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Resumen

Introduccion: El sarcoma miofibroblastico epitelioide inflamatorio es una neoplasia mesenquimal poco
frecuente. El tratamiento de eleccion esla cirugia dado que se trata de una variante malignay agresiva del
tumor miofibroblastico inflamatorio que no responde aradiacion ni a quimioterapia. Se suele diagnosticar en
jovenes como una masa heterogénea pudiendo dar clinica de abdomen agudo. Pueden presentarse
recurrencias locales hasta en un 15-37% de | os casos. Raramente dan metéstasis a distancia.

Caso clinico: Mujer de 24 afios intervenida de hemicolectomia derecha por masa que dependia del colon
transverso, explorandose toda la cavidad sin encontrar implantes peritoneales ni LOESs hepéticas sugestivas
de metastasis. La pieza de reseccién confirma un sarcoma miofibroblastico epitelioide inflamatorio, positivo
para quinasadel linfoma anaplésico (ALK), Ki67: 15%, que infiltra la grasa epiploica, de formafocal
umbilical e infiltrala capa externa de la muscular propia, estando €l resto de capas intestinales libres, sin
afectacion ganglionar (T1bNOMO). El postoperatorio transcurrié sin complicacionesy € estudio de extension
fue normal. A los tres meses de la cirugia, en la primera consulta de revisién por oncologia, presenta
distension abdominal sin dolor, sin signos de obstruccion ni fiebre. Se realizan de urgencia analiticay
radiografia simple sin hallazgos salvo anemia. TAC con contraste con gran ascitis, que se distribuye por toda
la cavidad peritoneal, desplazando centralmente las asas intestinales. Se aprecian algunas zonas hiperdensas
en €l liquido de predominio en flanco izquierdo y pelvis. Rarefaccion de la grasa mesentéricay alguna
adenopatia en raiz del mesenterio. Se completa estudio con eco doppler confirmando ascitis con lobulaciones
solidas peritoneal es con vasos internos compatible con carcinomatosis peritoneal. Ante lano confirmacion
citol6gica de larecidiva mediante una PAAF de | as |esiones peritoneal es por estar muy vascularizadasy no
poder evidenciar células metastésicas en la citologiadel liquido peritoneal se solicité PET-TAC por laata
sospecha de recidiva. Se confirma la presencia de dos focos de moderado grado metabdlico, en
correspondencia con rarefaccion de grasa mesentérica (SUVmax 4,99 y 4,78), anivel defosailiacaizquierda
y flanco izquierdo, sugestivas de malignidad. La paciente se encuentra en tratamiento con crizotinib 250 mg
dos veces al dia (500 mg diarios), un inhibidor de latirosin kinasa por viaoral que se utilizaen €l tratamiento
del cancer de pulmoén microcitico y en otros tipo de tumores ALK+, como es el caso del sarcoma
miofibroblastico epitelioide inflamatorio. Tiene una actividad inhibitoria citorreductora del crecimiento de
lineas celulares que presentan acontecimiento de fusion de ALK, e induce la apoptosis de células con genes
defusion EML4-ALK y NPM-ALK, o con amplificacion del locus genético MET o ALK.

Discusion: Laresecciéon con margenes de seguridad y la exploracion completa de la cavidad abdominal ante
masas de estas caracteristicas es fundamental para una cirugia RO. Aun asi larecidivalocal puede presentarse
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hasta en €l 37% de |os casos. Disponemos de farmacos para estrategias terapéuticas dirigidas hacia
mutaciones ALK como el Crizotinib que pueden frenar el crecimiento de estas recidivas.
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