FUNDACION
MAPFRE

VOL.20 N°2, ABRIL/JUNIO 2009

1 CASO CLINICO

Tumor miofibroblastico inflamatorio del plexo braquial

Inflammatory myofibroblastic tumor of the brachial plexus
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Resumen

Se presenta un caso de tumor miofibrobldstico inflamatorio del plexo braquial en un varén de 8 afios de edad.
La resonancia magnética nuclear (RMN) revela la imagen de una masa con un comportamiento agresivo y que
englobaba todo el plexo braquial y la arteria y vena subclavia. Se realiz6 una extirpacién completa por el
abordaje transclavicular y transesternal. Este abordaje eleva un colgajo osteomuscular que compromete la
porcién medial de la clavicula, parte del manubrio esternal, la articulacion esternoclavicular y el mdsculo es-
ternocleidomastoideo. Se describe y discute este abordaje que da acceso a todo el plexo braquial y a los gran-
des vasos permitiendo un excelente control de los mismos. El estudio histoldgico revel6 una proliferacion neo-
pldsica consistente en células fusiformes miofibroblasticas asociada a un infiltrado inflamatorio que incluye
células plasmaticas, linfocitos y algunas células gigantes tipo osteoclasto. Por inmunohistoquimica existia po-
sitividad a la actina, vimentina y a ALK-1.
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Abstract

The author report the presence of an unpublished inflammatory myofibroblastic tumor of the brachial plexus
in a 8 years old boy. Magnetic resonance (MR) images revealed a fusiform mass surronding both subclavian
vessels and nerve trunks, divisions and fascicles of the whole left brachial plexus. To obtain a definitive treat-
ment we performed a resection using an trans-clavicular and trans-sternal approach and removed the tumor
completely. This approach is based on the elevation of the osseomuscular flap, which comprises the medial
portion of clavicle with the sternoclavicular joint, vertex of manubrium and the sternocleidomastoid muscle.
This allows a total exposure of the brachial plexus and excelent vascular control. Histological study revealed
neoplasic proliferation consisted in spindled myofibroblastic cells, mostly inmunohistochemically positive for
actin, vimentin and ALK-1, associated with inflammatory infiltrate including plasma cells, lymphocytes and
some giant cells osteoclastic type.
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I Introduccion

El tumor miofibroblastico inflamatorio (TMI), antes de-
signado pseudotumor inflamatorio o granuloma de célu-
las plasmaticas, es una neoplasia de origen desconocido
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que se presenta, en la primera y segunda década de la vi-
da, con predominancia del sexo femenino, en los pulmo-
nes o en el abdomen pudiendo ser retroperitoneales o me-
sentéricos. Sin embargo, una minoria de casos afecta a
visceras del tracto gastrointestinal y genitourinario y, tam-
bién, en las partes blandas de la cabeza y cuello, tronco o
extremidades. La presentacion en el plexo braquial es una
situacion inédita que presenta muchas dificultades para su
exeéresis.
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Describimos el caso y discutimos su extirpaciéon con el
abordaje transclavicular y transesternal. Este permite una
adecuada exposicion y control de la trifurcacion de la vena
braquiocefalica en vena yugular externa e interna y vena
subclavia, la porcion mas proximal de la arteria subclavia,
la arteria vertebral y el nervio laringeo recurrente.

I Caso clinico

Paciente de 8 afios de edad que debuta con un dolor en el
hombro después de nadar en la piscina. Al realizarle unos
masajes se aprecia una masa en la fosa supraclavicular iz-
quierda. Es visto en un centro donde se le realiza una RM
donde se aprecia una tumoracion en regién supraclavicular
izquierda que englobaba el plexo braquial izquierdo y la ar-
teria y vena subclavia. Se le realiz6 una puncién-aspiracion
que informaban como material insuficiente. Realizaron
una segunda biopsia incisional que no llego al tumor y una
tercera biopsia incisional que cursé con un postoperatorio
de pérdida de sensibilidad parcial en el 1°y 2° dedos de la
mano. En la dltima biopsia se colocd un reservorio venoso
central (port-a-cath) situado en la region infraclavicular del
mismo lado. El resultado se informé como miofibromatosis
agresiva y se consultd a varios servicios quirtrgicos quienes
descartaron su resecabilidad por lo que se inicié un trata-
miento quimioterdpico por el servicio de oncologia con me-
totrexate y vinorelbina.

A los 5 meses del diagnéstico de la lesion llega a nuestra
unidad de cirugia de plexo braquial para valoracion. El ni-
fio presentaba en las 3 dltimas semanas picos febriles dia-
rios de hasta 39° y estaba en tratamiento antibidtico intra-
venoso por sospecha de infeccion del reservorio.

Se observo herida transversal supraclavicular paralela a la
clavicula de 7 centimetros de longitud por debajo de la cual
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se palpaba una masa dura y muy adherida a planos profun-
dos. También subclavicular se aprecid el reservorio puesto
en el momento de la biopsia. Se realiz un nuevo estudio de
RMN apreciando una tumoracion en la region retroclavicu-
lar izquierda que afectaba a todo el plexo braquial, a nivel
de troncos, divisiones y fasciculos, y englobaba a la arteria
subclavia, que estaba incluida en el tumor y, parcialmente,
la vena subclavia. La tumoracién estd en contacto directo
con la primera costilla y el vértice pulmonar sin aparente in-
filtracion de la caja tordcica. En la parte superior se perdia
la delimitacion del tumor por la zona de fibrosis postquirtr-
gica con infiltracion tumoral (Figura 1).

Fue intervenido quirdrgicamente bajo anestesia general rea-
lizandose un abordaje transclavicular y transesternal. Se reali-
z0 una incision por la cicatriz previa de la biopsia ampliada
hacia medial hasta llegar a la articulacion esternoclavicular
contralateral y por la parte externa llegando hasta el surco
deltopectoral. Se secciond el tejido subcutdneo y el masculo
platisma separando dos amplios colgajos hasta una exposi-
cién amplia del manubrio esternal, de la clavicula y del mus-
culo esternocleidomastoideo y toda la fosa supraclavicular. Se
defini6 el misculo esternocleidomastoideo, por delante y por
detras de su insercion que debe respetarse junto con el perios-
tio que cubre la clavicula y el esternon. El musculo pectoral
mayor se desinsert6 de su porcion inferior de la mitad medial
de la clavicula y de la parte superior del esternon hasta obser-
var la union costoesternal respetando la cdpsula articular de
la articulacion esternoclavicular.

Tras la minima desperiostizacién del tercio medio de la
clavicula se realizd su osteotomia.

Se diseco la parte inferior del yugo esternal con periostoto-
mos pequefios y disectores romos hasta introducir un retrac-
tor maleable. Se identificé el espacio de la unién costoester-

Fig. 1. A) RMN Imagen coronal con masa tumoral en region supra y retroclavicular y su extension desde los troncos a los fasciculos del
plexo braquial izquierdo. B) Imagen coronal de angioRMN con afectacion de los vasos subclavios que C) engloba la arteria subclavia y

parcialmente la vena subclavia.
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Fig. 2. A) Imagen intraoperatoria donde se observa la elevacion del colgajo osteomuscular con el dngulo superior izquierdo del esternén,
la articulacion esternoclavicular y la mitad medial de la clavicula rebatidos sobre el musculo esternocleidomastoideo y la exposicion del
tumor. B) tras la extirpacion completa del tumor, liberacion completa de todo el plexo braquial y la arteria y venas subclavias. Lesion ia-
trogénica de la division anterior del tronco superior sin repercusion funcional. En la parte superior izquierda se observa el colgajo osteo-
muscular. C) Reparacion de la division anterior del tronco superior con 6 injertos de sural de 2,5 cm de longitud.

nal de la primera y la segunda costilla y se introdujo otro di-
sector maleable hasta encontrar el primero. Asi se protegio la
realizacion de dos osteotomias en «L» con un pequefio esco-
plo sobre el dngulo superoexterno izquierdo del manubrio
esternal, incluyendo la articulacion esternoclavicular y costo-
esternal de la primera costilla, conservando toda la insercion
muscular del musculo esternocleidomastoideo en la clavicula
y en el esternon. Se secciond el cartilago costoesternal de la
primera costilla pegada al esternén con el bisturi. La mitad
medial de la clavicula y el dngulo superoexterno izquierdo
del esterndn se levantaron cranealmente unidos por la articu-
lacién esternoclavicular sobre el musculo esternocleidomas-
toideo. Todo el colgajo osteomuscular se envolvié en una
compresa humeda. Se expusieron el muasculo esternohiodeo y
el musculo subclavio. Su seccion permitid visualizar todo el
tumor envolviendo el plexo braquial y la arteria subclavia.
La vena subclavia estaba parcialmente englobada en el tu-
mor. Se identificaron los vasos y los nervios por encima y
por debajo del tumor. Se comenz6 con la diseccion completa
de la vena subclavia y luego se liberé por completo la arteria
subclavia accediendo a través del tumor. Se disecaron todos
los nervios del plexo evidenciando una seccion de la division
anterior del tronco superior iatrogénica tras la biopsia y se
realiz6 una extirpacion completa del tumor (Figura 2). Se re-
aliz6 una reparacion de la lesion previa con 6 injertos de ner-
vio sural, obtenidos de la pierna derecha, de 2,5 cm de longi-
tud, suturados con Tissucol® (Figura 2). El cierre se realiz6
con puntos reabsorbibles dseos del esternon y osteosintesis
de la clavicula con una placa.

La evolucién clinica mostrd la recuperacion de la sensibi-
lidad en los 2 primeros dedos y una movilidad completa del
brazo y de la mano. Al afio de la intervencién se observd

una pseudoartrosis de clavicula que precisé de una reinter-
vencion con aporte de injerto de cresta iliaca y una nueva
osteosintesis que evoluciond hacia la consolidacién y una
funcion de la extremidad sin diferencias con la contralate-
ral. En el seguimiento a los tres afios no se han observado
sintomas ni imagenes de recidiva.

En el examen microscopico el anatomo-patdlogo eviden-
ci6 proliferacion neoplasica constituida por células fusifor-
mes de citoplasma amplio y nticleo grande con nucleolo
evidente. Entre ellas se observaron numerosas células infla-
matorias con alguna célula gigante de tipo osteoclastico fo-
cal (Figura 3). La lesion llegaba al borde de reseccion. Con

Fig. 3. Tumor miofibrobldstico inflamatorio con proliferacién ne-
oplésica de células miofibrobldsticas, alargadas, de nucleo claro,
entre las cuales se observa un infiltrado inflamatorio de tipo cré-
nico, que en el centro de la imagen estd representado por algunas
células plasmaticas (H&E, x1000).
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técnicas de inmunohistoquimica mostrd una tincién positi-
va para vimentina y positividad focal para ALK-1 y actina.
Habia focos de necrosis y se observaron escasas mitosis.
Con Ki-67 se observd positividad en el 20% de las células
tumorales. El diagnostico histopatologico fue de tumor
miofibrobléstico inflamatorio.

I Discusion

El TMI es un verdadero tumor sélido benigno raro que
afecta a nifos y adultos jovenes. Aunque su naturaleza his-
topatoldgica es benigna, no puede diferenciarse de un tu-
mor maligno por su invasividad local y su tendencia a la re-
cidiva [1]. Se caracteriza por proliferacion de células
fusiformes con una infiltracion inflamatoria de células plas-
maticas, linfocitos, eosin6filos e histiocitos. Estos tumores
enigmdticos pueden afectar cualquier 6rgano incluyendo
higado, mesenterio, tracto gastrointestinal, retroperitoneo,
vejiga, tracto respiratorio superior y mediastino aunque es
el pulmén es donde se describi6é originalmente y es el sitio
mas comun. Otras localizaciones se describen pero la loca-
lizacién en nervios periféricos es excepcional [2-4], sin em-
bargo no hemos encontrado descrito ningtin caso en el ple-
xo0 braquial.

Muestra un amplio espectro de comportamientos, desde
una masa unica que es lo mas frecuente a formas multifoca-
les y con tendencia a multiples recidivas. Este altimo tipo
puede ser invasivo localmente e incluso metastatizar en los
casos mas raros [5-7]. Se han evidenciado transformacion
maligna o sarcomatosa. No hay diferencias histoldgicas en-
tre fibrosarcoma inflamatorio y TMI. La presencia de ati-
pias y pleomorfismo nuclear y la aparicion de metdstasis
pueden indicar la designacion de fibrosarcoma inflamatorio
siendo mds frecuente en tumores del retroperitoneo o el ab-
domen [1-5]. Sin embargo, no hay factores clinicos ni histo-
légicos que se hayan identificado como seguros en la pre-
diccion del comportamiento del TMIL

El Gnico tratamiento que ha demostrado efectividad en el
manejo de estos tumores ha sido la extirpacion quirtrgica
completa tanto en los tumores primarios como en las reci-
divas. En la mayoria de los casos se deben evitar otras me-
didas como la quimioterapia y la radioterapia por ser ine-
fectivas y agresivas para un tumor de limitado potencial
bioldgico. Sin embargo existe tras el tratamiento el quirtr-
gico un indice considerable de recurrencias que oscila entre
el 8 yel 37 % [8-11].

Las localizaciones que ocasionan una extirpacion compleja,
como sucede en el caso que presentamos en el plexo braquial,
constituyen un problema terapéutico. Su extirpacion lleva
asociado un riesgo importante para las estructuras que afecta
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o engloba, y las terapias alternativas como la quimioterapia o
la radioterapia por si solas resultan inefectivas y solo se utili-
zan como terapia adyuvante [9]. La radioterapia genera fi-
brosis y nos complica mucho la extirpacion especialmente en
el caso de recurrencias. La irresecabilidad en un tumor de cre-
cimiento lento y de poblacion joven o infantil es una situacion
dramdtica que es vivida con ansiedad por el paciente y la fa-
milia, como en este caso que habia llevado un largo peregri-
naje de consultas en maltiples servicios quirtirgicos que corro-
boraban inicialmente la irresecabilidad. Se tomo una decisién
quirtrgica aunque la extirpacién de una lesion con esta loca-
lizacion, requiere equipos con experiencia.

En los tumores del plexo braquial que comprometen los
grandes vasos y el tronco inferior y sus divisiones es mejor
realizar abordajes amplios, como el transclavicular y transes-
ternal. Este se basa en la elevacion de un colgajo osteomus-
cular, incluyendo la articulacién costo-esternal, y fue desa-
rrollado para el acceso a tumores de las vértebras toracicas
2% 3" y 4* aunque ha sido Birch quien lo ha difundido en los
tumores del plexo braquial [12]. Sin embargo, requiere una
alta demanda técnica y exige experiencia en cirugia vascular
y nerviosa y un amplio conocimiento anatémico de la zona
pero permite una exposicién excelente de todas las estructu-
ras y un control vascular proximal. Su inconveniente princi-
pal es una incidencia del 6% de pseudoartrosis de la clavicu-
la como sucedi6 en el caso clinico que presentamos. |
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