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RESUMEN

Introduccidon: La mucosa bucal puede ser alterada por cualquier agente sin llegar a
convertirse en una tumoracién benigna o maligna. Un ejemplo de ello lo constituye el
Tumor Miofibroblastico Inflamatorio o Pseudotumor Inflamatorio. Esta es una entidad
no neoplasica, de etiologia desconocida, extremadamente polimorfa desde los puntos
de vista clinico, radiolégico y patoldgico caracterizada por la proliferacion de un
infiltrado inflamatorio sobre un estroma de tejido conjuntivo. Aparece con mayor
frecuencia en el pulmdn pero puede surgir en cualquier otro 6rgano del cuerpo, siendo
poco frecuente su localizacién en la cavidad oral. Presentacion de caso: En el presente
trabajo presentamos un caso de una paciente de 48 afios de edad, con tratamiento
oncoldgico anterior, a la que en consulta de seguimiento se le detecté en una revisiéon
una lesién de forma acampanada, consistencia blanda, no insertada a planos
profundos, exofitica, no nodular, de igual color al de la mucosa circundante y que
clinicamente fue interpretada como lesion inflamatoria, diagnosticandose, tras varios
episodios de recidiva de la misma, un TMI recidivante que respondié completamente
al tratamiento corticoesteroideo. Conclusiones: EI TMI es una entidad que tiene un
comportamiento maligno pero que es histolégicamente benigno; su diagndstico
definitivo es histopatoldgico, siendo de gran importancia el conocer sus principales




caracteristicas clinicas e histoldgicas, para asi arribar a diagndsticos mas certeros y
realizar, por tanto, tratamientos mas adecuados y menos invasivos.

Palabras clave: Tumor miofibroblastico inflamatorio; Pseudotumor inflamatorio;
Entidad no neoplasica; Cavidad oral; Diagndstico histopatologico; Tratamiento
corticoesteroideo

Summary

Introduction: The oral mucosa can be altered by any agent without becoming a benign
or malignant tumor. An example of this is the Inflammatory Myofibroblastic Tumor or
Inflammatory Pseudotumor. This is a non-neoplastic entity of unknown etiology,
extremely polymorphic from clinical, radiological and pathological points of view,
characterized by the proliferation of an inflammatory infiltrate on a connective tissue
stroma. It appears more frequently in the lung but can arise in any other organ of the
body, being rare its location in the oral cavity. Case presentation: In the present study
we report a case of a 48-year-old patient with previous cancer treatment, who was
detected in a follow-up consultation with a flared lesion, soft consistency, not inserted
to deep planes, exophytic, non-nodular planes, of the same color as the surrounding
mucosa. After several episodes of relapse of the same lesion, a recurrent IMT was
diagnosed. It responded completely to corticosteroid treatment. Conclusions: IMT is
an entity that has a malignant behavior but it is histologically benign; its definitive
diagnosis is histopathological, being of great importance to know its main clinical and
histological characteristics, in order to arrive at more accurate diagnoses and,
therefore, carry out more adequate and less invasive treatments.

Keywords: Inflammatory Myofibroblastic Tumor; Inflammatory Pseudotumor; Non-
neoplastic entity; Oral cavity; Histopathological diagnosis; Corticosteroid treatment

INTRODUCCION

Las enfermedades en la cavidad oral son causa de gran preocupacion para los
pacientes pues con frecuencia temen que se traten de lesiones malignas que llevan a
un desenlace fatal tras una progresion penosa de la enfermedad; esto se acentua si
han sufrido con anterioridad alguna entidad de este tipo. Algunos cuadros clinicos no
propiamente de origen tumoral maligno lleva a tomar una conducta diferente tanto a
los dolientes como a los médicos que asisten su proceso de enfermedad. Un alto
porcentaje de presentacién de estas entidades se llega a diferenciar muy rapido por
su forma clinica, acufidandose como benignas, pero siempre es recomendable un
estudio histopatoldgico para diferenciarlo del Carcinoma Epidermoide que es el mas
frecuente en la mucosa bucal; no obstante, esta puede ser alterada por cualquier
agente sin llegar a convertirse en una tumoracién tanto benigna como maligna. Un



ejemplo de ello lo constituye el Tumor Miofibroblastico Inflamatorio o Pseudotumor
Inflamatorio.

El pseudotumor inflamatorio es una entidad no neopldsica, de naturaleza inflamatoria
y patogenia desconocida, extremadamente polimorfa desde los puntos de vista clinico,
radiolégico y patoldgico, caracterizada por la proliferacidon de un infiltrado inflamatorio
sobre un estroma de tejido conjuntivo.*

Fue descrito por primera vez en el pulmén en 1939 por Brunn. En 1954 Umiker le da
el nombre de pseudotumor inflamatorio por la clinica y la radiologia, que simulan una
neoplasia y en 1994, Weiss lo nombré como Tumor Miofibroblastico Inflamatorio.'?

Por otro lado, un estudio de Liston et al. fue el primero en reportar un TMI en la
cavidad oral.?

El término de pseudotumor inflamatorio es utilizado actualmente para las formas
extrapulmonares mientras que el de tumor inflamatorio miofibroblastico se emplea
para formas pulmonares. También es conocido como granuloma de células
plasmaticas, histiocitoma fibroso benigno, hiperplasia linfoide, xantogranuloma,
fibrosarcoma inflamatorio, xantoma fibroso, tumor inflamatorio miofibrohistico o
miofibroblatoma; todos ellos basados en los hallazgos histopatoldgicos
encontrados.!?*>

Las formas extrapulmonares pueden aprecer en higado, laringe, traquea, oro y
nasofaringe, drbita, senos paranasales y maxilares, glandulas salivares mayores,
tiroides, mediastino, abdomen vy tejidos blandos de la cabeza y el cuello. Su etiologia
es desconocida.'*

Justificacion del problema cientifico

En el presente trabajo se describe un caso de Tumor Mioproliferativo Inflamatorio
recidivante en cavidad oral en una paciente operada con anterioridad de un Carcinoma
Epidermoide lateral de lengua, siendo esto necesario para dar a conocer las
principales caracteristicas de dicha entidad y por tanto arribar a un diagndstico preciso
y lograr diferenciarlo de tumoraciones malignas, para realizar asi un tratamiento mas
adecuado y menos invasivo. Es por ello que se plantea el siguiente problema de
investigacion:

¢Cémo se comporta el Tumor Mioproliferativo Inflamatorio en la cavidad oral?

Objetivo: Describir el comportamiento de un Tumor Miofibroblastico Inflamatorio de la
cavidad oral en una paciente operada con anterioridad de un Carcinoma Epidermoide
lateral de lengua y con ausencia de respuesta al tratamiento quirurgico.

PRESENTACION DEL CASO



Paciente de 48 afios de edad, F, B, con antecedentes de haber sido operada en el
mes de marzo del 2017 de un Carcinoma Epidermoide de cara lateral de la lengua a
partir de una ulcera que no curaba para lo cual se efectué glosectomia parcial
derecha con diseccion supraomohioidea ipsilateral estudiandose oncolégicamente
como un paciente T2 NOMO. Fue tratada con radioterapia, quimioterapia e
inmunoterapia. Fue evolucionada entre la operacién y el 31 de mayo del 2019 por
las especialidades de Oncologia y Cirugia Maxilo- Facial del hospital Dr. Gustavo
Aldereguia Lima de Cienfuegos.

En consulta de seguimiento correspondiente al dia 29 de abril del 2019 , se detecta
una lesién cercana al area de la operacion inicial, ubicada en la parte posterior de la
hemiglosectomia derecha, correspondiendo al limite posterior de la operacién, de
forma acampanada,consistencia blanda, de igual color al de la mucosa circundante, no
insertada a planos profundos, exofitica, no nodular, y que clinicamente fue
interpretada como lesién inflamatoria (fig.1). Se decide realizar cirugia para biopsia, la
cual se ejecuta el 2 de mayo del 2019, arrojando como resultados un Granuloma
reparativo con displasia moderada del epitelio. Se sugirié vigilancia estrecha.

Fig.1

Pasados 2 meses ocurre una recidiva de la lesion en la misma zona por lo que se
decide realizar nueva cirugia para biopsia por lesion inflamatoria similar pero se
realiza bajo anestesia general. Los resultados de la misma fueron compatibles con un
tumor miofibroblastico inflamatorio (fig.2), sugiriéndose reposo fisico, evitar el stress
asi como traumas en la zona, continuar con la inmunoterapia, evitar exponerse a
temperaturas altas y productos quimicos y ademas etrecha vigilancia.



Fig.2

El 24 de noviembre del 2019 se realiza otra cirugia para biopsia cerca de la zona
retromolar derecha por aparicién, cerca de la zona de la lesiéon anterior, de una lesién
de tipo fibrética de 1.5 cm, compatible con fibroma. La biopsia arrojéo como resultados
un tumor miofibroblastico (Pseudotumor inflamatorio) o posible fascitis nodular,
incompletamente resecada, con posibilidad de recidivar. Ante esta situacion clinica se
decide discutir en colectivo interpretdndose que la presencia del 38 en la zona,
asociada a la limitacion de autolimpieza de la lengua puedo haber estado
ocasionando, por trauma, dichas lesiones, realizandose extraccién dentaria.

Transcurridos 2 meses nuevamente ocurre una recidiva de la lesién en zona cercana a
la Gltima operacién y se decide realizar extirpacién de la misma con amplio margen de
seguridad. El diagndstico anatomopatoldgico definitivo fue Tumor Mioproliferativo
Inflmatorio recidivante. A partir de esto se decidié cambiar la terapéutica y ante la
recidiva de la lesidn se comenzd un tratamiento corticoesteroideo; para ello se estuvo
aplicando 1cc semanal de hidrocortisona combinado con anestesia local, perilesional,
durante cuatro semanas. Se obtuvieron muy buenos resultados y hasta la fecha la
paciente no ha tenido nuevos episodios de recidiva de la lesién (fig.3 y 4)



(fig.3)

DISCUSION

El pseudotumor inflamatorio es un término que hace referencia a un proceso raro,
linfoproliferativo benigno, con hallazgos histopatoldgicos caracteristicos y que se
pueden presentar en cualquier parte del cuerpo. Su etiologia y fisiopatologia es
desconocida. Se ha descrito un origen idiopatico, postraumatico, iatrogénico,
infeccioso o como respuesta inmunoldgica a microorganismos, tejido necrético
adyacente y lesién de los tejidos. Se han propuesto como causas de la enfermedad al
virus Epstein-Barr, citomegalovirus y herpes virus 8 (HHV-8) ,al igual que bacterias
como Mycoplasma, Campylobacter jejuni, Coxiella burnetii, E. coli, Actinomyces,
Histoplasma y micobacterias (avium y tuberculosis). También se ha asociado con
alteraciones autoinmunes, como el sindrome de Sjogren, polimiositis, el sindrome de
Papillon-Lefevre y la neutropenia congénita severa (Enfermedad de Kostmann), asi
como con enfermedades coldgeno-vasculares y alteraciones fibroescleréticas como
mediastinitis esclerosante, colangitis esclerosante, pseudotumor orbital, tiroiditis de
Riedel, entre otros. Ademas se han registrado casos con alteraciones del gen ALK (
gen del receptor de la tirosina quinasa del linfoma anaplasico).:234>¢

La gran mayoria de estudios afirman que no tiene predileccién por edad ni sexo’?,
aunque existen textos que plantean que en un gran porciento de casos se presenta en
edades pediatricas y adultos jovenes **>%%7, hecho que no coincide con la paciente del
presente caso. Ademas, no tiene prevalencia de sexo, aunque algunas literaturas
mencionan predominio en sexo femenino.'?

Puede surgir en cualquier érgano. El pulmdén es el 6rgano afectado con mayor
frecuencia, pero también se presenta en laringe, traquea, oro y nasofaringe, 6rbita,
senos paranasales, glandulas salivares mayores, tiroides y tejidos blandos de la
cabeza y el cuello, teniendo en estos Ultimos una recurrencia de entre un 10 a un



20%, siendo las glandulas salivales las mas afectadas seguido de las odrbitas. En
glandulas salivales la mayoria de casos descritos son de glandula pardtida, solo ha
sido decrito un caso de afectacidon de glandula submaxilar.*>®

Su clinica es inespecifica e invariable, presentdandose como una lesién ocupante de
espacio, de crecimiento lento y progresivo y cuya sintomatologia dependera de su
localizacién.>®*° En la mayoria de los casos, los pacientes se presentan con pérdida de
peso, fiebre de origen inespecifico, sudoraciéon y malestar general. En el caso de ser
de origen abdominal, los sintomas predominantes van desde cuadro de oclusidn
intestinal, dolor, acompafados de anemia por pérdidas sanguineas, hasta ictericia
progresiva en el caso de ser hepatico.>*'° Su presentacién en la trdquea es muy poco
comun, con sintomas obstructivos, siendo los mas frecuentes la disnea y tos, y en
menor frecuencia, fiebre, hemoptisis, dolor toracico e insuficiencia respiratoria aguda.*
En la érbita causa proptosis, quemosis, edema y dolor ocular, y en la regién orbitaria,
eritema, limitacién de la movilidad del globo ocular, hiperemia conjuntival , prurito
ocular y disminucion de la agudeza visual. Con relacién a la laringe, provoca ronquera,
estridor y obstruccidon de via aérea.>® Ademds, en las amigdalas se acompafia de
artralgias, dolor cervical, tos con vémito de contenido gastrico con restos de sangre y
sensacidn de cuerpo extrafio en la gargante que limita el habla.'!

En la cavidad oral el TMI usualmente se presenta como una inflamacién indolora de
rapido crecimiento, la cual es firme a la palpacidn, bien circunscrita y generalmente de
igual color al de la mucosa circundante; en algunos casos también puede existir
ulceracion focal aunque en lo casos reviasdos no se encontrd evidencias de ello,
tamposo asi de sangramiento y exudado.?®’

Dentro de los etudios consultados de TMI en cavidada oral, la localizacidn mas
frecuente fue en la lengua, con sintomas similares a los antes descritos, excepto en
un caso de una recién nacida en la que se evidencidé sangramiento intenso de la
lengua asi como incapacidad para poder alimentrase.'>!31415

En el presente caso, el TMI se presentdé como una lesién de forma acampanada,
consistencia blanda, de igual color al de la mucosa circundante, no insertada a planos
profundos, exofitica y no nodular.

Histoldgicamente se caracteriza por ser una lesién granulomatosa con la proliferacion
de cuatro estirpes celulares: células fusiformes miofibroblasticas, histiocitos, células
plasmaticas y linfocitos.>*>'° Las caracteristicas clinicas y radioldgicas de esta
patologia imitan en gran medida a lesiones malignas por lo que la exclusidon de
sarcoma, carcinoma epidermoide o linfoma se realiza por la identificacién de
abundantes células inflamatorias. El espectro de variante histoldgica de los TMI,
teniendo como célula comun al miofibroblasto, va desde la fascitis nodular hasta el
histiocitoma fibroso maligno.®*°



Asimismo, en este caso los resultados de los estudios anatomopatolégicos de la
paciente mostraron presencia de células fusiformes mezcladas con un nimero variable
de células inflamatorias, asi como numerosos capilares sobre un fondo mixoide.
También células tumorales con nlcleos ovales con cromatina vesicular y uno o mas
nucléolos prominentes (fig.5 y 6).

Fig.6

Por tanto, el diagndstico definitivo es hitopatoldgico. Se hace dificultoso y en muchos
casos se realiza por exclusién, de forma que en ocasiones se ha requerido mas de una
biopsia o bien la extirpacion de la lesidn mediante cirugia para asi poder confirmar la
ausencia de neoplasias o infeccién y llegar a poder establecer el diagndstico de
pseudotumor inflamatorio, tal y como ocurrié en el presente caso.>*>°

El tratamiento puede ser médico o quirdrgico. La cirugia es el tratamiento de eleccion.
La reseccion debe ser tan completa como sea posible, evitando resecciones radicales
como en cirugia oncoldgica. Si no hay respuesta o hay escisién incompleta o esta
contraindicada la cirugia, se ha utilizado el tratamiento corticoideo a dosis altas. Se
han usado metotrexate, ciclofosfamida y ciclosporina en pacientes que no responden a
los esteroides. El crizotinib es un farmaco molecular que causa inhibiciéon incompleta
de la tirosina quinasa del linfoma anaplasico (gen ALK); se usa sélo si se demuestra
alteracién de este gen.'*°

Otras literaturas plantean que los corticosteroides orales son el tratamiento de
eleccion fundamentalmente cuando existen episodios de recurrencia, con buena
resolucion de los signos y sintomas en aproximadamente el 80% de los pacientes.
Existe una minoria de pacientes que no responden satisfactoriamente a la
corticoterapia, recurriendo en estos casos a la radioterapia e inmunosupresores como
el metotrexate.?>®® Sin embargo cuando existe compromiso extenso y la obstruccion
respiratoria es severa, se requiere cirugia, incluso radical, como en el caso de
presentarse en trdquea y laringe.*

Por otro lado, algunos investigadores han planteado que especificamente en los TMI
de cabeza y cuello el tratamiento debe ser conservador, fundamentalmente los
localizados en la cavidada oral. También plantean que las lesiones localizadas a este
nivel tiene un mejor prondstico que las que aparecen en otras areas del cuerpo.?



Los resultados del tratamiento de la paciente del caso en cuestidon, fueron afines con
las literaturas que plantean que los corticoesteroides son el tratamiento de eleccion, al
menos en la cavidad oral, pues luego de aplicar 1cc semanal de hidrocortisona
perilesional durante cuatro semanas, la paciente no presentd ningun otro episodio de
recurrencia de la lesion.

En cuanto a la evolucidon del TMI, generalmente esta es favorable. La metdstasis se
observa en menos del 5% de los casos y recidiva en un 25%. Segun la OMS tiene un
potencial de transformacién maligna entre un 8-18%.°

CONCLUSIONES

Se reportd un nuevo caso clinico de Tumor Miofibroblastico Inflamatorio recidivante en
la cavidad oral, de aparicién poco frecuente, en el cual el tratamiento conservador por
medio de terapia corticoidea perilesional fue efectivo, con resolucién clinica completa.
Este es una entidad que tiene un comportamiento maligno pero que es
histolégicamente benigno. Por esta razén se deben tener los conocimientos necesarios
para arribar a un diagnodstico correcto y evitar un tratamiento radical innecesario que
pueda ocasionar impedimentos funcionales del area intervenida.
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