Tumor miofibroblastico de las Vias Biliares.

Presentacion de un caso.
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Resumen

Los tumores miofibroblasticos son infrecuentes en
la edad pediatrica siendo necesario un alto indice
de sospecha ya que si bien son de origen mesenqui-
matico benigno, algunos llegan a comportarse como
malignos. Los estudios de imagenes orientan a la
localizacion y extension pero el diagnostico definiti-
vo sera realizado a través del examen histopatolégi-
co del tejido. El objetivo de este articulo es describir
la forma de presentacion, localizacion y respuesta al
tratamiento quirdrgico, del presente tumor, en un pa-
ciente seguido en el Servicio de Gastroenterologia
del Hospital Elizalde.
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Summary

Myofibroblastic tumors are rare in the pediatric
patients; they require a high index of suspicion
because although mesenchymal origin is benign,
some even behave as malignant. Imaging studies
lead us to the location and extent but the defini-
tive diagnosis is given through histopathological
examination. The aim of this paper is to describe
the clinical presentation, location, and response
to surgical treatment of the tumor in a patient fo-
llowed in the Gastroenterology service of Elizalde
Hospital.
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Introduccion

El tumor miofibroblastico inflamatorio (TMI), también
conocido como pseudotumor inflamatorio es una
lesion benigna, de origen mesenquimatico, poco
conocida en la edad pediatrica, cuyo diagndstico
definitivo lo establece el estudio histopatoldgico. La
primera descripcion de TMI fue hecha por Brumm
en 1939 en un tumor localizado en pulmon y la pri-
mera descripcion de TMI de localizacion hepatica
fue publicada por Pack y Baker, en 1953. Es mas
frecuente en escolares y adultos jovenes y prevalece
en el sexo masculino, en una proporcion de 3,5:1".
Debido a que no es una patologia frecuente en la
infancia presentamos un caso con manifestacion cli-
nica poco habitual.

Caso Clinico

Varén de 10 afnos de edad que ingresé al Servicio
de Cirugia desde la guardia externa por Sindrome
Coledociano. Tuvo ictericia, acolia y coluria de 40
dias de evolucion, con dolores abdominales tipo
colico, esporadicos, que cedian espontaneamen-
te. No tuvo: fiebre, antecedentes infecciosos, in-
gesta de medicamentos, traumatismos ni pérdida
de peso recientes. Como antecedente personal
tuvo una internacién de tres dias en neonatologia
por hiperbilirrubinemia e hipercolesterolemia, como
antecedente familiar. Traia estudios solicitados por
su pediatra de cabecera: ecografia abdominal con
la via biliar intrahepatica dilatada, colédoco dilata-
do visualizdndose solo los 12 mm proximales, con
material hipoecogénico, heterogéneo en su interior
(ébarro biliar?). Vesicula distendida y acodada con
abundante barro biliar y laboratorios con hiperbilirru-
binemia a predominio directo, valores elevados de:
colesterol total, fosfatasa alcalina, transaminasas
y serologias virales negativas. En el examen fisico
del ingreso tenia ictericia y se palpaba una masa de
3x3 centimetros en hipocondrio derecho, indolora,
de consistencia aumentada, no adherida a planos
profundos. Al segundo dia de internacién se realizo
Colangiopancreatografia sin Gadolinio observando-
se microlitiasis en la vesicula biliar y dilatacion de via
biliar intra y extrahepatica con imagenes redondea-
das en el interior del colédoco que podrian corres-
ponder a barro biliar o a calcificaciones con escaso
componente calcico (Figura 1y 2). Al octavo dia de
internacion se realizo colecistectomia con toma de
biopsias de pared de la via biliar y de los ganglios
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Figura 1. Colangiografia sin Gadolinio observandose microlitia-
sis en vesicula biliar y dilatacién de via biliar intra y extrahepatica.

Figura 2. Colangiografia sin Gadolinio que muestra dilatacion de
via biliar intrahepatica.

regionales, encontrandose hallazgos compatibles
con Tumor Miofibroblastico Inflamatorio (Figura 3).
Luego de 34 dias de internaciéon se otorg¢ el alta
con seguimiento por Cirugia y hepatologia.

Discusion

La localizacion mas frecuente del TMI es el pulmén,
los de higado son extremadamente raros y pocas
veces comprometen el hilio hepatico o el sistema
biliar extrahepatico, resultando en obstruccion de la
via biliar?®,

Los sintomas mas frecuentes incluyen: fiebre, icteri-
cia, dolor abdominal, vémitos y pérdida de peso y se
cree que son secundarios a la excesiva produccion
de interleucinas por el tumor*®.

Otros signos que también se pueden encontrar en
el laboratorio son: anemia hipocromica, niveles ele-
vados de inmunoglobulinas, elevacion de la proteina
C reactiva y alteracion de las pruebas de funcion
hepatica®. Se han reportado niveles de Antigeno

Figura 3. Imagen microscopica Hematoxilina — Eosina 100x, se
observa epitelio de la via biliar en contacto con una proliferacion
fusocelular dispuesta en fasciculos entrelazados, con células
vacuoladas redondas e infiltrados inflamatorios mononucleares.

carbohidrato 19-9 elevados que podrian estar rela-
cionados con colestasis®.

Los medios diagnésticos mas utilizados son la Eco-
grafia, Tomografia axial computada (TAC), Colangio-
pancreatografia retrograda Endoscopica (CPRE) y
la biopsia’. La Ecografia puede demostrar una via
biliar intrahepatica dilatada, masas hepaticas con su
localizacion y caracteristicas y también observar la
via biliar extrahepatica. La angiografia hepatica pue-
de mostrar una lesion hipervascular, hipovascular o
avascular®. La TAC de higado suele evidenciar lesio-
nes circunscriptas, heterogéneas, de baja densidad
con dilatacion de la via biliar extra e intrahepatica. La
CPRE no es siempre especifica y puede sugerir co-
langiocarcinoma®. Pueden aparecer como lesiones
solitarias en el 60% de los casos y en el 30% como
lesiones multiples, subcapsulares o intraparenqui-
matosas®.

En la fisiopatologia existen argumentos que sugie-
ren una respuesta reactiva, una reaccion exagerada
a algun tipo de estimulo o dafio tisular, una “reaccion
inespecifica inflamatoria a un microorganismo”. Kle-
bsiella pneumoniae y Escherichia coli se han encon-
trado en el cultivo de estas lesiones, al igual que co-
cos Gram positivos o parasitos; el virus de Epstein
Baar, virus Herpes Simplex tipo 8, virus Hepatitis
C, virus de Inmunodeficiencia Humana, Micobacte-
rium Tuberculosis e infecciones micoticas sistémi-
cas también se han relacionado®°®, El papel de un
agente infeccioso parece quedar restringido a los
primeros estadios, iniciandose asi una cascada de
reacciones inflamatorias en las células y el estroma a
través de las cuales el tumor llega a ser autonomo®.
La apariencia histologica es variable, estd com-
puesto de miofibroblastos con diversa cantidad de
estroma de colageno, células inflamatorias de tipo
linfocitos, plasmocitos e histiocitos que ocasional-
mente forman granulomas. La inmunohistoquimica
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puede confirmar el fenotipo miofibroblastico, que
son vimentina y desmina positivos e inmunonegati-
vos para proteina P53, ayudando de este modo a
excluir otras lesiones especialmente malignas®.
Rara vez se menciona la historia natural del seudotu-
mor, se ha reportado la regresion espontanea de un
seudotumor inflamatorio que se comportaba como
un tumor maligno de la via biliar, regresiones des-
pués de la administracion de antiinflamatorios no es-
teroideos y tratamiento antibiético con cefalospori-
nas de tercera generacion o fluoroquinolonas, sobre
todo en lesiones solitarias y/o periféricas, recurren-
cias de seudotumores del sistema pancreatobiliar o
inclusive metastasis®®®. De forma muy infrecuente,
el TMI puede degenerar hacia la malignidad, en es-
tos casos, los miofibroblastos presentan atipias y
cursan con un comportamiento clinico agresivo con
recidivas o metastasis, en las que la quimioterapia
y la radioterapia han demostrado ser efectivas'®!".
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Conclusion

Lo mas importante para el diagnostico de TMl es te-
nerlo presente como diagndstico diferencial de sin-
drome coledociano junto a la litiasis vesicular con lito
enclavado en el colédoco, obstruccion por parasitos
de la via biliar, quiste de colédoco y compresiones
extrinsecas de la via biliar. Teniendo en cuenta la in-
frecuencia de esta patologia en la edad pediatrica y
mas aun en la localizacion de nuestro paciente, cabe
destacar la rapidez con la que se arribo al diagnosti-
co, al plantear la intervencion quirurgica a la semana
de internacion. Si bien el tratamiento conservador,
como se describio anteriormente, esta descripto,
nosotros proponemos una conducta mas agresiva
cuando se trata de pacientes sintomaticos como es
el caso de esta presentacion, ya que también estan
descriptas la recurrencia del mismo, por reseccion
insuficiente y el hallazgo de metastasis, en caso de
malignizacion, ensombreciendo el pronodstico.
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