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El tumor inflamatorio miofibroblastico es una entidad controvertida
con una gran variabilidad de presentacion clinica, hallazgos anatomo-
patolégicos, evolucién y prondstico. Es una causa rara de tumor pul-
monar primario en adultos, pero es la causa mds frecuente de tumor
pulmonar en nifios. El diagndstico es fundamentalmente anatomo-pa-
tolégico, aunque no es facil, dado que se caracteriza por una infiltra-
cion celular polimoérfica de composicion celular variable que puede re-
cordar a otras patologias como el linfoma o el sarcoma de bajo grado.
Presentamos un caso de una mujer de 23 afios asintomadtica, en el que
en una radiograffa de térax se descubre como hallazgo casual un nédu-
lo solitario pulmonar.

Palabras clave: tumor miofibroblastico pulmonar, pseudotumor infla-
matorio pulmonar, TC.

Myofibroblastic inflammatory tumor
of the lung

Myofibroblastic inflammatory tumor is a controversial entity that
shows great variability in clinical presentation, histological findings,
evolution, and prognosis. It is a rare cause of primary lung tumor in
adults; however, it is the most common cause of lung tumors in chil-
dren. The diagnosis is fundamentally histological, although histologi-
cal diagnosis is not easy because myofibroblastic inflammatory tumor
is characterized by a polymorphic cellular infiltration of variable cellu-
lar composition that could be similar to other diseases such as lympho-
ma or low-grade sarcoma. We report the case of a 23-year-old woman
in whom a solitary pulmonary nodule was discovered incidentally at
plain-film chest x-ray.

Key words: myofibroblastic tumor of the lung, inflammatory pseudotu-
mor of the lung, CT.

INTRODUCCION

El tumor inflamatorio miofibroblastico (TIM) es una lesion
pulmonar benigna rara (0,7% de todos los tumores pulmonares)’,
siendo la causa mds frecuente de masa pulmonar en nifios (50%
de los tumores pulmonares pediétricos)?. La presentacion clinica
y los hallazgos radiol6gicos son variables y, por lo general, no es
posible llegar al diagnéstico antes de la cirugia.

Presentamos un caso de TIM de presentacion en el adulto, y
una revision de las caracteristicas radiolégicas mds habituales de
esta lesion®*.

PRESENTACION DEL CASO

Mujer de 26 afios de edad, fumadora de 10 cigarrillos al dia,
sin otros antecedentes de interés, que consulta por dolor tordcico
pleuritico sin fiebre, ni otra sintomatologia acompafiante. Las
pruebas de laboratorio fueron normales. En la radiografia de t6-
rax se observé una lesién redondeada de unos 3 cm en el 16bulo
superior derecho, parahiliar (fig. 1). Ante la posibilidad de que
se tratara de una neumonia redonda, recibié tratamiento antibid-
tico empirico con amoxicilina-clavuldnico, sin cambios radiolé-
gicos. Se realiz6 una tomografia computarizada (TC) tordcica
sin contraste intravenoso, que mostré un nédulo pulmonar de
bordes mal delimitados de 2 x 3 cm en el segmento anterior del
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Fig. l.—Detalle ampliado de radiografia de térax pdstero-anterior en la
que se visualiza un nédulo de contornos mal definidos en el 16bulo su-
perior derecho.

16bulo superior derecho, con tres nddulos satélites adyacentes
(figs. 2 y 3). La fibrobroncoscopia fue normal. La citologia del
broncoaspirado y cepillado bronquial fue negativa para maligni-
dad. Los cultivos para bacterias, hongos y micobacterias resulta-
ron estériles. Se practicéd una puncién aspiraciéon con aguja fina
(PAAF) transtordcica bajo control con TC, obteniéndose mate-
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Fig. 2.—Tomograffa computarizada helicoidal sin contraste, con cortes

de 8 mm a la altura de ventana aortopulmonar, muestra un nédulo séli-

do de margenes mal definidos, en segmento anterior de 16bulo superior
derecho.

| 0.

Fig. 3.—Tomografia computarizada helicoidal con cortes de 8§ mm y

ventana de parénquima pulmonar a nivel de la salida del bronquio del

16bulo superior derecho, muestra tres pequefios nédulos de contornos
mal definidos adyacentes al nédulo pulmonar descrito en la figura 2.

rial sin evidencia de malignidad. Ante la ausencia de diagndstico
y la imposibilidad para descartar malignidad se realiz6 una lo-
bectomia superior derecha.

El I6bulo superior derecho media 15 x 10 x 10 cm, contenien-
do una tumoracién de 4 cm de didmetro, amarillenta, que infil-
traba focalmente el parénquima adyacente, sin alcanzar el borde
pleural. Los ganglios linfaticos, tanto del hilio como traqueo-
bronquiales y subcarinales eran normales. El tumor estaba com-
puesto por un tejido fibroso infiltrado por linfocitos y células
plasmadticas. Focalmente habia numerosos histiocitos xantomiza-
dos. Las dreas fibrosas adoptaban un patrén estoriforme. No se

Fig. 4 —Pieza histoldgica. Proliferacion fibrobldstica con marcada co-
lagenizacion rodeando a un infiltrado situado alrededor de un bron-
quiolo. Hematoxilina—eosina 10 X.

observd necrosis y el nimero de mitosis fue muy bajo. Periféri-
camente el parénquima pulmonar quedaba atrapado por la tumo-
racién, no observandose cdpsula. En estas zonas predominaba un
infiltrado rico en linfocitos formando foliculos linfoides. La in-
munohistoquimica descarté la presencia de vimentina y actina
(fig. 4).

Un afio después de la intervencidn, la paciente se encuentra
asintomatica, sin evidencia clinica ni radiolégica de recidiva.

DISCUSION

El TIM es una lesién pulmonar benigna infrecuente, previa-
mente conocida como pseudotumor inflamatorio, granuloma de
c€lulas plasmaticas, fibroxantoma o histiocitoma, que constituye
un 0,7% de todos los tumores pulmonares'. Aunque menos fre-
cuentemente, también se ha descrito en numerosas localizaciones
extrapulmonares que incluyen: higado, bazo, ganglios linfaticos,
laringe, es6fago, estdmago, glandulas salivales, tejido mamario,
epididimo, sistema nervioso central, tejidos blandos y piel®.

La etiologia es desconocida, aunque se cree que puede origi-
narse como una respuesta inflamatoria local exagerada frente a
un dafio tisular. Se ha asociado a diversos agentes infecciosos
como: Mycobacterium avium intracellulare, Corynebacterium
equi, Bacillus sphaericus, Coxiella burnetti, virus de Epstein-
Barr y hongos. A pesar de su origen inflamatorio benigno, puede
presentar caracteristicas de agresividad como: invasion local, re-
cidiva posquirtrgica e, incluso, metdstasis, y algunos autores lo
consideran una neoplasia de bajo grado®’.

El TIM no muestra predileccién de sexos, y afecta general-
mente a menores de 40 afios, muchos de ellos nifios, aunque se
ha descrito desde el primer afio de vida a la octava década. Aun-
que puede descubrirse casualmente en un individuo asintomati-
co, entre el 40 y 70% de los pacientes presenta alglin sintoma no
especifico como: tos, fiebre, disnea, dolor tordcico o hemoptisis*.
Asi mismo se han descrito sintomas y alteraciones de laboratorio
que se creen secundarias a la produccién de interleucinas por el
tumor como: fiebre, pérdida de peso, anemia hipocroma microci-
tica, aumento de la velocidad de sedimentacién globular e hiper-
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gammaglobulinemia policlonal. Hasta un tercio de los pacientes
tienen antecedentes de neumonia o infeccion de las vias respira-
torias, pero no existe una correlacién clara en el tiempo, ni tam-
poco en la localizacion entre la infeccion y la aparicion del
TIM*®. Las pruebas de laboratorio son normales, o bien presen-
tan alteraciones inespecificas.

Los hallazgos radiolégicos son variables®!°. La mayoria de los
pacientes (87%) presenta una masa o ndédulo pulmonar solitario
de 1-10 cm de didmetro y localizacién periférica, con predilec-
cién por los 16bulos inferiores. Caracteristicamente presentan
bordes bien definidos, lisos o lobulados. En la TC la forma maés
frecuente de presentacién es como un nédulo o masa heterogé-
nea, con captacion variable tras la administracion de contraste
intravenoso. La calcificacion se detecta en menos del 15% de los
casos, la mayoria en nifios, y la cavitacion es muy poco frecuen-
te (5%). Rara vez el TIM se manifiesta como una consolidacion,
lesion central (6%) o como nédulos pulmonares multiples (5%).
Las adenopatias hiliares o mediastinicas aparecen en un 7%, el
derrame pleural en menos del 10% y las atelectasias en un 8% de
los casos. En ocasiones muestran un comportamiento localmente
invasivo con extension a hilios, mediastino, pleura o diafragma®.
Su diagnéstico diferencial es muy amplio, incluyendo: neoplasias
malignas primarias pulmonares, metdstasis, adenoma, secuestro
pulmonar, malformacién adenomatoide quistica y contusion.

Histol6égicamente, se cree que se origina de un drea de neu-
monia organizativa y se caracteriza por una proliferacién de fi-
broblastos fusiformes con un infiltrado inflamatorio polimorfo
de células plasmaticas, linfocitos, histiocitos y neutrdfilos. No se
visualizan granulomas epitelioides ni de células gigantes. Se han
descrito 3 subtipos histolégicos (neumonia organizativa, histioci-
toma fibroso y linfoplasmocitico), segiin predomine uno u otro
de estos componentes, si bien hay un solapamiento considerable
entre ellos. No hay diferenciacion clinica ni radiol6gica entre es-
tos subtipos histolégicos>!?. El diagnéstico diferencial histolégico
incluye: neumonia organizada, linfoma, granuloma hialinizante,
tumor amiloide, tumor fibroso localizado intrapulmonarmente,
fibrohistiocitoma maligno y tumor de células dendriticas. El
patrén de crecimiento, el bajo indice mitético, la policlonalidad
de las células linfoides, la negatividad para la citoqueratina y CD
34, permiten excluir con relativa seguridad la mayoria de estos
procesos.

Tanto la presentacion clinica como las caracteristicas radiol6gi-
cas del TIM son inespecificas, y el diagnéstico por PAAF trans-
tordcica o biopsia transbronquial es dificil, debido a su variable
composicion celular y a la imposibilidad de descartar malignidad,
por lo que el diagndstico suele realizarse tras la reseccién quirtr-
gica de la lesioén. De hecho, en la mayoria de los casos comunica-
dos se realizé la toracotomia sin un diagndstico especifico pre-
quirdrgico, como en nuestro caso, o bien con sospecha de
malignidad, por la edad y antecedentes de los pacientes*.

La historia natural del TIM es impredecible: algunos casos
evolucionan a la resolucién espontdnea, otros permanecen esta-
bles y otros progresan con invasion local, e incluso se ha descri-
to, excepcionalmente, la transformacién en sarcoma'':'2, En este
sentido, se ha sugerido que la hiperdiploidia confiere un curso
mas agresivo a la enfermedad. En nuestro caso, si bien la enfer-
medad estaba confinada al 16bulo superior derecho, la pieza
quirtrgica presentaba infiltracién focal del parénquima pulmo-
nar adyacente, que radiolégicamente se puede corresponder con
el hallazgo de pequefios nédulos satélites en la TC.

El tratamiento de eleccion es la reseccidn quirtirgica completa,
porque las resecciones parciales predisponen al paciente a la re-

currencia, debido a los islotes satélites tumorales que se han des-
crito. Los corticoides, en general, no son ttiles en pacientes
adultos, si bien se han comunicado buenos resultados en nifios
con enfermedad invasiva hiliar y mediastinica irresecable®'3. La
quimioterapia serfa ttil en el caso de lesiones multifocales, inva-
sién local o recurrencia.

El TIM es una entidad rara de dificil diagnéstico prequirdrgi-
co, debido a que su presentacion clinica incluye un amplio es-
pectro de sintomas y signos, y a sus variables e inespecificos
hallazgos radiolégicos. En consecuencia, frecuentemente ni cli-
nicos ni radiélogos sospechan la verdadera etiologia de la lesion
cuando se presenta en adultos. Dado el escaso rendimiento de la
PAAF transtordcica, la lesion debe ser extirpada, tanto para su
diagnéstico definitivo, que permita excluir malignidad, como pa-
ra su tratamiento efectivo, dado su impredecible comportamien-
to. Un retraso en el diagndstico y tratamiento puede tener conse-
cuencias graves, por permitir una progresion de la enfermedad,
con invasion hiliar, mediastinica y diafragmatica que la hagan
irresecable. El TIM debe ser incluido en el diagnéstico diferen-
cial del nédulo pulmonar solitario o nddulos miltiples en adultos
jovenes. Ademads de sugerir el diagnéstico de TIM, la TC pro-
porciona informacién valiosa en cuanto al manejo de la lesion,
valorando su resecabilidad. Los pacientes con tumores invasivos
no quirdrgicos son candidatos al tratamiento con esteroides y
quimioterapia para reducir la lesion.
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