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Tumores fibrosos/miofibrosos en cabeza y cuello
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RESUMEN

Los tumores miofibrosos de cabeza y cuello incluyen varias
lesiones mesenquimatosas muy raras, que representan menos
del 1% de los tumores de cabeza y cuello. La mayoria son
lesiones reactivas benignas, aunque pueden tener un curso
clinico agresivo y simular tumores malignos como sarcomas, por
lo que es importante su diagndstico y tratamiento adecuado.

Palabras clave: Tumores miofibrosos, miofibromatosis juvenil,
fibromatosis colli.

INTRODUCCION

La fibromatosis/miofibromatosis es una proliferacion
inusual mesenquimatosa (fibroblastica) a partir de cé-
lulas originadas del tejido musculo-aponeurdético, algu-
nas formas con predileccién en la region de la cabeza
y el cuello.*?

ETIOLOGIA

Su etiologia es incierta, se han atribuido en su patogé-
nesis factores traumaticos, hormonales y genéticos
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ABSTRACT

Myofibroblastic tumors in head and neck include a wide variety
of rare mesenquimal lesions that represent less than 1% of tumors
in this area. Most lesions are reactive and benign, although some
can have an aggressive clinical behavior and simulate a malignant
neoplasm such as sarcoma, being the reason for a correct
diagnosis and treatment.

Key words: Myofibroblastic tumors, juvenile myofibromatosis,
fibromatosis colli.

como fibromatosis desmoide familiar y sindrome de
Gardner.?

Hay varios reportes de su aparicion posterior a
reseccion de otros tumores como lipomas (Figura 1).

EPIDEMIOLOGIA

Los tumores fibrosos/miofibrosos son raros, represen-
tan el 12% de todos los tumores de tejidos blandos en
nifios, de los cuales en un estudio histopatolégico el
76% fueron considerados benignos, 13% limitrofes
(fibromatosis congénitos infantiles) y 11% malignos
(fibrosarcoma tipo adulto).

Se presentan mas cominmente como lesiones soli-
tarias. El sitio de presentacion mas frecuente son las
extremidades (44%), seguidas del tronco (29%) y la
region de la cabeza y cuello (25%).

La relacion de presentacion hombre:mujer es de
1.8:1. Laedad promedio de presentacién es de 7 afios.
EI 50% de los casos se diagnostican en el primer afio de
vida y el 70% en la primera década.

El 90% de las miofibromatosis infantiles benignas se
presentan antes de 1 afio de edad, mientras que el 70%
de las fibromatosis agresivas ocurren en la segunda
década.?*



http://www.medigraphic.com/medi-artemisa
http://www.medigraphic.com/espanol/e1-indic.htm
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TIPOS HISTOPATOLOGICOS

El 95% de los tumores benignos fibrosos/miofibrosos
son fibromatosis de varios subtipos, de los cuales la mas
comun es la miofibromatosis juvenil y, en segundo
lugar, la fibromatosis desmoide agresiva (19%).247
Los restantes tipos son la fibromatosis colli, el
hamartoma fibroso de la infancia, el angiofiboroma
juvenil nasofaringeo, la fibromatosis tipo Dupuytren,
la fibromatosis digital infantil, el fibroma juvenil apo-
neurético (osificante), el fibroma de vaina de tendon
0 nervio, tipos recientemente propuestos como lipo-
fibroma en que existen mezclados tejido adiposo y
bandas de células fibroblasticas; hay también otras
fibromatosis (reactivas) no clasificadas.>’

MIOFIBROMA JUVENIL
PRESENTACION CLINICA

Se puede presentar como una lesién solitaria o miofi-
bromatosis multiple afectando varios sitios corporales
€on o sin compromiso visceral.

Aunque la miofibromatosis infantil solitaria es consi-
derada la lesion mas frecuente de las fibromatosis, s6lo
se han reportado alrededor de 200 casos. Su sitio de
presentacion predilecto es, en orden descendente, la
cabeza y el cuello (36%), el tronco y las extremidades.

La mayoria de los casos se presentan en nifios, con
un curso clinico benigno,%” como una masa firme de

bordes mal definidos, de crecimiento rapidamente
progresivo, no doloroso; pueden presentar variaciones
en relacién a cambios hormonales con elevacion de
estrégenos, como embarazo en mujeres.

Pueden adquirir tamafio considerable y comportar-
se como pseudo-sarcomas de tejidos blandos.® 1!

Se han reportado en el area cervicofacial en la
region submandibular, parotidea, el espacio parafarin-
geo, la regidn orbitaria lateral, parietal, pabell6n auri-
cular, malar e intraoral, en mandibula, lengua, paladar
y encia con ulceracién submucosa o erosion de estruc-
turas Oseas adyacentes; en orofaringe puede causar
obstruccion respiratoria con dificil manejo de la via
aérea'>® (Figura 2).

En hueso se pueden presentar como lesiones liticas
con margen esclerdético, similar a otras lesiones.

En algunos casos puede resultar en morbi-mortali-
dad significativa por obstruccion de érganos vitales,
especialmente al presentarse perinatalmente. Los ca-
sos que se presentan en adolescentes o adultos pueden
tener un crecimiento agresivo infiltrando y destruyen-
do estructuras adyacentes.

Se han reportado casos de fallecimiento por
transformacién sarcomatosa después de varias re-
currencias.

CLASIFICACION

Se clasifican en miofibromatosis congénita, infantil,
juvenil y del adulto, segun la edad de presentacion.

Figura 1. Tumor postreseccion de lipoma parafaringeo.

Figura 2. Miofibroma con ocupacién de espacio parafaringeo.
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Diagnésticos diferenciales.

Fibrosarcoma, otras fibromatosis, neuroblastoma.

Protocolo de estudio.

En tomografia computada son tumores soélidos,
sin captacion del medio de contraste, no capsula-
dos, con limites poco precisos, generalmente des-
plazando pero ocasionalmente infiltrando estructu-
ras adyacentes (Figuras 3 y 4).

La resonancia magnética provee datos Gtiles de su
extensién y relacién con otras estructuras.'*

Se ha reportado el uso de estudios de medicina
nuclear.®

HISTOPATOLOGIA

La biopsia por aspiracién no es diagnostica; las biopsias
incisionales superficiales pueden ser dificiles de inter-
pretar.

Histopatoldgicamente la miofibromatosis juvenil esta
caracterizada por células fibroblasticas alargadas de
aspecto inmaduro y células de musculo liso (miofibro-
blastos) o células de aspecto intermedio entre ambas,
con nédulos hialinizados o celulares organizados irre-
gularmente en bandas, fasciculos o en remolino, con
pocas mitosis (Figura 5).

Las células muestran microfilamentos con cuerpos
intracitoplasmaticos de actina. Tipicamente existen
hendiduras vasculares.

Figura3. Tumor
sélido isointenso
no captante.

Inmunohistoguimicamente son positivos para actina
alfa de musculo liso y vimentina y algunos para colageno
tipo IV; son negativos para S-100 y desmina.1®18

Las células de los miofibromas infantiles tienden a
una mayor diferenciacion hacia células de musculo
liso, mientras que en la fibromatosis desmoide del
adulto tienen un aspecto de fibroblastos mas maduros,
pero un curso clinico més agresivo.

En algunos casos no hay correlacion del comporta-
miento clinico con el aspecto histolégico que frecuen-
temente es de celularidad alta y mitosis, confundién-
dose con fibrosarcomas.

TRATAMIENTO

En algunos casos (10-33%) de lesiones solitarias de
localizacion superficial y sin compromiso visceral ocu-
rre regresion esponténea en 1-2 afios del diagnostico,
por lo que se ha sugerido que lesiones que no afecten
estructuras vitales, no resulten en anormalidades del
crecimiento o no demuestren un crecimiento rapido
agresivo, sean manejadas conservadoramente, al me-
nos inicialmente.

El tratamiento de eleccion es quirdrgico con remo-
cion completa de la lesion para evitar recurrencia, con
buen prondstico.®

La diseccion es dificil por ser lesiones no capsula-
das e infiltrar tejidos adyacentes, deben identificarse

Figura 4. Tumor
desplazando glan-
dula submaxilar.
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Figura 5. Histologia: miofibroma, miofibroblastos de aspecto
alargado organizados en fasciculos.

y preservarse las estructuras neurovasculares cervica-
les. Reseccion de miofibromas postquirdrgico (Figu-
ras 6, 7,8y 9).

En algunos sitios como orofaringe se ha reportado
imposible su escisibn completa por extensién a sitios
adyacentes.

La recurrencia reportada es de 25% (16-31%) y es
mayor a 40% cuando hay reseccion incompleta.

Se requiere seguimiento y en caso de recurrencia
se puede reintentar la re-escision; pueden requerirse
multiples procedimientos en algunos casos.

Laradioterapiay quimioterapia han mostrado resul-
tados variables para el tratamiento de recurrencias de
fibromatosis agresivas no resecables.

FIBROMATOSIS COLLI

El tumor del esternocleidomastoideo de la infancia es
la masa mas comun que se presenta en el periodo
perinatal hasta los 2 primeros meses de vida.®

Mas que un tumor verdadero representa un proce-
so fibroblastico dentro del musculo; aunque su etio-
logia se desconoce, se ha atribuido a trauma en el
parto.

Clinicamente se presenta con un aumento de volu-
men, firme, no doloroso, fusiforme, en el tercio medio
o inferior del esternocleidomastoideo. Es mas frecuen-
te en hombresy ocurre més en el lado derecho (Figuras

Figura 6. Cicatriz quirdrgica previa.

Figura7. Transoperatorio. Reseccion de miofibromapor abor-
daje cervicoparotideo.

Figura 8. Lecho quirdrgico, preservacién de estructuras neuro-
vasculares cervicales; se observan los nervios hipogloso y facial.
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Figura 9. Miofibroma.

Figura 10. Recién nacido con aumento del musculo
esternocleidomastoideo.

Figura11. Aumento de volumenen remision del masculo
esternocleidomastoideo derecho.

e

Figura 12. Ultrasonido con aumento de volumen del musculo
esternocleidomastoideo izquierdo.

Figura 13. Tomografia computada de cuello con asimetria por
crecimiento del musculo esternocleidomastoideo izquierdo.

10y 11). El diagnéstico se confirma con ultrasonido o
tomografia (Figuras 12 y 13).

Su evolucion natural es crecimiento durante 8 se-
manas, seguido de resolucion espontanea completa en
el curso de 6 meses.

El tratamiento es observacién, en algunos casos se
realiza fisioterapia. Se reserva la biopsia por aspiracion
0 abierta para casos de tumores persistentes.
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TUMOR FIBROSO SOLITARIO

Son tumores poco comunes de células fusiformes. Se
asocian a superficies serosas, especialmente la pleura,
aungue en pocas ocasiones se presentan en sitios
extrapleurales en la region de la cabeza y el cuello; se
han reportado en nariz y senos paranasales, paladar,
laringe, tiroides, glandula submandibular, par6tida,
espacio parafaringeo y fosa infratemporal.?*-2
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