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RESUMEN

El pseudotumor inflamatorio (PTI) es una lesion benigna; se caracteriza por la proliferacién de fibroblastos o mio-
fibroblastos, mezclados con una cantidad variable de infiltrado inflamatorio crénico y estroma de colagena densa.
Ha recibido diversos sin6nimos como: granuloma de células plasmaticas, tumor miofibroblastico, tumor fibromixoi-
de inflamatorio, que so6lo reflejan la variacion morfolégica del tumor. En el sistema nervioso central es relativamen-
te raro; los sitios mas comunes que se han informado en la literatura, por orden de frecuencia, son: meninges
supra e infratentoriales, parénquima de los hemisferios cerebrales y cuarto ventriculo. Como en otros sitios, el
tumor se asocia a procesos inflamatorios crénicos, con niveles altos de inmunoglobulinas séricas, relacionado
con enfermedades inmunolégicas como la polimiositis y el sindrome de Sjogren. También se han informado casos
con expresion de cinasa de linfoma anaplasico (ALK), alteracion del gen ALK y del gen p80, o que sufrieron trans-
formacién a tumor fibrohistiocitico de bajo grado. Se informa el caso de un hombre de 53 afios de edad con un
pseudotumor inflamatorio del ventriculo lateral izquierdo; los diagnésticos clinicos fueron neurocisticercosis y
probable papiloma de plexos coroides. La lesion debe incluirse entre los diagnésticos diferenciales de los tumo-
res intraventriculares del sistema nervioso. En la literatura se han informado siete casos de pseudotumor inflama-
torio intraventricular.

Palabras clave: Pseudotumor inflamatorio intraventricular, plexos coroides.

ABSTRACT

The inflammatory pseudotumor (IPT) is an benign lesion with well known histological features. They consist of pro-
liferation of fibroblasts and myofibroblasts, mixed with a chronic inflammatory infiltrate which varies in amount, in a
dense collagenous stroma. It is relatively rare in the central nervous system. The informed sites in the literature in
decreasing order of frequency are supratentorial and infratentorial meninges, parenchyma of cerebral hemi-
spheres and fourth ventricle. Cases with elevated serum globulins associated with polymiositis and Sjogren syn-
drome. There are also reports in the literature with expression of anaplastic lymphoma kinase (ALK). Abnormali-
ties of the ALK and P80 genes are seen in cases of malignant transformation of low grade fibrohistiocytic tumor. In
this report, a man of 53 years had an inflammatory pseudotumor of the left lateral ventricle of the central nervous
system. The clinical diagnoses were neurocysticercosis and choroid plexus papilloma. The entity reported here
should be included in the differential diagnosis of intraventricular tumors. Only seven cases of intraventricular in-
flammatory pseudotumor have been reported.
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INTRODUCCION

El pseudotumor inflamatorio (PTI) es un tumor benigno
formado por la proliferacién de fibroblastos o miofibro-
blastos, acompafiado por un infiltrado inflamatorio cré-
nico y estroma de colagena densa. Ocurre en cual-
quier parte del cuerpo; sin embargo, sus sitios mas
frecuentes son pulmén mesenterio y omento. Este tu-
mor rara vez sufre malignizacion. Histolégicamente
tiene una gran variacién morfolégica,*? de ahi sus
multiples sinénimos: granuloma de células plasmati-
cas, tumor miofibroblastico, tumor fibromixoide infla-
matorio. En el sistema nervioso central es relativa-
mente raro; los sitios mas comunes informados en la
literatura en este sistema, por orden de frecuencia,
son: meninges supra e infratentoriales, parénquima de
los hemisferios cerebrales y cuarto ventriculo.34
Como en otros sitios, la naturaleza de la lesion es
desconocida, pero algunos autores suponen un proce-
so inflamatorio crénico idiopatico. También hay infor-

Figura 1. Resonancia magnética en T1. En los cortes sagital y
transversal se observa una masa hipointensa bien definida en el
atrio del ventriculo lateral izquierdo que provoca dilatacion ven-
tricular unilateral. Obsérvese el importante edema perilesional.

Figura 2. Vista macroscopica del espécimen, adopté la forma
del cuerno del asta temporal.

mes de casos con niveles altos de inmunoglobulinas
séricas, asociados a alguna enfermedad inmunolégica
como la polimiositis o el sindrome de Sjégren. Tam-
bién se han informado casos de pseudotumores infla-
matorios no relacionados con el sistema nervioso, con
expresion de cinasa de linfoma anaplasico (ALK), alte-
racion del gen ALK y del gen p80, aberraciones cro-
mosoémicas en el brazo corto del cromosoma 2 en la
region p21-p23 o que sufrieron transformacion a tumor
fibrohistiocitico de bajo grado.>®

PRESENTACION DEL CASO

Hombre de 53 afios de edad, sin antecedentes de in-
terés. Inicioé su padecimiento con cefalalgia holocra-
neana leve, con aumento gradual de la intensidad en
dos meses. Presentd desviacion de la comisura la-
bial hacia la izquierda y disestesias faciales. Acudio
a un hospital y le diagnosticaron neurocisticercosis.
Posteriormente ingreso a este hospital con signos y
sintomas de hipertensién endocraneana. El estudio
citoquimico del liquido cefalorraquideo mostro protei-
nas totales de 40 mg/dL (normal 15-40 mg/dL) y ele-
vacion leve de inmunoglobulina G sérica de 6.8 mg/
dL (normal de 1.5-6.0 mg/dL).

El estudio de resonancia magnética mostro una
masa intraventricular hipointensa y homogénea, alo-

¥
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Figura 3. En los cortes seriados se observa que el tumor es he-
terogéneo.
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Figura 4. Formacion de foliculos linfoides con centro germinal.

jada en el asta temporal del ventriculo lateral izquier-
do, que provoco desplazamiento y compresiéon del
pedunculo mesencefalico ipsilateral (Figura 1). Se le
realiz6 derivacion ventriculoperitoneal y después re-
seccion digital de la lesidn por abordaje temporal iz-
quierdo. La impresion diagnéstica del cirujano fue
probable papiloma de plexos coroides. Dos afios de
seguimiento después de la intervencion quirurgica el
paciente se encuentra sin evidencia de recurrencia.

Hallazgos neuropatoldgicos

Macroscopia: El espécimen consistié en una lesion
solida, alargada y ovoide, bien delimitada, que adop-
té la forma del cuerno temporal, midié 5.5 x 0.5 x 0.5
cm, de superficie externa irregular, de consistencia
pétrea, al corte con sensacion arenosa, heterogénea
con zonas blancas de aspecto fibroso que alternaban
con zonas amarillas (Figuras 2 y 3).

Microscopia: En los cortes histolégicos se observo
una lesion bien limitada, no encapsulada, con abundan-
te estroma fibroso denso, proliferacion moderada de fi-
broblastos, abundante infiltracion de linfocitos y células
plasmaticas, manguillos perivasculares de células infla-
matorias, foliculos linfoides con centros germinales, ro-
deados por estroma hialino, hialinizacién de las paredes
de las arterias de pequefio calibre y calcificaciones dis-
tréficas (Figuras 4 a 7). En las tinciones de PAS, Groco-
tty Ziehl-Neelsen no se observaron microorganismos.

La inmunoperoxidasa con CD3 y CD20 demostro la
presencia de linfocitos T y B reactivos, asi como célu-
las plasméticas. Las inmunotinciones para cadenas
kappa y lambda confirmaron el origen policlonal del in-
filtrado de las células plasmaticas con una relaciéon
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Figura 5. Infiltrado difuso linfoplasmocitario mezclado con un es-
troma de aspecto fibroso y formacion de calcificaciones distrdficas.

Figura 6. Areas de hialinizacion tipo vascular que recuerdan la
enfermedad de Castleman.

kappa/lambda de 2:1. La vimentina fue intensamente
positiva en los fibroblastos y la actina musculoespeci-
fica mostré inmunorreactividad difusa en los miofibro-
blastos. La inmunoperoxidasa para CD30, CD79,
CD34, P-S100, AME, ALK, AAME, ALK y sinaptofisi-
na fue negativa en los fibroblastos y miofibroblastos.

DISCUSION

El pseudotumor inflamatorio es un tumor benigno que se
presenta en cualquier parte del cuerpo, principalmente en
tejidos blandos, pulmén y visceras.* En el sistema ner-
vioso central es poco frecuente y su presentacion mas
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comun es en meninges.” La localizacién intraventricular
€s muy rara, pues solo se han descrito siete casos en la
literatura. El presente caso supone una lesién de natura-
leza inflamatoria crénica persistente de etiologia desco-
nocida, y dada su localizacién anatémica, originada muy
probablemente en los plexos coroides.

La Organizacion Mundial de la Salud (OMS) conside-
ra al pseudotumor inflamatorio como una proliferacion
neoplasica de grado bajo, con recurrencia local si no se
reseca completamente, que rara vez sufre transforma-
cion maligna.*” La etiologia del pseudotumor inflamato-
rio alin no es del todo clara. Algunos autores han infor-

Figura 7. Manguillos perivasculares linfoplasmocitarios.

mado el hallazgo de secuencia del herpesvirus-8, sobre-
expresion de interleucina 6 humanay ciclina D1.° Otros
sugieren que corresponde a una proliferacion miofibro-
blastica producida por un proceso inflamatorio exagera-
do. También se propone un trastorno inmunoldgico ba-
sado en la elevacion de inmunoglobulinas séricas, y su
asociacién con enfermedades inmunoldgicas, como la
polimiositis® y el sindrome de Sjogren.'® En la literatura
se han descrito casos con alteraciones del gen ALK,
del p80 y rearreglos del cromosoma 2p23;* estas altera-
ciones se han implicado en la génesis de algunos PTI.
También se ha informado que la expresion del gen ALK
ocurre en pacientes jévenes menores de 40 afios y que
indica un curso clinico benigno.” Sin embargo, otros au-
tores informan lo contrario, que la expresiéon de ALK con
aneuploidia asociado a células tipo ganglionares y ex-
presion de p53 tienen un curso clinico mas agresivo a
transformacion maligna.®

Segun la OMS, la expresién de la fusion de los ge-
nes ALK diferencia el tumor miofibroblastico de una
lesién inflamatoria no neoplasica. En los pseudotu-
mores inflamatorios del sistema nervioso central no
se ha corroborado esta afirmacion.*

En la literatura existen reportados siete casos de
pseudotumor inflamatorio con localizacién intraventri-
cular.®15 Los ventriculos laterales fueron los sitios
mas frecuentes de esta lesién (cinco casos), segui-
dos del cuarto ventriculo (tres casos). Predominaron
en hombres en proporciéon de 3 a 1. La edad de pre-
sentacion varié de 18 a 73 afios. Cuatro casos esta-
ban asociados a trastornos inmunologicos o infec-
cion viral y bacteriana (Cuadro 1).

Cuadro I. Pseudotumores inflamatorios intraventriculares del sistema nervioso central.

Autor (aiio) Edad (arios) Sexo

Localizacion Enfermedad asociada

Maeda (1984) 36 F
Chang (1991) 48 M
Pimentel (1993) 18 M
Al-Sarraj (1995) 58 M
Bramwit 1997 63 F
Olivares (2001) 40 M
Miyahara (2008) 73 M
Séanchez (2008) [este caso] 53 M

Cuarto ventriculo.

(granuloma de células plasmaticas)

Ventriculo lateral.
(seudotumor inflamatorio)

Ventriculo lateral izquierdo

Cuarto ventriculo
Ventriculo lateral derecho
Cuarto ventriculo

Ventriculo lateral izquierdo

Ventriculo lateral izquierdo

Ninguna

Sindrome de Sjogren

Fiebre tifoidea,
meningitis viral

Polimiositis
Ninguna
Ninguna

Carcinoma colorrectal
tratado 5 afios previos

Ninguna

Abreviaturas: F = Femenino. M = Masculino.
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El pseudotumor inflamatorio debe incluirse en el
diagnostico clinico diferencial de los tumores intra-
ventriculares, ademas de la neurosarcoidosis, la neu-
rocisticercosis, el ependimoma, el carcinoma o papi-
loma de plexos coroides y el neurocitoma.''-15

En el diagnéstico histopatolégico deben conside-
rarse linfomas, enfermedad de Castleman, o trastor-
nos que producen inflamacién crénica granulomatosa,
fibrosis y/o fibroesclerosis (tales como micosis, neu-
rocisticercosis, tuberculosis, sifilis, fibrosis retroperi-
toneal, tiroiditis de Riedel, etcétera).'®

El tratamiento definitivo es la reseccion total. Si
hay tumor residual, el indice de recidiva es alto.*
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