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Inflammatory myofibroblastic tumour in the masticator space

Introduccién

El tumor miofibrobléstico inflamatorio (TMI) es una rara lesién
localmente agresiva, benigna de etiologia desconocida. La
incidencia de esta lesién en cabeza y cuello es mas rara que
en su localizacién més frecuente pulmonar, dificultando ain
mas el diagnéstico y el conocimiento de esta por los clinicos’.

Presentamos la revisién de la entidad del TMI a través del
reporte de un caso que presentd una respuesta completa a los
corticoides.

Caso clinico

Presentamos el caso de un paciente varén de 20 anos natural
de Perd, residente en Espana sin viajes recientes ni antece-
dentes personales de interés. Acude a nuestra consulta con
trismus de aparicién progresiva desde hace 4 meses y tume-
faccién de consistencia dura en la regién maseterina izquierda
de 2 meses de evolucién. En la ortopantomografia no se visua-
lizaron lesiones a nivel dseo ni odontdgenico. Se realizé una
resonancia magnética nuclear (RMN) y una tomografia com-
puterizada donde se evidencié una extensa afectacién de
tejido infiltrativo que afectaba al tejido celular subcutaneo,
musculo masetero derecho, rama ascendente de la mandibula
y regién anterior parotidea (fig. 1).

En la PAAF se visualiz6 abundante celularidad linfoide de
aspecto polimorfo que evidenciaba una reaccién inflamatoria
abscesificada. Dado la falta de evidencia diagnéstica se tomo
una biopsia incisional en la que el resultado fue de lesién gra-
nulomatosa necrosante sin presencia de bacilos dcido-alcohol
resistentes ni signos de malignidad. En el estudio inmuno-
histoquimico no se evidencié expresién del gen de cinasa del
linfoma anapldasico (ALK) pero si de actina de musculo liso 1A4
y MFH-35 marcando una proliferacién celular de fenotipo mio-
fibrobléstico con poblacién linfoide B y T de carécter reactivo.

Descartada la malignidad y ante un diagnéstico de sospe-
cha radiolégico de TMI se decidié ingresar al paciente para

inicio de tratamiento corticoideo sistémico por via intravenosa
una dosis de 1mg/kg/dia. A las dos semanas se pasé a trata-
miento oral hasta completar el mes de tratamiento con pauta
descendente.

El paciente desde entonces se ha mantenido asintomatico,
sin requerir nuevos tratamientos. Con respuesta radiolégica
completa, evidenciada con RMN de control al mes, 6, 12 y 24
meses de tratamiento (fig. 2).

Discusion

Bajo el término de TMI se engloban un grupo heterogé-
neo de lesiones que comparten similares caracteristicas
histolégicas y que se definen por su caracter reactivo, pseu-
doneoplésico y linfoproliferativo. En la clasificacion de la OMS
de tumores de partes blandas estéd considerado una neoplasia
benigna con potencial de transformacién maligna (8-18%)>°>.
La metdstasis se observa en menos de 5% de los casos de IMT
y recidiva en un 25%°.

Es muy rara la aparicién en cabeza y cuello, siendo un 14-
18% de los TMI extrapulmonares.

Su clinica es inespecifica, siendo en muchos casos un
incidentaloma. Los sintomas mas frecuentes locales mas
frecuentes son generales como fiebre, sudoracién nocturna,
compromiso de estado general, pérdida de pesoy adenopatias.

Histolégicamente se caracteriza por ser una lesién gra-
nulomatosa con la proliferacién de cuatro estirpes celulares:
células fusiformes miofibroblasticas, histiocitos, células plas-
maticas y linfocitos*. Por inmunohistoquimica, suele mostrar
positividad en la tincién para citoqueratinas (AE1 / AE3),
musculo liso alfa actina, desmina, calponin, linfoma anapla-
sico de quinasa (ALK) y p53.

En la mayoria de los TMI la hibridacién fluorescente in situ
ha revelado reordenamientos del gen ALK (en el cromosoma
2p23).

El tratamiento del TMI de cabeza y el cuello varia en
funcién de la localizacién del tumor, del grado de invasién
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Figura 1 - RMN inicial. a) Corte axial y b) coronal, T2 donde
se evidencia tejido infiltrativo afectando a tejido celular
subcutdneo, musculo masetero y parétida derecha.

localy en gran medida en la posibilidad de reseccién completa.
La reseccién y el tratamiento corticoideo a dosis altas (0,6-
1mg/kg/dia) son los pilares del manejo de esta patologia. En el
caso que presentamos, al igual que en la bibliografia revisada®,
la biopsia incisional fue no concluyente. Esto sumado a la
amplia reseccién que conllevaba la exéresis total de la tumo-
racién en un paciente joven, nos llevé a decidir iniciar el
tratamiento corticoideo. La respuesta clinico-radiolégica fue
total, sin requerir finalmente cirugia. La respuesta inicial a
los corticoides es buena, aproximadamente del 80%’. Sin
embargo, la tasa de remisién completa es relativamente baja,
en 40-50%, y la recurrencia después de la interrupcién de
los corticosteroides se produce en aproximadamente 20%’.

Figura 2 - a yb) Cortes coronales RMN a los 24 meses de
seguimiento donde la resolucién completa de la lesién se
mantiene.

Otras opciones terapéuticas son la radioterapia a dosis bajas
o el uso de inmunosupresores®.

El seguimiento postoperatorio durante al menos 10 afos es
obligatorio para excluir la recurrencia y metéstasis'®.

Las caracteristicas clinicas y radiolégicas infiltrativas
de esta patologia imitan en gran medida a lesiones
malignas por lo que la exclusién de sarcoma, carci-
noma epidermoide o linfoma se realiza por la identifi-
cacién de abundantes células inflamatorias. Dentro del
espectro benigno hay que descartar infecciones y funda-
mentalmente procesos inflamatorios como la enfermedad
esclerosante IgG4, histiocitosis, sarcoidosis, vasculitis o
amiloidosis.
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Conclusiones

Reportamos un nuevo caso clinico de tumor miofibroblastico
inflamatorio en el espacio masticador, de aparicién infre-
cuente, en el cual el tratamiento conservador por medio de
terapia corticoidea intravenosa fue efectivo, con resolucién
clinico-radiolégica completa.
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Edema palpebral como manifestacion inicial
de granulomatosis de Wegener

@ CrossMark

Eyelid oedema as an initial manifestation of Wegener’s

granulomatosis

La granulomatosis con poliangeitis (GPA) o granulomatosis
de Wegener es una vasculitis necrosante de afectacién sis-
témica y causa desconocida, que afecta a vasos de mediano
y pequeno calibre con compromiso principalmente renal
y respiratorio, descrita por primera vez por Klinger en
1931 y posteriormente en 1936 por Friedrich Wegener'. La
afectacién de los tejidos blandos orbitarios por la enfer-
medad se estima en torno al 45-60%, siendo el 8-16% la
forma de presentacién inicial’. En estos casos los pacien-
tes pueden presentar sintomas que van desde proptosis,
diplopia o visién reducida, hasta simplemente edema pal-
pebral, siendo en ocasiones, la Unica manifestacién de la
enfermedad?®.

Para el diagnéstico de la GPA clasicamente se han utili-
zado una serie de criterios (American College of Rheumatology
19904):

1. Inflamacién nasal u oral: dlceras.

2. Alteraciones de la radiografia de térax: nédulos, cavitaciéon
o infiltrados no migratorios ni fugaces.

3. Alteraciones en el sedimento urinario: microhematuria o
cilindros hematicos.

4. Presencia de inflamacién granulomatosa en la biopsia.

Dos de estos 4 criterios predicen la enfermedad con una
sensibilidad del 88% y una especificidad del 92%.
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