412

Caso cLiNICO
Cir Cir 2014:82:412-417.

Tumor miofibroblastico
intratoracico-mediastinal. Reporte y
experiencia en un caso

RESUMEN

Antecedentes: el pseudotumor inflamatorio es una afeccién poco
frecuente y conocida de la que adn se debate si es una lesién
inflamatoria o se trata de una verdadera neoplasia. Se considera
un proceso generalmente reactivo caracterizado por crecimiento
irregular de células inflamatorias. Se ha descrito en diversos sitios y la
localizacion mas frecuente es el pulmén. El objetivo de este caso es
denotar la dificultad diagnéstica inicial.

Caso clinico: paciente masculino de 56 afios de edad, con ocho meses
de evolucién del padecimiento, con tos seca, disnea progresiva, astenia,
adinamia y pérdida ponderal de 20 kg. Se realizaron dos biopsias; una
positiva a malignidad sin respuesta al tratamiento médico y la segunda
que reporté inflamacion crénica granulomatosa. En la esternotomia se
encontré un tumor de 20 x 17 x 10 cm, con peso aproximado de 2 kg,
dependiente del mediastino anterior que rodeaba grandes vasos, el
tronco braquiocefalico venoso al igual que el pericardio; ambas pleuras
con adherencias firmes al pulmén derecho. El reporte histopatolégico
fue de: tumor miofibrobldstico inflamatorio con inmunohistoquimica
positiva para CD20y CD3. La evolucion postoperatoria fue satisfactoria
y a un afio de la cirugia sin evidencia de recurrencia.

Conclusion: el pseudotumor inflamatorio es una neoplasia benigna de
origen indeterminado y de evolucién crénica que puede simular un
tumor maligno, con manifestaciones constitucionales y de obstruccién
aérea, cardiaca o segin su localizacién. El diagndstico se basa en
las caracteristicas radioldgicas y la biopsia directa, el tratamiento de
elecciéon consiste en la reseccién completa del tumor, con resultado
favorable a largo plazo.

Palabras clave: pseudotumor inflamatorio, tumor miofibroblastico
inflamatorio, inmunohistoquimica, esternotomia, mediastino.

Intrathoracic-mediastinal
myofibroblastic tumor. Report and
experience of one case

ABSTRACT

Background: Inflammatory pseudotumor is a little known and
uncommon condition. The debate continues whether it represents an
inflammatory lesion or is a true neoplasm. It is considered a reactive
process usually characterized by irregular growth of inflammatory
cells. It has been described at various sites, the most common being
the lung. The aim of this report is to emphasize the difficulty in the
initial diagnosis.
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Clinical case: We present the case of a 56-year-old male who reports
an 8-month history of dry cough, dyspnea, fatigue, weakness and
weight loss of 20 kg. We performed two biopsies, one positive for
malignancy without response to medical treatment and the second
reporting chronic granulomatous inflammation. The patient underwent
sternotomy, revealing a tumor of 20 x 17 x 10 cm, weighing ~2 kg.
The tumor was dependent on the anterior mediastinum surrounding
large vessels, and venous brachiocephalic, pericardium and both
pleuras with firm adhesions to the right lung. Pathological report
was as follows: inflammatory myofibroblastic tumor with positive
immunohistochemistry for CD20 and CD3. Postoperative course was
satisfactory and 1 year after surgery there was no evidence of recurrence.

Conclusion: Inflammatory pseudotumor is a benign neoplasm of
unknown origin with a chronic course. It can simulate a malignant
tumor, causing constitutional manifestations, airway obstruction, cardiac
alterations or other symptoms according to their location. Diagnosis is
based on radiological features and direct biopsy. Treatment of choice is
complete resection of the tumor with a favorable long-term outcome.

Key words: Inflammatory pseudotumor, inflammatory myofibroblastic
tumor, immunohistochemistry, sternotomy, mediastinum.

ANTECEDENTES

El pseudotumor inflamatorio es un padeci-
miento poco frecuente y conocido, y adn se
debate si representa una lesion inflamatoria
o se trata de una verdadera neoplasia.' Se
considera un proceso generalmente reactivo,
caracterizado por crecimiento irregular de
células inflamatorias.?

Este pseudotumor se ha descrito en diversos
sitios como la laringe, retroperitoneo, intestino
delgado, estémago, mesenterio, pancreas, hi-
gado, rifdn, vejiga urinaria, tiroides, ganglios
linfaticos, glandula mamaria, cavidad craneal,
mediastino y pulmén, entre otros.># El pulmén
es el sitio mas frecuente de localizacion; se
encuentra en 0.04-1.2% de las toracotomias? y
representa 0.7% de todos los tumores toracicos;*
sin embargo, es el tumor primario pulmonar mas
comun en nifos menores de 16 afnos.*

El curso de este padecimiento es indolente en
50% de los casos; sin embargo, puede manifes-
tarse con dolor tordcico, tos, hemoptisis, fiebre,
pérdida de peso,® y sintomas inespecificos, seglin
su localizacion.

A continuacién se expone el caso de un pseu-
dotumor inflamatorio de mediastino anterior
tratado inicialmente como neoplasia maligna
fuera de nuestro Instituto que al no responder a la
quimioterapia el paciente fue enviado a nuestro
centro hospitalario para su tratamiento.

Caso clinico

Hombre de 56 afios, campesino, fumador (3 ci-
garros al dia durante 20 afos), dos traumatismos
toracicos con fracturas costales (112 y 122 dere-
chas) a los 35 afos de edad. El padecimiento se
inicié 8 meses previos a la admisién a nuestro
hospital con: tos seca, disnea progresiva, aste-
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nia, adinamia y pérdida ponderal de 20 kg. La
radiografia de térax demostré un gran tumor
mediastinal que se extendia hacia ambos campos
pulmonares. Se le practicé una toracoscopia con
toma de biopsia que report6 neoplasia maligna
poco diferenciada, consistente, con linfoma di-
fuso, predominantemente de células grandes, por
eso fue referido al servicio de Hematologia en
donde recibi6 diversos ciclos de quimioterapia,
no especificada, sin respuesta al tratamiento.
Ante tal evento fue enviado a nuestro hospital
donde volvié a tomarsele una biopsia mediante
toracotomia anterior, para confirmar el diag-
nostico previo. El reporte histopatoldgico fue
de: fibrosis acentuada de inflamacién crénica
granulomatosa, por esto se decidié su trata-
miento quirdrgico. Como parte de la planeacién
operatoria en la tomografia computada de térax
se observo que el tumor ocupaba la totalidad del
mediastino anterior, con extension al hemitérax
derecho y desplazando discretamente el corazén
hacia la izquierda, sin evidencia de invasién a
las estructuras vecinas (Figura 1). Se le realiz6
esternotomia media y los hallazgos fueron de un
tumor de 20 x 17 x 10 cm de aproximadamente
2 kg, dependiente del mediastino anterior que
rodeaba los grandes vasos, el tronco braquio-
cefalico venoso y el pericardio, ademas de
ambas pleuras con adherencias firmes al pulmén
derecho (Figura 2). Se resecé la totalidad del
tumor y el reporte histopatolégico fue de tumor
miofibroblastico inflamatorio (Figuras 3 y 4) y
la inmunohistoquimica fue positiva para CD20
y CD3.

La evolucion postoperatoria fue satisfactoria
y el paciente salié del hospital al décimo dia
postoperatorio. A un ano de la cirugia, el pa-
ciente continGia en seguimiento sin evidencia
de recurrencia.

DISCUSION

A pesar de que el pseudotumor inflamatorio
puede aparecer en diferentes 6rganos, el sitio
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Figura 1. Imagen tomogréfica del tumor en el me-
diastino anterior.

Figura 2. Aspecto macroscépico externo de la pieza
de mediastino, es irregularmente piramidal, amarilla'y
granular, de aspecto adiposo con zonas rojo grisaceas
y semilisas, mide 3.5 x 2.6 x 2 cm.

de preferencia es el pulmén.!' Es un tumor
poco conocido, lo que queda de manifiesto
al encontrarse en la bibliografia médica de
1990 - 2005 sélo seis estudios mayores con mas
de 10 pacientes disponibles.>”"!

Se ha nombrado de diferentes maneras: tumor
miofibroblastico inflamatorio, granuloma de
células plasmaticas, fibroxantoma, tumor fi-
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Figura 3. Estroma fibroso denso y paucelular que
atrapa y comprime los Iébulos del tejido adiposo
maduro, en el espesor del estroma existe abundante
infiltrado inflamatorio que forma foliculos linfoides
o granulomas.

Figura 4. Microfotografia del mediastino con aumento
del detalle del tejido adiposo maduro inmerso en la
fibrosis.

bromixoide pseudosarcomatoso o proliferacion
miofibrohistiocitica inflamatoria.?

No estd claro si el pseudotumor inflamatorio
es un proceso inflamatorio descontrolado o se

trata de una verdadera neoplasia. Su historia
natural es extremadamente variable y puede ir
desde lesiones totalmente benignas, con una
evolucién favorable, hasta grandes tumores con
invasion local, con pronéstico desfavorable.®
La etiologia exacta se desconoce. La hipétesis
de una alteracion inmunolégica parece ser la
mas aceptada, por ejemplo: la respuesta a una
infeccion viral, como el virus del herpes hu-
mano 8, o una reaccién antigeno-anticuerpo.'
Para otros autores el pseudotumor inflamatorio
representa una verdadera neoplasia benigna o
con bajo grado de malignidad, bien localizada
y de crecimiento lento."®

Lo anterior se sefala con base en el reporte de
casos de pseudotumor inflamatorio agresivo
localmente o con infiltracién a los vasos pul-
monares, corazén, pared tordcica, vértebras,
diafragma, metastasis a distancia o enfermedad
multicéntrica.” 1314

Existen tres patrones histolégicos de presen-
tacion, aunque habitualmente se manifiestan
como una mezcla de ellos, con uno predominan-
temente: vascular mixoide, células fusiformes
compactas o fibroso hipocelular; todos sin
diferencia clinica, radiolégica o pronéstica
entre si.%1

Para el pseudotumor inflamatorio se han pro-
puesto diferentes clasificaciones. Cerfolio y
sus colaboradores proponen dos tipos de pseu-
dotumor inflamatorio: no invasivo e invasivo.
El pseudotumor inflamatorio no invasivo se
encuentra en pacientes asintomdaticos, apare-
ce como una pequefa lesién, sin extension
a grandes vasos o estructuras vecinas, lo que
permite, casi siempre, una reseccion amplia,
sin mayores complicaciones. El pseudotumor
inflamatorio invasivo se diagnostica mas veces
en pacientes jovenes con: fiebre, fatiga y pér-
dida de peso."" Matsubara y colaboradores'
subdividen al pseudotumor inflamatorio en tres
subtipos segln las caracteristicas clinicopatolé-
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gicas: 1) tipo de neumonia organizada (44%),
2) tipo de histiocitoma fibroso (44%) y 3) tipo
linfoplasmatico (12%). En 1994 Gal y colabora-
dores’ clasificaron al pseudotumor inflamatorio
como parte de un espectro de lesiones pulmo-
nares fibrohistiociticas que van desde lesiones
inflamatorias tipicas, sin evidencia de malig-
nidad, hasta el histiocitofibroma maligno. En
1995 Colby y colaboradores'” clasificaron al
pseudotumor inflamatorio en dos subtipos:
fibrohistiocitico y granuloma plasmacelular.
Una clasificacién reciente de la Organizacion
Mundial de la Salud divide al pseudotumor
inflamatorio en tres patrones histolégicos prin-
cipales: vascular mixoide, compacto de células
fusiformes y fibroso hipocelular.®

Se han descrito alteraciones cromosémicas
en 72% de las células de una mujer con
pseudotumor inflamatorio pulmonar, como tras-
locaciones (t[1;2] [g21;p23]) y deleciones (del
[4] [g271). En este caso, presentado por Snyder
y colaboradores,® se describe al pseudotumor
inflamatorio como una lesién potencialmente
sarcomatosa, mas que una simple reaccién
inflamatoria.

Puede presentarse en un amplio limite de edad;
a pesar de ello es mas frecuente en nifios y en
adultos jovenes (60% de los casos son meno-
res de 40 afos). No existe predileccién alguna
por el género, etnia, ni regién geografica. El
comportamiento invasivo es mas frecuente en
la infancia.® Es asintomatico en 50-70% de los
casos y se descubre como forma incidental en
una prueba de imagen.>'® Hay veces que los
pacientes refieren sintomas asociados con las
vias respiratorias como: disnea, dolor toracico,
tos o hemoptisis y, en algunos casos, fiebre o
pérdida ponderal. Hasta un tercio de los pacien-
tes refiere el antecedente de infeccién de vias
respiratorias bajas, aunque no se ha demostra-
do relacion directa con el padecimiento.? Las
pruebas de laboratorio son inespecificas porque
pueden ser normales o con alteraciones propias
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de un proceso inflamatorio como: anemia,
trombocitosis, aumento de la velocidad de
sedimentacion globular.’

El pseudotumor inflamatorio tiene una tendencia
a imitar clinica y radiolégicamente una enfer-
medad maligna. La tomografia computada y
la tomografia por emision de positrones tienen
muchos resultados falsos positivos para esta
enfermedad. La absorcién de glucosa radio-
marcada no es especifica de tumores malignos
y puede observarse en una variedad de tejidos
con aumento del consumo de glucosa. Ademads,
el aumento notable de la captacion de 18F-FDG
ya se ha reportado como una caracteristica
del pseudotumor inflamatorio,' por lo que la
tomografia por emisién de positrones nunca
sustituird a una biopsia para el diagnéstico de
pseudotumor inflamatorio.

El diagndstico definitivo es histopatoldgico con
pruebas de inmunohistoquimica.?

El tratamiento de primera eleccion de este tipo de
tumor es totalmente quirdrgico, como lo demos-
tré Fabre y colaboradores® donde la reseccién
completa es el patrén de referencia debido a su
alta tasa de curacién con un tratamiento agre-
sivo en su presentacion inicial. El prondstico es
excelente con 78-100% de remisiéon completa
a los 3.3 afos e incluso 89% a los 10 afios.>8
Se ha descrito recidiva intratoracica incluso en
5%, casi siempre relacionada con margenes
afectados. Los factores de riesgo para una mala
evolucién son la necesidad de reintervencién
(mortalidad de hasta 96% a 5 afos) y el tamano
mayor de 3 cm.®

El tratamiento con esteroides es controversial.
Se han descrito casos en los que no existe
respuesta al tratamiento y en los que no hubo
regresion completa de la enfermedad.?*?" Se
propone como opcién terapéutica cuando la
reseccién quirdrgica no puede efectuarse.” La
radioterapia y la quimioterapia tienen resultados
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no concluyentes y podrian ser Utiles en lesiones
multifocales, invasién local o recurrencia.>®

CONCLUSION

El pseudotumor inflamatorio es una neoplasia
benigna de origen indeterminado y curso cré-
nico, que puede simular un tumor maligno, con
manifestaciones constitucionales y de obstruc-
cién aérea, cardiaca o segun su localizacion.
El diagndstico se basa en las caracteristicas
radioldgicas y la biopsia directa. El tratamiento
de eleccién consiste en la reseccién completa
del tumor con resultado favorable a largo plazo.
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