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Miofibromas cutaneos de pene
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RESUMEN

Las tumoraciones del pene son raras en la edad pediatrica; aun
mas el miofibroma de pene. Describimos el caso en un nino de
dos anos de edad con dos nédulos asintomaticos en la region
ventral que se detectaron al primer ano de vida. Se tomé una
biopsia escisional de las dos lesiones de aspecto fibroso. El
estudio histopatoldgico revel6 dermis profunda con neoplasia
mesenquimatosa benigna y patrén nodular, con bordes mal
definidos, no encapsulada, separada de la epidermis por un
segmento de dermis reticular sin alteraciones; los haces de
miofibroblastos alargados fueron positivos para vimentina y
actina. Durante el seguimiento de 24 meses, el paciente se ha
mantenido asintomaético, sin evidencia de nuevas lesiones. Los
miofibromas solitarios son una neoplasia benigna rara que hasta
el momento sélo puede ser diagnosticada mediante el estudio
histopatolégico. La escision de la lesiéon es a menudo curativa.
Se debe continuar con el seguimiento por el riesgo de recidiva.
El miofibroma se debe incluir en el diagnéstico diferencial de
las tumoraciones en pene. Para nuestro conocimiento, éste es
el quinto caso con miofibroma del pene, pero el primer caso con
dos miofibromas.
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Cutaneous myofibroma of the glans penis
ABSTRACT

Penile tumors are rare in children; penile myofibroma is even
rarer. We describe the case of a two-year-old Caucasian male with
two asymptomatic nodules detected in the ventral penile region.
An excisional biopsy was performed of both fibrous lesions.
The histopathology report indicated deep dermis with benign
mesenchymal neoplasm and nodular pattern, with ill-defined
borders, unencapsulated, separated from the epidermis by a
segment of unaltered reticular dermis; the arrays of elongated
myofibroblasts were positive for vimentin and actin. After 24
months of follow-up, the patient has remained asymptomatic,
with no evidence of new lesions. Solitary myofibromas are a rare
benign neoplasm which can only be diagnosed by histopathology.
Excision of the lesion is often curative. It must be continually
monitored to rule out the risk of recurrence. Myofibroma should
be included in the differential diagnosis of penile tumors. To
our knowledge, this is the fifth case of penile myofibroma, but
the first one with the presence of two myofibromas.
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INTRODUCCION

Las tumoraciones de pene son infrecuentes en la
edad pediatrica; el miofibroma cutaneo de pene es
aun mas raro. La miofibromatosis infantil (MI) es
una tumoracién fibrosa, benigna y rara, caracteriza-
da por el desarrollo de nédulos que pueden localizar-
se en la piel, muasculos estriados, huesos y visceras, lo

Correspondencia: Dr. Fabian Sanchez Sagastegui

Servicio de Urologia, Instituto Nacional de Pediatria.

Insurgentes Sur Nim. 3700, Letra C, Col. Insurgentes Cuicuilco, 04530,
Del. Coyoacan, Ciudad de México. Tel. 55 10840900, ext. 1272

E-mail: fsanchez_sagastegui@hotmail.com

que ofrece un amplio espectro de sintomas clinicos.
Puede ser congénita o desarrollarse en los primeros
meses de vida, presentandose en un 90% de los casos
antes de los dos anos de edad; su etiologia atin es des-
conocida.?

Fue descrita por Stout y Murray en 1942, quienes
la denominaron «<hemangiopericitoma».? Posterior-
mente, en 1951, Williams y Schrum la llamaron «fi-

Abreviatura:
MI = Miofibromatosis infantil.
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brosarcoma» o «fibromatosis congénita», y en 1981,
Chung y Enzinger la nombraron «miofibromatosis
infantil» en lugar de «fibromatosis congénita gene-
ralizada», con base en los hallazgos realizados por
microscopia, estableciendo la estirpe celular y sena-
lando el pronéstico en funcién de la localizacién y
afectacién. Finalmente, en 1989, Smith y sus colabo-
radores dieron el término de «miofibroma» refirién-
dose a lesiones tnicas y «miofibromatosis» a lesiones
maultiples, que fueron aceptados por la Organizacién
Mundial de la Salud.-24

Los miofibromas de la infancia pueden ser solita-
rios, multicéntricos o generalizados; involucran teji-
dos blandos, huesos u 6rganos abdominales. Hasta
el 75% de los pacientes afectados presentaran una
lesién tnica, que es més frecuente a nivel cutaneo
(tejidos blandos). En caso de presentar lesiones mul-
tiples, se denominara MI, por lo que se debe evaluar
si existe afectacién visceral debido al alto porcentaje
de mortalidad.? A continuacién, se presenta el caso
de un lactante con dos lesiones sélidas, no dolorosas,
situadas en la regién ventral del pene, con 12 meses
de evolucién.

PRESENTACION DEL CASO

Masculino de dos anos de edad, que inicié su pade-
cimiento al ano de edad con dos masas en la cara

ventral del pene. Estas lesiones presentaron un cre-
cimiento en un periodo de 23 meses. A la exploracién
fisica se observaron dos tumoraciones de 2 x 1 cm. y
2 x 2 cm., cubiertas por piel la cual es similar al resto
del cuerpo del pene, de consistencia sélida, no dolo-
rosas, méviles, de bordes bien delimitados (Figura
1). Se realiz6 biopsia escisional de las dos lesiones en
un solo bloque; esta incluyé la fascia de Buck, que se
mantenia adherida a las tumoraciones, macroscopi-
camente las lesiones presentaban un aspecto fibroso,
induradas y de color nacarado.

El informe histopatolégico describié epidermis sin
alteraciones patolégicas; en la dermis profunda se
identific6 una neoplasia mesenquimatosa benigna con
patrén nodular, de bordes mal definidos, no encapsula-
da, aislada de la epidermis por un segmento de dermis
reticular sin alteraciones (Figura 2). En una de las dos
tumoraciones se report6 con extension positiva a uno
de los bordes quirargicos. Durante el seguimiento de
24 meses, el paciente se ha mantenido asintomatico,
con buena evolucién postquirdrgica, sin evidencia de
nuevas lesiones en el pene.

DISCUSION
Los miofibromas de la infancia son maés frecuentes

en el sexo masculino, con una relacién 2:1 H:M.® Su
etiologia e incidencia atin son desconocidas; al parecer,

Figura 1.

Fotos clinicas de las tumoraciones en
el pene; reseccion y resultado postqui-
rdrgico.
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tienen un patrén familiar, autosémico dominante de
penetrancia reducida. Son més frecuentes las lesiones
solitarias.”® Pese a ser una enfermedad de baja inci-
dencia, se considera como el tumor fibroso mas fre-
cuente en la etapa neonatal y primera infancia.?

Existen tres patrones de presentacién clinica:

Solitario. Caracterizado por ser una lesién tnica
que afecta la piel y/o los muisculos de la cabeza, cuello
o tronco; es la forma més comiuin de presentacién: 50-
75% de los casos.

Multicéntrica. Ocurre en 25 a 50% de los casos y
se divide en:

Multicéntrica multiple sin afectacién visceral. Con
lesiones en la piel y musculos.

Multicéntrica multiple con afectacién visceral.
Con lesiones multiples de la piel, musculos, huesos,
pulmones, corazén y aparato gastrointestinal.l-2

La forma habitual de presentacién de los miofibro-
mas solitarios es la de un nédulo subcutaneo, o bien,
una lesién indolora en dermis, firme a la palpacion,
de color violaceo a rosaceo; su mas frecuente ubica-
cién es la cabeza, cuello y tronco, pero se han des-
crito casos aislados en genitales y, extremadamente
raros, a nivel visceral.? La forma multicéntrica afecta
mas comunmente la piel, tejido celular subcutaneo,
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Figura 2.

Cortes histopatoldgicos e inmunohis-
toquimica del miofibroma. A) La linea
punteada delimita el borde inferior del
miofibroma no encapsulado, aislado de
la epidermis por un segmento de der-
mis reticular. B) A mayor aumento, se
observo que los haces cortos eran mal
definidos y entrecruzados, mientras que
los haces de miofibroblastos alargados
eran fusiformes, con vasos capilares de
paredes delgadas. La flecha indica un
miofibroblasto alargado fusiforme. C) La
flecha indica un miofibroblasto positivo
para vimentina y actina. D) La tincion de
Masson muestra en color azul los haces
gruesos de coldgena que forman parte
de la neoplasia, entre los miofibroblastos.

mausculo, hueso (predominantemente craneo), con o
sin afectacién visceral (corazén, pulmoén, rinén y apa-
rato digestivo), y raramente, el sistema nervioso cen-
tral.”? Las manifestaciones de la forma multicéntrica
visceral o generalizada serdan con base en el 6rgano
afectado y su extension. La forma generalizada esta
asociada con afeccién visceral y se encuentra en 39%
de los casos de miofibromatosis multicéntrica, que
habitualmente tiene mal pronéstico y alcanza una
mortalidad de 76% debido a complicaciones cardio-
pulmonares o gastrointestinales.1°

Los estudios radiolégicos son de utilidad para eva-
luar la extension de la enfermedad, asi como deter-
minar la existencia de progresién o recurrencia.?

El diagnéstico diferencial del miofibroma incluye
neurofibroma, hemangioma, neuroblastoma metas-
tasico, leucemia y sarcomas (fibrosarcoma infantil);
fascitis nodular, hamartoma de musculo liso, leio-
mioma cutaneo, dermatomiofibroma, schwannoma
plexiforme, mixoma de vaina nerviosa, fibromatosis
peneana (enfermedad de La Peyronie), tumor fibro-
histiocitico, histiocitosis de las células de Langer-
hans, tumor miofibroblastico inflamatorio, tumores
desmoides o epidermoides. Por tal motivo, el estudio
histopatolégico es parte fundamental del diagnésti-
co definitivo; en él se encuentra una proliferacion de
células formadoras de colageno, de formas ovoides o
ahusadas, entrelazadas con 4reas centrales vascula-
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res que muestran caracteristicas inmunohistoquimi-
cas y electrénicas intermedias entre fibroblastos y
células de musculo liso.

Las células en el miofibroma se agrupan en forma
de nédulos, alternando areas hipercelulares con otras
hipocelulares que pueden tener necrosis central con o
sin calcificacién y, generalmente, con un patrén muy
caracteristico similar al hemangiopericitoma. Algu-
nos autores consideran que el hemangiopericitoma y
la miofibromatosis son una misma entidad patolégi-
ca, pero en estadios diferentes de maduracién. Pue-
den estar bien circunscritas o infiltrar tejidos vecinos
de manera digitiforme. En nuestro caso se reporté
en una de las tumoraciones con bordes quirtargicos
positivos. Las determinaciones inmunohistoquimicas
en el fenotipo miofibroblastico mostraran positividad
para vimentina y actina, que se encuentra presente
en musculo liso, mientras que los marcadores vascu-
lares (S100 y CD34) seran negativos.2%

En general, los miofibromas de tejidos blandos y
6seo tienen buen pronéstico, por ser de caréacter be-
nigno; con frecuencia se recomienda un tratamiento
conservador, con evaluacién periédica hasta la regre-
sién espontanea, la cual es secundaria a la apoptosis
masiva en uno o dos anos, especificamente para la le-
sién solitaria, e incluso para las lesiones multicéntri-
cas que no tienen compromiso visceral. Sin embargo,
el tratamiento quirargico mediante la escisiéon com-
pleta debe intentarse para lesiones solitarias que no
presentaron involucién, para detectar malignidad, o
bien, si hay 6rganos vitales involucrados, en sitios de
riesgo o sintomaticos. En caso de presentar una re-
seccién incompleta, algunas publicaciones sugieren
realizar posteriormente una nueva escisién, ya que
en cinco a 10% se puede presentar recidiva en el caso
de lesion solitaria.”!! Otras modalidades de trata-
miento que se pueden utilizar en lesiones sintomé-
ticas, irresecables o generalizadas son el interferén
alfa, radioterapia, uso de glucocorticoides o la qui-
mioterapia convencional (vincristina, actinomicina
D y ciclofosfamida, metotrexato).!-2

Los tumores de los genitales son extremadamen-
te raros; ain mas el miofibroma de pene, del cual se
han descrito cuatro casos en la literatura: dos se lo-
calizaron en el glande, uno en la regién penoescrotal
y otro en el prepucio dorsal. Al incluir nuestro caso,
80% de los miofibromas de pene publicados se pre-
sentaron antes de los dos anos de edad. Para nuestro
conocimiento, no existe otro informe en la literatu-
ra sobre la aparicién de dos miofibromas en el pene.

Las lesiones en nuestro paciente se clasificaron como
miultiples sin compromiso visceral, ya que se encon-
traban delimitadas a una sola regién y no se exten-
dian a 6rganos abdominales ni toracicos o huesos. A
pesar de que el informe histopatolégico indic6 exten-
sién a uno de los bordes, se opt6 por un tratamiento
conservador con vigilancia, sin presencia de recidiva
a nivel de pene durante el seguimiento de 24 meses.

CONCLUSIONES

Existe poca evidencia debido a los escasos casos pu-
blicados, lo que condiciona que no haya guias de
préactica clinica; sin embargo, podemos concluir que
la escision de la lesién es a menudo curativa en la
presentacion solitaria o multiple sin afectacién visce-
ral. Sugerimos realizar estudios de extensi6n con la
finalidad de descartar afectacion visceral o recidivas,
ya que la presencia de multiples lesiones modifica el
prondéstico y tratamiento. El miofibroma debe ser in-
cluido en el diagnéstico diferencial de las tumoracio-
nes en el pene.
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