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Miofibromatosis infantil:
presentacion de un caso de
localizacion mandibular y
revision de la literatura

RESUMEN

Se presenta un caso de miofibromatosis mandibular,
de grandes dimensiones ya que abarcaba la totalidad
de la rama ascendente, observado en un varon de 16
anos que fue tratado quirdrgicamente de forma
conservadora, habiéndose obtenido, tras dos
recidivas, que también fueron tratadas con la misma
actitud, la reparacion total de la mandibula. Dada la
rareza del diagnostico, se ha efectuado una revision
de dicha entidad, desde los puntos de vista historico-
conceptual, histologico y clinico, en especial de cara
a conocer la actitud a adoptar ante su sospecha
diagnodstica.
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ABSTRACT

The case of a 16-year-old boy with myofibromatosis
affecting the ramus of the right mandible is reported.
Despite the large size of the radiolucent lesion, the
approcach to treatment was simple curettage in both
the initial operation or the second procedure to
control a local relapse. In contrast to juvenile

Jibromatosis which exhibits a locally aggressive

growth pattern requiring radical surgery,
myofibromatosis consists of well circumscribed
lesions amenable to simple excision.
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Figura 1. Detalle de la ortopantomografia que demuestra la
imagen osteolitica en la rama ascendente mandibular.

INTRODUCCION

Eltérmino de miofibromatosis infantil fue introducido
por Chung y Enzinger, en el ano 1981, como una
entidad particular dentro de las proliferaciones fibrosas
de lainfancia y juveniles, con la intencion de demarcarla
de otras entidades de pronostico mds severo y que
requerian una actitud quirdrgica mas agresiva.

Entidad poco conocida y por lo tanto también
escasamente diagnosticada, adopta diversas formas de
presentacion clinica. Su forma solitaria proporciona
verdaderos problemas de diagnostico diferencial, no
solamente desde el punto de vista clinico sino también
desde el anatomopatologico, con otras entidades
histologicas, igualmente poco frecuentes, pero de
pronostico realmente distinto.

La observacion de este caso mandibular contribuye a
aumentar el abanico de posibles diagnosticos dentro de
las lesiones tumorales pseudoquisticas de los maxilares,
siendo de capital importancia tener presente el buen
comportamiento que tienen estos tumores después de
una conducta quirtrgica conservadora.

PRESENTACION DEL CASO CLINICO
El caso observado corresponde a un varon de 16

anos, sin antecedentes patologicos de interés que con
clinica de asimetria facial es diagnosticado
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Figura 2. Imagen en la tomografia axial computerizada.

radiologicamente, gracias a una ortopantomografia (Fig.
1), de un «quiste mandibular gigante de rama ascendente
derechar. El informe radiologico concreto es de desion
osteolitica expansiva e insuflante, que ocupa toda la
rama mandibular sin romper la cortical, sugestiva de
quiste O0seo; no se observa afectacion de masas
musculares». Sin embargo, se observa, en diferentes
cortes de la TAC, soluciones de continuidad en las
paredes de dicha rama ascendente (Fig. 2).

De entrada, se efectia, dadas las dimensiones de la
lesion, una obertura de la cavidad quistica a fin de lograr
una descompresion, y sobre todo para recoger material
para estudio histologico.

El informe microscopico refiere que «se trata de una
neoformacion constituida por células de nucleos
fusiformes que focalmente se disponen formando haces,
conun patron hemangiopericitoide, habiendo también
c€lulas multinucleadas» (Fig. 3). El diagnostico
anatomopatologico final fue de «miofibromatosis».

La intervencion se lleva a cabo por via endobucal,
practicindose la exéresis simple de la tumoracion,
comprobdndose un sangrado peroperatorio importante.
La anatomia patologica volvio a confirmar el diagnostico
de «miofibromatosis».

En el control ambulatorio se practica un examen
radiologico de todo el esqueleto a fin de descartar otras
afectaciones dseas propias de la forma maltiple de esta
enfermedad, con resultado negativo.

Por altimo, en el curso de una revision, se detecta
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Figura 3. Aspecto general del tumor: fasciculos de células con
vasos irregularmente distribuidos (H.E. Lupa X 4).

Figura 5. Detalle de la ortopantomografia actual evidenciando la
restitutio ad integrum obtenida.

otra imagen osteolitica, de dimensiones mayores, que
afecta la zona anterior de la rama ascendente y sobre
todo la apofisis coronoides (Fig. 4). Esto obliga a una
reintervencion, a practicamente 3 anos de la primera
operacion, que consiste en otra exéresis simple.

El informe anatomopatologico es de «neoformacion
de patron fascicular con densa celularidad y escasa
atipia, con morfologia idéntica a la lesion original
extirpada inicialmente; se evidencia diferenciacion de
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Figura 4. Tomografia que permite ver la recidiva que afecta a la
apofisis coronoides.

musculo liso y numerosas células gigantes de tipo
osteoclasticor. Diagnostico: «-miofibromatosis».

En la actualidad, a 5 anos de la primera intervencion,
no se observa ninguna recidiva, siendo el examen
radiologico absolutamente normal (Fig. 5); no hay
ninguna secuela ni repercusion estética o funcional.

Se practico un estudio inmunohistoquimico de los
tejidos obtenidos en las sucesivas intervenciones. Los
cortes obtenidos a 4 micras se desparafinaron y se
sumergieron en peroxido de hidrogeno para bloquear
la actividad de la peroxidasa endogena. Seguidamente
se rehidrataron y se procedio a la aplicacion de los
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Figura 6. Tincion positiva, basicamente granular, en el
citoplasma de las células tumorales (VIM. 600 X9).
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Figura 7. Area angioma con positividad de las células de su
alrededor (ACT. 375 x).

siguientes anticuerpos: Alfa-Actina (ACT. Enzo),
Vimentina (VIM, Dako), Desmina (DES, Dako) y Enolasa
neuroespecifica (NSE, Dako). Se aplico el método de
avidina-botina-peroxidasa para realizar este estudio.

Los resultados obtenidos con este método muestran
para la VIM una tincion positiva de todas las células
tumorales en forma de granos (Fig. 6) o en forma difusa
en el citoplasma. La actina presentd una distribucion
zonal dentro del tumor, mostrando positividad las
paredes de los vasos y las zonas vecinas a las dreas mas
anginosas (Fig. 7) y en menor cantidad en las células
tumorales dentro de las dreas fasciculadas y en las
c€lulas mas alargadas.

La desmina fue negativa para las células tumorales
mostrando solo positividadd en las paredes de los vasos
yen menor intensidad en los focos celulares precursores
de los mismos. La enolosa fue negativa en todos los casos.

DISCUSION

Los tumores fibrosos y las lesiones fibromatosas
representan un grupo heterogéneo de distintas
entidades, de histologia similar y de dificil diagnéstico
diferencial, pero con notables diferencias en cuanto
pronostico.

La existencia de diversos criterios y clasificaciones
dentro de las lesiones «fibro-osteocementarias»'” hace

que haya una literatura confusional donde una misma
entidad puede verse definida con varios nombres o
puede estar contenida dentro de otra'?; asi no es raro
que para algunos el {ibroma desmoide», descrito por
Jaffe en 1958, sea una forma de un {ibroma central»®,
aunque se trataria de entidades distintas cuya
diferenciacion exige disponer de una experiencia amplia
en este tipo de patologia de los maxilares'.

Habitualmente, cuando se habla de desiones fibrosas
localmente agresivas» de la region de los maxilares, se
piensa en entidades emparentadas con los «tumores
desmoides extraabdominales» como la {ibromatosis
juvenil o agresiva» si afectan las partes blandas y el « f
ibroma desmoide» cuando la localizacion es Osea™;
Makek define esta Gltima situacion como «ibromatosis
intradsea-'". Sin embargo, esta terminologia se presta a
discusion puesto que no en todos los casos el
comportamiento es agresivo, y, por otra parte, pueden
verse a toda edad, pero con la particularidad que los
casos infantiles serian los de peor prondstico.

Como caracteristicas mds relevantes de estas entidades
«agresivas» hay que mencionar que se trata de lesiones
infiltrantes, que pueden seguir el trayecto de vasos y
nervios; en muchos casos no puede determinarse si su
punto de partida es 6seo o no. Las lesiones que afectan
a los maxilares suelen tener un comportamiento mas
agresivo que las del resto del organismo'®. El tratamiento
de eleccion es la reseccion quirdrgica amplia, con
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mdrgenes de seguridad de 3 c¢m, por su marcada
tendencia a recurrir; se han dado indices de recidiva de
un 22% que pueden alargarse hasta un 90% cuando el
tratamiento ha consistido en un simple curetaje’”. La
radioterapia formalmente contraindicada en edad
infantil”, puede representar un beneficio en algunas
formas del adulto?,

Pero Enzinger distingue una serie de dJesiones
proliferativas fibrosas» que no son exclusivas de la infancia
Y que notienen contrapartida en el adulto; dentro de ellas
estaria la «miofibromatosis infantil», entidad que insiste en
diferenciarla de la «fibromatosis infantil de tipo desmoide>,
que en el fondo seria la presentacion durante la infancia
de un tumor desmoide extraabdominal®.

Los primeros casos de miofibromatosis infantil que
se publicaron, lo hicieron bajo otros diagnosticos y no
es hasta 1954 cuando Stout introduce el término de
ibromatosis generalizada congénita» y la describe
como una entidad propia dentro de las fibromatos is
juveniles®.

En el ano 1977, Kindblom reporta el primer caso
«solitario» de afectacion ésea, concretamente cubital,
aunque ya en el 1965 Enzinger habia observado también
formas solitarias, pero de partes blandas'.

Chung introduce, en 1981, el término de
«miofibromatosis infantil-, mencionando formas
«multicéntricas con o sin afectacion viscerals y formas
«solitarias»'?,

Finalmente, en el ano 1983, Enzinger propone los
términos de «miofibroma infantil» para las formas
solitarias, y de «miofibromatosis infantil» para las
multicéntricas, remarcando la necesidad de desmarcarse
de otras entidades mas agresivas como la dibromatosis
infantil desmoide», sobre todo teniendo en cuenta que
la observacion de imdgenes histologicas de alta
celularidad y el crecimiento rapido del tumor
predisponen a imaginar una malignidad que no esta de
acuerdo con la evolucion, y por lo tanto a practicar
terapcuticas de agresividad desmesurada®. Pero esta
filosofia es también motivo de criticas, en el sentido que
la «actividad biologica limitadas que se ha conferido a la
miofibromatosis infantil, no puede predeterminarse de
modo alguno con los datos que proporciona la anatomia
patologica'.

Las formas solitarias serian las mas frecuentes: 74%
del total, o, como minimo, el doble que las otras®,
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Si bien se habia dicho que un 50% de los casos
correspondian al sector de cara y cuello?, este
porcentaje se tendria que reducir a un 35°6%. Es preciso
observar que en un 88% de las formas solitarias no hay
afectacion esquelética, pero si nos cefimos al sector de
cara y cuello, este indice de «no afectacion dsear baja
hasta un 68%'

De los casos multicéntricos, la mayoria corresponden
a la forma maltiple, concretamente un 75%, aunque
en otras revisiones el nimero de ellas seria similar al de
las formas generalizadas'?,

Eltérmino «congénitor lleva a error'*, pues si bien un
54% se descubren al nacer y un 61% antes de los 5
primeros meses de vida"”, a veces pueden surgir en la
infancia y con bastante menor frecuencia en el adulto,
hecho que no es aceptable para algunos''; el caso de
mayor edad descrito tenia 24 anos'”. Con todo, la media
de aparicion es de 11 meses''”, siendo remarcable que
las formas multicéntricas s6lo se ven en el recién nacido®.

Es mas propia del varon donde se aprecia enun 61%
de los casos"”; se ha descrito ocasionalmente una
incidencia familiar en forma de desorden autosémico
dominante''?,

Enmas de la mitad de los casos, el tumor se manifiesta
como una simple tumefaccion o una masa localizada en
dermis, subcutis o musculo, de consistencia dura o
firme, inmévil por las adherencias que tiene con el
plano profundo; a veces, si hay afectacion cutinea, la
lesion se presenta como una micula purpura que
recuerda el aspecto de un hemangioma“”,

Cuando hay participacion esquelética, la lesion puede
describirse radiologicamente como un defecto quistico,
de bordes lisos, bien delimitados y con diversos grados
de esclerosis; en ciertos casos, la médula y el cortex
pueden expandirse hacia las partes blandas vecinas, e
incluso facilitar la fractura patologica del hueso.

Los huesos mas afectados son los del crineo asi
como las metafisis de huesos largos como tibia y fémur,
seguidos por vértebras y costillas?,

Habitualmente la clinica es muy pobre, no dando
ninguna sintomatologia si no hay compresion de alguna
estructura nerviosa; los nédulos tienen entre 0,5y 7em con
unas medias referidas de 2,5cm‘” 6 de 1,5 ecm®. Pero si
hay afectacion visceral, habiéndose descrito ésta en todos
los 6rganos de la economia, el pronostico es infausto, no
sobrepasando generalmente los 4 meses de vida''



ARCHIVOS DE ODONTO
ESTOMATOLOGIA
Volumen 10

Numero 1

Enero 1994

Las presentaciones orales y periorales son raras. Las
descripciones suelen corresponder a nodulos
perimaxilares de las formas multicéntricas*'"*; también
dentro de esta forma se han reportado las observaciones
de un caso en el borde lateral de la lengua''”’, y otra 0sea
en el angulo mandibular®”.

En cuanto a las formas solitarias, hay referencias de
un caso de lengua'”, de noédulos genianos'” y
mandibulares'?" . :

Microscopicamente las lesiones suficientemente
grandes presentan dos zonas bien diferenciadas. En la
parte mds periférica, hay células fusiformes de unas
caracteristicas intermedias entre un fibroblasto y una
célula muscular lisa, dispuestas formando haces y
fasciculos; esta morfologia y disposicion recuerda el
aspecto de un leiomioma.

En la parte mas central se observan células menos
diferenciadas, redondas o poligonales, dispuestas en
cordones solidos con numerosos vasos sinusoidales,
recordando aqui el aspecto de un hemangiopericitoma.
En dicha zona, la evidencia ocasional de figuras mitoticas,
pero sin atipias, y de areas de necrosis, ha hecho que en
ocasiones se haya confundido con un fibrosarcoma.

Se ha descartado, por estudios ultraestructurales y de
inmunofluorescencia, que hubiera verdaderas células
musculares lisas, tal como habian defendido algunos'*;
se cree que la poblacion celular estd formada
basicamente por una mezcla de fibroblastos vy
miofibroblastos™.

La presencia de elementos contractiles intracelulares
o miofilamentos, indicaria una etapa primitiva de
diferenciacion de los fibroblastos, no habiendo ninguna
demostracion de que esta diferenciacion pueda llegar,
en este caso concreto, hasta un leiomioma'”’.

El diagnostico diferencial desde el punto de vista
histologico, se ha de hacer basicamente con 5 entidades
que son: leiomioma, hemangiopericitoma, neurofibroma,
fibrosarcoma y desmoide extraabdominal. Asi, por
ejemplo, cuando predomina el patron vascular en una
forma solitaria, el diagnostico diferencial con un
hemangiopericitoma puede llegar a ser muy
complejo''”.

El miofibroblasto puede encontrarse formando parte
de una variada gama de lesiones de los maxilares" asi
como de las proliferaciones fibrosas y, entre ellas, del
desmoide extraabdominal®. La miofibromatosis se
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distinguiria del fibroma desmoide porque €ste es mas
infiltrante, presenta una matriz mixoide, sus células
recuerdan mas al fibroblasto que a la célula muscular
lisa y son menos eosinofilas, y sobretodo porque no hay
zonas de necrosis ni patron hemangipericitoide"*.
Criticamente, también se exigiria que para poder definir
asi esta entidad, el miofibroblasto tendria que ser, de
forma inequivoca, la célula que predominase claramente
en dicho tumor''",

Los tumores presentan una <fase primera de
expansion» y una fase tardia de remision», observandose
un crecimiento ripido generalmente dentro de los 10
primeros meses de vida, que es seguido por una
estabilizacion, y a veces por una verdadera involucion.
Los casos de remision espontinea reportados en la
literatura son numerosos'”’ sobre todo en las formas
multicéntricas difusas; esta involucion que habia estado
limitada por algunos tnicamente a las formas nodulares
de dermis y subcutis"®, también se ha podido comprobar
a las o6seas, en forma de imagenes radiologicas
residuales''.

Se ha especulado mucho sobre el rol de los
miofibroblastos en estas remisiones, ya que estas células
también forman parte del componente activo del tejido
de granulacion cicatricial, faceta que podria explicar la
posibilidad de esta reparacion espontinea'”’; algunos,
basindose en su contractilidad, y apoyandose enlo que
sucede en la enfermedad de Dupuytren, asimilan la
retraccion» del tumor con su remision''®. Para otros, la
regresion también se explicaria por la presencia de una
necrosis focal o extensa en las formas solitarias'".

Desde hace tiempo se ha postulado que la recidiva
era siempre la consecuencia de la exéresis incompleta'”
siendo el curetaje o extirpacion simple el tratamiento de
eleccion. Las lesiones solitarias son mds facilmente
controlables que las multicéntricas"”, estimdndose que
el indice de recurrencias es de un 7% para todas las
formas en conjunto, cifra realmente muy inferior a la de
los desmoides extraabdominales; ademds estas recidivas
se solucionan cuando se vuelve a hacer una nueva
exéresis simple''” sin necesidad de practicar tratamientos
mas agresivos, tal como ha sucedido en nuestro ¢aso.

De todas formas, dado el arbitrario comportamiento
de estos tumores, creemos que es obligado, también en
nuestro caso, mantener un seguimiento de un periodo
mas largo de tiempo.
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