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Pseudotumor fibroso calcificado del mesenterio:
un caso inusual en una nina de 9 anos

S. Correa, P.C. Gémez, J. Mugnier, E. Salamanca, J.E. Seb4

Fundacion Cardioinfantil Instituto de Cardiologia. Bogotd, Colombia.

RESUMEN

Introduccion. El pseudotumor fibroso calcificado es una lesion
benigna, con pocos casos de localizacién peritoneal y mesentérica des-
critos en la poblacién pedidtrica. Su curso es principalmente asintoma-
tico, por lo cual el diagndstico corresponde en su mayorfa a hallazgos
incidentales.

Caso clinico. Se presenta el caso de una paciente de 9 afios con
dolor abdominal y hallazgo de masa entra-abdominal en tomografia de
abdomen. El estudio histopatoldgico realizado estableci6 el diagndstico
de pseudotumor fibroso calcificado, por lo que se llevé a reseccion
programada de la masa mediante laparotomia. El seguimiento de la
paciente fue durante un aflo, sin evidencia de recurrencias en ecograffa.

Comentarios. Se discute la aproximacién diagndstica y terapéutica
en esta paciente comparado con lo descrito en la literatura.

PAaLABRAS CLAVE: Pseudotumor fibroso calcificado; Mesenterio; Calci-
ficacion distréfica o psamomatosa; Tumor miofibroblastico inflamatorio.

CALCIFYING FIBROUS PSEUDOTUMOR OF THE MESENTERY:
AN UNUSUAL CASE IN A 9-YEAR-OLD GIRL

ABSTRACT

Introduction. Calcifying fibrous pseudotumor is a rare benign le-
sion with few peritoneal and mesenteric cases in pediatric population
described. Its course is mainly asymptomatic, which is why diagnosis
corresponds mostly to incidental findings.

Clinical case. Authors present the case of a 9-year-old patient with
abdominal pain, and intra-abdominal mass finding in abdominal to-
mography. The histopathological study realized established diagnosis
of calcifying fibrous pseudotumor, which is why programmed resection
of the mass was performed by laparotomy. Follow-up was performed
during one year, without evidence of recurrences through ecography.

Comments. Authors discuss the diagnostic and therapeutic ap-
proach in this patient compared to that described in the literature.

KEeY Worbs: Calcifying fibrous pseudotumor; Mesentery; Psamoma-
tous or dystrophic calcification; Inflammatory myofibroblastic tumor.
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INTRODUCCION

El pseudotumor fibroso calcificado es una entidad poco fre-
cuente, de origen incierto y curso principalmente benigno. Se ha
descrito en diferentes localizaciones: tejidos blandos en tronco
y extremidades, pleura, gldndulas adrenales, mesenterio, cordon
espermdtico...!"!D, En la mayoria de casos se describe una lesion
Unica, aunque existen casos de lesiones muiltiples(?. Se ha pro-
puesto que puede corresponder a un estadio esclerosante final
del tumor miofibroblastico inflamatorio®, secundario a estados
inflamatorios crénicos, a traumatismos o cirugias previas®.

Fue descrito por Rosenthal y Abdul-Karimm en 1988
como: “Tumor fibroso de la infancia con cuerpos de psamo-
ma” en dos casos presentados por los autores®. Sin embargo
el término “pseudotumor fibroso calcificado” fue utilizado
por primera vez por Fetsch y cols., en 1993, en una serie de
10 casos en pacientes entre 1 y 33 afios®.

Este tumor se encuentra principalmente en pacientes jove-
nes, cuyo espectro de sintomas es inespecifico y varia amplia-
mente seglin el tamafio y la localizacién del tumor; pudiéndose
encontrar de forma incidental durante una cirugia o chequeo de
rutina en pacientes asintomdaticos®. Su aproximacion diagndsti-
ca es clinica e imagenoldgica. No obstante, es necesario obtener
una muestra histopatoldgica para confirmar el diagndstico.

Se debe diferenciar de otras entidades como el tumor mio-
fibroblastico inflamatorio, el tumor fibroso solitario y otros
tumores mesenquimales infrecuentes, mediante pruebas de
inmunohistoquimica.

Macroscopicamente se caracteriza por ser una lesion
blanda y cauchosa, de coloracién blanco-grisicea, donde se
distinguen de forma microscépica fragmentos de coldgeno
denso hialinizado, alternado con células fusiformes de apa-
riencia benigna, infiltrado linfoplasmocitico y calcificacion
psamomatosa o distréfica caracteristica de la lesion®.

CASO CLINICO

Se reporta el caso de una nifia de 9 afos de edad, prove-
niente de Leticia, Amazonas, que se presentd a la consulta
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de cirugia pedidtrica en un hospital de Bogotd, Colombia, en
septiembre de 2017, por cuadro de 6 meses de evolucién de
sensacion de masa entra-abdominal en flanco izquierdo, aso-
ciada a dolor abdominal mesogastrio episddico (tipo célico),
y un episodio de diarrea que se autorresolvid. No presentd
sintomas de obstruccién intestinal o sintomas constitucionales.
Antecedentes de labio y paladar hendido corregidos y apen-
dicetomia a los 4 afios de edad. Al examen fisico se identific6
una masa firme, moévil, mesogéstrica y no dolorosa. Present6
una tomografia axial de abdomen inicial, realizada en mayo de
ese afio, que reportd: masa de bordes parcialmente lobulados
y realce homogéneo con didmetros de 46x47 mm.

Se decidi6 hospitalizar para ampliacion de estudios ante
la sospecha de tumor maligno. Se realiz6 analitica sangui-
nea, funcién renal, LDH y electrolitos en sangre que fueron
normales, radiografia tordcica normal y nueva tomografia
abdominal contrastada que reportd: masa sélida hipodensa a
nivel del flanco izquierdo y mesogastrio, de forma redondeada
y contornos regulares, de aproximadamente 6 cm x 5,9 cm x
5,4 cm, con moderado realce difuso postcontraste, sugestiva
de linfoma y con multiples adenopatias circundantes (Fig. 1).
Se realiz6 ecografia abdominal con el fin de hacer seguimiento
imagenoldgico de la masa, una vez instaurado el tratamiento.

Se decidid, ante la sospecha de malignidad y por creci-
miento rdpido de la masa, toma de biopsia por laparoscopia
y realizacion de citoquimico de liquido cefalorraquideo, asi
como aspirado y biopsia de médula dsea en conjunto con
servicio de hemato-oncologia.

RESULTADOS

El reporte citoldgico de masa mesentérica reportd: esca-
sas células fusocelulares sin atipia nuclear, acompafiadas de
escasos macrofagos, ocasionales neutréfilos y negativo para
malignidad.

La inmunohistoquimica de masa mesentérica reporto:
fragmentos irregulares de tejido color grisdceo, cauchoso,
con reactividad en las células de la lesién con los marcadores
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Figura 1. Tomografia abdémino-pélvi-
ca contrastada. Encerrado en rojo: masa
solida hipodensa de aproximadamente 6
cmx 5,9 cm x 5,4 cm, con adenopatias
circundantes.
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Figura 2. Placa histoldgica, se observan densas fibras de coldgeno con
baja celularidad. Focos de calcificaciones distréficas y psamomatosas
sefialadas con flechas negras.

CD34 y focalmente con actina de musculo liso e indice de
proliferacién celular (K147) menor de 5%. Los marcadores
desmina y protefna S100 fueron negativos.

Morfolégicamente se observa la imagen de una neoplasia
de caracteristicas fibrobldsticas constituida por denso coldgeno
dispuesto al azar con dreas vagamente estoriformes, con muy
baja celularidad representada en fibroblastos fusiformes, sin
atipia citoldgica ni presencia de actividad mitética. Asocia-
do se observan miltiples pequefios focos de calcificaciones
distréficas y psamomatosas con infiltrado inflamatorio créni-
co linfoplasmocitario leve, focalmente formando agregados
linfoides; hallazgos que corresponden con un tumor fibroso
calcificante (Fig. 2).

La biopsia y aspirado de médula dsea: fueron negativas
para compromiso neopldsico al igual que el citoquimico de
liquido cefalorraquideo.

Ante los hallazgos ya citados se programé reseccion de la
masa mediante laparotomia, logrando exéresis completa de la
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Figura 3. Exposicion y liberacién de la lesion hasta la raiz del meso
(flecha), apertura de las dos hojas. Vena mesentérica superior (asteris-
co). Vena tributaria de la mesentérica, en relacion con la lesion, con
lumen indemne.

lesion sin reseccion intestinal (Fig. 3). Su curso postoperatorio
fue ordinario y se dio alta al 5° dia postoperatorio. Se realiz6
seguimiento durante un afio mediante ecograffa abdominal, sin
evidenciar recidivas o sintomas residuales hasta la actualidad.

DISCUSION

El pseudotumor fibroso calcificante es una lesion mesen-
quimal benigna rara, que se ha descrito principalmente en
nifios y adultos jovenes entre 20 y 30 afios de edad, con escasa
predisposicién en mujeres, atin sin causa clara?. En nifios,
se han reportado localizaciones en peritoneo y mesenterio de
pequefio tamaifio (en epiplén de 2,7 x 0,5 cm y en mesenterio
de 0,6 cm)©9),

La mayoria son encontrados de forma solitaria en rela-
cién con tejido blando y serosas, y en la mayorfa de tumores
mesentéricos se describen multiples lesiones abdominales!-2).

Cuando su localizacién es intraabdominal la sintomato-
logia varfa desde ser asintomdticos, presencia de dolor abdo-
minal, sintomas irritativos peritoneales asociados al tumor
(por torsion del mismo)©), o no asociados a este (por ejemplo,
pacientes con apendicitis)®.

En este caso se reporta una nifia de 9 afios con pseudotu-
mor fibroso calcificante tGnico, de gran tamafo, mesentérico
y de curso asintomético.

Tanto en su descripcién macro como microscépica no
hay variabilidad entre lo encontrado en la literatura y el caso
expuesto.

En el estudio inmunohistoquimico, las células fusifor-
mes de los especimenes suelen ser positivas para vimentina,
focalmente positivas para CD34 y actina de musculo liso; y
negativas para la proteina S100 y ALK-1®), lo cual fue evi-
denciado en el reporte inmunohistoquimico del presente caso
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y permiti6 el diagnéstico de pseudotumor. Estos hallazgos
son distintivos de un tumor mesenquimal benigno con bajo
riesgo de recurrencia.

Desde el 2003 se opt6 por retirar el prefijo “pseudo” y
dejar solo el nombre de “tumor fibroso calcificado”, debido
a reportes de casos con recurrencia local no asociados a ma-
lignidad o metastasis®?.

Aunque algunos autores describen el origen del pseudotu-
mor como un estadio esclerosante del tumor miofibrobldstico
inflamatorio®), existen caracteristicas diferenciales entre ellos
como la expresion del gen ALK-1 (positivo en el miofibro-
bléstico), relacionado con las neoplasias fibroblésticas que son
entidades de cardcter maligno® y también la positividad para
desmina; que no se observan para el pseudotumor.

En casos raros se han reportado células plasmaticas po-
sitivas para [gG-4 en pacientes con pseudotumor y niveles
séricos de 1gG4 elevados, hallazgos fuertemente asociados
con la enfermedad relacionada con IgG4 (IRD), la cual tiene
un tratamiento no invasivo, radicalmente diferente al pseudo-
tumor. La medicidn de estos pardmetros puede ser de interés
para investigaciones futuras34. En este caso no se midieron
estas variables, por lo que no es posible compararlo con la
literatura.

El reto diagndstico del caso expuesto fue diferenciar el
pseudotumor de una patologia maligna (linfoma), ya que la
sintomatologia inespecifica, las adenopatias encontradas y el
répido crecimiento de la masa obligaron a realizar biopsia de
la misma, citoquimico de liquido cefalorraquideo, asi como
aspirado y biopsia de médula dsea, lo que retrasé vagamente
el tratamiento oportuno.

En cuanto al tratamiento, se recomienda en todos los casos
reseccion tumoral primaria como manejo definitivo, siendo
el método mds frecuente la cirugia abierta y en casos selec-
cionados métodos endoscépicos y minimamente invasivos,
sin existir aun comparacion entre ambos métodos('?. En este
caso se realizo reseccién mediante laparotomia con buena
evolucidn postoperatoria.

El prondstico de los pacientes es excelente, con escasas
recidivas reportadas y ninguna causa de muerte(!?.
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