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PALABRAS CLAVE Resumen
Tumor; Antecedentes: La intususcepcion se define como la invaginacion de un segmento del tracto
Neoplasia; gastrointestinal y su mesenterio, dentro de la luz de un segmento distal adyacente, puede
Intususcepcion; ocurrir en cualquier lugar del tracto gastrointestinal, desde el estomago, hasta el recto. En
Obstruccién intestinal adultos es rara, representa el 5% de todas las intususcepciones, y en el 1-5% de los casos de

obstruccion intestinal. El tumor miofibroblastico inflamatorio es una entidad patologica rara,
generalmente benigna, con predominio en el pulmon, y rara vez se detecta a nivel intestinal,
lo cual ocasiona una variedad de sintomas inespecificos, por lo que es poco frecuente que se
presente como una intususcepcion.

Caso clinico: Mujer de 69 afos, con cuadro clinico de suboclusion intestinal secundaria a intu-
suscepcion, por un tumor miofibroblastico inflamatorio, rara vez diagnosticado y rara vez
publicado.

Discusion: Los tumores miofibroblasticos inflamatorios son raros, en este caso con una pre-
sentacion atipica, resuelta quirirgicamente de forma satisfactoria. Es una entidad de dificil
diagnostico, el cual es definitivo con el estudio histopatologico. Con la finalidad de recopilar la
informacion actual sobre su diagnodstico y tratamiento, se realiz6 una revision bibliografica.
Conclusion: Los tumores miofibroblasticos inflamatorios requieren un alto nivel de sospecha
para realizar un diagndstico previo a la cirugia. El tratamiento de eleccion ante este tipo de
tumores es la cirugia, en la que se deben dejar bordes quirurgicos libres para evitar recidivas.
© 2016 Academia Mexicana de Cirugia A.C. Publicado por Masson Doyma México S.A. Este es un
articulo Open Access bajo la licencia CC BY-NC-ND (http://creativecommons.org/licenses/by-
nc-nd/4.0/).
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Intestinal intussusception secondary to myofibroblastic tumor in an elderly patient.

KEYWORDS

Tumour: Case report
Neoplasms; . Abstract
Intussusception;

Intestinal obstruction

Background: Intussusception is defined as a segment of the gastrointestinal tract and mesen-
tery within the lumen of an adjacent segment. It is a rare condition in adults that can occur
anywhere in the gastrointestinal tract from the stomach to the rectum. Only 5% of all intussus-
ceptions are presented in adults, and in 1-5% of all cases of intestinal obstruction. Inflammatory
myofibroblastic tumour is rare, and is usually found in the lung, and rarely detected in some
intestinal portions. It causes a variety of non-specific symptoms, with those that present as an
intussusception being uncommon.

Clinical case: A female of 69 years with partial bowel obstruction secondary to intestinal intus-
susception due to an inflammatory myofibroblastic tumour, a rarely diagnosed condition and
never published before.

Discussion: Inflammatory myofibroblastic tumours are rare, and in this case with an atypical
presentation that was surgically resolved satisfactorily. These entities are difficult to diagnose,
with histopathology giving the definitive diagnosis. A literature review was performed to gather
recent information about their diagnosis and treatment.

Conclusions: Inflammatory myofibroblastic tumours require a high level of suspicion, as diagno-
sis prior to surgery is difficult. Surgery is considered the treatment of choice, requiring leaving
free surgical edges to prevent recurrences.

© 2016 Academia Mexicana de Cirugia A.C. Published by Masson Doyma México S.A. This is an
open access article under the CC BY-NC-ND license (http://creativecommons.org/licenses/by-

nc-nd/4.0/).

Antecedentes

La intususcepcion se define como la invaginacion de un seg-
mento del tracto gastrointestinal y su mesenterio, dentro de
la luz de un segmento distal adyacente; el intestino invagi-
nado se desliza dentro del intestino adyacente, propulsado
por el peristaltismo, con una consecuente obstruccion intes-
tinal e isquemia’. La intususcepcion en el adulto es una
condicion rara, que ocurre en cualquier lugar del tracto
gastrointestinal, desde el estomago hasta el recto, y que
representa aproximadamente el 1-5% de todos los casos
como causa de obstruccion intestinal. La edad media de
presentacion de la invaginacion intestinal en adultos es de
50 afos, con una relacion 1:1.3 (hombre:mujer)?. Se esta-
blece que esta condicion es encontrada en menos de una
de cada 1,300 operaciones abdominales y uno de cada 100
pacientes operados de oclusion intestinal. La mortalidad por
intususcepcion en adultos es del 8.7% para las lesiones benig-
nas y del 52.4% para la variedad maligna®. A diferencia de
los nifos, en los que la mayoria de los casos son idiopaticos,
la intususcepcion en adultos tiene una etiologia identifica-
ble en el 80-90% de los casos; de estos, el 50-75% son por
enfermedad benigna. Entre las mas comunes estan las adhe-
rencias y el diverticulo de Meckel. Otras lesiones incluyen:
hiperplasia linfoide, lipomas, leiomiomas, hemangiomas y
una pequefa proporcion es idiopatica’.

El aumento de la flacidez de la pared intestinal facilita
la invaginacion.

El tumor miofibroblastico inflamatorio es una entidad
patolégica rara, la cual es mas frecuente en el pulmon, rara
vez se detecta en el tracto gastrointestinal y existen casos
reportados en la cabeza del pancreas o del duodeno. Aunque
la etiologia de los tumores miofibroblasticos no se conoce

por completo, la Organizacién Mundial de la Salud los clasi-
fica como tumores de intermedio potencial biolégico, ya que
tanto la recidiva local como la metastasica son posibles, asi
como la progresion con un potencial maligno®#.

El diagnostico definitivo de este tipo de tumores es
histopatoldgico. Mas del 71% de los tumores miofibroblas-
ticos inflamatorios son positivos para el ALK1, el cual es
un gen implicado en los fenémenos de remodelacion vas-
cular y angiogénesis. Su determinacion es genética, en
aproximadamente el 50% de los casos tiene un reacomodo
clonal, relacionado con el locus ALK, en el cromosoma 2p23,
que tiene relacion con la naturaleza neoplasica del tumor
miofibroblastico inflamatorio®. El ALK1 negativo se ha vin-
culado con pacientes mayores, que ademas muestra muchos
pleomorfismos nucleares y mitosis atipicas®’. Dado que el
ALK1 positivo se relaciona con pacientes jovenes, con alta
recurrencia, es importante realizar la determinacion de
ALK1, para establecer el pronéstico de la enfermedad®”®.

En cuanto a la inmunohistoquimica, estos tumores son
positivos a vimetina sin expresar CD 117 y CD32. Las células
son positivas para actina del musculo liso con o sin expre-
sion de desmina y $100 positivos; todas las anteriores son
proteinas expresadas en el tejido tumoral. De igual forma,
sirven como factor pronéstico de la enfermedad’®'".

La reseccion quirtrgica es el tratamiento de eleccion
para los tumores miofibroblasticos inflamatorios'. La resec-
cion quirlrgica completa se asocia con una recurrencia
menor al 10%. La quimioterapia se reserva para pacientes
en los que la reseccion quirlrgica es morbida, imposi-
ble o fue incompleta. No existe evidencia que demuestre
que la quimioterapia sea efectiva como monoterapia, pero
puede tener un papel después del manejo quirdrgico' 3. La
radioterapia se reserva Unicamente para paliacion, con la
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finalidad de disminuir el efecto de masa, o en conjunto con
la quimioterapia, para el manejo de pacientes no candidatos
a cirugia'",

Los esteroides se pueden usar para disminuir el proceso
inflamatorio generado en la periferia del tumor, especial-
mente en tumores del sistema nervioso'.

Los antiinflamatorios no esteroideos son Utiles en el
manejo de los tumores miofibroblasticos inflamatorios
cuando no es posible la reseccion o se ve limitada por inva-
sion a estructuras vitales'®"”.

En este articulo se describe un caso clinico de una
paciente de 69 afos, con un cuadro de suboclusion intes-
tinal secundaria a intususcepcion intestinal, por un tumor
miofibroblastico inflamatorio.

Caso clinico

Mujer de 69 anos de edad, quien como antecedentes de
importancia comenta: valvulopatia mitral de 18 afos de evo-
lucién, en tratamiento con warfarina; fibrilacion auricular
de respuesta rapida de 2 afos de evolucion, en tratamiento
con amiodarona; evento vascular cerebral hace un ano, con
secuelas rankin IV; reseccion de tumor en colon izquierdo,
hace 10 anos, reportado como liposarcoma. Dentro de los
antecedentes heredofamiliares, madre finada por cancer de
mama, hace 9 anos; resto, negados.

Paciente que ingresa al Servicio de Urgencias, con cuadro
suboclusivo de 3 dias de evolucion. A la exploracion fisica:
distension abdominal, dolor a la palpacion, con datos suge-
rentes de abdomen agudo. Se decide revision de gabinete,
en los que se advierte: leucocitosis leve de 13,000, con neu-
trofilia de 86% y presencia de 4 bandas, hemoglobina de 11.9
g/dl, plaquetas de 180,000, tiempo de protrombina de 19y
tiempo parcial de trompoplastina de 33 s, con INR de 1.9.
En la radiografia simple de abdomen en bipedestacion, se
observa: una asa de intestino delgado dilatada, con ausen-
cia de aire en el ampula rectal (fig. 1), tomografia axial
computada simple con liquido libre en cavidad y engrosa-
miento de pared intestinal en la porcion correspondiente al
ileon, distension franca sin datos de volvulacion. Se identi-
fica tumoracion intraluminal con disminucion de calibre de
asas, posterior a dicha tumoracion (fig. 2). Dados los hallaz-
gos reportados, se establecen los siguientes diagnosticos
diferenciales: volvulacion intestinal, sindrome adherencial
abdominal y de forma aislada, sin embargo, no se puede
descartar la presencia de tumoracion intestinal. Dada la
evolucion de cuadro suboclusivo y los hallazgos reportados
anteriormente, se decide intervencion quirurgica, en la que
se encuentra dilatacion del ileon proximal con intususcep-
cion franca, que presenta cambios francos de coloracion
sugerentes de isquemia (fig. 3). A la palpacion de dicha
zona, se detecta la presencia de tumoracién intraluminal
(fig. 4). Dada la poca viabilidad del intestino, se decide
reseccion intestinal de aproximadamente 20 cm, realizando
una entero-entero anastomosis de manera manual. Durante
su estancia intrahospitalaria, con mejoria significativa del
cuadro abdominal, se realiza apoyo nutricional de forma
parenteral; tras 5 dias, se reinicia dieta oral, sin presen-
tar datos de fuga anastomadtica, se mantiene con adecuada
evolucion, por lo que se decide su egreso, para vigilancia
extrahospitalaria.

Figura 1 Radiografia de abdomen con datos sugerentes de
volvulacion (estrella).

El resultado histopatoldgico es compatible con un tumor
miofibroblastico inflamatorio, el cual invade hasta la mus-
cular propia, sin mostrar permeacion vascular ni linfatica,
deja bordes libres, tanto en el extremo proximal como
en el distal, con un estudio de inmunohistoquimica, el
cual corrobora dicho diagnodstico (fig. 5) y se descarta
posible tumor de GIST (CD 117 o C-kit negativo y CD
34 negativos).

Discusion

Los tumores miofibroblasticos inflamatorios son tumores
raros de origen mesenquimatoso, que se pueden encontrar
en cualquier parte del cuerpo. Este tipo de tumores son

Figura 2 Tomografia de abdomen simple.
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Figura 3  Intususcepcion intestinal con cambios isquémicos.
mas frecuentes en el pulmén y mas raros en el intestino
delgado; como es este caso, en el que se present6 en el
ileon terminal’? y es aln mas rara la presentacién como
una intususcepcion.

El comportamiento de este tipo de tumores es benigno,
su etiologia es desconocida, pero se correlaciona con:
virus de Epstein-Barr, citomegalovirus, alteraciones auto-
inmunes, enfermedades colageno-vasculares, mediastinitis
esclerosante, colangitis esclerosante, tiroiditis de Rie-
del, Campilobacter jejunii, Pasteurella hemolitica, entre
otras®=.

Existen reportes de caso en los que se ha encontrado
en asociacion con el herpes virus 8, asi como en la sobre-
expresion de interleucina 6 y ciclina D1, las cuales se han
relacionado con la génesis de los tumores miofibroblasticos
inflamatorios®-%.

El cuadro clinico habitual en tumores localizados en
intestino delgado es dolor abdominal, nauseas, vomitos,
estrefimiento y oclusion intestinal; como en este caso, que
se manifesto con una intususcepcion, la cual es una compli-
cacién poco habitual®°.

Estos tumores en estudios radiograficos no presentan
caracteristicas que los puedan distinguir de otros tumo-
res o descartar malignidad, por lo que para su diagndstico
se requiere realizar: un estudio histopatologico, conjunta-
mente con estudios de inmunohistoquimica, tinciones de
vimetina (tincion citoplasma celular), actina/citoqueratina
y desmina (analisis de proteinas).

Figura 4

Pieza quirlrgica resecada.

1. CD117 )C-Kit):
2.CD3a4:

Figura 5
en parafina.

Negativo.
Negativo.

Demostracion de tumoracion intraluminal. Tincion inmunohistoquimica de cortes de tejido fijado con formol y embebido
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En este caso se encontraron datos de oclusion intes-
tinal, por lo que se decidi6 la intervencion quirdrgica.
Los tumores miofibroblasticos inflamatorios se constituyen
por: miofibroblastos, fibroblastos, linfocitos, células plas-
maticas, eosinofilos y neutrofilos, elementos que se deben
identificar para un correcto diagndstico histopatoldgico®°.

El diagnostico diferencial en los tumores de intes-
tino delgado principalmente se hace con los tumores del
estroma gastrointestinal, leiomiomas, linfomas, enferme-
dad de Hodgkin, histocitoma fibroso, entre otros''~'3.

El tratamiento de eleccion es quirdrgico, con el objetivo
de realizar una reseccion completa de la lesion, como en
el caso de nuestra paciente en la que se dejaron bordes
libres de la lesion. En los casos en los que no es posible la
reseccion, por multiples lesiones o por recurrencia local, se
puede considerar la quimioterapia'*-'¢.

Existen reportes de recurrencias de hasta el 25% y, en
algunos, con transformacion maligna o metastasis, por lo
que es importante su seguimiento’®. La mortalidad varia del
5 al 7% en casos en los que hay recurrencia'’.

Conclusion

El tumor miofibroblastico inflamatorio es un tumor raro
de origen mesenquimatoso, de dificil diagnostico previo a
la cirugia, el cual se realiza por estudios de histopatolo-
gia e inmunohistoquimica. El tratamiento de eleccion es
la reseccion quirirgica completa. Son tumores benignos,
pero los pacientes deben tener seguimiento por el riesgo
de recurrencia o de metastasis.
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