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Resumen

Se expone el caso de un neonato, a quien durante el examen fisico se le palpa una
masa en el hipocondrio izquierdo. Le realizan ecografia abdominal con hallazgo de
una masa de probable origen suprarrenal; la resonancia magnética (RM) muestra una
masa dependiente del mesenterio. En cirugia se observa importante adhesion a los
organos vecinos, se le realiza biopsia con resultado de tumor miofibroblastico. Este
tumor hace parte del grupo heterogéneo de lesiones formadoras de masa llamado
pseudotumor inflamatorio, el cual se define como una neoplasia fibroblastica/
miofibroblastica, con potencial bioldgico intermedio, de mayor ocurrencia en nifos.
Dada la baja frecuencia de aparicion en edad neonatal, se realiza una revisién de la
literatura acerca de su etiologia, diagndstico y tratamiento.

Summary

We present the case of a neonate, who upon physical examination a mass is palpated
in the left hypochondrium, Abdominal ultrasound is performed with finding of a
mass of probable adrenal origin; magnetic resonance imaging (MRI) shows a mass
dependent on the mesentery. In surgery, important adhesion to neighboring organs
is observed; biopsy is performed with the result of myofibroblastic tumor. This tumor
is part of the heterogeneous group of mass-forming lesions called inflammatory
pseudotumor, which is defined as a fibroblastic/myofibroblastic neoplasm, with
intermediate biological potential, of greater occurrence in children. Given the
low frequency of appearance in neonatal age, a review of the literature about its
aetiology, diagnosis and treatment is carried out.

Introduccién

El tumor miofibroblastico hace parte del grupo
heterogéneo llamado pseudotumor inflamatorio, es una
verdadera neoplasia dadas sus caracteristicas clinicas,
patologicas y moleculares. Segun la OMS, es una
neoplasia fibroblastica/miofibroblastica con potencial
biologico intermedio. Se localiza predominantemente

en los tejidos blandos viscerales, con recurrencia local
y son raras las metastasis (1). Estd compuesto por cé-
lulas miofibroblésticas en huso, acompafiadas por un
infiltrado inflamatorio de células plasmaticas, linfocitos
y eosinofilos.

Su etiologia no esta bien definida, pero puede
estar asociado a trauma o infecciones, el diagndstico



definitivo es histopatologico, ALK (por sus iniciales en inglés de
anaplastic lymphoma kinase) ayuda a establecer el diagndstico, ya que
por imagenes no se puede diferenciar el pseudotumor inflamatorio del
tumor miofibroblastico. El tratamiento definitivo es la reseccion qui-
rargica completa, aunque en algunos casos esta entidad tiene regresion
espontanea, por lo cual existe la discusion por parte de algunos autores
acerca del probable manejo conservador.

Caso clinico

Paciente neonato pretérmino, producto de embarazo gemelar,
parto por cesarea sin complicaciones, al examen fisico se encuentra
masa en el hipocondrio izquierdo, se le realiza ecografia abdominal
con hallazgo de masa que inicialmente se sospechoé era de origen en la
glandula suprarrenal (figura 1). Posteriormente, se le realiza resonancia
magnética (RM) para caracterizar mejor la lesion, con resultado de masa
dependiente del mesenterio (figuras 2, 3 y 4). En cirugia se encuentra
una masa con importante adhesion a 6rganos adyacentes. Por esta
razon se realiza inicamente biopsia y se inicia manejo farmacoldgico.
En la tomografia (TC) de control tomada un mes después se observa
importante aumento en el tamafio de la masa que ocupa practicamente
todo el abdomen (figura 5). El paciente fallece poco tiempo después
del control.

Discusion

El tumor miofibroblastico es una entidad que se agrupa dentro de
los pseudotumores inflamatorios, es poco frecuente, especialmente en
edad neonatal y de dificil diagndstico por su presentacion clinica, en
imagenes y por sus componentes histologicos variables (1-5).

Recientemente se ha encontrado asociacion con anormalidades
cromosOmicas, como traslocaciones en el brazo largo del cromosoma
2 y en el brazo corto del cromosoma 9 (6) y aberraciones citogenéticas,
tales como el gen ALK (anaplastic lymphoma kinase) (7,8), mutacion
p53 y expresion MDM2, lo cual podria, posteriormente, reconocerse
como una lesioén neoplasica especifica o un verdadero tumor (2,3,9-11).

Por consiguiente, la teoria de origen mas aceptada es una respuesta
inflamatoria exagerada posterior a un trauma localizado. En segundo
lugar, se propone la infeccién como antecedente, la cual se causa
con mayor frecuencia por micobacterias, virus de Epstein-Barr, Ac-
tinomyces 'y Mycoplasma. Se han demostrado otras asociaciones con
Mycobacterium avium-complejo intracelular, Corynebacterium equi,
Escherichia coli, Klebsiella, Bacillus sphaericus, Pseudomonas, Heli-
cobacter pylori, Coxiella burneti e incluso VIH (6,9,12). La etiologia
infecciosa es soportada por el papel de las citosinas, principalmente la
interleucina 6 (IL-6), de la que se ha descrito una posible aproximacion
terapéutica especifica (9).

El tumor miofibroblastico puede aparecer en cualquier grupo de
edad, pero es mas frecuente en las primeras dos décadas de la vida con
un promedio de edad al diagnostico de 10 afios, sin diferencia significa-
tiva entre los dos sexos (1,2,13,14). Las lesiones tumorales son Unicas,
pero pueden ser multiples hasta en el 5 % de los casos.

Se manifiesta clinicamente con signos y sintomas constitucionales de-
pendiendo del sitio de origen y del efecto de masa sobre los 6rganos vecinos,
los cuales se relacionan en la tabla 1 segun su porcentaje de frecuencia.
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Figura 1. Ecografia de abdomen total, escala de grises, modo B. Masa
probablemente dependiente de la gldndula suprarrenal izquierda, de as-
pecto solido, ecogenicidad heterogénea, contornos definidos, con flujo de
predominio periférico posterior a la aplicacion de Doppler color.

Figura 2. RM abdominal, secuencia con informacion T1simple axial: masa lo-
calizada en el mesenterio, ovalada, de baja sefal, y contornos bien definidos.

Figura 3. RM abdominal secuencia con informacion T2 axial: masa ovalada
localizada en el mesenterio, bien definida, de sefal predominantemente
alta con areas de baja sefal por probable necrosis.
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Figura 4. RM de abdomen. a) Secuencia con informacion T1, axial, con medio de contraste, b) Secuencia con informacion T1, coronal, con medio de
contraste. Se identifica masa ovalada, de contornos bien definidos, localizada en el mesenterio, con importante realce posterior a la aplicacion del

medio de contraste.

Figura 5. TC de abdomen con medio de contraste, de control un mes después de la toma de la biopsia. a) Axial. b) Coronal. Masa con realce periférico
posterior a la administracion del medio de contraste, con importante aumento de tamafno que ocupa casi la totalidad del abdomen, dreas de baja sefal
en su interior sin realce del medio de contraste por necrosis, desplazamiento de 6rganos solidos hacia la periferia abdominal

Tabla 1. Signos y sintomas del tumor

miofibroblastico

Signos y sintomas sistémicos Porcentaje
Dolor abdominal 58,1
Fiebre 45,2
Pérdida de peso 22,6
Pérdida de apetito 12,9
Ndusea y vomito 12,9

Fuente: Jun-Jie y colaboradores (3).

Los resultados de laboratorio pueden indicar leucocitosis (34,6 %)
y trombocitosis, anemia microcitica, funcién hepatica anormal
(30,8 %), proteina C reactiva y velocidad de sedimentacion globular
elevada (19,2 %) que resuelven generalmente después de la reseccion
quirargica.

Otros hallazgos son hipoalbuminemia, marcadores tumorales
elevados y anemia. Sin embargo, entre el 15 y el 40 % de los casos
pueden ser asintomaticos (1,3,4,6).
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Al examen fisico se encuentra, en la mayoria de los casos —como
en el aqui descrito—, una masa sélida, palpable, Gnica, localizada en
cualquier sitio de la cavidad abdominal.

Si bien la RM es la modalidad de eleccion para evaluar estas
lesiones, no se considera el método de imagen de primera linea. El
ultrasonido abdominal se considera el examen inicial por su alta
disponibilidad y bajo costo. En el caso expuesto, el uso adicional
del Doppler color agregd informacion util para el diagnostico (1).

En las imagenes de TC abdominal el tejido fibroso es isodenso al
musculo y después de la aplicacion del medio de contraste se observan
una gran variedad de patrones de realce, incluyendo realce tardio del
componente fibrotico de la lesion, aunque en un 10-25 % de los casos
se puede presentar como una masa heterogénea y calcificada (1,6).

En las imagenes de RM, en las secuencias con informacion T1,
el tejido fibroso se manifiesta con media o baja intensidad y en se-
cuencias con informacion T2 la intensidad es marcadamente baja, con
realce tardio e intenso y con patron homogéneo o heterogéneo (1,15).
Sin embargo, en estadios tempranos, cuando predomina el patron
inflamatorio mas que el fibroso, en la secuencia con informacion T2
se puede observar con alta sefial. Otra caracteristica es que no muestra
restriccion a la difusion, esto depende de la celularidad de la lesion.

El tratamiento de eleccion es la reseccion quirtirgica completa del
tumor con posterior diagndstico histopatologico; sin embargo, en el
caso expuesto, debido al grado de invasion de los 6rganos vecinos
solo se realizd biopsia intraoperatoria (3,6). Otros autores sugieren el
manejo conservador mediante el uso de radioterapia, quimioterapia,
AINES (inhibidores de COX-2) como terapia adyuvante, pero no hay
consenso acerca de la efectividad de estos tratamientos los cuales
se han empleado para los casos que son irresecables (6,10,16,17).
Una nueva opcion terapéutica para el tumor miofibroblastico es el
crizotinib, un inhibidor de ALK (1).

Cuando la reseccion no es completa puede haber recidiva usual-
mente durante el primer afio (6,18). Los casos de recurrencia estan
relacionados con varios factores dentro de los cuales se incluyen
aneuploidia, la cual, en un 75 % de los casos presenta transformacion
maligna (3), atipia y células ganglionares (19,20).

Las metastasis a distancia son raras, ocurren en menos del 5 % de
los casos y se han asociado a varios factores, como la multifocalidad,
la localizacion intraperitoneal y la infiltracion a estructuras adya-
centes. Los sitios mas comunes de metastasis son pulmon, cerebro,
higado y hueso (1,10).

Se han descrito casos de regresion espontanea del tumor, sobre
todo los que se localizan en el higado (3,21-23).

Dentro de los diagndsticos diferenciales en la edad neonatal y
del lactante se encuentran, en orden de frecuencia, pseudotumor
inflamatorio, miofibromatosis infantil, fibrosarcoma, granulomatosis,
sarcoidosis, histiocitosis de células de Langerhans, nefroma meso-
blastico, tumor de Wilms, rifiones poliquisticos, quiste de duplica-
cion intestinal, quiste mesentérico, quiste esplénico, neuroblastoma,
linfangioma y teratoma, entre otros (1,23,24).

Conclusiones

El tumor miofibroblastico es una entidad que se clasifica dentro de
los pseudotumores inflamatorios, puede presentarse en cualquier edad,
pero es mas frecuente en las primeras dos décadas de la vida, con un
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promedio de edad al diagndstico de 10 afios. Por lo anterior, el caso
expuesto de edad neonatal es menos frecuente. Segiin la OMS, es
una neoplasia fibroblastica/miofibrobléstica con potencial bioldgico
intermedio. Se localiza predominantemente en los tejidos blandos
viscerales y es de dificil diagnostico, debido a su variabilidad tanto
en la presentacion clinica como en imagenes. El tratamiento es la
reseccion quirtrgica completa del tumor con posterior diagnostico
histopatologico. Cuando la reseccion no es completa puede recidivar
generalmente durante el primer afio. Las metastasis a distancia son
raras, ocurren en menos del 5 % de los casos, los sitios mas comunes
son pulmon, cerebro, higado y hueso.
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