Pseudotumor Inflamatorio: a proposito

de un caso
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Paciente varén de 51 afos sin
alergias medicamentosas conoci-
das, ex fumador (desde hace 18
afios, con IPA > 20), bebedor es-
poradico e hipertenso. El paciente
acude al servicio de Urgencias por
un sindrome constitucional de un
mes de evolucién consistente en
pérdida de 8 10 kg de peso, pleni-
tud precoz, niuseas y vomitos. La
exploracién fisica era normal. Se
realiza analitica donde se evidencia
hb: 10.7 g/dL, 11700 leucocitos
(80.3% neutroéfilos), 457.000 pla-
quetas/mm3, LDH: 280 U/L, FA:
1346 UIL. En la radiografia de to-
rax se objetiva un agrandamiento
hiliar, sin lesiones sugestivas de ma-
lignidad ni infiltrados pulmonares
activos y una ecografia de abdo-
men pone de manifiesto una ima-
gen heterogénea en mesenterio. Se
ingresa al paciente para estudio de
sindrome constitucional con la sos-
pecha de enfermedad neoplasica
subyacente.

Durante el proceso diagnostico se
realiza TAC de abdomen que evi-
dencia una masa hipodensa en me-
senterio de 5 x 5 cm que engloba
vasos (peri-cava) sugestiva de con-
glomerado adenopitico, con bazo
heterogéneo. Tras este hallazgo, se
programa una laparotomia explora-
dora donde se visualiza una masa
solida en meso, que se biopsia.
Durante el ingreso, sufre amaurosis
completa del ojo derecho, que tras
estudio se diagnostica de embolia
retiniana inferior derecha (la eco-

cardiografia, doppler carotideo vy
estudio de trombofilias fueron nor-
males). Se realiza estudio inmune
(ANA, ANCA), serologias de virus
hepatotropos (VHC, VHB, VHA),
VIH, citologias de esputo y orina,
todo negativo. La anatomia patold-
gica se informa como tejido graso
necrético con reacciébn xantogra-
nulomatosa periférica. Hallazgos
inespecificos. Sospecha de paniculi-
tis mesentérica y se instaura trata-
miento con anticoagulaciéon oral y
60 mg de prednisona al dia.
Evolucion: se realiza seguimiento
del paciente por consultas externas
de Medicina Interna a los tres me-
ses con nuevo TAC de abdomen
que objetiva una masa hipodensa
en raiz del mesenterio con dismi-
nucidn de tamafio respecto al estu-
dio previo, permaneciendo asinto-
mitico y en nuevo TAC de control
se objetiva que la masa va disminu-
yendo progresivamente, con reduc-
ci6n progresiva de la dosis de pred-
nisona (de 60mg/dia a 5 mg/dia).
Diez meses tras el diagidtico re-
cibiendel paciente 5 mg de
prednisnaJdia'ingresa por dolor
lumbar nocturno de una semana
de evolucibn que alivia con
AINEs. En nuevo TAC se objetiva
un area hipodensa de 4 x 3.4 x 4
cm en raiz de mesenterio (con au-
mento de tamano respecto a estu-
dio previo), térax sin hallazgos.
Con juicio clinico de paniculitis
mesentérica y habiéndose descar-
tado tromboembol ismo pulmonar
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se decide el alta con anticoagula-
cién oral y 60 mg de prednisona,
que de nuevo se reduce progresiva-
mente.

En nuevo TAC tdrax/abdomen
de control, un ano después del de-
but (Septiembre, 2001), se detectan
nédulos cavitados en ambas bases
pulmonares de 1,5 cm, cuyo tama-
No va aumentando progresivamen-
te, con masa mesentérica de 6.5
cm, noédulo retrocavo de 2.5 x 1.5
cm y nédulo paravesical de 3 x 2.5
cm, que también experimenta un
aumento de tamafno en sucesivos
controles por lo que se decide rea-
lizar PAAF pulmonar, con resulta-
do anatomopatolégico de tejido
inflamatorio no neoplasico.

Se reingresa al paciente en mar-
zo de 2003 para estudio de la masa
pulmonar y por hematoma en
miembro inferior izquierdo en
probable relacidon con anticoagula-
cién. Durante el ingreso se traslada
a UCSI de Medicina Interna por
tromboembolismo pulmonar de
repeticion, con inestabilidad he-
modinamica. Tras recuperacion se
decide alta con anticoagulacién
oral y corticoterapia y seguimiento
estricto por consultas de Medicina
Interna donde en nuevo estudio
tomografico se evidencia una con-
solidaciéon parenquimatosa en 16-
bulo pulmonar inferior izquierdo
con necrosis en su interior y nivel
hidroaéreo; en octubre de 2003 se
realiza toracotomia izquierda en-
contrando masa en piramide basal
izquierda muy adherida a diafrag-
ma y pleura parietal, sin posibilidad
de exéresis completa. La anatomia
patologica revela infiltrado infla-
matorio pulmonar pseudotumoral



mixto (fibrosis), focos de abcesifi-
cacion, granulomas tuberculoides
abscesificados inespecificos y focos
xantogranulomatoso y linfadenitis
cronica inespecifica.

El paciente desde entonces y
hasta septiembre, de 2008 perma-
nece estable en seguimiento por
consultas externas de Medicina
Interna, en tratamiento con anti-
coagulaciéon oral y 45 mg/dia de
prednisona. Se realizan varios estu-
dios tomograficos durante este pe-
riodo de tiempo para controlar la
evolucion del nédulo pulmonar y
se observa que existe relaciéon in-
versa entre el crecimiento del no-
dulo y la dosis de corticoides, lo
que obliga a mantener dosis altas
(entre 30 y 45 mg/dia).

La Gnica incidencia durante este
periodo es la apariciéon de un sin-
drome ciatico en relacién con he-
matoma en glateo secundario a
anticoagulacion, del que el pacien-
te se recupera sin necesidad de re-
tirar dicho tratamiento.

Debido a las altas dosis de corti-
coides el paciente desarrolla una
obesidad troncular, fragilidad cuta-
nea, estrias rojo vinosas, cara de
luna llena y diabetes en probable
relacién con el tratamiento créni-
co con esteroides.

En septiembre de 2008 ingresa
por hematoma en regioén inguino
crural de miembro inferior dere-
cho tras traumatismo banal, con
inestabilidad hemodiniamica vy
anemizacién (la hemoglobina des-
ciende desde 15 g/dL a 8 g/dL),
transfundiéndose dos concentra-
dos de hematies con buena res-
puesta clinica. Se ingresa en UCSI
para monitorizacidén, permane-
ciendo estable, por lo que se trasla-
da a planta. Se mantiene con cifras
de hemoglobina estables (13,8
g/dL), y se decide reintroducir la
anticoagulacién con heparina de
bajo peso molecular a dosis anti-
coagulantes bajas por los antece-
dentes previos de tromboembolis-
mo pulmonar y de embolia reti-
niana. Con el objetivo de dismi-
nuir la dosis de corticoides se in-
troduce Micofenolato Mofetil.
Posteriormente, presenta un nuevo

episodio de sangrado que nos in-
duce a retirar la anticoagulacién.
En noviembre de 2008, el pa-
ciente tras una maniobra de Valsalva
en su domicilio experimenta un
cuadro de disnea brusca, hipoten-
sidn y taquicardia. Es trasladado al
servicio de Urgencias donde se
monitoriza, se objetiva una bradi-
cardia, con una gasometria con hi-
poxemia, hipocapnia y alcalosis res-
piratoria, con posterior disociacién
electromecanica y parada cardio-
rrespiratoria sin respuesta a manio-
bras de reanimaciéon cardiopulmo-
nar, falleciendo posteriormente.

Juicio Diagndstico
Pseudotumor inflamatorio.
Discusion

El pseudotumor inflamatorio es
una entidad rara considerada como
un proceso no neoplasico (1) cons-
tituido por una sino una prolifera-
cion de células fusiformes (fibro-
blastos y miofibroblastos en dife-
rente proporcion) rodeadas de un
infiltrado inflamatorio compuesto
por linfocitos, un gran namero de
células plasmaticas, histiocitos, ma-
crofagos, neutrdfilos, células gigan-
tes vy, ocasionalmente, eosinofilos
(2,4). Debido a la composicion his-
tologica, se denomina también
granuloma de células plasmaticas,
histiocitoma pulmonar (3), tumor
postinflamatorio, xantoma, fibro-
xantoma, xantogranuloma (4) o tu-
mor fibromixoide atipico (8).

Respecto al rango de edad en el
que suele aparecer, es mas frecuen-
te en menores de 16 18 afnos
(3,5,6), de hecho estd considerado
el tumor pulmonar mas frecuente
en la infancia (5), y aunque se han
descrito casos en un rango muy
amplio de edad (3), aproximada-
mente el 60% de casos se presenta
en menores de 40 afos (8). No hay
evidencia de diferencia entre sexos
(3) y su verdadera prevalencia es
desconocida (1).

La localizacién mas frecuente es
la pulmonar (7,8), presentandose
como una lesién tnica en la mayo-
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ria de los casos (10), aunque se des-
criben lesiones multicéntricas pul-
monares en formas de debut (3, 10)
y extrapulmonares como el caso
presentado en retroperitoneo, aun-
que menos frecuentes (7,8,10,11,
12,13,14,15) e incluso se han des-
crito sindromes paraneoplasicos
como debut (5).

La mayoria de los pacientes (hasta
el 70% en algunos estudios) son
asintomaticos en el momento del
diagnéstico (2, 3, 11), pero se ha
descrito clinica de tos, hemoptisis,
disnea, dolor toracico (8), fiebre de
origen desconocido, dolor abdomi-
nal y pérdida de peso, como el caso
que nos ocupa (4,11, 12). La explo-
racion fisica suele ser anodina, salvo
en algunos casos de formas extra-
pulmonares con de localizacién en
ganglios linfaticos donde se ha des-
crito hepatoesplenomegalia (11) y
en ocasiones masa palpable (14) o
disfagia (9). Con respecto a datos
analiticos, no se describen datos es-
pecificos salvo elevacion de reactan-
tes de fase aguda como la VSG,
trombocitosis, hipergammaglobuili-
nemia policlonal y anemia microci-
tica hipocromica (3,7).

En las pruebas complementarias,
lo mas destacado son los hallazgos
de noédulo pulmonar solitario en
radiografia de térax y en tomogra-
fla computarizada (1,2,4,6) en el
caso del pseudotumor inflamatorio
pulmonar y en caso de formas ex-
trapulmonares, las lesiones se evi-
dencian en ecografia (al igual que
en este caso) y TAC de abdomen,
fundamentalmente (14).

El diagnostico de confirmacién
es dado por la anatomia patoldogi-
ca en el 100% de los casos (8,12).
El diagnéstico diferencial debe ha-
cerse con reacciones inflamatorias
no especificas secundarias a otros
procesos (por ejemplo, infeccio-
sos), neumonia organizada cripto-
genética, pseudolinfoma, linfoma
linfocitico de células pequenas, fi-
brosarcornas, histiocitoma fibroso
maligno (2).

El tratamiento de eleccion es la
cirugia con exéresis completa del
pseudotumor y bordes de resec-
cién quirtrgicas libres (1,2,3,4,5)
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pudiendo utilizarse radioterapia,
quimioterapia o corticoides (2) si
la reseccion fue incompleta, si ha
habido recurrencia, en enfermedad
multifocal o en pacientes no candi-
datos a cirugia (3,4). Esta descrito
también el tratamiento con anti-
bioterapia empirica (9). En nuestro
paciente no se podia realizar una
cirugia con exéresis completa por
localizacion perivascular del tu-
mor, por lo que se tratd con corti-
coterapia y en altima instancia con
quimioterapia junto a corticotera-
pia, presentando buena evolucion
clinica con periodos de reactiva-
cion.

Recientemente, se ha visto que
el pseudotumor inflamatorio o
granuloma de células plasmaticas
podria considerarse una conse-
cuencia de una anormal diferen-
ciacion en las células plasmaticas
secundaria a infecciones cronicas o
a procesos inflamatorios (8), el
comportamiento agresivo parece
estar relacionado con aumento de
celularidad, pleomorfismo nuclear,
actividad mitdtica, necrosis focal e
invasion vascular (1). Asimismo, las
formas extrapulmonares se descri-
ben como mas agresivas, por lo que
se piensa que tienen un mayor po-
tencial de malignidad (3). Nuestro
caso presenta un comportamiento
muy agresivo con metastasis pul-
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monares y alta actividad pro coa-
gulante.

Los miofibroblastos son células
que comparten caracteristicas ul-
traestruturales con el musculo liso
y los fibroblastos y se ha visto que
tumores con miofibroblastos se
comportan no sbélo como tejido
inflamatorio sino como una proli-
feraciéon tumoral, con baja tasa de
proliferacion, llegando algunos au-
tores a afirmar que es imposible es-
tablecer una diferencia clara entre
el pseudotumor inflamatorio y el
fibrosarcoma (14).

Por otro pseudotumores infla-
matorios con comportamiento
agresivo que han evolucionado a
sarcomas o linfomas (8) y recientes
estudios de citogenética e hibrida-
cion in situ fluorescente (FISH)
demuestran un reordenamiento
cromosémico que implica al locus
del receptor ALK de la tirosina
quinasa, localizado en el cromoso-
ma 2, con expresion de ALK en
células fusiformes miofibroblasticas
pero no en células inflamatorias
(9), y esto ocurre en aproximada-
mente la mitad de pacientes con
pseudotumor inflamatorio (8), lo
que implica mayor tendencia a un
comportamiento mas agresivo del
tumor.

Se ha asociado y/o propuesto
como causa de la enfermedad el

virus de Ebstein-Bar (2,14), infec-
cibn cronica persistente por
Eikenella corrodens (2) y con la
infeccién por el Herpes virus-8
(relacionado con el sarcoma de
Kaposi y con la enfermedad de
Castleman multicéntrica), basado
en una identificaciéon de dicho vi-
rus en las lesiones pulmonares (2).

Respecto al prondstico, diversos
autores coinciden en que es bueno
(2,3). Se recoge en la bibliografia
que algunos tumores regresan
lado,se han descrito espontanea-
mente tras biopsia abierta (2) y que
la mayoria de pacientes tiene cura-
cién completa tras reseccion qui-
rargica (2, 11, 25).

Como conclusion, el pseudotu-
mor inflamatorio es un proceso de
comportamiento relativamente be-
nigno, que semeja en muchas oca-
siones clinica y radiolégicamente a
un tumor maligno y que con los
procedimientos diagnoésticos pre-
operatorios no se puede excluir
malignidad. El diagnéstico de cer-
teza viene dado por el resultado de
la biopsia. No se han encontrado
casos en la bibliografia con un
componente pro-inflamatorio vy
pro-emboligeno tan marcado
como el del caso que se presenta, si
bien si hay descritos casos con
comportamiento agresivo, recidiva
local y metastasis (1,9,14).
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