actina muscular especifica y desmina. A partir de estos hallazgos se establecié el diagndstico anatomopatoldgico

de tumor miofibroblastico inflamatorio (figuras 2y 3).
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La evolucién posquirtrgica del paciente fue favorable, con normalizacion progresiva de las cifras de hemoglobina
y reactantes de fase aguda. Actualmente sigue controles clinicoanaliticos periédicos, permaneciendo

asintomatico al afio de la reseccion quirurgica.

Discusion

La invaginacién intestinal en nifios menores de 2 afios suele ser de causa idiopatica. A partir de esta edad son
habituales los procesos patologicos como el linfoma de intestino delgado, los quistes de duplicacion, los pélipos
intestinales o el diverticulo de Meckel.

La invaginacién intestinal como manifestacion de un TMI abdominal es excepcional, dado que se trata de un
tumor infrecuente. Los pocos casos publicados®5810 se refieren, en su mayoria, a invaginaciones en el intestino

delgado, como en el aqui expuesto.

Dada la intensa respuesta inflamatoria que caracteriza a este tumor, se ha postulado la teoria infectiva como
mecanismo etioldgico. Se han detectado virus de Epstein-Barr en tumores de nddulos linfaticos, bazo e higado,
subgrupo posteriormente redefinido como tumor de células dendriticas foliculares y no verdaderos TMI''. Mas
recientemente, el virus herpes humano tipo 8 se ha asociado a los TMI de localizacién pulmonar y extrapulmonar

en adultos, aunque no se han podido reproducir estos hallazgos en las series pediatricas® 2.

Desde el punto de vista molecular, hasta en un 50% de los TMI se han hallado reorganizaciones anémalas del
gen de la proteina ALK, localizado en el cromosoma 2p23, con proteinas citoplasmaticas, como la tropomiosina
tipo 3 (TPM3, cromosoma 1p23) o tipo 4 (TPM4, cromosoma 19p13), especialmente en edades mas tempranas y
con tasas de recurrencia mas altas's. Dichas anomalias clonales implican una activacién anémala de la via
tirosincinasa, lo que explicaria la naturaleza neoplasica de este tumor, sin quedar claras su implicaciones

pronésticas.

El prondstico, tras la escision quirtrgica completa de una lesién Unica, es bueno, y la tasa de recurrencia
aumenta en los tumores de dificil acceso (laringe, traquea) o en lesiones intraabdominales multinodulares. Como
tratamiento coadyuvante en estos casos, se han empleado pautas de quimioterapia similares a las utilizadas en
los sarcomas de tejidos blandos, asi como antiinflamatorios no esteroideos, aunque sin resultados extrapolabes,
dado el escaso numero de pacientes. En la actualidad, no existen factores histologicos ni morfolégicos
predictivos de malignidad, aunque es posible que la combinacion de una localizacién mesentérica con una mayor

atipia citologica y positividad para ALK sean predictores de un comportamiento mas agresivo®.

El diagnéstico diferencial del TMI depende de la edad del paciente y la localizacién de la lesién. En este caso
incluye los tumores de la estroma gastrointestinal, que pueden simular un TMI, pero muestran inmunotincién
positiva para CD117 y CD34, y negativa para ALK. A veces el TMI presenta células gigantes multinucleadas con
llamativos nucléolos que recuerdan a las células de Reed-Sternberg de la enfermedad de Hodgkin, que expresan
inmunotinciéon positiva para CD15 y CD30 y negativa para ALK'™. Los TMI del aparato digestivo pueden

confundirse con el pélipo fibroide inflamatorio, que suele afectar al estémago y al ileon, y se presentan como un
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pélipo submucoso solitario. Esta lesién esta constituida por células de aspecto estrellado con inmunotincién
positiva para CD34 y negativa para ALK, y asientan sobre una estroma mixoide con células inflamatorias?®. El
TMI se puede diferenciar de las lesiones fibroesclerosantes, como la fiboromatosis mesentérica, que es menos
celular, tiene menos componente inflamatorio y mayor fibrosis, y expresa inmunotincién positiva para

betacatenina y negativa para ALK'.

Conclusion

Aunque la forma de presentacién de este caso sea anémala, la edad del paciente, la localizacion del tumor y los
hallazgos histolégicos son muy sugerentes de TMI; escasa atipia celular, intenso infiltrado inflamatorio sin claro
predominio linfocitario, ausencia de necrosis tumoral y bajo indice mitético, junto con inmunotincion positiva para
ALK (no hay que olvidar que, aunque aproximadamente un 50% de los TMI son ALK positivos'3, su ausencia no

descarta el diagnéstico).

Estimamos oportuno incluir a los TMI en el diagnéstico diferencial de las invaginaciones intestinales patolégicas
de nifios, adolescentes y adultos jovenes: estos tumores requieren una exéresis quirdrgica completa, aunque no

mutilante, y un seguimiento médico constante, dada su tasa de recurrencia.
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Figural. Tomografia computarizada abdominal
con contraste i.v. (corte transversal), en la que se
aprecia (flechas) una cabeza de invaginacion

yeyuno-yeyunal de 27,5 mm de didmetro maximo
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Figura 2. Corte histolégico a poco aumento, en el que se observan en la parte superior
algunas glandulas de la mucosa del intestino delgado, y en la parte inferior la tumoracion
(tincion de hematoxilina-eosina, 10x)

Figura 3. Seccién a mayor aumento del tumor. Se observan células tumorales
tefiidas de marron (inmunotincion positiva para ALK, 20x)
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