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Resumen

El tumor miofibroblastico inflamatorio (TMI) es una neoplasia
mesenquimal infrecuente, con comportamiento bioldégico intermedio, que
puede afectar a la poblacion infantil y comprometer diferentes 6érganos. La
manifestacion en esdfago es excepcional y puede llegar a generar sintomas
relacionados con obstruccion, disfagia y compromiso de estructuras
mediastinicas. Se presenta el caso de una paciente de sexo femenino de 10
aflos con antecedente de estenosis esofagica que presentd disfagia
progresiva, regurgitacion, vomitos y marcada pérdida ponderal en un
periodo aproximado de 4 meses, presentando al ingreso peso de 14,9 kg,

talla de 116 cm, indice de masa corporal de 11,071 kg/m”2, con criterios

clinicos de desnutricion cronica. En la endoscopia digestiva alta se observo

tejido granulomatoso y una obstruccion extrinseca del esofago cervical asociada de regiones con
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abundantes natas de fibrina. La fibrobroncoscopia evidencié compresion extrinseca de la traquea,
con reduccidon aproximada del 70% de su luz entre el primer y el sexto anillo traqueal. La
tomografia evidencié una lesion endoluminal de aproximadamente 29 x 36 x 57 mm, mientras
que la resonancia magnética demostrd una lesion solida expansiva cervicotoracica de 62 x 31 x
35 mm. La biopsia esofagica inicial informd de esofagitis cronica reagudizada, sin identificar la
naturaleza tumoral. La presentacion continud con una cervicotomia lateral izquierda y biopsia
incisional del tumor, el estudio por congelacién reportd neoplasia mesenquimal de patron
fusocelular, con atipia nuclear moderada, dos mitosis por 10 campos de gran aumento y ausencia
de necrosis; el ganglio cervical fue negativo para neoplasia. Debido a las caracteristicas
morfoldgicas se solicitd estudio inmunohistoquimico para llegar al diagnostico definitivo. El caso
destaca la dificultad diagndstica de las masas esofagicas pediatricas y la importancia de la
correlaciéon clinica, imagenologica, histopatologica e inmunohistoquimica._ El anélisis
inmunohistoquimico de la muestra mostrd positividad para actina del musculo liso, BCL-2,
caldesmon y ALK DS5F3, Ki-67 positivo al 8% y TLE-1 focal positivo; fueron negativos
citoqueratinas, CD34, CD99, CD117, desmina, S100, miogenina, SOX10, B-catenina, STAT6 y
NKX2.2. El informe complementario corrobord el diagnostico de tumor miofibroblastico

inflamatorio.

Palabras clave: Tumor miofibrobladstico inflamatorio; Esoéfago; Pediatria; Neoplasia

mesenquimal; Disfagia; Reporte de caso.
Abstract

The inflammatory fibrous tumor (IMT) is a rare mesenchymal tumor with moderate biological
potential and may present in one of the various organs. The esophageal involvement is very rare
and may result in symptoms such as obstruction and compression of nearby media. This is a report
of a 10-year-old girl who has a history of esophageal stricture, and has developed dysphagia,
vomitings, regurgitations, and significant weight loss over the past 4 months. On admission, her
weight was 14.9 kg, height was 116 cm, which determined her body mass index to be 11.07 kg/m?.
Upper gastrointestinal endoscopy showed the presence of granulation tissue and outwards

compression of the esophagus by the lesion lined by fibrinous material in cervical part of the
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esophagus. The flexible bronchoscopy showed external compression of the trachea by the tumor
with about 70% of the lumen blocked between the I and VI rings of the trachea. Results of
computed tomography revealed the endoluminal tumor with size of 29 x 36 x 57 mm. MRI
demonstrated a solid tumor in cervico-thoracic region, the size of which was 62 x 31 x 35 mm.
The first biopsy taken from the esophagus revealed nonspecific chronic exacerbated esophagitis
without microorganisms. Further left lateral cervicotomy with biopsy of the tumor was performed.
The examination revealed the expression of smooth muscle actin, BCL-2, caldesmon, and ALK
D5F3 with 8% positivity of Ki-67 along with localized positivity for TLE-1, while negative
expression of cytokeratins, CD34, CD99, CD117, desmin, S100, myogenin, SOX10, beta-catenin,
STAT6, and NKX2.2. Further information in the report indicated that the condition was an

inflammatory myofibroblastic tumor.

Keywords: Inflammatory myofibroblastic tumor; Esophagus; Pediatrics; Mesenchymal

neoplasm; Dysphagia; Case report.

Introduccion

El tumor miofibrobléstico inflamatorio (TMI) es una neoplasia poco frecuente del mesénquima,
en la que la proliferacion de células fusocelulares de diferenciacion miofibroblastica estéd asociada,
este hecho de forma variable, a un infiltrado inflamatorio. Esta considerado actualmente como
una neoplasia con potencial bioldgico intermedio, ya que puede tener comportamiento localmente
agresivo, presentar recurrencia y metastasis, aunque esta Ultima opcion es excepcional. Su

presentacion es mas frecuente en los nifios, adolescentes y adultos jovenes. [1-4]

Los TMI pueden localizarse practicamente en cualquier parte del cuerpo, siendo entre los mas
comunes pulmon, abdomen, retroperitoneo, pelvis y tejidos blandos. La localizacion
gastrointestinal y esofagica es excepcional. En los nifios es escasa la descripcion de casos
esofagicos, de lo cual se deduce una escasa informacion sobre la presentacion clinica,

comportamiento y tratamiento a partir de casos aislados y pequefias series. [5-8]
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Desde el punto de vista molecular, alrededor del 50% de los TMI presentan alteraciones
relacionadas con el gen ALK, si bien también se han documentado fusiones de ROS1, NTRK,
PDGFRB vy otros genes relacionados con las tirosina quinasas. Esta situacion tiene relevancia
desde la perspectiva del diagndstico y para las posibles terapias, sobre todo en lesiones
irresecables o localmente avanzadas. [2,9-11] El diagndstico diferencial de una masa esofagica
fusocelular en el paciente pediatrico debe incluir una variedad de tumores como, por ejemplo,
rabdomiosarcoma, fibromatosis desmoide, schwannoma, tumor estromal gastrointestinal,
leiomiosarcoma y otras neoplasias mesenquimatosas. Por este mismo motivo, el estudio
histoldgico se tiene que complementar con inmunohistoquimica y, cuando esté disponible, con la
caracterizacion molecular [3, 12]. Se expone el caso de una paciente pediatrica que muestra una
lesion expansiva del eso6fago cervicotoracico y que inicialmente fue malinterpretada como una
estenosis esofdgica y como un proceso inflamatorio y que fue caracterizada posteriormente por el
estudio histolégico como una neoplasia mesenquimatosa fusocelular. La importancia del caso
radica en la localizacion esofagica, en el compromiso de la via aérea y en la dificultad diagndstica
inicial.

Presentacion del caso

Paciente de sexo femenino de 10 afios de edad, que tiene como antecedente estenosis del esoéfago
congénita que se encuentra en seguimiento por el Servicio de Cirugia Pediatrica. La madre de la
paciente refiere que hace aproximadamente 4 meses que comenz6 a presentar pérdida ponderal
importante, dificultad progresiva para la ingesta de los alimentos solidos hasta el punto de requerir

volver a la ingesta de alimentos liquidos, regurgitacion y vomitos.

La paciente ingresa el 11 de febrero del 2026 al Hospital Roberto Gilbert Elizalde para estudio de
la obstruccidon esofagica y realizacion de endoscopia digestiva alta. Al ingreso se encuentra
consciente, activa, estable hemodinamicamente, con peso de 14,9 kg, talla de 116 cm y un indice
de masa corporal de 11,07 kg/m?. La valoracion nutricional posterior document6 talla/edad de -
3,67 DE e IMC/edad de -4,23 DE, compatible con desnutricion cronica severa y talla baja para la

edad.
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La endoscopia digestiva alta realizada el 12 de febrero de 2026 muestra, aproximadamente a 20
cm de la arcada dentaria, tejido granulomatoso y una obstruccidon extrinseca de la mucosa
esofagica recubierta por abundantes natas de fibrina, interpretandose en un primer punto como un
probable proceso abscesificado relacionado con un cuerpo extrafio. El esofago distal y el

estomago presentaron aspecto normal. Se tomaron dos muestras de la lesion esofagica.

En una misma intervencion se llevo a cabo fibrobroncoscopia, donde se observo una compresion
extrinseca de la traquea por la lesion esofagica. La zona comprometida presentaba una
obstruccion de alrededor del 70% de la luz del primer al sexto anillo traqueal, donde se visualizaba
ademas tejido granulomatoso y natas de fibrina. Este hecho sugirid, en primer lugar, la sospecha

de perforacion o fistula traqueoesofagica por cuerpo extrafio.

Debido a la no posibilidad de garantizar una adecuada ingesta oral, se considero la realizacion de
gastrostomia endoscdpica percutdnea. Se instaurd también tratamiento antimicrobiano de amplio
espectro y control multidisciplinario por cirugia pediatrica, infectologia, gastroenterologia y

nutricion.

En una misma intervencioén se llevo a cabo fibrobroncoscopia, donde se observo una compresion
extrinseca de la trdquea por la lesion esofagica. La zona comprometida presentaba una
obstruccion de alrededor del 70% de la luz del primer al sexto anillo traqueal, donde se visualizaba
ademas tejido granulomatoso y natas de fibrina. Este hecho sugirio, en primer lugar, la sospecha
de perforacion o fistula traqueoesofagica por cuerpo extraino. Debido a la no posibilidad de
garantizar una adecuada ingesta oral, se consider6 la realizacion de gastrostomia endoscdpica
percutanea. Se instaur6 también tratamiento antimicrobiano de amplio espectro y control

multidisciplinario por cirugia pediatrica, infectologia, gastroenterologia y nutricion.

El analisis histopatologico inicial de las biopsias esofagicas describid esofagitis cronica
reagudizada moderada inespecifica, congestion vascular y escasez de microorganismos patogenos.
La cuenta eosinofilica fue de 0-1/campo de 40x. Por tanto, la biopsia inicial del moco no permitié
concluir la naturaleza de la masa en cuestion. Ante la persistencia de la estenosis extrinseca y la
identificacion progresiva de una masa, se realizo tomografia computarizada de torax simple y con

contraste. El estudio describio un desplazamiento de la traquea hacia la derecha con aplanamiento
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en el mediastino superior, un tercio proximal del es6fago dilatado y una imagen de densidad de

partes blandas, lobulada, de aspecto tumoral endoluminal, con dimensiones aproximadas de 29 x

36 x 57 mm.

Imagen 1. Se evidencia pequefio diverticulo ubicado en el bolson superior incial y posicion posterior.

A posteriori, la resonancia magnética toracica y mediastinica, correspondiente al 27 de febrero de
2026, diagnosticé una masa tumoral intraluminal sélida y expansiva que se localiza en el es6fago
cervicotoracico, la cual tiene un tamafio aproximado de 62 x 31 x 35 mm y un volumen estimado
de 35 cm?; la misma presenta una sefial heterogénea, hipointensa (pre)dominantemente en T1 e
hiperintensa en T2 y STIR asi como también, restriccion parcial de la difusién y contornos
lobulados parcialmente delimitados. Con base a estas caracteristicas, se planted en un primer

momento la posibilidad de un proceso neoformativo (rabdomiosarcoma incluido).

El 5 de marzo de 2026 se llevo a cabo una cervicotomia lateral izquierda, una biopsia incisional
por congelacion de la neoplasia esofagica asi como también una endoscopia digestiva alta.
Durante el procedimento se apreci6 la existencia de una neoplasia que estaba localizada en la
pared izquierda del es6fago en su porcion cervical, de consistencia predominantemente sélida y
encapsulada pero sin que existieran datos macroscopicos de evidencia de infiltracion en los planos

musculares o estructuras vasculares.
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Imagen 2. No se observan imagens adenomegalias a nivel de axilas o mediastino.

El estudio de los fragmentos obtenidos por congelacion comunicd la existencia de una neoplasia
mesenquimal presentando un patrén fusocelular con atipia nuclear moderada, dos mitosis por
cada 10 campos a 40x y sin necrosis.Debido a que estos hallazgos no permitian establecer una
clasificacion definitiva, el servicio de Anatomia Patolégica recomendd ampliar el estudio

mediante inmunohistoquimica.

La biopsia del ganglio cervical mostro la existencia de tejido adiposo maduro vascularizado con
inflamacion aguda perivascular, sin hallazgos de neoplasia. Dado que los hallazgos morfolégicos
no permitieron llegar a una clasificacion concreta, se realizé un panel inmunohistoquimico. En el
analisis institucional de la masa retrofaringea encontramos una neoplasia mesenquimatica de
patron fusocelular con atipia nuclear leve a moderada, 2 mitosis por diez campos de gran aumento
y ausencia de necrosis. El perfil inmunohistoquimico mostrd citoqueratina de amplio espectro
negativa, CD34 negativo, CD99 negativo, CD117 negativo, desmina negativa, S100 negativa,

miogenina negativa, SOX10 negativa, B-catenina negativa, STAT6 negativa y NKX2.2 negativa.
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La positividad se observo para actina de musculo liso (SMA), BCL-2 y caldesmoén, Ki-67 positivo
en 8% y TLE-1 focalmente positivo. La tincion ALK D5F3 fue positiva en patron de punto (DOT).
El informe complementario de Anatomia Patoldgica, emitido el 31 de marzo de 2026, finalizd
que el estudio inmunohistoquimico apoyaba el diagnostico de tumor miofibroblastico

inflamatorio.

En el seguimiento posterior la paciente mantuvo una adecuada situacion clinica, afebril,
previamente a la intervencién quirdrgica mostré buen estado cardiorrespiratorio y continud
requiriendo del mismo soporte respiratorio, posteriormente continud con un continuo progresivo
de la oxigenoterapia; la tolerancia de la alimentacion via gastrostomia fue progresiva. El1 7 de
marzo mostrd una hemoglobina de 7,7 g/dL y un hematocrito del 24,7%, por lo que se transfundi6

un concentrado de globulos rojos y mostré una hemoglobina posterior de 11,7 g/dL.

El 9 de marzo mostr6 que la paciente estaba despierta, activa afebril y con buena aceptacion de
la alimentacionAl 9 de marzo se encontraba despierta, activa, afebril, con buena aceptacion de la
alimentacion por gastrostomia, sin nduseas ni datos de dispepsia. Los controles mostraron
hemoglobina de 11,7 g/dL, hematocrito de 35,7 %, plaquetas de 399 000/uL y descenso de los

reactantes inflamatorios, con proteina C reactiva de 14,7 y procalcitonina de 0,84.

La revision anatomopatologica e inmunohistoquimica posibilito establecer el diagndstico final de
la lesion. La biopsia evidencio una neoplasia mesenquimatica fusocelular de grado 1, conteniendo
atipia nuclear leve a moderada; presentaba 2 mitosis/10 campos de gran aumento y no tuvo
presencia de necrosis. El perfil inmunohistoquimico fue positivo para SMA, BCL-2 y caldesmon;
ALK D5F3 mostr6 un patrén de positividad en punto y TLE-1 fue focalmente positivo. El indice
de proliferacion Ki-67 fue del 8%. Los marcadores CK amplios, CD34, CD99, CD117, desmina,
S100, miogenina, SOX10, B-catenina, STAT6 y NKX2.2 resultaron negativos. En el contexto de
este ultimo diagndstico, el informe complementario del 31 de marzo de 2026 manifestaba que el
informe de estudios inmunohistoquimicos se hallaba en consonancia con el diagndstico de tumor

miofibroblastico inflamatorio.
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Discusion

El TMI es una entidad infrecuente dentro de las neoplasias mesenquimatosas pediatricas,
destacando su importancia ya que puede simular procesos inflamatorios, infecciosos o abscesos,
sobre todo cuando hay un infiltrado inflamatorio importante o cuando la lesion se situa en una

localizacion anatomica no habitual. [1,3,4]

La localizacion esofagica es muy poco frecuente. Una revision publicada por Dousek et al. [5] ya
indicaba que, en el momento en que la publicaban, s6lo habian descrito seis casos pediatricos de
TMI esofagico en la literatura anglosajona, lo que pone de manifiesto la excepcionalidad de esta
presentacion. Desde entonces han aparecido nuevos casos pediatricos, incluyendo lesiones

esofagogastricas con alteraciones de ALK y respuesta a inhibidores de tirosina quinasa. [6,7]

La presentacion clinica del caso descrito comparte ciertos rasgos con los casos publicados:
disfagia progresiva, pérdida de peso y una masa que podria llevar a obstruccion luminal. En este
caso concreto, la lesion provoco, ademads, una compresion extrinseca de la traquea importante, lo
que supone una manifestacion clinica de interés, dada la proximidad anatdémica entre el esdfago

cervical y la via aérea.

Uno de los aspectos mas significativos fue la dificultad del diagnostico. La primera biopsia
obtenida por endoscopia fue una muestra de mucosa esofagica y mostrd sélo esofagitis crénica
reagudizada, pero no microorganismos. Este resultado puede explicarse por la naturaleza
submucosa o intramural de las lesiones mesenquimatosas, donde una biopsia superficial puede
no representar el tejido tumoral. La literatura describe que el diagnostico de TMI esofagico puede
requerir biopsias profundas y correlacion con otros estudios inmunohistoquimicos y moleculares.

[5-8]

La imagenologia cumple un papel importante pero fue determinante para demostrar que la
obstruccion no sélo correspondia a una estenosis esofagica. La tomografia mostré una masa
endoluminal de aproximadamente 57 mm en su eje mayor y la resonancia mostro una lesion sélida

expansiva de 62 x 31 x 35 mm. El diagnéstico radioldgico inicial consideré un proceso
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neoformativo incluso un rabdomiosarcoma. Esta posibilidad era razonable dado que se tenia en

cuenta la edad, la localizacion y el caracter expansivo de la lesion.

Sin embargo, la biopsia incisional modificod el enfoque diagnostico al demostrar una neoplasia
mesenquimal fusocelular. La presencia de atipia nuclear moderada y dos mitosis por 10 campos
de gran aumento, sin necrosis, requiere correlacién con el patréon histologico completo y con
inmunohistoquimica. Los TMI pueden presentar diferentes patrones morfoldgicos, incluyendo
variantes con estroma mixoide, patron celular compacto y patron semejante a tejido cicatricial,

por lo que el diagnoéstico exclusivamente morfologico puede ser dificil. [3,12]

En este contexto asistencial, la solicitud del panel inmunohistoquimico de la paciente resulta
especialmente relevante. Por un lado, la actina de musculo liso y la desmina pueden colaborar en
la diferenciacion del tumor con la presencia de un alto contenido miofibroblastico, y por otro lado,
lo que podemos considerar ALK es lo mas importante en términos diagnostico-terapéuticos.
Aproximadamente la mitad de los TMI presentan alteraciones de ALK, aunque la frecuencia
puede diferir segiin la edad, el lugar de origen y las series estudiadas. [2,9,10] La falta de
alteracion de ALK no da el diagnostico. Se han encontrado fusiones de ROS1, NTRK y PDGFRB
en tumores ALK negativos, lo que abre las posibilidades diagnosticas y terapéuticas. [9-11] Por
ello, en aquellos casos con caracteristicas morfologicas compatibles y ALK negativo, se puede
plantear la necesidad de realizar estudios moleculares. El tratamiento del TMI pediatrico depende
e los factores: la localizacion, la extension, la posibilidad de una reseccion completa y la biologia
del tumor. La cirugia es el tratamiento de eleccion si se puede realizar y no esta rodeada de

morbilidad inaceptable. [2,5,13,14]

En esta ocasion, la positividad para ALK D5F3 en patrén de punto reviste especial interés, ya que
con la morfologia fusocelular y la positividad para SMA, caldesmon y BCL-2, el perfil
inmunohistoquimico acogia el diagnostico de tumor miofibroblastico inflamatorio. La
negatividad de citoqueratinas, CD34, CD99, CD117, desmina, S100, miogenina, SOX10, B-
catenina, STAT6 y NKX2.2 permitia descartar otras neoplasias fusocelulares consideradas en el
diagnostico diferencial. El indice Ki-67 del 8% y la inexistencia de necrosis, unido a la escasa

actividad mitotica hallada, viene a completar el perfil de cardcter histopatoldgico de la lesion.
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Una reciente revision sistematica sobre los TMI pediatricos ha revelado que la cirugia constituye
la principal opcion terapéutica en una proporcion importante de pacientes, aunque el tratamiento
sistémico puede ganar especial relevancia con enfermedad irresecable o si la reseccion completa

comporta una importante pérdida funcional. [13]

En nuestro caso, dado que la localizacion cervicotoracica y la estrecha relacion con la traquea
hacen que la intervencion mutilante probablemente tenga elevada morbilidad, la caracterizacion
inmunohistoquimica y molecular es una herramienta muy importante antes de plantear una

estrategia oncoldgica definitiva.

En esta paciente, se hace apropiado valorar la caracterizacion molecular de ALK y correlacion
oncologica, tras haber hecho positiva ALK D5F3 en el estudio inmunohistoquimico, cuando se
ha, entre otras circunstancias, porque la lesion se encuentra a nivel cervicotoracico y porque la

lesion tiene una relacion relativamente proxima a la via aérea.

Otro punto clave del caso fue la desnutricion. La paciente tuvo un déficit ponderal asociado a la
disfagia y la obstruccion esofagica. La gastrostomia contribuyo a garantizar el soporte nutricional
durante el proceso diagnostico y terapéutico. La recuperacion nutricional es especialmente
importante en pacientes pediatricos que seran sometidos a procedimientos quirdrgicos complejos

o con enfermedades neoplasicas.

La evolucion inmediata posterior a la biopsia fue favorable y no existid en la muestra cervical
informe del compromiso ganglionar. El seguimiento oncolédgico es indispensable, la posibilidad
de recurrencia local del TMI es importante particularmente cuando la reseccion es incompleta o

consiste en enfermedad localmente agresiva. [3,13,14]

Este caso también demuestra la necesidad de un enfoque multidisciplinario. La coincidencia en
la actuacion de cirugia pediatrica, gastroenterologia, neumologia, oncologia pediatrica, anatomia
patologica, infectologia y nutricion fue necesaria como consecuencia de la interaccion entre la
lesion tumoral, la obstruccion esofagica, el compromiso de via aérea, el diagnostico diferencial

infeccioso y el deterioro nutricional.
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Conclusiones

El tumor miofibroblastico inflamatorio debe considerarse dentro del diagnostico diferencial de
las masas esofagicas pedidtricas, especialmente ante disfagia progresiva, pérdida ponderal y

evidencia imagenoldgica de una lesion sélida intramural o endoluminal.

La presentacion del caso demuestra que una biopsia mucosa superficial puede ser insuficiente
para establecer el diagnostico de una neoplasia mesenquimal esofagica. La integracion de estudios
endoscopicos, tomograficos, de resonancia magnética, biopsia profunda, histopatologia e

inmunohistoquimica es fundamental.

En esta paciente, el estudio inmunohistoquimico reforzé el diagndstico de tumor miofibroblastico
inflamatorio, con positividad para ALK D5F3, SMA, caldesmon y BCL-2, Ki-67 de 8% y TLE-
1 focal, y los principales marcadores utilizados para el diagnodstico diferencial fueron negativos.

La caracterizacion molecular de ALK puede contribuir a la valoracion diagnostica y terapéutica.

El reconocimiento oportuno de esta entidad puede evitar retrasos diagndsticos y permitir
estrategias terapéuticas individualizadas, particularmente en pacientes con alteraciones

moleculares susceptibles de tratamiento dirigido.
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