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RESUMEN

El término pseudotumor inflamatorio hace referencia a un proce-
so reactivo y pseudoneoplasico que puede aparecer en diferentes
localizaciones del cuerpo humano. El pulmén es el érgano que
se afecta con mayor frecuencia. Su etiologia sigue siendo des-
conocida. Afecta a individuos de ambos sexos y con un amplio
rango de edad. Su diagnéstico sigue siendo dificultoso y se basa
en el examen histolégico de las lesiones que estdn formadas
por cuatro elementos fundamentalmente: histiocitos, miofibro-
blastos, células plasmaticas y linfocitos. A la hora de elegir el
tratamiento no hay unanimidad y se incluye desde tratamiento
quirdrgico de las lesiones hasta radioterapia, quimioterapia y
esteroides. El propésito de este articulo es describir un caso de
pseudotumor inflamatorio localizado en glandula parétida, su
dificultad para llegar al diagndstico correcto y realizar asi el
tratamiento mas adecuado.

Palabras clave: Pseudotumor inflamatorio, gldndula pardtida,
tumores de gldndula pardtida, tratamiento quirirgico de tumo-
res de gldndula pardtida.

INTRODUCCION

El pseudotumor inflamatorio es un término clinico-patolégico
utilizado para designar un proceso raro, pseudoneopldsico y
linfoproliferativo que se puede presentar en diferentes locali-
zaciones del cuerpo humano.

Hoy en dia la etiologia del pseudotumor inflamatorio sigue sien-
do desconocida. Se han postulado causas de origen inmunolégi-
co y también infecciosas, como el virus de Epstein-Barr. (1)

ABSTRACT

Inflammatory pseudotumor is a term that refers to a reactive
pseudoneoplastic disorder that can appear in different locations
of the human body. The lung is the most frequently affected
organ. The etiology is still unknown. It affects individuals of
both sexes and of a wide range of ages. The diagnosis is still
difficult and it is based on the histological examination of the
lesions composed of four cell-types: histiocytes, myofibroblasts,
plasma cells and lymphocytes. With regard to the treatment
regimes there is no agreement. Treatment ranges from surgical
excision to radiotherapy, chemotherapy or steroids. The purpose
of this article is to report one case of inflammatory pseudotumor
located in the parotid gland and to make a special point of the
difficulty in arriving at a correct diagnosis in order to achieve
the most adequate treatment.

Key words: Inflammatory pseudotumor, parotid gland, parotid
gland tumors, surgical treatment of parotid gland tumors.

INTRODUCTION

The inflammatory pseudotumor is a clinicopathologic term used
to describe a rare, pseudoneoplastic and lymphoproliferative
disorder that can appear in many different parts of the human
body.

The etiology of the inflammatory pseudotumor continues to
be unknown. Immunological and infectious causes have been
postulated, such as the Epstein-Barr virus (1).

Clinically, inflammatory pseudotumor presents as a progressive
space-occupying mass wich may be found at different locations.
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Clinicamente, se presenta como una lesién ocupante de espacio,
de crecimiento progresivo y que ha sido descrita en miltiples
localizaciones en toda la economia, siendo el pulmén el 6rga-
no afectado con mayor frecuencia. (2,3) A nivel de cabeza y
cuello hay descritos casos de afectacién orbitaria, (4,5) senos
paranasales, (6) laringe, espacio pterigomaxilar y cavidad oral.
En las glandulas salivales es poco frecuente, de hecho, en la
bibliografia revisada solo hemos encontrado un caso descrito
a nivel de glandula submaxilar, (7) el resto de los casos descri-
tos hasta ahora, a nivel de glandulas salivales, son de glandula
parétida. (8,9) Afecta a individuos de ambos sexos y con un
amplio rango de edad.

El diagnéstico correcto se basa en el examen histolégico de
las lesiones, estando formadas por cuatro componentes funda-
mentalmente: histiocitos, miofibroblastos, células plasmaticas
y linfocitos. Aunque histolégicamente se trata de una lesion
benigna, puede comportarse de forma agresiva con invasion
local o como una neoplasia benigna , maligna o como una
enfermedad infecciosa de tipo granulomatosa. En este articulo
se describe un caso de pseudotumor inflamatorio de glandula
pardtida derecha.

CASO CLINICO

Paciente de 48 afios de edad, sexo femenino, sin alergias cono-
cidas ni antecedentes personales de interés. Acude por primera
vez a consulta de Cirugia Maxilofacial por notar una tumoracién
infraauricular derecha de un mes de evolucién, de crecimiento
progresivo y sin sintomas acompafantes.

En la exploracién fisica se comprueba la existencia de una tu-
moracién indurada, situada en la cola de la glandula parétida
derecha, por detrds de la rama mandibular, de aproximadamente
1.5x2 cm. de didmetro. No existe pardlisis de ninguna de las
ramas del nervio facial. El conducto de Stenon permanece per-
meable. No se palpan adenopatias.

Fig. 1. TC, corte axial donde puede apreciarse glandula parétida derecha au-
mentada de tamafio y en cuyo interior aparece lesion bien delimitada y que capta
contraste. CT axial section showing the right parotid gland increased in size
and a well-defined lesion within which highligths after contrast infusion.
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The lung is the most frequently affected organ (2,3). In the head
and neck region, inflammatory pseudotumor has been described
involving the orbits (4,5), the paranasal sinuses (6), the larynx,
the pterygomaxillary space, and the oral cavity. However, it is
infrequently found in the salivary glands. In fact, in the revised
bibliography, only one case has been found at the submandibular
gland (7), the rest of the cases described until now, in salivary
glands, are related to the parotid gland (8,9). It may affect indi-
viduals of both sexes and of a wide range of ages.

Diagnosis is based on the histological examination of the lesions,
which are mainly formed by four histological elements: histio-
cytes, myofibroblasts, plasma cells and lymphocytes. Although
it is histologically a benign lesion, it can behave aggressively
with local invasion, as a benign or malignant neoplasm, or as
an infectious granulomatous disease. In this article, one case
of inflammatory pseudotumor arising in the right parotid is
reported.

Fig. 2. Estudio histolégico de la pieza, imagen panoramica en la que se observa
componente mixto fusocelular e inflamatorio crénico, sin atipia, englobando
conductos atréficos. (Hematoxilina-eosina 10x). Histological study of the speci-
men; panoramic image showing a fusocellular mixed and chronic inflammatory
component, without atypical signs, including atrophic ducts (hematoxylin-eosin
10x).

Fig. 3. Detalle de la anterior (Hematoxilina-eosina 20x). Detail of the previous
figure (Hematoxylin-eosin 20x).
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La puncién aspiracién con aguja fina se informa como tumor
epitelial sospechoso de malignidad.

En la ecografia cervical aparece una lesién hipoecoica y mal
definida de aproximadamente 16 mm. de didmetro y con un
drea quistica en su interior.

En el TC se aprecia un aumento de tamaiio de la glandula pa-
rétida derecha en cuyo interior se encuentra una lesién, bien
delimitada, de forma redondeada, de baja atenuacién , con zona
de necrosis en su interior y que capta contraste. (figura 1)

Con el diagndstico citolégico de tumor epitelial sospechoso de
malignidad se programa para tratamiento quirdrgico mediante
parotidectomia total derecha.

En quirdfano, se evidencia la presencia de una tumoracién no-
dular, indurada al tacto, de aspecto blanquecino y adherida a la
bifurcacion del nervio facial. Dada la proximidad al tronco del
nervio facial y el resultado de la PAAF preoperatoria se decide
toma de biopsia. Se toman dos biopsias intraoperatorias que
son informadas como negativas para malignidad, tras lo cual se
decide exéresis completa de la glandula con la tumoracién con
conservacion del nervio facial.

El estudio microscépico de la pieza quirtrgica (figura 2 y 3)
se informa como un material celular linfoide, sin atipias, con
pequefias zonas irregulares fusadas. Existe focalmente material
PAS + diastasa resistente. Con técnicas de inmunohistoquimica
se observa positividad para actina, negatividad para p53 y posi-
tividad de kl67 en el infiltrado linfoide. La glandula perilesional
no muestra alteraciones significativas.

Todo ello lleva ala conclusion de que se trata de un pseudotumor
inflamatorio de glandula parétida.

La evolucién postoperatoria de la paciente es buena, sin mostrar
complicacién alguna, ni pardlisis de ninguna rama del nervio
facial.

DISCUSION

El pseudotumor inflamatorio es un término que hace referencia a
un proceso raro, linfoproliferativo benigno con hallazgos histo-
patolégicos caracteristicos y que puede presentarse en cualquier
localizacién del cuerpo humano. Fue descrito por primera vez
en el afio 1939 por Brunn. Afecta a individuos de ambos sexos
con un amplio rango de edad.

Hoy en dia se desconoce la naturaleza exacta de este proceso
y cémo deberia ser clasificado. Los diferentes términos que
han sido utilizados para denominar a este tipo de lesiones dan
muestra del pobre conocimiento que se tiene de ello. Asi, se
han empleado términos como: histiocitoma fibroso, xantoma
fibroso, tumor inflamatorio miofibroblastico, tumor inflamato-
rio miofibrohistocitico, miofibroblastoma, granuloma de células
plasmaticas, pseudotumor inflamatorio,etc. Todos ellos basados
en los hallazgos histopatoldgicos encontrados (10).

Somersen en 1978 describid tres tipos histopatolégicos de pseu-
dotumor inflamatorio (10), aunque la mayor parte de las lesiones
contienen elementos de todos los tipos. Estos son:

-Tipo histiocitico, denominado xantogranuloma.

-Tipo células plasmaéticas, denominado granuloma de células
plasmaéticas.

-Tipo granulomatoso esclerosante, también denominado esclerético.
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CASE REPORT

A 48-year-old woman, without allergies or personal history of
relevance, was referred to the Maxillofacial Surgery Department
of our hospital because of a progressively growing tumour in
her right infrauricular area which had lasted for one month,
withouth any accompanying symptoms.

During the physical examination, a firm lesion, located in the
right parotid gland, behind the mandibular ramus, measuring
approximately 1.5 x 2 cm in diameter was detected. No signs of
facial palsy were noted. The parotid duct remained permeable.
No adenopathies were found.

Fine-needle aspiration biopsy revealed a possibly malignant epi-
thelial tumour. Ultrasonography of the parotid gland showed a
poorly defined hypoechoic lesion, measuring approximately 16
mm in diameter and with a cystic area inside.

CT scan showed a well-defined rounded low-attenuation lesion
with central necrosis, highlighted by the contrast, within the
right parotid gland (figure 1).

Once the cytological diagnosis had revealed a possibly malig-
nant epithelial tumour, the patient was scheduled for surgical
treatment. A total right parotidectomy was planned. During
surgery, a hard nodular lesion was detected. This lesion was
whitish in appearance and was attached to the facial nerve
trifurcation. Because of its attachment to the facial nerve and
the preoperative cytological results, two intraoperative biopsies
were taken. They revealed non-malignancy, and after this a total
removal of the affected gland preserving the facial nerve was
he choice of treatment.

Microscopical study of the surgical specimen ( figures 2 and 3)
showed a lymphoid cell material, without signs of atypia and
with small irregularly fused areas. Focal diastase resistant PAS
+ material was found. Immunohistochemical techniques showed
positivity for actin, negativity for p53 and positivity for k167.
The perilesional gland did not show significant alterations.
This fidings lead to the conclusion that the lesion was an infla-
mmatory pseudotumor of the parotid gland. The postoperative
evolution of the patient was good , without complicaions or
paralysis of the branches of the facial nerve and no recurrence
after five years.

DISCUSSION

Inflammatory pseudotumor is a term that refers to a rare benign
lymphoproliferative disorder with characteristic histopathologi-
cal features and that can appear anywhere in the human body.
It was first described in 1939 by Brunn. It affects individuals of
both sexes and of a wide range of ages.

The exact nature of this disorder and how it should be classified
are still unknown. The different terms that have been used to
name these types of lesions show the poor understanding of the
subject. Thus, various terms have been used, such as: fibrous
histiocytoma, fibrous xanthoma, inflammatory myofibroblastic
tumour, inflammatory myofibrohistiocytic tumour, myofibro-
blastoma, plasma cell granuloma, inflammatory pseudotumor,
etc. All these terms are based on histopathological findings
(10).

In 1978, Somersen describes three histopathological types
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Histolégicamente, la lesidén contiene cuatro componentes fun-
damentales: histiocitos, miofibroblastos, células plasmaticas y
linfocitos. Los resultados de estudios de inmunohistoquimica
muestran una poblacién celular de dos tipos: miofibroblastos e
histiocitos con positividad para actina, vimentina y KP1 (CD3).
Estos hallazgos apoyan la teoria de que el pseudotumor infla-
matorio es una lesién de naturaleza fibroinflamatoria (8,11).
Clinicamente se presenta como una lesién ocupante de espa-
cio, de crecimiento lento y progresivo y cuya sintomatologia
dependera de la localizacién. El pulmén es el 6rgano afectado
con mayor frecuencia seguido del tracto digestivo alto y sistema
ganglionar (12). En cabeza y cuello se ha descrito afectando a
orbita ocasionando proptosis, quemosis, edema, dolor, eritema
y limitacién de la motilidad del globo ocular (10). En laringe
puede producir ronquera, estridor y obstruccién de via aérea.
También se han descrito casos de afectacion de seno maxilar,
rinofaringe y tiroides. A nivel de glandulas salivales, la mayo-
ria de los casos descritos hasta ahora son de glandula parétida
(8,9), solo ha sido descrito un caso de afectacién de glandula
submaxilar (7). A nivel parotideo se presenta como una lesién
indurada, nodular, que ocasionalmente se puede acompaiar de
discretas adenopatias y sin compromiso del nervio facial (9).
El diagndstico exacto es dificultoso y en muchos casos se realiza
por exclusion, de forma que a veces se han requerido mas de una
biopsia o bien la extirpacion de la lesién mediante cirugia para
asi poder confirmar la ausencia de neoplasias o infeccién y llegar
a poder establecer el diagnéstico de pseudotumor inflamatorio,
como ocurre en el caso descrito en este articulo.

El TC suele mostrar una lesién bien circunscrita, de apariencia
inflamatoria y que puede presentar necrosis central. La afecta-
cion dsea es rara pero posible.

En general, el pronéstico es bueno pero aunque histolégicamente
se trata de una lesidn benigna existen casos de comportamiento
agresivo con invasién local (13).

El diagnéstico diferencial en los casos de afectacidn parotidea,
incluye sialoadenitis obstructiva, otros procesos inflamatorios
no especificos y tumores parotideos.

No existe unanimidad en cuanto al tratamiento mas adecuado.
En muchos casos es necesario el tratamiento quirdrgico ya que
ademads es de gran ayuda a la hora de establecer un diagndstico
histolégico correcto. El tipo de cirugia depende de la localiza-
cion y extension de la enfermedad pero generalmente se realiza
exéresis completa de la masa ocupante de espacio.

Otras modalidades terapéuticas utilizadas son la radioterapia,
quimioterapia, azatioprina, indometacina y esteroides. Se ha vis-
to que estos ultimos reducen rapidamente los sintomas debidos
al edema pero no se ha comprobado que tengan efecto sobre el
proceso primario (3,12).

En nuestro caso, planteamos un tratamiento quirdrgico con exé-
resis completa de toda la glandula y solo se pudo establecer un
diagndstico exacto tras el examen histolégico de la tumoracion
intraparotidea.

En conclusién, el pseudotumor inflamatorio es una enfermedad
rara, que puede afectar a cualquier érgano y cuya sospecha cli-
nica suele ser neoplasia o infeccién. Es importante el establecer
un diagndstico correcto ya que su prondstico con tratamiento es
excelente. A nivel de la glandula parétida la dificultad mayor se
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of inflammatory pseudotummors (10), although most lesions
contain elements of all types. These are:

- Histiocytic type, called xanthogranuloma.

- Plasma cell type, called plasma cell granuloma.

- The sclerotic or sclerosing granulomatous type.
Histologically, the lesions contain four essential components:
histiocytes, myofibroblasts, plasma cells and lymphocytes. The
results of immunohistochemical studies show a population of
cells of two types: myofibroblats and histiocytes revealing posi-
tivity for actin, vimentin and KP1 (CD3). These findings support
the theory that the inflammatory pseudotumor is a lesion of a
fibroinflammatory nature (8).

Clinically, it presents as a progressive space-occupying mass
whose symptomatology depends on its location. The lung is the
most frequently affected organ, followed by the upper digesti-
ve tract and the ganglionar system (12). At the head and neck
level, cases have been described involving the orbits causing
proptosis, chemosis, orbital pain, erythema and limitation of
the movements of the globe (10).

Manifestations in the larynx can cause hoarseness, stridor and
airway obstruction. In addition, cases have been found where
the maxillary sinus, the rhinopharynx or the thyroid gland have
been affected. As far as salivary glands are concerned, most of
the cases described until now involve the parotid gland (8,9)
and only one case has been found affecting the submandibular
gland. At the parotid level, it manifests as a hard nodular lesion
with occasionally associated lymphadenopathies, without facial
nerve involvement (9).

The exact diagnosis is difficult and it is often made by exclusion,
so that it has sometimes required more than one biopsy or the
surgical removal of the lesion, in order to confirm the absence
of neoplasm or infection, and to be able to establish the diag-
nosis of inflammatory pseudotumor, as it occurred in the case
described in this article.

CT scan usually shows a well-circumscribed apparently inflam-
matory lesion which can present central necrosis. Bone erosion
is rare but possible.

Prognosis is generally good, but despite being a benign lesion
histologically, there are some cases of agressive behaviour and
local invasion (13).

In cases where the parotid gland is affected, the differential
diagnosis includes obstructive sialadenitis, other non-specific
inflammatory disorders and parotid tumours.

There is no unanimous agreement on the most appropiate treat-
ment. In many cases, surgical treatment is needed since the his-
tological study of the surgicalpiece will establish definitely the
correct diagnosis. The type of surgery depends on the location
and extent of the disease, but in general a complete removal of
the space-occupying mass is carried out.

Other terapeutic procedures used include: radiotherapy, che-
motherapy, azathioprine, indomethacin and steroids. Steroids
rapidly reduce the symptoms caused by the edema, but their
effect on the primary process has not been proven (3,12).

In this particular case, we suggested a surgical treatment with
complete removal of the entire gland, and an accurate diagnosis
could only be established after the histological examination of
the intraparotid tumour.
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plantea con el diagnéstico citolégico inicial mediante puncién,
ya que la mayoria de los casos da como resultado sospecha de
malignidad lo cual es indicacién de parotidectomia total y en
ocasiones el sacrificio del nervio facial. En el caso que aqui se
describe fueron necesarias dos biopsias intraoperatorias para
descartar malignidad y no obstante el diagndstico de certeza
solo se obtuvo tras el andlisis de la pieza quirtrgica.
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