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Resumen

Objetivos: El tumor miofibroblastico inflamatorio (TMI) es una entidad rara cuya etiologia no esta
identificada. Afecta predominantemente a nifios y la localizaciéon mas frecuente es en el pulmon.,
aunque se han descrito casos a otros niveles, incluyendo el retroperitoneo.

Caso clinico: Vardn de 34 afnos que acude a Urgencias por de dolor en hemiabdomen izquierdo y
aumento del perimetro abdominal de 6 dias de evolucién. En la exploracion destaca la palpacion de
masa desde el reborde costal hasta la fosa iliaca izquierda, dolorosa a la palpacién pero sin reaccion
peritoneal. El resto de la exploracion anodina. En el TAC, se visualiza masa dependiente del margen
izquierdo de la raiz del mesenterio y cola de pancreas, heterogénea, con areas quisticas y sélidas.
Liquido libre a nivel perihepatico, periesplénico y pelvis. Durante la cirugia se extirpa
completamente una masa que engloba cola de pancreas y bazo y ocupa desde parrilla costal hasta
cresta iliaca, con signo de sangrado en su interior. La AP se informa como TMI siendo una masa
compuesta por fibroblastos con atipias y gran componente inflamatorio con polimorfonucleares y
células plasméticas. Indice proliferativo bajo. La inmunohistoquimica muestra expresién de
vimentina, CD34 y MDM2. El estudio FISH para detectar reordenamientos de ALK es negativo. Se
realiza una reseccion r0 sin complicaciones y 2 afios después el paciente esta libre de enfermedad
en la TAC de control.

Discusion: Tumor formado por miofibroblastos, células plasmaticas e infiltrados inflamatorios de
leucocitos, de ahi que hay quien defienda un origen inflamatorio, apoyado en la asociacion a VEB,
HHV8 y al aumento de IL6 en plasma. Un tercio de los casos pulmonares tienen un antecedente de
infeccidn respiratorio. Sin embargo la hipotesis mas defendida es un origen neoformativo dada la
constancia en la mutacion 2p23 donde radica el gen AKL que codifica una quinasa que también se
encuentra mutada en formas de cancer no microcitico de pulmén o en linfomas. Ademas, aunque
histologicamente sea benigno, su crecimiento invasivo y la capacidad aunque rara de producir
metastasis, le confieren cierto grado de malignidad. En fases iniciales suelen ser asintomaticos, la
clinica més frecuente es la masa abdominal asociada a dolor, la fiebre por liberacion de citoquinas y
la anemia por sangrado intratumoral. El Gnico tratamiento efectivo es la cirugia, la reseccion
completa augura la supervivencia del paciente. El TMI no responde a quimioterapia, radioterapia o
corticoides y en casos en los que la cirugia no es factible por los 6rganos invadidos, se esta
utilizando crizotinib, un inhibidor de la quinasa AKL. Aunque es una entidad rara y poco conocida, el
TMI debe ser tenido en cuenta en el diagndstico diferencial de las masas retroperitoneales debido a
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su buen pronostico tras la cirugia siendo necesario un seguimiento prolongado en el tiempo dado
que se han descrito recidivas locorregionales hasta 11 afnos después de la exéresis del tumor.
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