Reporte de caso

Fibroma desmoplasico de maxilar en paciente pediatrico:
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Resumen

La presencia de tumefacciones en la cavidad
bucal del paciente pediatrico puede ser
indicativo de gran cantidad de patologias y
enfermedades sistémicas, algunas incluso
pueden perjudicar el bienestar del mismo.
El Fibroma desmoplasico es un tumor dseo
benigno, localmente destructivo, catalogado
como muy poco frecuente. Se reporta el
caso de un nifio de 4 anos con fibroma
desmoplasico en el maxilar de alrededor de 2

anos de evolucién, observandose como una
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tumefacciéon generalizada del segundo cua-
drante, con ausencia de signos y sintomas de
inflamacion. Por su edad representa un reto
para el clinico ya que el abordaje debe ser
interdisciplinario con profesionales expertos
en odontopediatria, cirugia y patologia. Se
describe a profundidad cada paso del proceso
diagnostico incluyendo hallazgos clinicos,
radiograficos e histoldgicos, asi como la toma

de la muestra para su estudio.

Palabras clave: Fibroma desmoplésico, odon-

topediatria, maxilar.

Fibroma desmoplasico em maxila de paciente pediatrico:
Relato de caso

Resumo

A presenca de tumefagdes na cavidade oral de
pacientes pediatricos podem ser indicativa de
muitas patologias e enfermidades sistémicas.
Algumas, inclusive, podem prejudicar o bem-

estar da crianga. O fibroma desmoplasico € um

tumor Osseo benigno localmente destrutivo,
listado como raro. Nesse artigo, um caso
de uma criangca de 4 anos com fibroma
desmopldsico no maxilar com cerca de dois
anos de evolucado é relatado. Observava-se
uma tumefagdo generalizada do segundo

quadrante, com auséncia de sinais e sintomas
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de inflamagao. Devido a idade, representa
um desafio para o clinico, j4 que a abordagem
deve ser interdisciplinar com especialistas em
odontopediatria, cirurgia, patologia. Se descreve

aprofundadamente cada etapa do processo

Critical Review Article

de diagndstico, incluindo achados clinicos,
radiograficos e histoldgico.

Palavras-chave: fibroma desmopldsico odo-

ntopediatria, maxila.

Desmoplastic fibroma of the maxillae in a pediatric patient: Case
report

Abstract

The presence of swellings in the oral cavity in
pediatric patients may be indicative of a large
number of pathologies and systemic diseases;
some may even impair the childs wellbeing. The
desmoplastic fibroma is a locally destructive
benign bone tumor, listed as rare. A case of
a 4-year old boy with a two year developing
desmoplastic fibroma in the maxillae is
reported. Because of his age, it represents a
challenge for clinicians, and the approach
should be interdisciplinary, involving experts
in pediatric dentistry, oral surgery and oral
pathology. Every step of the diagnostic process
is described in depth, including clinical,
radiographic and histological findings.

Key Words: Desmoplastic fibroma, pediatric

dentistry, maxilla.

Introduccion

Reportado por primera vez en 1958 por
Jaffe!, el fibroma desmoplasico (FD) es un
tumor intradseo sumamente infrecuente?, y

aunque es de naturaleza benigna, presenta

un comportamiento localmente destructivo’.
Las

comprenden los huesos largos*, la mandibula

zonas mas comunes de desarrollo
es considerada el cuarto sitio de predileccion.
Con menos de 200 publicaciones conocidas
sobre esta entidad®, el FD representa tan solo
el 0.06% de todos los tumores de hueso, y el
0.3% del total de tumores benignos 6seos®.
Aunque su etiologia es desconocida, algunos
autores refieren alteraciones endocrinas,
genéticas o traumaticas como factores en la
patogenia de la lesién y que podrian hacer

pensar en una lesion reactiva’.

Los signos y sintomas clinicos que puede
presentar un paciente con FD no son
patognomonicos de la misma®, y aunque en
la mayoria de casos se refiere una evolucion
asintomatica, algunos reportes describen
dolor y/o pérdida de la funcién de la zona
afectada. Laedad media de diagnodsticoronda
los 15 afios’, aun asi se han documentado
casos en pacientes desde los 12 meses hasta
la séptima década de vida’. A pesar de que
las regiones metafisiarias del humero y radio
cuentan como las zonas mds frecuentes para
el desarrollo de este tipo de anomalias, el

hueso mandibular es considerado la cuar-
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Figura 1y 2.Paciente masculino de 4 afios de edad con un leve abultamiento asintomdtico a nivel de la

mejilla izquierda

ta locacion en ser afectada por el FD'".
Radiograficamente se dificulta distinguirla
de otraslesiones 6seas', esto arazon de queel
FD puede generar diferentes presentaciones
tanto radiologicas como clinicas?. Un FD
puede observarse radiograficamente como
una lesién radiolucida con margenes bien
delimitados,

demarcados o pobremente

puede ser wunilocular o multilocular'®.
Aunque no produce metastasis, si presenta
una alta tasa de recidiva'®>, no obstante
este porcentaje es dependiente del tipo de

tratamiento elegido.

El proposito de este articulo es el de presentar
un caso particular de un FD localizado en
la region molar del maxilar en un paciente
pediatrico de 4 afios de edad. Hasta el
momento, solo se han reportado 13 casos
de FD involucrados en la zona maxilar’,

haciendo este caso atin mas interesante.

Reporte de Caso

Se presenta un paciente masculino de 4 anos
de edad a consulta para ser valorado en
conjunto por la Catedra de Odontopediatria
y la Pasantia de Patologia y Cirugia Oral de
la Universidad Latina de Costa Rica, por
presentar una tumefaccion generalizada
a nivel de la encia tanto vestibular como
palatina del cuadrante superior izquierdo,
de alrededor de 2 afios de evolucién. No
presenta antecedentes patologicos personales.
Los padres autorizaron el tratamiento y la
publicacién del caso, de acuerdo con los
parametros utilizados en la Universidad

Latina de Costa Rica.

Extrabucalmente hay muy poca evidencia de
la alteracidn, todas las estructuras anatémicas
se encuentran dentro de los limites normales

(Figura 1), al examinar al paciente mas
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detalladamente y desde superior (Figura 2) se
determina un leve aumento de volumen el cual
genera asimetria, correspondiendo con el area

afectada.

Intrabucalmente se observa una tumefaccién

generalizada del cuadrante 2, abarcando
especificamente desde distal de la pieza dental
6.3 hasta la tuberosidad maxilar (Figura 3). Tanto
la encia adherida como la marginal presentan
un color y apariencia normal. La zona afectada
es dura y totalmente indolora a la palpacion, no
hay movilidad dental, hay ausencia clinica de
procesos cariosos en las molares de la region,
las pruebas de vitalidad pulpar realizadas en los
dientes involucrados resultaron dentro de los
limites normales. A parte de la tumefaccién, no

hay signos o sintomas de infeccién asociados.

Al comparar el cuadrante 1 con el cuadrante 2,
las alteraciones se tornan mas evidentes (Figura
4). Las piezas 6.4 y 6.5 tienen la apariencia de

Figura 3. Aspecto clinico de lesién a nivel del cuadrante 2.

Notese el desplazamiento hacia distal de las piezas 6.4 y 6.5

estar ligeramente sumergidas dentro de la encia,
de igual forma, estas piezas parecen encontrarse
desplazadas hacia distal, generando un notable
espacio o diastema entre ellas y la pieza dental
6.3. Lo mas relevante del caso es la discrepancia
entre el ancho palato-bucal del cuadrante 1 y el

cuadrante 2.

Figura 4. Fotografia comparativa entre el cuadrante 1y la tumefaccion generalizada en cuadrante 2, la cual genera

una notable asimetria



Figura 5.

Al revisar la ortopantomografia se observa
un aparente proceso osteolitico difuso pero
localizado, asi como destruccién parcial de
la pieza 6.4. A nivel del tercio inferior del
seno maxilar izquierdo se detalla una lesion
radiopaca, con una radiodensidad similar a la
del hueso circundante, presentando un borde
delimitable y continuo (Figura 5). Se toma

una radiografia periapical de la region, la cual

Fibroma desmoplasico de maxilar en paciente pediatrico: reporte de caso

confirma un proceso osteolitico, con margenes
irregulares y presencia de espiculas dseas. No
hay evidencia de bordes escleroticos, el hueso
circundante presenta una muy leve pérdida de
su trabeculado. Hay evidencia de reabsorcion
de la raiz mesial de la pieza dental 6.4, de
igual forma la furca se encuentra parcialmente
reabsorbida con pérdida evidente de estructura

dental, la raiz distal presenta ensanchamiento

Figura 6 y 7. Radiografia periapical y oclusal mostrando proceso osteolitico de bordes pobremente definidos, con

ausencia de reaccion periostal
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Figura 8, 9.

del espacio de la membrana periodontal (Figura
6). El estudio de la radiografia oclusal muestra

ausencia de reaccion periostal (Figura 7).

A razén de los hallazgos ya mencionados y en
necesidad de otros medios diagndsticos que
logren arrojar mayor informacién para avanzar
el caso hacia la claridad, se indica la toma de una
tomografia computarizada con cone beam, y se
coordina una cita para realizar una intervencién
quirtrgica con el propodsito de extraer la pieza
dental 6.4 y tomar muestras de la zona para su
respectivo estudio histopatologico. El diagndstico
clinico provisional otorgado para este caso fue
el de un ameloblastoma periférico, dentro de
los diagnosticos diferenciales se pensd en una
osteomielitis, en una histiocitosis de células

de Langerhans o en un linfoma no-Hodgkin.

Intervencion Quirurgica

Este procedimiento fue llevado a cabo mediante

un abordaje multidisciplinario incluyendo el

area de pediatria, cirugia y medicina bucal. Por
razones de manejo fisico, el paciente tuvo que
ser inmovilizado y se tuvo que usar técnicas de
manejo de la conducta como el control de la voz,
decirmostrarhacery refuerzo positivoentre otras,
por lo que se requirid del odontopediatra para el
manejo y realizar el procedimiento planificado.
No se opto por utilizar sedacidon ya que no es un
procedimiento realizado dentro de la institucion.
La intervencién se realizé bajo anestesia local,
utilizando un cartucho conteniendo lidocaina al
2% con epinefrina 1:100.000. Se prosigue aluxar la
pieza dental afectada (Figura 8), percibiéndose la
debilidad estructural del diente al generarse una
sensacion de “arenilla” mientras se efectiian los
movimientos exodonticos. Se logra avulsionar la
pieza dental, seguidamente se dificulta la toma
de las muestras, ya que tanto el tejido duro como
el blando se encontraban sumamente l4biles y se
desgarraban con facilidad. Finalmente se colocan
2 muestras importantes de tejido blando y duro
(Figura 9), junto con la corona de la pieza 6.4 en
un frasco con formalina al 10% para su posterior

analisis histopatologico.



Figura 10.

Se coloca un punto en colchonero utilizando
sutura de seda 3-0. Cabe destacar que durante
la intervencion quirdrgica, no hubo signos de
exudado purulento ni mal olor, descartando
definitivamente un proceso infecto-inflamatorio

de trasfondo.

Resultado Histopatologico

A nivel microscopico las muestras develan
zonas con fibroblastos pequefios y alargados,
otras zonas presentan fibroblastos mds gruesos
y circunferenciales, ambos dentro de un
abundante estroma de fibras coldgenas, algunas
dispuestas en bandas paralelas y condensadas
entre si (Figura 10). El grado de celularidad
varia dependiendo de la zona estudiada. No
hay presencia de atipia celular, se observan
pocos signos de mitosis, hay ausencia de
infiltrado linfocitico importante. En otras zonas
de la muestra se observan microespiculas Oseas,
probablemente siendo restos del trabeculado 6seo
que no fue reabsorbido en su totalidad (Figura
11), es oportuno mencionar que el parénquima
tumoral no produce neoformacion osea. En el

Fibroma desmoplasico de maxilar en paciente pediatrico: reporte de caso

Figura 11.

corte histoldgico del tejido dental se observan
multiples osteoclastos intimamente relacionados
con una superficie dentinal altamente irregular
(Figura 12).

Conlasumadeloshallazgos clinicos, radioldgicos
e histopatologicos se genera el diagndstico
definitivo de un Fibroma Desmoplasico. El caso
fue referido a las autoridades competentes del
Hospital Nacional de Nifos de Costa Rica para
su continuidad y respectivo tratamiento. Por
su crecimiento aparentemente lento y por la
ausencia de perforaciones en las tablas corticales

einvasion atejidoblando, el tratamiento y manejo

Figura 12.
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recomendado para este caso en particular es el
del curetaje. Actualmente el paciente no ha sido
intervenido quirdrgicamente por las autoridades
correspondientes, ya que han decidido mantener

la lesidon en observacion.

Discusion

El FD es una entidad de etiologia desconocida
que puede desarrollarse en cualquier hueso
del cuerpo humano’. Aunque se concuerda
que la mandibula representa el cuarto lugar de
desarrollo del FD* distintos estudios difieren
afirmando que la mandibula es el hueso mas
comunmente afectado, seguido por el fémur, la
pelvis, el himero y radio, todos en frecuencia
decreciente de aparicion®® °. A pesar de su alta
agresividad local, el FD no produce metastasis,
y aunque generalmente se desarrolla de forma
solitaria', se ha descrito el caso de un FD que se
presentaba en forma multifocal a ambos lados de

la mandibula®.

Entre las descripciones clinicas realizadas por
parte de otros reportes encontramos desde
una tumefaccién leve y generalizada a nivel
del hueso alveolar, lesiones de apariencia
exofitica localizadas, hasta agrandamientos
que involucran tejido blando simulando en
apariencia una celulitis facial. La gran mayoria
de casos se presentan asintomaticos, siendo
el principal signo el agrandamiento de la
zona afectada. Otros signos documentados
refieren movilidad dental, desplazamiento
dental, cambios en la oclusion, pérdida de la
funcién y fracturas patoldgicas® ®. Se reporta
dolor localizado en la region de afectacion en
un 15 % de los casos’. La encia que recubre
al hueso alterado se presenta con un color y

textura normal a menos que se halle ulcerada

o traumatizada secundario al agrandamiento
patologico. Puede haber infeccion de la lesion?.
Por su crecimiento lento e insidioso y por ser
de comienzo asintomatico, el FD por lo general

se diagnostica de manera tardia’.

Los hallazgos radiograficos tampoco son
sugerentes'’, esto a razon de su variabilidad en
comportamiento y aspecto. Algunas lesiones se
muestran multiloculares, otras uniloculares’,
ambas pueden presentarse con margenes bien
definidos en ausencia de un patrén esclerotico,
o como lesiones osteoliticas pobremente
delimitadas e irregulares, con o sin presencia
de espiculas 6seas” > '°. Otros autores describen
margenes esclerdticos rodeando la lesion y/o
pérdida del trabeculado dseo® °. Lo que si
comparten todos los reportes es la tendencia
de expandir, erosionar y hasta perforar la tabla
cortical de la zona afectada, invadiendo el
tejido blando vecino. No produce alteracion

periostal® '°.

Los hallazgos histopatoldgicos son los mads
estables en cuanto a guiar el caso hacia
un diagnodstico definitivo. A este nivel,
el FD se destaca por ser una lesiéon no
encapsulada, lo que dificulta la identificacion
microscopica del margen de la misma'. Se
desarrolla reabsorbiendo e infiltrando el
hueso trabecular'’, con aposicién de grandes
cantidades de tejido fibroso por parte de una
proliferacion fibroblastica. Estos fibroblastos
se presentan pequenos y alargados dentro de
abundantes fibras coldgenas dispuestas de
forma paralela generando la apariencia de
bandas. El grado de celularidad puede variar
de area en area dentro de una misma lesién,
en las zonas mas celulares los fibroblastos
se observan mas gruesos y redondos dentro

de un estroma con menos colageno™. No hay



atipia celular, hay pocos eventos mitdticos® '.
Puede haber ausencia o presencia de un leve
infiltrado inflamatorio. En algunos casos se
reportan microespiculas 6seas dentro de la
lesién'?, las cuales probablemente son restos del
trabeculado 6seo que fall6 en ser reabsorbido.

Usualmente se puede llegar al diagnostico de un
FD a través de la suma de los hallazgos clinicos,
radiologicos e histopatoldgicos, aun asi, existen
otros métodos coadyuvantes en el proceso
diagndstico como lo es la inmunohistoquimica,
y aunque no hay un marcador especifico para
diagnosticar al FD, algunos especialistas refieren
haber tenido éxito al utilizar los marcadores de
actina de musculo liso, vimentina, 3-catenina y
factor XIIIa>*® 31 por ser positivo a la actina
de musculo liso ciertos autores lo consideran
un tumor miofibrobldstico. Se ha confirmado
atil el uso del marcador fluorodesoxiglucosa
en la tomografia por emision de positrones,
especialmente en la deteccion de lesiones
incipientes o inclusive en el desarrollo de una
lesion recidiva posterior a la intervencion

.quirurgica'’

El tratamiento debe ser adaptado a cada
caso, tomando en cuenta las caracteristicas
de agresividad y destruccion local que pueda
presentar la lesion'’. En general, el tratamiento
por excelencia es la reseccion radical o escision

quirtrgica amplia, ya que la recurrencia es
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sumamente alta al optar por otros métodos como
lo es el curetaje, por medio del cual se reporta un
70% de recidiva® '°. No se recomienda el uso de
radioterapia, ya que este procedimiento implica
la posibilidad de generar un efecto mutagénico
sobre las células de la lesién, trasformando una
patologia estrictamente benigna en una con
potencial metastdsico. Otros autores refieren una
relacion entre lesiones con alta celularidad a una
mayor tendencia a recurrir®. La reconstruccion
anatémica post-cirugia se puede lograr a través
de injertos autdlogos, ya sean obtenidos de la
cresta iliaca o de las costillas, claro esta en los

.casos que lo ameriten'!

Conclusiones

Se reporta el caso de un paciente
pediatrico presentando un FD en maxilar.
Radiograficamente nuestro caso asemejaba
un proceso infeccioso compatible con una
osteomielitis, aunque esto no fue congruente
con la clinica encontrada en el paciente, por ello
la sospecha y la necesidad de realizar la toma
de una muestra para su estudio histopatoldgico.
Este caso fue diagnosticado satisfactoriamente a
una edad muy temprana, en donde la lesién no
presentaba un tamano considerable. El paciente
fue referido al Hospital Nacional de Nifios en
donde fue intervenido quirurgicamente y se
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