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Tumor miofibroblastico inflamatorio de pulmdn: Reporte
de caso en un paciente pediatrico
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Resumen

El tumor miofibrobldstico inflamatorio es en general una patologia infrecuente; sin embargo, es la
causa mdas comun de masa pulmonar primaria en nifios, dando cuenta de aproximadamente el 50 %
de los tumores intrapulmonares benignos, con un usual comportamiento benigno, aunque puede
presentarse con invasion de estructuras y drganos adyacentes, llevando a complicaciones. Algunos
casos estan asociados a infeccidn respiratoria previa, aunque se estima que hasta en el 40 % de los
casos los pacientes son asintomaticos. El diagndstico se hace exclusivamente por histopatologia
y el tratamiento es necesariamente quirdrgico para realizar la exéresis de la lesion. El prondstico
es por lo general bueno, sin embargo, se han reportado recidivas desde el 18 % hasta el 40 % de los
casos. Este es el caso de un nifio de 8 afios de edad diagnosticado con un tumor miofibroblastico
inflamatorio de pulmdn; debido al gran tamafio de la lesidn, asi como el compromiso del estado
clinico, este paciente requirié de una neumonectomia izquierda, teniendo una adecuada evolucién
clinica. Se presenta este reporte, para ilustrar cdmo el tumor miofibroblastico de pulmén puede
variar en su manifestacién radioldgica y su ocasional comportamiento agresivo.

Palabras clave: Granuloma de células plasmaticas del pulmdn; pulmdn; nifio.

Abstract
Inflammatory myofibroblastic tumor in general is an infrequent pathology, however, it is the most
frequent cause of primary lung mass in children, accounting for approximately 50% of benign
intrapulmonary tumors, usually the behavior is benign, although it can present with invasion
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of adjacent structures and organs, leading to complications. Some cases are associated with a
previous respiratory infection, although it is estimated that in up to 40% of cases the patients are
asymptomatic. Diagnosis is made exclusively by immunohistochemistry and surgical treatment
is necessary to excise the lesion, the prognosis is generally good, however, relapses have been
reported from 18% to 40% of cases. This is the case of an 8-year-old boy who was diagnosed with an
inflammatory myofibroblastic tumor of the lung, despite the histology of the lesion, with benign
characteristics, due to the large size of the lesion, this patient required a left pneumonectomy,
having an adequate clinical evolution. We present this report to illustrate how myofibroblastic lung
tumor can vary in its radiological manifestation and its occasional aggressive behavior.

Keywords: Plasma cell granuloma pulmonary; lung; child.

Presentacion del caso

Los carcinomas malignos constituyen la
mayoria de las neoplasias pulmonares. 1 Una
amplia variedad de tumores raros aparece de
forma esporddica en el pulmdn, entre estos,
los tumores miofibroblasticos inflamatorios.
Se han descrito habitualmente como lesiones
Unicas, bien definidas, de aspecto benigno,
que aparecen con mayor frecuencia en la edad
pediatrica.

Se reporta el caso de un paciente masculino
de 8 afios de edad, con un afio de evolucidn  Figura 1. Tomografia axial computarizada contrastada de
de cuadros respiratorios infecciosos, térax, observa una masa parahiliar izquierda, heterogé-
antecedente de neumonia doce meses antes nea, presencia de algunas calcificaciones en su interior,
de la presentacion del cuadro en estudio y, ~ Medidas69x56x59mm (LxAPxT).
posteriormente, aparicion de tos humeda
persistente y dolor toracico ocasional. El
hemograma del paciente reportaba leve pulmonares en su extension hasta su porcion
trombocitosis, sin otras alteraciones. Le fue intrapericardica, e invasion del pericardio. Se
realizada una tomografia axial computarizada intentd la diseccidn a través de la cisura, pero
contrastada, que mostré una masa parahiliar N0 se logra dado el gran compromiso tumoral
izquierda adyacente a bronquio fuente del Ihilio pulmonar, sin posibilidad de preservar
izquierdo, de caracteristicas heterogéneas, el [6bulo inferi9r, por lo que s? decidid realizar
presencia de algunas calcificaciones en su ~ Neumonectomiay toracostomia cerrada.
interior y unas dimensiones de 69 x 56 x 59 mm El reporte de patologia apoy¢ la existencia

(LXAPXT).VerFigura. Elandlisis demarcadores ~ de una lesién benigna y en primera instancia
tumorales para tumores germinales, fueron  Un tumor miofibroblastico inflamatorio, con

negativos. tejido rico en células inflamatorias, células

El paciente fue llevado a cirugia para espiculadas, frecuentes células plasmaticas,
realizacion de toracotomia exploratoria, ~ Positividad focal para actina de misculo
constatando la presencia de una gran masa  especificoy negatividad para BCL-2, S100, CD34,
tumoral que se originaba en el I6bulo superior ~ PLAP, Alfa-Feto Proteina, ACL, CKy Desmina; un
izquierdo y lo comprometia en su totalidad, [ndicede proliferacién celular Ki-67 menor al 5%
con invasién del tronco principal de la arteria Y Marcacion policlonal para las cadenas Kappayy
pulmonar izquierda, al igual que las venas Lambda en las células plasmaticas. Ver Figura 2.
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Figura 2. Tejido rico en células inflamatorias, células
espiculadas, frecuentes células plasmaticas. Hematoxilina-
Eosina.

En la consulta de seguimiento, se encontré
al paciente en buenas condiciones generales,
con una adecuada recuperacion y a la fecha sin
signos de recidiva.

Se obtuvo el consentimiento informado de
los padres del menor para la publicacion del
caso. Por tratarse de un reporte de caso, sin
ningun tipo de intervencion en el paciente, no
requirid autorizacion del comité de ética de la
institucion.

Discusion

El tumor miofibroblastico inflamatorio es
una entidad infrecuente; fue descrito por
primera vez en 1939 por Brummer, sin embargo,
el término sdlo fue acufiado hasta 1954 por
Umiker. ) Tiene una incidencia de 0,7 % en
adultos y hasta un 20 % de los tumores primarios
de pulmdny el 57 % de los tumores benignos de
este dorgano, constituyendo asi una causa de
lesion pulmonar de aspecto nodular o tipo masa,
cuya localizacidn habitual es el pulmdn, con una
presentacion clinica usualmente indolente, sin
embargo, en ocasiones puede manifestarse con
invasion local a drganos tordcicos adyacentes.
(3.4)

No se «conoce su etiologia, pero
frecuentemente se ha encontrado en
pacientes con antecedente de infeccidon de
vias respiratorias bajas en aproximadamente
el 20 % de los casos. 67 Los pacientes con
sintomatologia respiratoria manifiestan tos,
disnea y/o hemoptisis, asi como dolor toracico
y en algunos casos, fiebre. Cerca del 40 % de los
pacientes son asintomaticos al momento del
diagndstico. Puede observarse en pacientes de

distintas, edades, grupos étnicos o sexo. %)

En la radiografia, el tumor miofibroblastico
caracteristicamente aparece como una masa
solitaria, localizada periféricamente, circunscrita
y con lobulaciones. En la tomografia, la lesién
tiene una apariencia variable, frecuentemente
con realce heterogéneo al contraste y, en la
resonancia, en la secuencia T1 se observa con
una intensidad de sefal intermedia y alta en T2.
La presencia de calcificaciones es mas frecuente
en nifios que en adultos. @

El diagndstico del tumor miofibroblastico
inflamatorio se hace por histopatologia e
inmunohistoquimica del material tomado en la
biopsia y en el espécimen quirdrgico, a través
de la aplicacidon de marcadores para determinar
la positividad para actina de musculo especifico;
el indice de proliferacion celular por medio
del Ki-67 y la marcacién policlonal de células
linfoplasmocitarias es dada por la presencia de
las cadenas Kappa y Lambda. ¢™

Hasta un 71 % de estos tumores son positivos
para ALK-1 (Anaplastic Lymphoma Kinase), lo
que le otorga al TMI mayor susceptibilidad al
tratamiento farmacoldgico que los que no la
expresan, pero con un indice mas elevado de
recurrencia. (%)

Entre los diagndsticos diferenciales deben
considerarse las entidades patoldgicas que
se presenten como un nddulo pulmonar
solitario, como los granulomas, hamartomas,
hemangiomas,adenomasy secuestro pulmonar.
Las neoplasias malignas pulmonares y las
metastasis deben tenerse en cuenta, aunque
por el grupo etario en el que se presentan no
son de las primeras opciones a considerar. (45

El tratamiento ideal es siempre quirdrgico, y
consiste en la reseccién completa de la lesion;
el prondstico habitualmente es muy bueno,
con una sobrevida superior al 90 % a 5 afios,
aunque se han reportado casos de recidiva
entre el 18 % al 40 %, por lo que el paciente debe
continuar en controles médicos periddicos y
seguimiento con imagenes radioldgicas. ()
Otros autores sugieren el manejo conservador
mediante el uso de radioterapia, quimioterapia
y antiinflamatorios no esteroideos (inhibidores
de COX-2) como terapia adyuvante, pero no
hay consenso acerca de la efectividad de estos
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tratamientos, los cuales se han empleado para
los casos que sonirresecables. Unanuevaopcion
terapéutica para el tumor miofibroblastico es el

crizotinib, un inhibidor de ALK. (®

En este caso en particular, se pueden
apreciar diferentes caracteristicas del tumor
miofibroblastico inflamatorio, de localizacién
pulmonar, aunque de presentacion por lo
general poco agresiva. El paciente tuvo
compromiso completo del lecho pulmonar
y pericardio, asi como asociacion a procesos

infecciosos a repeticion.

Conclusion

El tumor miofibroblastico inflamatorio de
pulmdn, es una patologia de comportamiento
usualmente benigno, sin embargo, en ocasiones

agresivo. "7

Debido a su amplio espectro

manifestaciones radioldgicas, puede

dificil de diagnosticar. La reseccién quirdrgica
completa es el pilar de tratamiento, con una
sobrevida global a los 5 afios mayor al 90 % y
posibilidad de recidiva hasta en el 40 % de los

casos.
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