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Inflammatory myofibroblastic tumor: Case report and state of the art review
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Resumen

El tumor miofibroblastico inflamatorio (TMI) es una neoplasia mesenquimal rara con potencial de comportamiento agresivo. El diag-
néstico de TMI puede ser un desafio debido a su rareza y presentacion variable. Se caracteriza por la proliferacion de miofibroblastos y
células inflamatorias, y aunque generalmente es benigno, puede recurrir localmente o, en raras ocasiones, metastatizar. La patogénesis
del TMI a menudo implica alteraciones cromosdémicas, particularmente reordenamientos del gen quinasa del linfoma anaplasico (ALK).
El diagnostico requiere una evaluacién histopatoldgica, respaldada por inmunohistoquimica y técnicas moleculares. La reseccion qui-
rurgica completa es el tratamiento de eleccién, pero en casos de enfermedad irresecable o metastasica, las terapias dirigidas, como los
inhibidores de la tirosina quinasa (especialmente en tumores ALK positivos), han demostrado ser eficaces. En este documento, revisamos
la epidemiologia, la presentacion clinica, las caracteristicas patoldgicas, el diagndstico diferencial, las estrategias de tratamiento y las
direcciones futuras en el manejo del TMI.

Palabras clave: Tumor miofibroblastico inflamatorio; neoplasia mesenquimal; inhibidores de la tirosina quinasa; reseccién quirurgica;
intususcepcion.

Abstract

Inflammatory myofibroblastic tumor (IMT) is a rare mesenchymal neoplasm with the potential for aggressive behavior. Diagnosis of IMT
can be challenging due to its rarity and variable presentation. It is characterized by a proliferation of myofibroblasts and inflammatory
cells, and although generally benign, it can recur locally or, rarely, metastasize. The pathogenesis of IMT often involves chromosomal
alterations, particularly rearrangements of the Anaplastic Lymphoma Kinase gene (ALK). Diagnosis requires histopathologic evaluation,
supported by immunohistochemistry and molecular techniques. Complete surgical resection is the treatment of choice, but in cases
of unresectable or metastatic disease, targeted therapies, such as tyrosine kinase inhibitors (especially in ALK-positive tumors), have
shown efficacy. In this paper, we review the epidemiology, clinical presentation, pathological features, differential diagnosis, treatment
strategies, and future directions in the management of IMT.
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Introduccion su rareza y presentacion clinica variable, que puede manifestarse

con sintomas inespecificos como fiebre, pérdida de peso, fatiga y

Los tumores miofibroblasticos inflamatorios (TMI) son neoplasias dolor o incluso ser asintomatico
) .

mesenquimales raras que se caracterizan por la proliferacién de

miofibroblastos y células inflamatorias, y que tienen un potencial
de comportamiento agresivo. Aunque generalmente se conside-
ran benignos, pueden recurrir localmente y, en raras ocasiones,
metastatizar. El diagnéstico de TMI puede ser desafiante debido a

La patogénesis de los TMI a menudo implica alteraciones cromo-
somicas. El diagnostico definitivo de TMI requiere una evaluacion
histopatoldgica, respaldada por inmunohistoquimica y técnicas
moleculares.
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La reseccion quirdrgica completa es el tratamiento de eleccién
para el TMI. Sin embargo, en casos de enfermedad irresecable o
metastasica, las terapias dirigidas, como los inhibidores de la tirosina
quinasa, han demostrado ser eficaces (Choi, 2025).

Caso clinico

Hombre de 38 afios, sin antecedentes médicos ni quirtrgicos, no
fumador. Consulta en el servicio de urgencias por historia de 3 dias
de dolor abdominal tipo célico en hemiabdomen inferior que el
dia de la consulta se hace difuso y constante, asociado a nauseas,
anorexia y dos episodios de vémitos. Se encuentra taquicardico
(103 Ipm), afebril, normotenso, con deshidratacion de mucosas.
Al examen dirigido del abdomen, éste se encuentra distendido,
con ausencia de ruidos intestinales, difusamente doloroso a la
palpacion, sin signos de irritacion peritoneal.

En el laboratorio de ingreso destaca solamente una discreta eleva-
cion del recuento de gldbulos blancos (13.430/pL) y la proteina C
reactiva (7,4 mg/L, valor normal <5 mg/L), sin falla renal ni alteracién
hidroelectrolitica.

Enla Figura 1 se muestra la tomografia computada de abdomen
y pelvis cuyo reporte informa: “un drea de yeyuno medio-distal a
nivel del flanco izquierdo con signos de intususcepcion asociado a
leve edema del mesenterio adyacente {(...)".

Figura 1: tomografia computada con contraste endovenoso. La elipse verde
indica el asa de intestino delgado con intususcepcion.

Ingresa a pabellén, evidencidndose intususcepcion de ileon distal
asociado a multiples adenopatias mesentéricas (Figura 2). Se realiza
reseccion de ileon terminal y ciego con criterio oncoldgico y se con-
fecciona ileoascendoanastomosis terminolateral manual. Al analizar
la pieza quirdrgica se observa en el interior de la intususcepcién un
tumor nodular submucoso bien delimitado (Figura 3 y Figura 4).
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Figura 2: intususcepcién de segmento de ileon terminal con adenopatias
mesentéricas.

Figura 3: pieza quirurgica, vista interior.
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Figura 4: pieza quirurgica, vista exterior.

El paciente evoluciona de manera favorable y es dado de alta al
quinto dia postoperatorio, una vez superado el ileo.

El andlisis anatomopatolégico de la pieza quirdrgica informé: pared
de intestino delgado infiltrada por neoplasia mesenquimal maligna
de bajo grado compuesta por sabanas de células fusadas de atipia
leve en estroma mixoide con abundantes células plasmaticas y eo-
sindfilos, sin actividad mitdtica evidente. De la muestra se extraen
dieciséis linfonodos con histiocitosis sinusal y centros germinales
de distintos tamanfos, sin compromiso neoplasico.

El estudio inmunohistoquimico revela los siguientes resultados:

+ Actina de musculo liso y CD34: positivo en vasos sanguineos
y en aisladas células fusadas.

« Vimentina: positiva difusa en vasos sanguineos y células
fusadas.

« Ciclina D1: positivo en una proporcién de células fusadas.

+ Beta-catenina nuclear, desmina, DOG1, ALK1,CD117y pan-
citoqueratina: negativo en células fusadas.

« (CD138:demuestra presencia de aisladas células plasmaticas
intratumorales.

+ lgG4: positiva en hasta tres células plasmaticas por campo
de mayor aumento.

« Antigeno de proliferacion Ki67: positivo en el 1% a 2% de
las células fusadas.
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Conclusion

TMI, bordes quirurgicos negativos.
Discusion

EITMI corresponde a una neoplasia mesenquimal rara, caracterizada
por la proliferacion de miofibroblastos y células inflamatorias. Puede
aparecer en cualquier sitio anatémico, pero se encuentra con mayor
frecuencia en pulmén, mesenterio y tracto gastrointestinal. Afecta
principalmente a nifos y adultos jévenes, aunque puede ocurrir
a cualquier edad. Si bien, generalmente se considera benigno, el
TMI puede exhibir un comportamiento localmente agresivoy, en
raras ocasiones, metastatizar.

Desde su descripcién inicial, el TMI ha emergido como una entidad
patoldgica enigmatica. Aunque histolégicamente benigno en la
mayoria de los casos, su capacidad de recurrencia local e incluso
metastasis a distancia -aunque rara- (Gleason & Hornick, 2008)
exige un abordaje preciso por parte del cirujano.

Epidemiologia

EI TMI es una neoplasia infrecuente, con una incidencia estimada
de menos de 1 caso por millén de personas por afio, sin una clara
predileccion por sexo o raza (Gleason & Hornick, 2008; Choi, 2025).

Presentacion Clinica

La presentacion clinica del TMI es variable y depende de la loca-
lizacién y el tamafo del tumor. Los sintomas pueden ser inespe-
cificos, como fiebre, pérdida de peso, fatiga y dolor. En algunos
casos puede ser asintomatico y ser descubierto incidentalmente
en estudios de imagenes.

Caracteristicas patoldgicas, aspectos moleculares y
patogénesis

Macroscépicamente, el TMI se presenta como una masa bien circuns-
crita o infiltrante, de consistencia firme y coloracion blanquecina o
grisacea. Microscépicamente, se caracteriza por una proliferacion
de miofibroblastos fusiformes en un estroma mixoide o coldgeno,
acompanfado de un infiltrado inflamatorio variable compuesto por
linfocitos, células plasmaticas, histiocitos y eosinéfilos.

Sibien la etiologia exacta del TMI sigue siendo desconocida, se ha
identificado una fuerte asociacion con alteraciones cromosémicas,
particularmente reordenamientos que involucran el gen ALK -en el
cromosoma 2p23- (National Cancer Institute, 2019) Estas fusiones
génicas dan como resultado la expresion de proteinas de fusion
ALK quiméricas con actividad tirosina quinasa constitutivamente
activa, lo que impulsa la proliferacion celulary la inflamacion crénica.
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Otros genes implicados en la patogénesis del TMI incluyen ROS1,
PDGFRB y RET. La comprension de estas alteraciones moleculares
no solo ha refinado el diagnéstico, sino que también ha abierto
nuevas vias para terapias dirigidas.

Diagnéstico

El diagndstico de TMI se basa en la correlacidon de los hallazgos
clinicos, radioldgicos y patolégicos. Los estudios de imagen, como
la tomografia computarizada (TC) y la resonancia magnética (RM),
son Utiles para determinar la localizacion y extension del tumor.
Sin embargo, el diagndstico definitivo requiere la confirmacién
histolégica mediante biopsia. La inmunohistoquimica juega un
papel importante en el diagndstico, ya que el TMI suele expresar
marcadores como vimentina, actina de musculo liso y ALK-1.

Diagnéstico Diferencial

El amplio espectro de caracteristicas histolégicas del TMI plantea
desafios diagndsticos significativos. La distincidon con otras neo-
plasias, tanto benignas como malignas, es crucial para evitar un
tratamiento inadecuado. Entre los diagnésticos diferenciales mas
importantes se incluyen:

» Procesos inflamatorios e infecciosos: Especialmente en
localizaciones como el pulmén, el TMI puede simular neu-
monia organizada, granulomas o abscesos.

« Tumores de células fusiformes: El [eiomioma, el schwan-
noma, el tumor fibroso solitario y el sarcoma de bajo grado
pueden presentar caracteristicas histologicas superpuestas
con el TMI.

» Linfomas: Ciertos linfomas, como el linfoma anaplasico de
células grandes, pueden imitar el patrén inflamatorio del TMI.

La inmunohistoquimica juega un papel fundamental en la dife-
renciacién, con marcadores como ALK-1, actina de musculo liso,
desminay vimentina que ayudan a establecer el diagnéstico (Gleason
& Hornick, 2008) En casos complejos, técnicas moleculares como
la hibridacion in situ fluorescente (FISH) o la reaccién en cadena
de la polimerasa con transcriptasa inversa (RT-PCR) pueden ser
necesarias para detectar reordenamientos génicos especificos.

Tratamiento

El tratamiento de eleccion para el TMI es la reseccién quirdrgica
completa. En casos de tumores irresecables o con alto riesgo de
recurrencia, se pueden considerar otras opciones terapéuticas,
como la radioterapia, la quimioterapiay los inhibidores de la tirosina
quinasa (especialmente en tumores ALK positivos).
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Consideraciones quirudrgicas por localizacion

TMI pulmonar

« Lareseccion quirdrgica completa con margenes negativos
es el tratamiento de eleccion (Coffin et al,, 1995)

« Lalobectomia es el procedimiento mas comun, aunque en
tumores pequenos y periféricos puede ser suficiente una
reseccion en cufa.

« La cirugia toracoscopica asistida por video (VATS) se ha
convertido en el abordaje preferido en casos seleccionados,
ofreciendo una menor morbilidad en comparacion con la
toracotomia abierta.

TMI abdominal

« EITMI abdominal puede originarse en cualquier érgano o
tejido, incluyendo el mesenterio, el tracto gastrointestinal,
el retroperitoneo y la pelvis (Coffin et al., 1995;Gleason &
Hornick, 2008)

» Lareseccion completa del tumor con margenes libres es el
objetivo principal.

« En casos de tumores mesentéricos grandes o infiltrantes,
puede ser necesaria una reseccion intestinal en bloque.

+ Lalaparoscopia se utiliza cada vez mas para la resecciéon de
TMIabdominales, especialmente en localizaciones accesibles.

TMI de cabeza y cuello

- EITMI en la cabeza y el cuello suele afectar a la érbita, la
cavidad nasal, la nasofaringe y la laringe.

« La cirugia es el tratamiento principal, con el objetivo de
lograr una reseccién completa preservando la funcién de
los érganos adyacentes.

« En casos de tumores orbitarios, la exenteracién orbitaria
puede ser necesaria en situaciones de enfermedad extensa

o recurrente.
Terapias emergentes

« Inhibidores de la tirosina quinasa: en pacientes con TMI
ALK-positivo, los inhibidores de la tirosina quinasa (ITK) como
el crizotinib han demostrado una eficacia significativa, espe-
cialmente en casos de enfermedad irresecable o metastasica
(National Cancer Institute, 2019)

» Inmunoterapia: estudios recientes sugieren un posible papel
de la inmunoterapia en el tratamiento del TMI, aunque se
necesitan mas investigaciones para determinar su eficacia
a largo plazo.
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» Terapia dirigida por radioligandos: esta modalidad tera-
péutica emergente utiliza radioligandos que se unen especi-
ficamente a receptores expresados en las células tumorales,
liberando radiacion localizada para destruir el tumor.

Conclusiones

EI TMI es una neoplasia compleja que requiere un enfoque multi-
disciplinario. El diagnéstico precozy el tratamiento adecuado son
fundamentales para un buen pronéstico. La reseccién quirdrgica
completa sigue siendo la piedra angular del tratamiento, pero
las terapias adyuvantes, como los ITK y la inmunoterapia, estan
desempenando un papel cada vez mds importante en el manejo
de la enfermedad avanzada o recurrente. La investigacion conti-
nua sobre la biologia molecular del TMIy el desarrollo de nuevas
estrategias terapéuticas son esenciales para mejorar el prondstico
de los pacientes.

Reconocimientos

Fuentes de financiamiento: sin fuentes de financiamiento.
Conflictos de interés: autores declaran no tener conflictos de interés

Contribuciones declaradas de los autores:

Conceptualizacién, curacién de datos, analisis formal, investigacion,
metodologia, administracion del proyecto, recursos, software,
supervisién, validacion, visualizacion, escritura — borrador original,
escritura -borrador final: Cristian Roa-Caceres.

Conceptualizacion, curacion de datos, analisis formal, investigacion,
metodologia, administracién del proyecto, recursos, software,
visualizacién, escritura — borrador original: Miguel Roa-Caceres.

ARS MEDICA Revista de Ciencias Médicas Volumen 50 nimero 3 2025

Responsabilidades éticas

Comité de ética: Este estudio cuenta con la aprobacion del Comité
de Etica del Hospital San Juan de Dios (acta de aprobacién 215/2025).

Proteccion de personas y animales: Los autores declaran que
en este manuscrito no se han realizado experimentos en seres
humanos ni animales.

Confidencialidad de los datos: Los autores declaran que en este
articulo no aparecen datos de pacientes.

Referencias

Choi JH. (2025). Inflammatory Myofibroblastic Tumor: An Updated
Review. Cancers, 17(8), 1327. https://doi.org/10.3390/cancers17081327

Coffin CM, Watterson J, Priest JR & Dehner LP. (1995). Extrapulmonary
inflammatory myofibroblastic tumor (inflammatory pseudotumor).
A clinicopathologic and immunohistochemical study of 84 cases. The
American journal of surgical pathology 19(8), 859-872. https://doi.
org/10.1097/00000478-199508000-00001

Gleason BC & Hornick JL. (2008). Inflammatory myofibroblastic
tumours: where are we now?. Journal of clinical pathology 61(4),
428-437. https://doi.org/10.1136/jcp.2007.049387

National Cancer Institute. (2019). Inflammatory Myofibroblastic Tumor
Disponible en: https://www.cancer.gov/pediatric-adult-rare-tumor/
rare-tumors/rare-soft-tissue-tumors/inflammatory-myofibroblas-
tic-tumor Consultado el 16 de noviembre de 2023.

ISSN: 0719-1855. Direccién de Extension y Educacion Continua, Escuela de Medicina, Pontificia Universidad Catélica de Chile.

Este trabajo esté licenciado bajo CC BY-SA 4.0.


https://doi.org/10.3390/cancers17081327
https://doi.org/10.1097/00000478-199508000-00001
https://doi.org/10.1097/00000478-199508000-00001
https://doi.org/10.1136/jcp.2007.049387
https://www.cancer.gov/pediatric-adult-rare-tumor/rare-tumors/rare-soft-tissue-tumors/inflammatory-myofibroblastic-tumor
https://www.cancer.gov/pediatric-adult-rare-tumor/rare-tumors/rare-soft-tissue-tumors/inflammatory-myofibroblastic-tumor
https://www.cancer.gov/pediatric-adult-rare-tumor/rare-tumors/rare-soft-tissue-tumors/inflammatory-myofibroblastic-tumor
https://www.cancer.gov/pediatric-adult-rare-tumor/rare-tumors/rare-soft-tissue-tumors/inflammatory-myofibroblastic-tumor

