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Pseudotumor inflamatorio del bazo.

Presentacion de dos casos
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Resumen

El pseudotumor inflamatorio de bazo (PIB) es una entidad muy infrecuente, que se corresponde con una lesion reactiva,
incluyendo una amplia variedad de procesos patoldgicos. Si bien el origen es desconocido, entre sus posibles causas han sido

involucrados agentes infecciosos como el virus de Epstein-Barr.

El objetivo del trabajo es presentar dos casos de PIB diagnosticados y tratados en el Hospital Santa Ana, uno de ellos donde el

agente etiolégico implicado es el virus de Eptein-Barr.

Se expone ampliamente los dos casos clinicosy los procedimientos utilizados para excluir las patologfas que integran el diag-
néstico diferencial. La importancia radica en el dificil diagndstico preoperatorio y su posible confusién con otras patologias,

especialmente procesos linfoproliferativos.
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Introduccion

El pseudotumor inflamatorio es considerado como una lesion
tumoral reactiva, de comportamiento benigno, que muestra
un espectro de cambios reparativos fibréticos o inflamatorios
inespecificos desde el punto de vista histolégico. Bajo la deno-
minacién de pseudotumor inflamatorio se incluye una amplia
variedad de procesos patolégicos, dentro de los cuales estdn las
lesiones reparativas postoperatorias, tumores como el de célu-
las dendriticas y otras neoplasias mds agresivas, como es el caso
del tumor miofibrobldstico inflamatorio.” Si bien el origen
es desconocido, entre sus posibles causas se han involucrado
agentes infecciosos como el virus de Epstein-Barr.

Este tipo de tumor fue descrito por primera vez en el pul-
moén por Brunn en 1939, describiéndose posteriormente casos
en otras diferentes localizaciones, como ganglios linféticos,
tracto gastrointestinal e higado.> La localizacidn esplénica es
muy infrecuente, habiendo sido publicados pocos casos desde
que lo hiciera por primera vez Cotelingam y Jaffe en 1984.3

El diagnéstico preoperatorio suele resultar dificil, ya que la
clinica presentada por los pacientes es inespecifica, no existen
determinaciones analiticas concluyentes y los hallazgos ra-
diolégicos no se consideran caracteristicos del pseudotumor
inflamatorio, existiendo un variado repertorio de diagndsticos
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diferenciales, incluidos procesos tumorales malignos, que po-
drfan retrasar el tratamiento.

En el actual trabajo se presentan dos casos de PIB, ambos
con diagnéstico anatomopatolégico de tumor miofibroblésti-
co inflamatorio, si bien en uno de ellos, el caso 1, se encontré
relacién con el virus de Epstein-Barr.

Caso clinico 1

Mujer de 43 afos con antecedentes personales de miastenia
gravis sin tratamiento, fumadora de 8 cigarrillos/dfa, migrafa,
y cuadro de mononucleosis infecciosa 1 afo antes, confirmada
serolégicamente. En el estudio realizado por el cuadro de
miastenia en 2010 se identifica lesién en bazo, comenzando
estudio por parte del servicio de Medicina Interna.La paciente
no refiere sintomatologfa abdominal alguna, excepto molestias
inespecificas en hipocondrio izquierdo durante los dltimos 4
meses, y la exploracién abdominal es totalmente anodina. No
presenta adenopatias periféricas.

En la analitica realizada no se observan alteraciones en el
hemograma ni en la bioquimica, excepto una elevacién de la
velocidad de sedimentacién (1* hora: 52 mm.) y una leve ele-
vacién de la proteina C reactiva (1,1 mg/dL). El proteinograma
no present6 anomalfas y en el estudio de inmunoglubulinas se
detectd una elevacién de la Ig G (1930 mg/dl) y de Ig A (414
mg/dl). En el estudio microbiolégico se incluyé serologia para
hidatidosis, hepatitis (A, B y C), VIH-1 y 2, brucella, myco-
plasma, herpes, CMV y toxoplasma, que fueron todas ellas ne-
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Fig. 1.— Imagen TC abdominal (caso 1) con contraste intravenoso en
fase arterial, en la que se observa leve captacion central de contraste.

Fig. 2.— Imagen inmunohistoquimica en la que se observa
positividad para el virus Epstein-Barr.

gativas. En relacién a la serologia de virus de Epstein-Barr fue
de IgG anti VCA e IgG antiEBNA positivas ¢ IgM anti VCA
negativa. Se realizé determinacién de marcadores tumorales
(alfafetoproteina, CEA y CA 19,9), que fueron normales.

En cuanto a las exploraciones complementarias, se realizé
tomografia axial computerizada (TC), resonancia nuclear mag-
nética (RNM) y gammagrafia con hematies marcados.

En la TC abdomen con contraste iv se observa lesién nica
de 39 x 41 mms. localizada en la porcién superior del bazo con
caracteristicas inespecificas, estableciéndose un diagnéstico
diferencial con hemangioma atipico, hamartoma, fibroma o
linfoma (figura 1).

La RNM confirma la presencia de la lesién de 4 cm. en un
bazo que conserva un tamafio normal. El hallazgo esplénico
es inespecifico, mostrando un cardcter sélido, y puede corres-
ponder, por la imagen, con un hemangioma, hamartoma vy,
menos probable, un linfoma.

En la gammagrafia con hematies marcados se aprecia drea
hipocaptante (fria) en bazo, descartando un angioma esplé-
nico.

Ante la imposibilidad de obtener un diagndstico de certeza,
se decide intervenir quirtrgicamente. En el acto operatorio
se evidencia la presencia de una lesién blanquecina en polo
superior esplénica y se realiza esplenectomia. La paciente evo-
lucioné de forma satisfactoria, siendo dada de alta a los 4 dias
de la intervencién.

El resultado anatomopatolégico mostré tejido esplénico
con arquitectura alterada por una proliferacién de células fusi-
formes, delgadas y homogéneas que forman haces cortos y se
acompafan de un infiltrado inflamatorio formado por linfoci-
tos, mds T que B, células plasmdticas politipicas, macréfagos
y algunos eosinéfilos. Las células fusiformes son positivas para
pancitoqueratina y CKi8, actina y, muchas de ellas, tienen
una fuerte positividad nuclear para EBER (Encoded Related
Epstein-Barr virus RNA). Ausencia de expresién de ps3 y ALK.
Indice proliferativo bajo en las células fusiformes (figura 2).

La paciente permanece asintomdtica hasta la actualidad.

Caso clinico 2

Varén de 34 afios con antecedentes personales hiperuricemia,
que consulta en 2011 por cuadro de dolor abdominal de s
dias de evolucidn, localizado en hipocondrio izquierdo, de
caracteristicas fijas, que se incrementa en intensidad con los
movimientos.

En la exploracién abdominal, sélo presenté dolor leve a la
palpacién profunda en hipocondrio izquierdo sin signos de
irritacion peritoneal y sin palparse masas ni megalias.

En la analitica inicial sélo presenté elevacién de la PCR
(17,4 mg/dl).

En la exploracién complementaria, se realizé ecografia-TC
abdominal con contraste intravenoso, en la que se informé de
la presencia de una lesién de densidad similar al tejido blando
situada en el polo inferior del bazo, redondeada, de 62 mms.
de didmetro méximo, de limites bien definidos, hipodensa
con respecto al parénquima esplénico circundante (Figura
3). En estudio ecogrifico, presenta un aspecto ecogénico
irregular, con flujo Doppler tanto en la periferia como en su
interior (escaso), concluyendo ambas pruebas como lesién
esplénica inespecifica (hamartoma, hemangioma, linfoma o
metdstasis). Se completd el estudio con una RNM, que con-
firmé la presencia de un nédulo de 60 x 45 mms. en el polo
inferior del bazo, de aspecto no agresivo y de caracteristicas
inespecificas.

La determinacién de inmunoglobulinas, proteinograma y
estudio inmunolégico resulté normal. En el estudio microbio-
l6gico se incluyé serologifa para hidatidosis, hepatitis (A, B y
C), VIH-1 y 2, brucella, mycoplasma, herpes, CMV, toxoplas-
ma y virus de Epstein-Barr, que fueron todas ellas negativas.
Se realizé determinacién de marcadores tumorales (alfafeto-
proteina, CEA y CA 19,9), que fueron normales.

Se decide intervenir quirdrgicamente ante la ausencia de
un diagnéstico definitico, encontrando un bazo con una tu-
moracién sélida en el polo inferior del bazo, adherida a pared
abdominal y realizdndose esplenectomia sin incidencias.

El postoperatorio cursa sin complicaciones, siendo dado de
alta a los 5 dias.

El resultado anatomopatoldgico mostré un bazo de 15,5 x
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Fig. 3.— Imagen microscdpica (hematoxilina-eosina), en la que
observa que la lesion tiene un patron de crecimiento esclerético y estd
Jformada por haces de células fusiformes de naturaleza miofibrobldstica,
con niicleo alargado, que se mezclan con un infiltrado inflamatorio
crénico de tipo mixto.

Fig. 4.— TC abdominal (caso 2) en el que se observa la lesion
esplénica.

8,5 cm de didmetro méximo, en cuyo interior se identifica una
lesién de 6x6 cm. de coloracién blanquecina y aspecto homo-
géneo, que en el estudio microscdpico se trataba de un tumor
miofibrobldstico inflamatorio (pseudotumor inflamatorio) o
tumor de células reticulates fibrobldsticas (Figura 4).

El paciente permanece asintomdtico en la actualidad y sin
evidencia de enfermedad.

Discusion
El pseudotumor inflamatorio es una entidad infrecuente,

siendo la localizacién esplénica excepcional.3
La etiologfa es desconocida, si bien existen diferentes teo-
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rias entre las que estdn los agentes infecciosos y, de forma es-
pecial, el virus de Epstein-Barr (4,5); el origen vascular, basado
en la presencia en la lesién de estructuras vasculares dilatadas
y trombos y, por dltimo, procesos de origen autoinmune. Este
tltima teorfa etioldgica se basa en la descripcién de casos que
han cursado en asociacién a diferentes procesos autoinmunes,
como pueden ser la ptrpura trombocitopénica idiopdtica.®

En nuestros casos, ambos mostraron el mismo diagndstico
anatomopatoldgico, tumor miofibrobléstico, si bien en uno de
ellos, el caso 1, los hallazgos inmunohistoquimicos mostraron
la posible participacién del virus de Epstein-Barr en la etiopa-
togenia.

El pseudotumor inflamatorio esplénico se presenta con
mayor frecuencia en la 22 y 32 década de la vida, no existiendo
predileccién por ningin sexo. Aunque suele aparecer como
lesién tdnica esplénica, se han descrito casos en los que la pre-
sentacién es multiple, en diferentes 6rganos, como el bazo y el
higado, o el bazo y los ganglios linfiticos.”

Puede presentarse de forma asintomdtica, como ocurrié en
el caso 1, y, en aquellos casos en los que existe sintomatolo-
gia, las manifestaciones clinicas son totalmente inespecificas,
acompanado o no de fiebre, asi como otros sintomas como
astenia o pérdida de peso. La esplenomegalia en la exploracién
no tiene porque ser la norma.

En relacién a los estudios de laboratorio, podria presentarse
alteraciones en las diferentes series hematoldgicas, principal-
mente anemia y trombopenia, relacionado con secuestro es-
plénico, existiendo casos de asociacién con purpura tromboci-
topénica autoinmune.® En nuestros dos casos, las alteraciones
hematoldgicas se limitaron a una elevacién de la PCR.

El diagnéstico de sospecha estd basado en las pruebas ra-
diolégicas, siendo de utilidad la realizacién de ecografia, TC
y RNM abdominal, que suelen informar de la presencia de
una lesion esplénica, aunque no existen hallazgos radiolégicos
concluyentes que nos den el diagndstico definitivo de pseudo-
tumor inflamatorio, estableciéndose el diagndstico diferencias
con diferentes entidades patoldgicas, principalmente con
procesos linfoproliferativos y neoplasias hematolégicas. Junto
a estas entidades, se incluye en el diagndéstico diferencial otras
lesiones esplénicas como son los hamartomas, los quistes para-
sitarios, de origen epitelial o traumdtico y diferentes enferme-
dades granulomatosas, como es el caso de la sarcoidosis (1,5).

Ante la imposibilidad de realizar un diagnéstico de certeza,
la indicacién quirtrgica suele ser la norma, aunque actual-
mente existen casos en los que se optd por una biopsia radio-
guiada que otorgd el diagnéstico definitivo.?

Con todo lo anterior se podria decir que el diagndstico del
pseudotumor inflamatorio es, principalmente, histoldgico.
Desde el punto de vista microscépico, se suele caracterizar
por la presencia de una zona central de necrosis rodeada de
histiocitos, granulomas, células gigantes y otras células infla-
matorias. En la periferia es tipica la proliferacién de células
fusiformes, como es el caso de los fibroblastos. No se suelen
observar atipias celulares ni figuras mitdticas.

En cuanto al componente celular inflamatorio, éste es va-
riable, estando constituido, principalmente, por células plas-
mdticas y linfocitos, pudiéndose encontrar también neutréfi-
los y eosinéfilos. En determinados casos, pueden encontrarse,
adyacente a la lesién, estructuras venosas dilatadas y con
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signos de trombosis con fibrina. El predominio, en el estudio
inmunofenotipico, es de células T, siendo menos frecuente las
células B y la presencia de histiocitos.

El componente celular en el pseudotumor inflamatorio
puede cambiar dependiendo del estadio de la enfermedad.
Con esto, se ha determinado una clasificacién de tres patrones
bésicos: xantogranulomatoso, granuloma de células plasmdi-
cas y esclerosante, segtin predominen los histiocitos, las células
plasmdticas o los eventos esclerosantes, respectivamente.?

En relacién al estudio inmunohistoquimico, destacar que
es de relevancia para poder realizar un diagnéstico diferencial
de las diferentes entidades que engloba el pseudotumor infla-
matorio. En nuestros casos, se trata de un tumor de células
reticulares fibrobl4sticas (OMS 2008), que se encuadra dentro
de los denominados tumores miofibrobldsticos inflamatorios.
Este tumor miofibrobldstico inflamatorio estd formado por
células fusocelulares y miofibrobldsticas, comportindose de
forma inmunorreactiva frente a actina y vimentina de muscu-
lo liso y negativas frente a ALK 1. En nuestros dos casos, puede
observarse esta positividad frente a actina, pancitoqueratina y
CKi18, junto a una fuerte positividad nuclear para EBER (En-
coded Related Epstein-Barr virus RNA) en el caso 1.9

El tratamiento es quirdrgico, realizdindose esplenectomia,
tras la cual no se han descrito casos de recurrencia ni desarro-
llo de otras neoplasias hematoldgicas. Existen algunos autores
que defienden la actitud conservadora en aquellos casos en
los que se pueda obtener un diagnéstico preoperatorio.™ En
relacién a este aspecto, hay autores que han reportado casos en
los que han conseguido dicho diagnéstico mediante biopsia
radioguiada.?
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