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INFORME DE CASO

Pseudotumor inflamatorio de pulmon, informe de un

paciente
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RESUMEN

El pseudotumor inflamatorio o]
fiboroxantoma pulmonar es una neoplasia
poco frecuente. La lesion endobronquial
constituye una eventualidad inusual
caracterizada por ser un  tumor
mesenquimatoso carente de expresion
clinica tipica, con sintomas habituales en
otras enfermedades y sin signos clinicos
patognomoénicos que la describan;
generalmente su diagndstico resulta del
andlisis histol6égico e histoquimico de la
biopsia. El fibroxantoma debe ser
considerado como diagnoéstico diferencial
en los tumores mesenquimales; son
necesarios unos completos estudios
clinico analitico y radiolégico antes de
definir la conducta terapéutica.

Palabras clave: granuloma de células

ABSTRACT

Inflammatory pseudotumor or pulmonary
fibroxanthoma is a less frequent tumor.
Endobronchial lesion is an unusual event
characterized by being a
mesenchymatous tumor lack of typical
clinical expression, with common
symptoms in other diseases without
pathognomonic  clinical signs  that
describe it; diagnosis is  usually
histological and histochemical analysis of
biopsy. The fibroxanthoma should be
considered as a differential diagnosis in
mesenchymal tumors; They are needed a
complete analytical and radiological
clinical studies before defining the
therapeutic behavior.
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plasmaéticas

En la nueva clasificacion de la Organizacion Mundial de la Salud (OMS) de
tumores de pulmoén se define al tumor miofibroblastico inflamatorio como un
subgrupo de una categoria mas amplia de lesiones mesenquimatosas que se
clasifican en “pseudotumores inflamatorios”, que también ha sido publicado bajo
el término de fibroxantoma. Es un tumor poco conocido e infrecuente que puede
presentarse a cualquier edad, con predominio en la nifiez y la edad media. El
fibroxantoma estd compuesto de una variada mezcla de células inflamatorias y
coladgenas; suele debutar de forma insidiosa, con sintomas y signos inespecificos,
curso clinico lento y adecuada respuesta al tratamiento quirtirgico.* Se presenta
un nuevo caso de esta infrecuente enfermedad y se discuten sus caracteristicas
clinico-patoldgicas.
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PRESENTACION DEL PACIENTE

Paciente masculino de 32 afios de edad, piel negra, normolineo, con antecedentes
de ser fumador inveterado y cumplir reclusion durante tres afios que acudio a la
Consulta Externa del Hospital Provincial Universitario “Arnaldo Milian Castro” de la
Cuidad de Santa Clara, Provincia de Villa Clara, por presentar hemoptisis, tos
seca y disnea desde hacia varios meses, ademas de pérdida de peso de mas de
20 libras en tres meses, sin otros sintomas acompafnantes.

Al momento del examen fisico se constataron hemoptisis leve en dos ocasiones,
murmullo vesicular algo disminuido hacia la porcidén superior del campo pulmonar
derecho sin sibilancias y palidez cutanea mucosa; la frecuencia respiratoria, el
pulso y la tension arterial se mantenian normales.

La hemoquimica sanguinea no mostro alteracion. En el rayos X (Rx) de torax
(postero anterior) se observd una imagen radiopaca, nodular y espiculada en la
region apical del I6bulo superior del pulmén derecho. Se realiz6 una tomografia
axial computadorizada de pulmén y se objetivd una imagen hipodensa en la
region hiliar derecha que media 2.4x2.1x4.7cm, sin lesion acompafnante u otros
hallazgos de interés (figuras 1 y 2).
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Figura 1. Lesion tumoral redondeada en Iébulo superior derecho

Se realiz6 una broncoscopia en la que se aprecié un repliegue mucoso que
sangraba facilmente en la porcion inicial del bronquio del segmento posterior del
I6bulo superior del pulmén derecho, del que se tomO muestra para estudio
histolégico. Se le realizaron lavado y cepillado bronquial, que arrojaron
negatividad de células neoplasicas; el estudio histopatolégico mostré un proceso
granulomatoso. Un esputo BAAR (bacilo acido alcohol resistente) I-11 mostrd
baciloscopia negativa y la prueba funcional respiratoria arrojé un VEF (volumen
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espiratorio forzado) en 1seg: 1.5 litros; se intentd la realizacion de biopsia
aspirativa con aguja fina sin resultados concluyentes.
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Figura 2. La lesiéon se encuentra en intimo contacto con el bronquio lobar superior

Se discutié colectivamente entre los Servicios de Neumologia y Cirugia y se
decidié realizar toracotomia exploradora, que se efectué con reseccion de los
I6bulos superior y medio por la cercania de la lesiéon entre ambos I6bulos con una
cisura interlobar incompleta. No se encontraron adenopatias a ningun nivel en el
mediastino.

Resultado histopatolégico (figuras 3y 4)

Figura 3. Pieza donde se aprecian la localizacion y el tamafio de la lesion
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Figura 4. Lamina histopatolégica que demuestra la presencia del pseudotumor inflamatorio

Localizacion: pulmén derecho

Diagndstico: lobectomia pulmonar superior y media derechas que mostraron un
tumor inflamatorio miofibroblastico (pseudotumor inflamatorio/fibroxantoma)
localizado en el lébulo superior. Talla tumoral: 2.3x2x1.8cm. NO necrosis o
invasion vascular. Conteo mitético 0/10HPF. Bordes quirurgicos libres de tumor.
En la actualidad, y luego de varios meses de aplicada terapéutica, el paciente ha
mostrado una evoluciéon favorable, sin que se informen complicaciones o
evidencia clinico-radiolégica de recidiva. El paciente, que fue tratado por un
equipo multidisciplinario, mostré una evolucién y un comportamiento similar al
encontrado en otras publicaciones revisadas.'™

COMENTARIO FINAL

El pseudotumor inflamatorio posee en la literatura médica una amplia gama de
sinonimias, entre las que se incluyen.®

1. Tumor miofibroblastico inflamatorio (IMT).

2. Granuloma de células plasmaticas.

3. Fibroxantoma.

4. Histiocitoma fibroso.

5. Tumor miofibroblastico pseudosarcomatoso.

6. Tumor fibroso invasivo del arbol traqueobronquial.

Este tumor forma parte de un subgrupo de lesiones que se clasifican en
“pseudotumores inflamatorios” y constituye la gran novedad de la clasificacion de
la OMS/2005 de los tumores de partes blandas.

En el apartado escrito por B.M. Wenig queda definido como un tumor borderline
compuesto de células miofibroblasticas con una mezcla variable de células
inflamatorias y fibras colagenas.*
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Epidemiologicamente tiene una distribucidon similar en ambos sexos y puede
aparecer a cualquier edad; sin embargo, es una lesiéon benigna mesenquimatosa
que se observa con mas frecuencia en individuos menores de 40 afos y es el
tumor mas comun dentro de las lesiones mesenquimales endobronquiales en los
menores de 16 afios.®
Son resefiables los datos epidemioldgicos referidos a la cabeza y el cuello,
localizaciones donde afectan preferentemente a varones adultos con una edad
media de 59 afios.*
Se considera que su desarrollo es el resultado de una reacciéon inflamatoria frente
a determinadas enfermedades, otros opinan que representa un bajo grado
malignidad mesenquimal. Las lesiones pulmonares han sido asociadas a
infecciones virales previas.>*
Recientemente se han descrito en algunos de ellos secuencias de &cido
desoxirribonucleico (ADN) del HHV-8 (human herpesvirus 8 o virus del sarcoma
de Kaposi) y sobreexpresion de interleuquina 6 y ciclina D1; también se le ha
relacionado con traumas anteriores e inmunosupresién.*™
La presentacion clinica es variable, sus sintomas y signos estan en relacién con el
sitio afectado. Las lesiones endobronquiales cursan con irritacion bronquial refleja
y tos, dificultad para respirar, hemoptisis y dolor toracico; generalmente el
paciente presenta pocos sintomas. Los nodulos periféricos del parénquima
pulmonar frecuentemente son asintomaticos, aunque la invasion local de la pared
toracica puede provocar una reaccidn pleuritica o un dolor toracico. El tumor
miofibroblastico inflamatorio es usualmente localizado, es rara su presentacion en
la pared toracica, el mediastino y la pleura, asi como su recidiva y su metastasis.
Las radiografias de térax muestran una masa solitaria con bordes regulares en el
80% de los casos que puede tener una apariencia espiculada y localizacion
endobronquial y que puede estar acompafada de neumonia pos-obstructiva y de
atelectasia.’™
MacroscoOpicamente son lesiones nodulares o polipoides, lisas, de apariencia
carnosa, que crecen en la submucosa.? Se observan como masas solitarias de
color amarillo-grisaceo por la cantidad de histiocitos espumosos que contienen,
pueden medir entre uno y 36cm, la lesibn no es encapsulada y puede tener
microcalcificaciones; la cavitacién es rara.® Microscépicamente contiene una
mezcla de células que muestran diferenciacion fibroblastica o miofibroblastica
distribuida en fasciculos o arquitectura estoriforme.
Las células poseen un nudcleo oval, cromatina fina, nucléolo apenas visible y
abundante citoplasma eosindfilico ligeramente bipolar. La atipia citolégica no es
evidente. Existe una mezcla de células elongadas en proliferacion, a menudo
ocultas, y contiene infiltracién inflamatoria.®
El infiltrado inflamatorio esta compuesto por:>
1. Linfocitos, histiocitos y células plasmaticas, incluidas las células gigantes tipo
Touton.
2.Las células plasméticas pueden ser muy prominentes y estar asociadas a
foliculos linfoides.
3. Las células Spindle en raras ocasiones pueden infiltrar los vasos sanguineos o
la pleura.
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Este pseudotumor es, la mayoria de veces, euploide pero, ocasionalmente, puede
ser aneuploide. De la misma manera en algunos casos pueden verse mutaciones
del gen P53 o TP53, también llamado el “guardian del genoma”.>

Los estudios inmunohistoquimicos y moleculares ayudan a demostrar el caracter
policlonal de la proliferacion fibroblastica. Tienen positividad difusa frente a la
vimentina y con expresion variable de actina de musculo liso y desmina (o
ambos). Las citoqueratinas son habitualmente negativas pero puede presentarse
alguna positividad focal. Los hallazgos genéticos como la expresion de ALK
(anaplasticlymphomakinase) son mas comunes en nifios y jovenes. La fusion de
ALK con el gen de ranbindingprotein 2 en estas lesiones confirma la naturaleza
clonal del tumor.*™®

En la mayoria de los casos la exéresis total del tumor tiene una excelente
supervivencia. Una minoria (5%) puede mostrar invasion extrapulmonar, recidiva
0 metastasis; usualmente la recidiva ocurre cuando la escisién es incompleta.®

Es dificil, en base a la Histologia, predecir el comportamiento de estos tumores;
generalmente curan con cirugia, corticoides y antiinflamatorios.>>°8

Al ser una rara enfermedad de caracter benigno puede confundirse con algunas
enfermedades infecciosas que afectan el parénquima pulmonar, asi como con
otras neoplasias como el tumor carcinoide, el carcinoma pulmonar primitivo y el
metastasico, la tuberculosis (en paciente inmunodeprimido), la neumonia
organizada, el histiocitoma fibroso maligno vy el benigno vy el
hemangiopericitoma.?®

Debe tenerse presente esta enfermedad ante una lesion tumoral pulmonar en
pacientes menores de 40 afios en los que los intentos de llegar al diagndostico por
biopsia aspirativa con aguja fina o por broncoscopia y biopsia endobronquial no
arrojen resultados positivos. Se aconseja la remocién quirdargica para definir el
diagnostico histoldgico y evitar complicaciones debido a los efectos compresivos
de la lesion.
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