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RESUMEN

El tumor miofibroblastico inflamatorio (TMI) es un tumor del estroma submucoso raro cuya presentac-
i i6n mas frecuente es en el pulmon. Se trata de un tumor heterogéneo, formado por células fusiformes,
i inflamatorias y miofibroblastos, que por lo general es benigno, pero puede producir invasién local, recidi-
va y transformacién maligna.

i Presentamos un paciente joven con una neoplasia en la lengua de aspecto invasivo e infiltrante que re-
i sult6 ser un tumor miofibrobléstico, pero que causé gran preocupacién por su rapido crecimiento.
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MYOFIBROBLASTIC TONGUE TUMOUR

i ABSTRACT

i An inflammatory myofibroblastic tumour is a rare submucosal stromal tumour whose most common presentation

Recibido el 13 de abril de 2021.

Aceptado para su publicacion
el 19 de mayo de 2021.

@O0

BY NC ND
El contenido de la Revista Clinica de Medici-
na de Familia estéa sujeto a las condiciones
de la licencia de Creative Commons Recono-
cimiento-NoComercial-SinObraDerivada 4.0

63

i is in the lung. This is a heterogeneous tumour, comprised of spindle cells, inflammatory cells and myofibroblasts,

which is generally benign. However, it can cause local invasion, recurrence and malignant transformation.

We report a young patient with an invasive and infiltrating tumour on the tongue that turned out to be a myofibro-
blastic tumour but caused major concern due to its rapid growth.

Keywords: tongue diseases, tongue neoplasms, tongue.

INTRODUGCCION

El TMI es una infrecuente lesién mesenquimal benigna que puede aparecer en el pulmén o en el
intestino y més raramente también es posible en la lengua y otros érganos®.

Se trata de una tumoracién heterogénea compuesta por células inflamatorias y que propone un
reto diagnéstico por su apariencia de malignidad tanto radiolégica como histopatolégicamente y su
rapido e infiltrante crecimiento?.

Presentamos el caso de un paciente joven con esta rara tumoracién que aparecié en pocos dias en
la parte posterior de su lengua.

OBSERVACIONES CLINICAS

Presentamos el caso clinico de un paciente de 33 afios con antecedente de tabaquismo activo (16

paquetes-ano) que acude por papula en regién dorsolingual ligeramente sobreelevada, erosionada
en la cupula y engrosada en los bordes, indolora y no indurada, compatible con chancro sifilitico.
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Presenta, asimismo, adenopatias cervicales y submandibulares iz-
quierdas elasticas, rodaderas y no adheridas a planos profundos.
Como antecedente, el paciente refiere una quemadura con alimen-
to caliente en el dorso lingual y verbaliza practicas sexuales de
riesgo.

Se administra penicilina intramuscular y se solicitan serologias de
enfermedad de transmisién sexual (ETS), que resultan negativas.
Se deriva al paciente a urgencias para valoracién por cirugia maxi-
lofacial, donde se biopsia la lesién (figura 1).

A los quince dias acude de nuevo a consulta por crecimiento de la
lesién. Se revisan los resultados de anatomia patolégica, que no
arrojan datos llamativos (fragmento de tejido de granulacién y fi-
brina compatible con fondo de tlcera, sin evidencia de malignidad
en el material estudiado) (figura 2).

Ante el crecimiento progresivo de la lesién se hace una tomografia
axial computarizada (TAC) cervicofacial que informa de una lesién
en dorso lingual izquierdo de aproximadamente 20 mm de diame-
tro maximo con signos de abscesificacién o necrosis asociada a
cambios mas sugestivos de inflamacién en el hemipaladar blando
izquierdo, espacio sublingual izquierdo y a ganglios linfaticos ines-
pecificos. Se hace nueva biopsia con toma de mayor cantidad de
material, que resulta inespecifica y no evidencia signos de maligni-
dad (figura 3).

Figura 1. Imagen inicial de la lesién en la parte posterior
izquierda de la lengua. N6dulo infiltrante de aspecto limpio
y bordes definidos
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Figura 2. Evolucién de la lesién a los 15 dias tras la observacion
inicial, persisten bordes definidos y sobreevaluacién de la lesién.
Erosién superficial

Finalmente, se decide que el equipo de cirugia maxilofacial extirpe
la lesién, dado su crecimiento. El estudio histopatolégico muestra
una proliferacién fusocelular sin datos histolégicos de malignidad,
que se acompaiia de un intenso infiltrado inflamatorio constituido
fundamentalmente por linfocitos y en el que se observan algunas
células plasmaticas y eosindéfilos. Mediante estudio inmunohisto-
quimico, las células muestran inmunorreaccién intensa frente a
vimentina y actina de musculo liso, siendo negativas frente a des-
mina, caldesmén, ALK1, citoqueratinas AE1/AE3 y p40. Estos resul-
tados son sugestivos de TMI. La lesién contacta con los margenes
quirargicos profundo y lateral y se encuentra a menos de 1 mm del
margen, pero dada la benignidad de la lesién no se decide ampliar
margenes. Actualmente, el paciente se encuentra asintomatico y
no ha tenido recidiva de la lesién.

DISCUSION

El TMI, también conocido como seudotumor inflamatorio, histioci-
toma, granuloma de células plasmaticas, fibroxantoma, xantoma o
fibrosarcoma inflamatorio, fue descrito por primera vez en una lo-
calizacién pulmonar por Brunn en 1939. Mas tarde, en 1954, Umi-
ker lo denominé seudotumor, dadas sus caracteristicas clinicas y
radiologicas?3.

Seguln la Organizacién Mundial de la Salud (OMS), se clasifica den-
tro de los tumores de partes blandas como una neoplasia benigna
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Figura 3. Crecimiento de la lesién al mes de su presentacion.
Persiste el aumento con bordes definidos

con potencial de transformacién maligna. El TMI puede invadir es-
tructuras colindantes, es capaz de recidivar (25-40%, més frecuente
en localizacién extrapulmonar y durante el primer afio de la resec-
cién) y puede producir metéstasis a distancia (2-5%), aunque es
excepcional’.

Se han relacionado las siguientes caracteristicas con un peor pro-
noéstico y un mayor riesgo de recurrencia y metéstasis: género fe-
menino, ser joven, ubicacién abdominopélvica, tamano grande, re-
seccién incompleta y ALK negativo.

Su etiologia es desconocida, aunque se ha relacionado con trauma-
tismos, mecanismos inflamatorios, patologias autoinmunes, alte-
raciones genéticas (traslocaciones y fusién de genes) o infecciones
subyacentes, tanto virales como bacterianas (micobacterias, virus
del Ebstein Barr, virus herpes simple, micoplasma, etc.)**.

Ha sido descrito en multiples localizaciones, siendo la més frecuente
el pulmoén. La localizaciéon extrapulmonar mas habitual es la abdo-
minopélvica (28%), siendo el higado el principal érgano afectado. La
incidencia de este tumor en la regién de la cabeza y el cuello es baja,
constituyendo el 14-18% de los TMI extrapulmonares.

Suele presentarse de forma aislada, aunque en el 5% de los casos
puede aparecer, de forma simultanea, en varias posiciones'>.

La sintomatologia que produce el TMI esta en relacién con la loca-
lizacién del tumor. Puede cursar de forma asintomaética o producir
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manifestaciones sistémicas inespecificas (5-10%): malestar gene-
ral, fiebre, sudoraciéon nocturna, pérdida ponderal, adenopatias,
anorexia’.

En los exdmenes de laboratorio se puede objetivar anemia microci-
tica microcrémica, leucocitosis, trombocitosis e hiperglobulinemia,
elevacién de la velocidad de sedimentacién globular. Estos sinto-
mas se han relacionado con la produccién del tumor de mediado-
res de inflamacién como IL-1 e IL-6.

Si esta localizado en cabeza y cuello, puede detectarse como un
bultoma palpable o un incidentaloma al hacer pruebas diagnésti-
cas por otro motivo.

El diagnéstico definitivo se lleva a cabo mediante el estudio histo-
légico y la inmunohistoquimica del tejido analizado.

Se caracteriza por ser una lesién granulomatosa con proliferacién
de: linfocitos, histiocitos, células plasmaticas y células fusiformes
miofibroblasticas. Se han descrito varios patrones histolégicos en
funcién de la estirpe celular que prevalece: el vascular mixoide, el
hipocelular fibroso y el compacto de células fusadas entremezcla-
das con células inflamatorias (96% de los casos).

En el estudio inmunohistoquimico, las células muestran inmuno-
rreaccién frente a vimentina, desmina, citoqueratinas AE1/AE3,
SMA y proteina S100, y el 71% de los tumores son positivos para
ALK-1 (anaplastic lymphoma kinase).

Los TMI que expresan el ALK-1 suelen responder mejor al trata-
miento farmacolégico con respecto a los que no lo hacen, aunque
presentan un indice mayor de recurrencia.

El diagnostico diferencial se debe hacer con otros tumores como: el
tumor fibroso solitario, el mixoepitelioma, el mixofibroma, el gra-
nuloma de células gigantes, el sarcoma miofibroblastico de bajo
grado, el rabdomiosarcoma, el carcinoma epidermoide, el teratoma
y el linfoma, entre otros?.

El tratamiento del TMI suele ser la reseccién completa del tumor
con margenes libres, si es factible, aunque su manejo depende de
la localizacién, su comportamiento y la expresién del gen ALK-1%
No obstante, se han descrito algunos casos en los que se ha produ-
cido una involucién del tumor con resolucién esponténea?.

Existen algunos casos en los que se ha demostrado una disminucién
del tamario de la lesién con el uso de antinflamatorios no esteroi-
deos y corticoides a dosis altas (0,6-1 mg/kg/dia), favoreciendo la re-
seccién posterior, ya que podrian tener un efecto inhibitorio sobre la
angiogénesis y la proliferacién endotelial. La respuesta inicial a los
corticoides suele ser buena, alrededor del 80% disminuyen su tama-
1o, pero no se suele conseguir la remisién completa (< 50%)*.

Consideramos de especial relevancia conocer esta patologia en
nuestras consultas de Atencién Primaria ya que el TMI es una le-
sién muy rara que simula un proceso maligno por su aparicién en
personas de riesgo y su rapido crecimiento®, ademas de su compor-
tamiento clinico, radiolégico e histopatolégico®®. Requiere una ra-
pida intervencién y un diagnéstico diferencial exhaustivo®.
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