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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 mayoría son
lesiones reactivas benignas, aunque pueden tener un curso
clínico agresivo y simular tumores malignos como sarcomas, por
lo que es importante su diagnóstico y tratamiento adecuado.

Palabras clave: Tumores miofibrosos, miofibromatosis juvenil,
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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.

INTRODUCCIÓN

La fibromatosis/miofibromatosis es una proliferación
inusual mesenquimatosa (fibroblástica) a partir de cé-
lulas originadas del tejido músculo-aponeurótico, algu-
nas formas con predilección en la región de la cabeza
y el cuello.1,2

ETIOLOGÍA

Su etiología es incierta, se han atribuido en su patogé-
nesis factores traumáticos, hormonales y genéticos

como fibromatosis desmoide familiar y síndrome de
Gardner.1,2

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

EPIDEMIOLOGÍA

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

Se presentan más comúnmente como lesiones soli-
tarias. El sitio de presentación más frecuente son las
extremidades (44%), seguidas del tronco (29%) y la
región de la cabeza y cuello (25%).

La relación de presentación hombre:mujer es de
1.8:1. La edad promedio de presentación es de 7 años.
El 50% de los casos se diagnostican en el primer año de
vida y el 70% en la primera década.

El 90% de las miofibromatosis infantiles benignas se
presentan antes de 1 año de edad, mientras que el 70%
de las fibromatosis agresivas ocurren en la segunda
década.2-4

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

El 95% de los tumores benignos fibrosos/miofibrosos
son fibromatosis de varios subtipos, de los cuales la más
común es la miofibromatosis juvenil y, en segundo
lugar, la fibromatosis desmoide agresiva (19%).2,4-7

Los restantes tipos son la fibromatosis colli, el
hamartoma fibroso de la infancia, el angiofibroma
juvenil nasofaríngeo, la fibromatosis tipo Dupuytren,
la fibromatosis digital infantil, el fibroma juvenil apo-
neurótico (osificante), el fibroma de vaina de tendón
o nervio, tipos recientemente propuestos como lipo-
fibroma en que existen mezclados tejido adiposo y
bandas de células fibroblásticas; hay también otras
fibromatosis (reactivas) no clasificadas.5-7

MIOFIBROMA JUVENIL

PRESENTACIÓN CLÍNICA

Se puede presentar como una lesión solitaria o miofi-
bromatosis múltiple afectando varios sitios corporales
con o sin compromiso visceral.

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

La mayoría de los casos se presentan en niños, con
un curso clínico benigno,6,7 como una masa firme de

bordes mal definidos, de crecimiento rápidamente
progresivo, no doloroso; pueden presentar variaciones
en relación a cambios hormonales con elevación de
estrógenos, como embarazo en mujeres.

Pueden adquirir tamaño considerable y comportar-
se como pseudo-sarcomas de tejidos blandos.8-11

Se han reportado en el área cervicofacial en la
región submandibular, parotídea, el espacio parafarín-
geo, la región orbitaria lateral, parietal, pabellón auri-
cular, malar e intraoral, en mandíbula, lengua, paladar
y encía con ulceración submucosa o erosión de estruc-
turas óseas adyacentes; en orofaringe puede causar
obstrucción respiratoria con difícil manejo de la vía
aérea12,13 (Figura 2).

En hueso se pueden presentar como lesiones líticas
con margen esclerótico, similar a otras lesiones.

En algunos casos puede resultar en morbi-mortali-
dad significativa por obstrucción de órganos 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
transformación sarcomatosa después de varias re-
currencias.

CLASIFICACIÓN

Se clasifican en miofibromatosis congénita, infantil,
juvenil y del adulto, según la edad de presentación.

Figura 1. Tumor postresección de lipoma parafaríngeo. Figura 2. Miofibroma con ocupación de espacio parafaríngeo.
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Diagnósticos diferenciales.
Fibrosarcoma, otras fibromatosis, neuroblastoma.
Protocolo de estudio.
En tomografía computada son tumores sólidos,

sin captación del medio de contraste, no capsula-
dos, con límites poco precisos, generalmente des-
plazando pero ocasionalmente infiltrando estructu-
ras adyacentes (Figuras 3 y 4).

La resonancia magnética provee datos útiles de su
extensión y relación con otras estructuras.14

Se ha reportado el uso de estudios de medicina
nuclear.15

HISTOPATOLOGÍA

La biopsia por aspiración no es diagnóstica; las biopsias
incisionales superficiales pueden ser difíciles de inter-
pretar.

Histopatológicamente la miofibromatosis juvenil está
caracterizada por células fibroblásticas alargadas de
aspecto inmaduro y células de músculo liso (miofibro-
blastos) o células de aspecto intermedio entre ambas,
con nódulos hialinizados o celulares organizados irre-
gularmente en bandas, fascículos o en remolino, con
pocas mitosis (Figura 5).

Las células muestran microfilamentos con cuerpos
intracitoplasmáticos de actina. Típicamente existen
hendiduras vasculares.

Inmunohistoquímicamente son positivos para actina
alfa de músculo liso y vimentina y algunos para colágeno
tipo IV; son negativos para S-100 y desmina.16-18

Las células de los miofibromas infantiles tienden a
una mayor diferenciación hacia células de músculo
liso, mientras que en la fibromatosis desmoide del
adulto tienen un aspecto de fibroblastos más maduros,
pero un curso clínico más agresivo.

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

TRATAMIENTO

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

El tratamiento de elección es quirúrgico con remo-
ción completa de la lesión para evitar recurrencia, con
buen pronóstico.19

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

Figura 3. Tumor
sólido isointenso
no captante.

Figura 4. Tumor
desplazando glán-
dula submaxilar.
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y preservarse las estructuras neurovasculares cervica-
les. Resección de miofibromas postquirúrgico (Figu-
ras 6, 7, 8 y 9).

En algunos sitios como orofaringe se ha reportado
imposible su escisión completa por extensión a sitios
adyacentes.

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

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

La radioterapia y 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 más común que se presenta en el periodo
perinatal hasta los 2 primeros meses de vida.20

Más que un tumor verdadero representa un proce-
so fibroblástico dentro del músculo; aunque su etio-
logía se desconoce, se ha atribuido a trauma en el
parto.

Clínicamente se presenta con un aumento de volu-
men, firme, no doloroso, fusiforme, en el tercio medio
o inferior del esternocleidomastoideo. Es más frecuen-
te en hombres y ocurre más en el lado derecho (Figuras

Figura 8. Lecho quirúrgico, preservación de estructuras neuro-
vasculares cervicales; se observan los nervios hipogloso y facial.

Figura 7. Transoperatorio. Resección de miofibroma por abor-
daje cervicoparotídeo.

Figura 5. Histología: miofibroma, miofibroblastos de aspecto
alargado organizados en fascículos.

Figura 6. Cicatriz quirúrgica previa.
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Figura 13. Tomografía computada de cuello con asimetría por
crecimiento del músculo esternocleidomastoideo izquierdo.

10 y 11). El diagnóstico se confirma con ultrasonido o
tomografía (Figuras 12 y 13).

Su evolución natural es crecimiento durante 8 se-
manas, seguido de resolución espontánea completa en
el curso de 6 meses.

El tratamiento es observación, en algunos casos se
realiza fisioterapia. Se reserva la biopsia por aspiración
o abierta para casos de tumores persistentes.

Figura 10. Recién nacido con aumento del músculo
esternocleidomastoideo.

Figura 11. Aumento de volumen en remisión del músculo
esternocleidomastoideo derecho.

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

Figura 9. Miofibroma.
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TUMOR FIBROSO SOLITARIO

Son tumores poco comunes de células fusiformes. Se
asocian a superficies serosas, especialmente la pleura,
aunque en pocas ocasiones se presentan en sitios
extrapleurales en la región de la cabeza y el cuello; se
han reportado en nariz y senos paranasales, paladar,
laringe, tiroides, glándula submandibular, parótida,
espacio parafaríngeo y fosa infratemporal.21,22
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