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RESUMO

Introdugao: O tumor miofibroblastico inflamatério (TMI) refere-se a uma proliferagio celular anor-
mal com a presenca de um infiltrado inflamatério que pode acometer diferentes érgao e tecidos e tem
ndo tem gravidade, etiologia, diagndstico e tratamento pré-estabelcidos. Objetivos: identificar o que
a literatura mais atual trds sobre o tumor miofibroblastico inflamatdrio gastrointestinal e suas impli-
cacdes. Métodos: Trata-se de um estudo descritivo de revisdo de literatura, em 3 (trés) bases de dados
online: Literatura Latino-Americana e do Caribe em Ciéncias da Satde (LILACS); Scientific Electro-
nic Library Online (SciELO); Medical Literature Analysis and Retrievel System Online (MEDLINE)
com o descritor e suas combinag¢des nas linguas portuguesa e inglesa:(Inflammatory myofibroblastic
tumor gastrointestinal). Resultados: Foram analisados nessa revisao 05 artigos dentro dos critérios
de inclusdo. Conclusido: Concluiu-se com este estudo que o TMI gastrointestinal é uma condi¢ao
rara, mas com capacidade de lesdes extensas e que carece de estudos e pesquisas mais especificas,
tendo em vista sua gravidade e progndstico.

Palavras-chave: Tumor miofibrobldstico; Tumor Miofibroblastico inflamatério intestinal; Condi¢ao rara.

ABSTRACT

Introduction: The inflammatory myofibroblastic tumor (IMT) refers to an abnormal cell prolif-
eration with the presence of an inflammatory infiltrate that can affect different organs and tissues
and has no pre-established severity, etiology, diagnosis and treatment. Objectives: To identify the
most current literature on gastrointestinal inflammatory myofibroblastic tumor and its implications.
Methods: This is a descriptive study of literature review, in 3 (three) online databases: Latin Ameri-
can and Caribbean Literature on Health Sciences (LILACS); Scientific Electronic Library Online (Sci-
ELO); Medical Literature Analysis and Retrieval System Online (MEDLINE) with the descriptor and
its combinations in Portuguese and English:(Inflammatory myofibroblastic gastrointestinal tumor).
Results: Five articles were analyzed within the inclusion criteria. Conclusion: It was concluded with
this study that gastrointestinal IMT is a rare condition, but with the capacity for extensive lesions and
that it lacks more specific studies and research, given its severity and prognosis.

Keywords: Myofibroblastic tumor; Myofibroblastic inflammatory intestinal tumor; Rare condition.

RBPS



Tumor miofibroblastico inflamatério gastrointestinal: uma revisdo da literatura

INTRODUGAO

O tumor miofibroblastico inflamatério (TMI) ref-
ere-se auma proliferacdo celular anormal com a pre-
senca de uma grande quantidade de leucdcitos acu-
mulados em um local de resposta de forma crénica.
Trata-se de uma resposta agressiva do organismo,
onde ocorre uma alteracdo cromossémica estru-
tural da quinase do linfoma anapldsico, que é uma
enzima que atua nas proteinas regulando proces-
sos metabdlicos'. Essa formacdo tecidual anormal
recebe o0 nome de neoplasia e é composta por tipos
celulares especificos (miofifroblasticas e fibroblésti-
cas) somados a um acimulo de glébulos brancos.
Devido a estrutura da quinase nessa formacido é
possivel diferencia-la de outras patologias esclero-
santes e de pseudotumores e classifica-la, portanto,
como uma verdadeira neoplasia®.

Este agravo acomete principalmente criancas e
jovens adultos e o seu sitio de acometimento da-se
em qualquer 6rgdo e tecido, no entanto, observa-se
maior frequéncia em tecidos moles abdominais,
mesentério, omento, retroperitonio e pelve. Quanto
aos drgaos mais acometidos, podemos citar o figado
e o pulmio, sendo este ultimo relacionado mui-
tas vezes com a co-infeccao pela Mycobacterium
tuberculosis, responsdvel pela Tuberculose®. O
tumor miofibroblastico inflamatério gastrointesti-
nal (TMIG) é uma condi¢éo rara, no entanto, com
prognoéstico que carece de atengdo por tratar-se de
lesdes de grande extensdo e com diagnostico inicial
dificultado®.

A etilogia é desconhecida e, apesar da condicédo
benigna desse tumor (TU), a taxa de potencial
maligno é uma incégnita potencialmente perigosa,
uma vez que, quando regides como o osso temporal
sdo atingidas é comum uma invasao do TU na regido
encefdlica, causando complicacbes importantes
e um progndstico ruim ao paciente?. O impacto,
independente da regido acometida, é imprevisivel
pois em cada local que o TU se aloja/lesiona o com-
portamento biolégico é diferente®*.

O diagnéstico é complexo, uma vez que a man-
ifestacdo bioldgica é inespecifica. A radiografia,
apesar dos achados nesse tipo de exame serem
amplos e distintos, é uma opcao vidvel e com resul-

RBPS

81

tados satisfatérios quando associada também a uma
resseccdo cirurgica, que pode ser uma importante
ferramenta tanto no diagnéstico quanto no trat-
amento®. O tratamento também ¢é inespecifico,
sendo determinado de acordo com a andlise de
cada caso. Nao existe um padrio sobre os sintomas
nem sobre as caracteristicas histolégicas e fisioldgi-
cas dessa lesdo, no entanto, observa-se que comu-
mente este agravo apresenta ALK (quinase de lin-
foma anaplésico), que é uma enzima codificada pelo
gene ALK positivo, o que contribui para a escolha
da droga crizotinibe, que é amplamente utilizado e
apresenta resultados satisfatorios em pacientes com
cancer de pulméio de células ndo pequenas ALK
positivo. Outra opgdo é a radioterapia que pode
ser definida em casos de recidiva ou quando ha o
acometimento de outros 6rgdos nas proximidades
da regiao lesionada®’.

Apesar da gravidade e do prognéstico por vezes
ruim dependendo da extensdo e local da lesdo, o
tratamento, diagndstico e a etiologia do TMI ainda
é inespecifica e carece de estudos e pesquisas com
foco no tema. Em locais como a regido gastrointes-
tinal as lesdes costumam ser mais extensas e, por-
tanto, com tratamento mais dificultoso"*>.

Dessa forma, este estudo tem como objetivo
identificar o que a literatura mais atual trds sobre o
tumor miofibroblastico inflamatério gastrointesti-
nal e suas implicacoes.

METODOS

Trata-se de um estudo descritivo de revisdo de liter-
atura, que é uma analise de estudos que servirio de
base para tomadas decisdes e melhorias da pratica
clinica e social. Esse formato permite a sintese do
conhecimento de um determinado assunto, con-
struindo uma andlise ampla a partir de resultados
e discussdes de viarios estudos relevantes (DAL
SASSO, 2008).

A revisdo integrativa de literatura deu-se em
3 (trés) bases de dados online, que sio elas: Liter-
atura Latino-Americana e do Caribe em Ciéncias
da Satude (LILACS); Scientific Electronic Library
Online (SciELO); Medical Literature Analysis and
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Retrievel System Online (MEDLINE). Foi utilizada
para busca de artigos o descritor e suas combi-
nagdes nas linguas portuguesa e inglesa: (Inflam-
matory myofibroblastic tumor gastrointestinal).

Foi utilizado como critério de inclusdo artigos
publicados em inglés, portugués ou espanhol e arti-
gos na integra referentes a Tumor miofibroblastico
inflamatério gastrointestinal publicados nos ulti-
mos 10 anos. E como critério de exclusdo, artigos
publicados antes de 2013 e que cuja metodologia
seja de artigos sobre o tema relacionados a animais
ou estudos realizados em animais e editoriais.

A partir da selecdo dos estudos através dos
critérios de elegibilidade, considerando o nivel
de evidéncia desses estudos, foram extraidas as
seguintes informagodes: autores e ano de publicacéo;
titulo; resultados e principais conclusdes refer-
ente ao tema. A avaliacdo dos estudos incluidos na
revisdo foi realizada através da andlise critica de
conteddo, onde utilizou-se a leitura e pontuacéo de
acordo com os critérios de inclusdo de estudos e os
achados mais relevantes foram destacados e o resul-
tado construidos em capitulo.

A interpretacdo dos resultados encontrados

Pereira e Leite

nesta etapa também foram elencadas as lacunas
e possiveis viés desse estudo, sugestoes e ideias
norteadoras para pesquisas futuras. A busca dos
estudos primdrios nas bases de dados seleciona-
das ocorreu durante o més de fevereiro de 2023.
Foram identificados 144 estudos primérios, sendo
05 da SciELO; 33 da LILACS e 106 da MEDLINE.
Utilizando o critério de data de publicagdo (ante-
rior a 10 anos) excluiu-se 16 estudos da LILACS,
46 da MEDLINE e 3 da SCIELO. Dos 79 estudos
restantes, foram excluidos 4 estudos repetido nas
bases de dados. Dos estudos obtidos, foi realizada
a leitura de 10 estudos na integra e 05 foram sele-
cionados para a versdo final. O processo de tria-

7

gem dos artigos é apresentado no fluxograma a

seguir (Figura 1).

RESULTADOS

Organizou-se os artigos que se relacionam com o
tema extraindo o titulo, autores, ano e os princi-
pais achados que respondem a pergunta norteadora
dessa revisdo. Estas informacgdes foram agrupadas
no Quadro 1.

nesta revisdo forma comparados com a teoria e,
33

5
SciELO [ LILACS ] [

106
MEDLINE

[ 144 artigos encontrados ]

]

65 artigos eliminados pelos
critérios de inclusdo

- |

]

/

[ 50 artigos eliminados pelo titulo] e [ 05 eliminados pelo resumo ]

[

10 artigos lidos }

integralmente

I Elegibilidade I Selecdo Ildentificagéo }

|
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(

FIGURA 1. Fluxograma do processo de Triagem dos Artigos. Fonte: Os autores.
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QUADRO 1. Quadro de sintese dos artigos incluidos na revisio de literatura

Duct

Ana; Mega,
Raquel; Bilhim, Tiago.

TITULO AUTORES ANO | PRINCIPAIS ACHADOS
O caso que apresentamos ocorreu num doente idoso que iniciou com
obstrucao das vias biliares por compressdo extrinseca, desencadeando
Tumor miofibrobléstico Paris-Sans, ‘F K . p . pA . . L.
. . R uma série de sintomas pouco habituais neste tipo de tumores: ictericia,
inflamatorio géstrica como rara | Marta; Domeénech-Calvet, . N . , R
., i febre, dores abdominais, intoleréncia a ingestdo oral e até anemia aguda
causa de obstruccion de la via Joan; Raga-Carceller, . L. N .
. o devido ao sangramento do préprio tumor. Em conclusio, a progressao
biliar / Gastric inflammatory Esther; Sabench- 2016 ) o, K ) X
. imprevisivel deste tipo de massas deve ser considerada para evitar sub-
myofibroblastic tumour as Pereferrer, . L. K L
. . . L diagndstico ou subtratamento. Nos casos de tumor miofibroblastico
a rare cause of biliary duct Fatima; Castillo-Déjardin, . L. ,
) . inflamatdrio, o tratamento deve envolver a exérese completa quando
obstruction Daniel del . - . . L. L . .
possivel; se ndo, radioterapia e quimioterapia sdo necessdrias. A quimi-
oterapia pds-adjuvante dependera das condi¢des basais de cada paciente.
A bidpsia guiada por TC da massa retroperitoneal foi sugestiva de tumor
miofibroblastico inflamatério (TMI). Ela comegou com esteroides orais
Paraneoplastic pemphigus VS Dhull e cuidados de suporte, e a cirurgia estava sendo planejada quando ela
ull, . iAo . - . .
as a first sign of metastatic AP N.R desenvolveu insuficiéncia respiratéria. A TC de térax revelou metastases
. Passa, N. Rana, . L N
retroperitoneal inflammatory S A S. Mallick 2020 | vertebrais. PET/CT para avaliagdo de corpo inteiro revelou uma massa
. Arora, S. Mallick, - . e [ "
myofibroblastic tumor: F-FDG R.K para-adrtica esquerda juntamente com mdaltiplas metdstases esqueléti-
. Kumar
PET/CT findings cas. A paciente foi mantida em tratamento conservador. Apds 3 meses,
o paciente apresentou melhora clinica, sendo planejada uma laparotomia
exploratdria para exérese do tumor, seguida de quimioterapia.
Neste artigo, realizamos uma revisio da literatura e fornecemos
2 casos adicionais em pacientes jovens (36 e 46 anos) que consultaram por
desconforto gastrico inespecifico e hemorragia digestiva alta. Ambas as
lesoes se localizavam na submucosa e na muscular prépria e apresentavam
padrao de crescimento plexiforme. As células tumorais eram fusiformes e
. X . Vallejo-Benitez, Ana arranjadas dentro de uma abundante matriz mixéide. A vascularizacao era
Fibromixoma plexiforme del | L, . .
L L M; Suarez-Aguado, constituida por numerosos vasos de pequeno calibre e paredes finas. Uti-
antro gastrico: descripcién de 2 X . o . R o ., .
L, R Judith; Mora-Cabezas, lizando técnicas de imuno-histoquimica, as células tumorais foram pos-
casos y revisién de la literatura | o X | ] . i .
/ Plexif fb ‘ Montserrat; Aramendi, 2013 itivas para actina de musculo liso, vimentina, caldesmon e desmina (um
exiform fibromyxoma o
th tri ¢ 4 ¢ Teresa; Gimeno, caso) e negativo para CD117, DOG1, EMA, S100, Betacatenina e CD34. O
e gastric antrum: a repor
& . P Margarita; Salas, estudo molecular ndo detectou mutagdes nos genes KIT e PDGFRA
of 2 cases and a review of the i ) , X
literat José; Gonzélez-Campora, em nenhum dos 2 casos. Até o momento (4 anos e 8 meses), nenhum
iterature
Ricardo. dos pacientes desenvolveu recidivas ou metéstases. O diagndstico diferen-
cial inclui uma grande variedade de lesoes mixdides que podem se insta-
lar ou invadir a parede do estomago (GIST, tumor desmdide intra-ab-
dominal, poélipo fibroide inflamatdrio , leiomioma - leiomiossarcoma ,
perineuroma,schwannoma e neurofibroma ), mas apenas o neurofibroma
plexiforme compartilha seu padrao de crescimento caracteristico
Gustavo A. Flores-
Trujillo, Milagros Este caso demonstra a necessidade de considerar os tumores miofibro-
. . .| Abad-Licham, Sandro blasticos inflamatérios como causa potencial da sindrome de obstrugdo
Primary gastric myofibroblastic . , L. . L L, )
! Casavilca-Zambrano, 2022 | da saida géstrica. A evolugdo natural desses tumores é imprevisivel, pois
tumor in na adulta t Peru: Case K K X . R
. . Hugo Valencia-Marinas, podem crescer rapidamente, tornar-se malignos e metastatizar ou desa-
report and literatura review .
Juan Astigueta-Perez, parecer espontaneamente.
Juan Dias-Plasencia.
Descreve-se o caso de um homem de 75 anos, assintomdtico, com ele-
vacdo da gama glutamil transferase [1575 U/L (12 - 64 U/L)] e fosfatase
alcalina [271 U/L (40 - 150 U/L)], que realizou uma tomografia computo-
rizada evidenciando uma lesdo hiper vascular com 17 mm na confluéncia
. Almeida E Sousa, dos ductos biliares, com ectasia das vias biliares intra-hepéticas a direita,
Inflammatory Myofibroblastic . " . o
K Matilde; Carvalho, e atrofia do lobo hepético correspondente. O caso foi abordado inicial-
Tumour of the Common Bile 2022

mente como um tumor de Klatskin e realizada hepatectomia direita.
A histologia relevou uma proliferacdo de células fusiformes com infil-
trado inflamatério de linfécitos, plasmdcitos e estroma rico em cold-
geno, compativel com tumor miofibroblastico inflamatério. Apés nove
meses, o doente permanece assintomético, com testes de funcdo hepa-
tica com valores normais e sem sinais imagioldégicos de recidiva.

Fonte: Os autores.
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Foram analisados nessa revisao 05 artigos que
estavam de acordo com os critérios de inclusdo
deste estudo e que respondiam a questdo nortea-
dora de forma direta. Desse total, 02 estudos foram
realizados por pesquisadores indianos; 02 estudos
por pesquisadores espanhdis; 01 por pesquisadores
peruanos. Quanto ao local do estudo, 02 foram exe-
cutados em hospitais universitarios/instituicdes/
centros de vivéncia do setor publico. Outros 03
estudos foram realizados em instituicdes/empresas/
clinicas do setor privado.

Quanto ao meio de divulgacdo os 05 estudos
foram publicados em revistas internacionais na lin-
gua inglesa. Quanto ao ano de publicagéo, 01 artigo
foi publicado em 2016, 01 em 2020, 01 em 2013 e 02
em 2022.

Quanto ao tipo de delineamento de pesquisa dos
artigos avaliados esta amostra contou com 05 rela-
tos de caso, sendo que, deste total, 03 também eram
revisoes de literatura. Dessa forma todos os artigos
sdo classificados como nivel de evidéncia 01.

DISCUSSAO

O TMI é uma condi¢do muito rara e alguns autores
nomeiam como um pseudotumor, mas devido
as caracteristicas histopatoldgicas e fisioldgicas,
o consideramos uma neoplasia real. Apesar da
gravidade, este agravo pode apresentar-se, muitas
vezes, como um quadro assintomdtico ou com a
presenca de sintomas muito inespecificos como
mal estar geral, dores abdominais, febre e perda
de peso. Estes sintomas contribuem com o diag-
nostico tardio, uma vez que se confundem com
outros agravos em saude e, considerando a grav-
idade e potencial impacto da lesdo, o diagnéstico
precoce melhora o progndstico>*.

Os sintomas, a gravidade e o prognoéstico sdo
definidos principalmente, dependendo do local
de acometimento da lesdo. Alguns locais sdo mais
comumente atingidos como o figado e o pulméo®.
O surgimento de TMI no estomago é uma condicao
ainda mais rara, no entanto, a localizacdo nio ¢é
especifica, podendo acometer diferentes regides.
Na literatura encontramos relatos de TMI dsseo,

Revisdo de literatura
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na regido do osso temporal com presenca de sur-
dez subita®.

A remocao cirurgica da lesdo é a melhor alter-
nativa, pois na maioria dos casos o TMI é benigno’.
Porém, trata-se de uma ocorréncia de evolugdo
imprevisivel, podendo tornar-se maligno ou até
mesmo culminar numa metdstase®’. Nesses casos,
a tomada de decisdo acerca do tratamento é crucial
e precisa avaliar também as condicoes de saidde
do paciente. Estudos indicam que a quimioterapia
adjuvante depende das condic¢des clinicas de cada
paciente, pois cada caso é inico com suas subjetivi-
dades e caracteristicas clinicas e patoldgicas®.

A etiologia do TMI néo é definida, no entanto
a associacdo com bactérias e virus pode desen-
cadear em um quadro ainda mais complexo como
na associacdo de um TMI pulmonar a presenca da
bactéria causadora da Tuberculose®’. Fatores como
inflamacgdes, traumas e associagdo com virus tam-
bém sdo descritas na literatura como possiveis causas
e, também, como agravantes do quadro®’. Outros
agravantes, como o quadro de saide geral do paci-
ente e o local de surgimento da lesdo sdo comumente
descritos e observa-se que os padrdes histologicos da
lesdo variam de acordo com as caracteristicas fisi-
ologicas da regido atingida, como irrigacao, proximi-
dade com 6rgaos ou vasos sangineos”*°.

O TMI na regido gastrointestinal trata-se de
uma condicdo rara e com complicagdes importantes
dada a extensdo do trato gastrintestinal e a con-
stante irrigacdo e comunicagdo com outros 6rgdos
e tecidos®?. No Brasil, o cancer géastrico é o quarto
tumor maligno mais frequente entre os homens e
o sexto entre as mulheres. Gracas a extensao terri-
torial do Brasil e as diferencas no sistema de saidde
como recursos e profissionais capacitados, a mor-
talidade desse agravo é alta''. E apesar de todos os
agravantes associados a essa regido, o TMI gastro-
intestinal ainda é pouco discutido na literatura'>.

Os desafios para a equipe médica que atua nesses
casos, principalmente na rede publica de satde,
sofre influéncia dos recursos financeiros e aporte
tecnoldgico e da falta de consenso médico acerca
da etiologia, diagnéstico, tratamento e prevencao'>.
Alguns estudos mostram condi¢des raras como o
TMI no ducto biliar onde uma tomografia computa-
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dorizada foi essencial no diagndstico e a remocao
cirargica foi a via escolhida para o tratamento ini-
cial. Apesar da gravidade e sintomatologia, a maioria
dos casos, mesmo as condi¢des raras, ndo evoluem
com metdastase e o prognostico é satisfatorio'>!*.

CONCLUSAO

Concluiu-se com este estudo que o TMI gastroin-
testinal é uma condicéo rara, uma vez que os 6rgaos
mais comumente atingidos sdo figado e pulmao. No
entanto, trata-se de um agravo com capacidade de
lesdes extensas e, consequentemente, um trata-
mento e prognoéstico delicados. O TMI gastrointes-
tinal que carece de estudos e pesquisas mais espe-
cificas, a fim de delimitar e estabelecer melhores
critérios para diagnoéstico diferencial; maiores
informacoes acerca da etiologia a fim de possibili-
tar condicoes de prevencdo e tratamento adequadas
e eficazes.
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