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Resumen

Objetivos. El tumor miofibroblastico inflamatorio (TMI) es un tumor de muy baja prevalencia que se engloba
dentro de los sarcomas. El diagndstico adecuado de este tipo de tumores es critico para proporcionar una
terapia adecuada y requiere de un manejo multidisciplinar en centros especializados. El objetivo de esta
comunicacion es hacer una breve revision del TMI a partir de la experiencia en nuestro centro.

Métodos: Presentacion de dos casos clinicos de nuestro centro y revision de los reportes de la literatura.

Resultados: Caso clinico 1: mujer de 69 afios sin antecedentes relevantes derivada ala consulta por hallazgo
en TC de gran masa intrahepética difusa junto aimplante de aspecto tumoral en psoas derecho. Analitica
incluyendo serologias, marcadores biol 6gicos y autoinmunidad negativos. PET-TC con captacién patol 6gica
anivel hepético y en psoas derecho, sin otras alteraciones. Dos BAG guiada por TC (hepaticay psoas) no
concluyentes. Tras presentar el caso en Comité se decide una nueva BAG hepética con diagndstico inicia de
colangiocarcinoma intrahepatico. Seinicia QT de primera linea con gemcitabinay oxaliplatino, con pobre
respuesta clinicay radiolégica. Por este motivo serevisala AP por diferentes patdlogos sin poder confirmar
el diagndstico emitido previamente. La paciente es sometida a una biopsia hepatica | aparoscopica cuyo
diagndstico histoldgico revelafibrosisy celularidad linfoplasmocitaria |gG4 negativo. Ademas presencia de
células miofibroblasticas y celularidad inflamatoria sugestivo de tumor miofibroblastico
inflamatorio,reordenamiento del gen ALK negativo. Caso clinico 2: mujer de 51 afios que derivan ala
consulta por fiebre de dos semanas de evolucién de predominio vespertino. Ademas, dolor abdominal
epigastrico y en hipocondrio izquierdo. Aportaun TC realizado en centro privado en €l que se objetiva
conglomerado adenopético retroperitoneal que desplaza cuerpo-cola de pancreasy € e esplenoportal.
Analiticamente destaca una elevacion de PCR y VSG sin otras alteraciones. Marcadores biol 6gicos,
serologias y autoinmunidad negativos. Se realiza PET-TC en el que se confirma un incremento de
metabolismo a nivel de dos adenopatias supraclaviculares izquierdas (SUVmax 2,8) y marcado metabolismo
patol 6gico (SUVmax 8,2) en masa, de probable origen adenopético, localizada en retroperitoneo izquierdo.
Se realiza ecoendoscopia con PAAF de lalesion, cuyo resultado anatomopatol 6gico no es concluyente. Se
realiza biopsia de una adenopatia supraclavicular, de nuevo con resultado no concluyente. Se decide entonces
laparotomia exploradora con toma de muestras de la masa retroperitoneal cuyo resultado histol égico revela
neoplasia con areas de células miofibroblsticas acompafiadas de infiltrado inflamatorio de tipo cronico.
Reordenamiento en FISH del gen ALK en laregion cromosomica 2p23 en e 27% de las células analizadas.
L a paciente pasa a cargo de Oncologia Médicay se iniciatratamiento con crizotinib, Actual mente estable con
respecto a su patologia.
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Discusion: El TMI es un tumor de muy baja prevalencia que se engloba dentro del grupo de los sarcomas. Es
un grupo de tumores heterogéneo de comportamiento histol6gico intermedio, en el que existen mas de 70
subtipos diferentes, o que hace fundamental un abordaje multidisciplinar de estos pacientes en centros de
referencia. Es mas prevalente en nifios o adultos jovenes a nivel pulmonar. Sin embargo, recientes
publicaciones muestran que en adultos de edad media hay una mayor incidencia en focos extrapulmonares
como la cavidad abdominopélvica, de los cuales el higado es €l principal afectado. La sintomatologiavaa
depender de lalocalizacion del tumor, siendo muy agresivos a nivel local pero con pocas posibilidades de
metastatizar a distancia, si bien las recidivas locales son muy frecuentes. En e 10-20% de |os casos se van a
acompaiiar de sintomas generales como fiebre y sindrome constitucional. Su etiologia es desconocida, se
sugieren factores desencadenantes como traumati Smos, cirugias, patologias autoinmunes o infecciones. A
nivel fisiopatol 0gico se produce un reordenamiento del gen ALK en €l brazo corto del cromosoma 2 en el 50-
60% de los casos. Esto produce una proteina de funcién con actividad tirosina-kinasay los hace susceptibles
al tratamiento con inhibidores de la ALK (crizotinib). Existen otros reordenamientos menos frecuentas
(pacientes ALK negativos). Otras alternativas terapéuticas incluyen antraciclinas o metotrexato con
alcaloides delavinca.

Conclusiones. El TMI esun tumor de baja prevalencia con una presentacion clinicay radiol 6gica comin a
otros tumoresy enfermedades infiltrativas. La sospecha es clave para un diagndstico temprano y para
solicitar los estudios inmunohistol 6gicos adecuados. El abordaje multidisciplinar y en centros de referencia
es fundamental en estos pacientes.
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