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Casuistica de tumor miofibroblastico ~ »
inflamatorio en centro terciario

Casuistics of inflammatory myofibroblastic
tumor in a tertiary center

Sra. Editora:

El tumor miofibroblastico inflamatorio (TMI) es una lesion
infrecuente de malignidad intermedia que aparece en las
primeras décadas de la vida'?. Descrita en multiples loca-
lizaciones, el pulmodn es el lugar mas afectado’, seguido
del abdomen y, en menor frecuencia, cerebro, orbita,
partes blandas y tracto genitourinario®*. La etiologia es
desconocida, aunque se han descrito algunos factores pre-
disponentes como cirugias, traumatismos de repeticion,
infecciones cronicas o radioterapia previa’?>.

La clinica varia segin la localizacion. Son frecuentes
los sintomas compresivos locales, pudiendo producir tos,
hemoptisis, dolor toracico o atelectasias en los tumores de
localizacion pulmonar, asi como dolor abdominal o mele-
nas en los de origen abdominal'. Es asintomatico en hasta
un 40%, detectandose de manera casual en pruebas de
imagen'. Con frecuencia se acompaia de anemia, tromboci-
tosis, leucocitosis, elevacion de velocidad de sedimentacion
globular (VSG) e hipergammaglobulinemia, sobre todo en
los de origen abdominal'. Los hallazgos por imagen son
inespecificos, tipicamente se identifica una lesién sélida
bien definida, irregular, que puede presentar calcificacio-
nes hasta en un 25% de los casos?. En estudios con contraste
puede mostrar realce heterogéneo en fase tardia’. El diag-
nostico requiere descartar otro tipo de tumores, abscesos
e infecciones croénicas (aspergilosis o micobacterias)'. La
confirmacion diagnéstica se obtiene con la histologia, la
cual muestra miofibroblastos en forma de huso junto con
cantidad variable de células inflamatorias (eosinofilos, célu-
las plasmaticas y linfocitos)>?, siendo tipicamente positivos
para vimentina, actina, CD34 y CD117%3. La reactividad a
quinasa del linfoma anaplasico (ALK) se da en un 50% de los
pacientes, mas frecuente en jovenes y asociada a recurren-
cias locales, pero no a metastasis a distancia, las cuales se
limitan, habitualmente, a lesiones ALK negativas®

El tratamiento de eleccion es la exéresis completa del
tumor, curativa en la mayoria de los casos’. Sin embargo,
es necesario un seguimiento estrecho ya que, en algunos
casos, el tumor puede recidivar o malignizar, siendo nece-
sario asociar tratamientos adyuvantes como quimioterapia,
radioterapia o inmunosupresores' En aquellos tumores con
positividad para ALK se dispone de herramientas terapéu-

ticas especificas: los inhibidores de ALK®>®. Estos farmacos
juegan un papel importante ya que pueden utilizarse en
casos de dificil reseccion como neoadyuvantes a la cirugia o
en recidivas locales y/o metastasicas, logrando un aumento
global de la supervivencia®. El crizotinib fue uno de los pri-
meros farmacos en utilizarse, sin embargo, estan descritos
casos de mala respuesta inicial o de adquisicion de resis-
tencias tras meses de tratamiento, lo que ha motivado el
desarrollo de inhibidores de ALK de «segunda generacion»
(ceritinib, alectinib) con resultados prometedores®.

Con el objetivo de conocer la casuistica en un centro ter-
ciario, se ha realizado un estudio descriptivo retrospectivo
de pacientes menores de 16 anos, entre los anos 2005y 2020,
encontrandose cinco casos diagnosticados. Se han analizado
las siguientes variables: edad al diagnéstico, sexo, clinica al
debut, localizacion del tumor, exploraciones complementa-
rias realizadas, tratamiento y evolucion (tabla 1).

Se recogieron un total de cinco casos, tres de ellos varo-
nes y dos mujeres. La edad media al diagnostico fue de 5,6
anos (rango de 1,8 a 12,2 anos). Encontramos dos tumores
de localizacion pulmonar, dos abdominales y uno 6seo. En la
serie recogida, la clinica de debut fue principalmente debido
al efecto masa del tumor (dolor costal y dolor abdominal)
pero todos los pacientes asociaban sindrome constitucional.
Un paciente se diagnosticé inicialmente de tuberculosis pul-
monar y otro de absceso hepatico. A nivel analitico, destaco
la presencia de trombocitosis (cuatro casos), anemia (tres),
elevacion de proteina C reactiva (tres) VSG (dos) y lactato
deshidrogenasa (dos).

Tras una primera valoracion radiologica (fig. 1), el diag-
nostico fue confirmado con biopsia en los cinco casos,
completandose la anatomia patologica con estudio inmuno-
histoquimico y hibridacion fluorescente in situ en los casos
mas recientes (ALK + en 3/3, actina + en 3/4 y vimentina +
en 2/3). El tratamiento fue la exéresis del tumor en todos
los casos con buena evolucion en 4/5 ninos a lo largo de
una mediana de seguimiento de siete anos. Un paciente pre-
sento malignizacion del tumor (fibrosarcoma inflamatorio) y
recaida precoz tras cirugia, requiriendo tratamiento adyu-
vante con ceritinib con una rapida respuesta inicialmente
pero posterior progresion a los meses y éxitus.

El TMI es un tumor de malignidad intermedia. La cli-
nica esta determinada por el sitio anatomico afectado y
los signos inflamatorios sistémicos. El manejo dependera
de la localizacion, factibilidad de la reseccion quirdrgica,
comportamiento y expresion de ALK. El tratamiento con
inhibidores de ALK parece tener resultados alentadores.
Los hallazgos descritos en nuestra serie son similares a los
encontrados en la bibliografia revisada. Se aporta a la litera-
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Tabla 1 Serie de casos de tumor miofibroblastico inflamatorio revisados en nuestro centro

Sexo Edad Localizacion  Clinica ALK Actina Vimentina Tratamiento Recidiva Seguimiento
(anos) inicial (ARos)
IHQ FISH

1 M 1 Pulmonar Estancamiento NR NR NR NR Cirugia No 13
ponderal y
anemia

2V 2 Hepatico Fiebre y NR NR  + NR Cirugia No 6
hepatomegalia

4 V 5 Pulmonar Fiebre y + NR + + Cirugia No 8
sindrome
constitucional

3V 12 Costal Dolor costal y - + + - Cirugia Si Exitus
sindrome
constitucional

5 M 8 Paravesical Dolor + + - + Cirugia No 3
abdominal y
disuria

FISH: hibridacion fluorescente in situ; IHQ: inmunohistoquimica; M: mujer; NR: no realizado; V: varon.

Figura1 A)Radiografia de parrilla costal muestra infiltracion y destruccion parcial del arco posterior de la octava costilla izquierda
(flecha blanca), asociando una gran masa de partes blandas intratoracica extrapulmonar con tenues calcificaciones amorfas (*) y
discreto derrame pleural acompanante. B) Ecografia de la masa intratoracica heterogénea. C) Resonancia magnética secuencia T2
coronal y D) T1 transversal con saturacion grasa y contraste intravenoso, que muestran una masa lobulada en contacto con la pleura
mediastinica, pericardio, pleura axilar y diafragmatica y realce periférico (punta de flecha) con area de necrosis central.
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tura un tumor de localizacion costal, menos frecuentemente
descrito.
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Contenido actual de los cereales para | ®
lactantes y posibles alternativas: §
no todo vale en nutricion infantil”

Current content of infant cereals and possible
alternatives: Not everything counts
in childhood nutrition

Sra. Editora:

En los Gltimos anos ha habido numerosa informacion en las
redes sociales en la que se indica que los bebés no deben
tomar los cereales para lactantes (CL) por su alto contenido
en azucares libres y su sabor dulce'. Como alternativas, se
indican el almidon de maiz, la sémola de trigo, la harina de
avena o el arroz integral.

La introduccion de los CL en la alimentacion complemen-
taria (AC) presenta las ventajas de su textura y el aporte de
fibra, energia, hierro y cinc, fundamentalmente. Son des-
ventajas su contenido en azlcares libres y el sabor dulce?.

Segln ESPGHAN?, se recomienda que la ingesta de azu-
cares libres en los 2 primeros anos sea menor del 5% de la
ingesta calorica total (ICT). Como actualmente no se reco-
mienda la ingesta de zumos de frutas en el primer afo de
vida, los CL son la principal fuente de azucares libres.

En 2018 se reviso la composicion de 98 marcas de CL
comercializados en Espafia. Asumiendo una ingesta calo-
rica media recomendada en el segundo semestre de vida
de 750kcal/dia, la ingesta de 25 o 30g/dia supondria mas
de un 5% de la ICT en forma de azlcares en 1 o 5 marcas,
respectivamente. El aporte de fibra suponia 1,2-1,5g/dia.
En 2020 se han revisado 110 marcas y se ha constatado un
descenso global del contenido en azlcares (el porcentaje de

* Presentado parcialmente en el XXVI Congreso SEGHNP, 16-18
mayo 2019, Santander.

preparados con <5g de azlcares/100g ha pasado del 18,3
al 30,9%) y un aumento del contenido en fibra de los CL (45,4
frente al 40,8% previo)*. Actualmente, la ingesta diaria de
25 0 30g de CL no aporta mas del 5% de ICT en forma de
azlcar en ningln preparado comercial.

Por otro lado, un exceso de ingesta proteica en los pri-
meros meses de vida puede predisponer a una obesidad
posterior. Por ello, varias CC.AA. y sociedades pediatricas
como la AEPAP® recomiendan que la cantidad diaria de pro-
teinas de alto valor biologico (PAVB) en la AC sea 20-40g.
Una ingesta diaria de 500ml de férmula de continuacién
(FC) y 20-40g de carne o pescado aportan 2,2-7,2mg de
hierro (tabla 1), segin los datos de composicion de la Base
de Datos Espafiola de Composicion de Alimentos BEDCA
(https://bedca.net). Con 500 ml de leche materna (LM) el
aporte diario de hierro es 0,5-1mg. Con higado de pollo o
yema de huevo se alcanzan 3,509,5mgy 1,502,7 mg/diade
hierro, segun sea con FC o LM. Asi pues, la ingesta diaria de
20-40 g de carne o pescado en la alimentacion complemen-
taria junto con 500 ml de FC es insuficiente para lograr las
necesidades diarias de hierro estimadas de 8-11mg (11 mg
segun DRI de IOM-2011 y 8 mg segln EFSA-2013). En el caso
de la LM este déficit es mayor.

Para poder llegar a 8-11 mg/dia de hierro hay que contar
con los CL, pues la ingesta de 25-30g de CL aporta 1,8-3mg
de hierro. Sin embargo, las alternativas a los CL suponen
0,12-0,36 mg (tabla 2). Tampoco el consumo de legumbres
supondria una mejora sustancial (0,3-0,7 mg) (tabla 1).

Como conclusion, la recomendacion de una menor canti-
dad de PAVB en la AC debe complementarse con alimentos
ricos en hierro como los CL, ya que la mayoria de alternativas
no aportan suficiente hierro. Por ello, es deseable que los CL
sean de grano completo y con menor hidrolisis enzimatica
para disminuir su contenido en az(cares libres®.
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