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RESUMEN

El miofibroma es un tumor que se presenta con predomi-
nio en la cabeza y el cuello, es raro en la cavidad oral y
aun mas si es intradéseo. En la mandibula representa el
12% de todos los tumores de tejidos blandos en nifios. La
presencia de esta lesion es rara, afecta a nifios y jévenes,
y se manifiesta con menor frecuencia en la mandibula.
Histopatolégicamente tiene una apariencia similar a un
hemangiopericitoma. El diagnéstico definitivo sera a partir
del panel de inmunohistoquimicas que consiste en anti-
cuerpos contra vimentina, dismina, CD34, HHP-35, SMA
y S-100 P; dando positivo a vimentina, dismina y HHF-35
junto con el marcador de actina de musculo liso para la
identificacion de miofibroblastos. Objetivo: Estudio retros-
pectivo, observacional y longitudinal de tres casos clinicos
de pacientes pediatricos. Discusién: El miofibroma in-
tra6seo mandibular es un tumor raro que sélo se presenta
en la infancia, sus caracteristicas clinicas y radiolégicas
pueden sugerir un diagndstico presuncional de ameloblas-
toma o mixoma, mientras que el diagnéstico histopatold-
gico puede confundirse con hemangiopericitoma. Por lo
tanto, esté indicado para realizar pruebas de inmunohisto-
guimica con la finalidad de lograr un diagnéstico definitivo.
Conclusiones: El tratamiento en nifios siempre tratara de
ser conservador puesto que en este tipo de lesiones la
recidiva es baja. Por esta razén, es importante destacar

SUMMARY

The myofibroma is a tumor that presents predominantly in
head and neck, oral cavity are rare and even more intra-
osseous; in the mandible represent 12% of all soft tissue
tumors in children. The presence of this injury is rare, af-
fecting children and young people, it is noteworthy that in
the mandible are even less frequent. Histopathologically
looks similar to a hemangiopericytoma. The definitive di-
agnosis is based immunohistochemical panel consisting
of antibodies to vimentin, dismina, CD34, HHP-35, SMA
and S-100 P; giving positive vimentin and HHF-35 dismina
with marker muscle actin smooth for the identification of
myofibroblasts. Objective: Retrospective, longitudinal, ob-
servational study, from three cases of pediatric patients.
Discussion: Intraosseous mandibular myofibroma is a
rare tumor that only occurs in childhood, clinical and radio-
logical features may suggest a presumptive diagnosis of
ameloblastoma or myxoma, while histopathological diag-
nosis can be confused with hemangiopericytoma. There-
fore, it is indicated immunohistochemical tests to achieve
a definitive diagnosis. Conclusions: Treatment of children
always try to be conservative because in this type of in-
jury recurrence is low, and for this reason it is important to
highlight the clinical course of lesions that may arise with
respect to the oral cavity and bones of the head. Since
they are often initially treated as infectious processes and
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la evolucion clinica de las lesiones que puedan surgir en
torno a la cavidad oral y los huesos de la cabeza, ya que
muchas veces es tratada inicialmente como proceso in-
fecciosos por largo tiempo, por lo que su diagnéstico y
tratamiento se ven retrasados, de modo que complican la
evolucion de la lesion y el tratamiento debido a que éste
tendria que ser mas extenso o mutilante para el paciente
pediatrico. Por esto, se destaca la importancia de una de-
teccion apropiada de cualquier tipo de lesion en la cavidad
oral o en los huesos de la region facial.

Palabras clave: Miofibroma intra6seo mandibular,
pediatricos.

INTRODUCCION

El miofibroma es un tumor que se presenta con pre-
dominio en la cabeza y el cuello;! no obstante, es
raro en la cavidad oral y ain mas si es intradseo
en la mandibula.? Los tumores fibrosos/miofibrosos
son lesiones mesenquimatosas originadas a partir
de células del tejido musculo-aponeur6tico; repre-
sentan el 12% de todos los tumores de tejidos blan-
dos en nifios.® La miofibromatosis infantil es parte
de un grupo heterogéneo de fibromatosis que se
caracteriza por la proliferacion benigna de miofibro-
blastos.? Inicia en los primeros afios de vida en la
region de la cabeza y el cuello o en el tronco.

La presencia de esta lesion es rara, ademas
existen pocos reportes sobre el miofibroma intradseo
mandibular en nifios,* asi como el seguimiento de
estos casos. Este tipo de lesion fue reportada como
leiomiomas multiples vascularizados en recién
nacidos o como hamartomas multiples mesenqui-
matosos.>® Chung y Enzinger, en 1981, utilizaron el
término de fibromatosis infantil por causar afeccion
en nifios y jovenes.” Yasuyuki y Junichiro, en 2008,
reportaron un caso de miofibroma intradseo en el
angulo mandibular en un nifio de 12 afios, donde se
le realizd escision quirtrgica completa de la lesion
sin recidiva.®

Aunque se ha demostrado que el miofiboroma
no es una lesién encapsulada, presenta una baja
recidiva; la mayoria estan en funcion de los limites
quirargicos al momento de extirpar la lesion.2 En
1989, un caso de aislamiento de este tumor fue
descrito por Smith, et al., el cual se denomino
«miofiboroma».® Posteriormente, los términos de
«miofibromatosis» y «miofibroma» fueron adopta-
dos por la Organizacion Mundial de la Salud.*® Un
miofibroma implica principalmente a la region de la
cabeza y el cuello (36%) o el tronco, por lo que los
casos en la mandibula son poco frecuentes.

unduly long, its diagnosis and treatment are delayed, com-
plicating the course of the injury and treatment because
this would have to be more extensive or mutilating the
pediatric patient. Hence the importance of early detection
and appropriate for any type of injury in the oral cavity or in
the bones of the facial region.

Key words: Intraosseous jaw myofibroma, children.

En la valoracién clinica es comun esperar la
presencia de asimetria facial con aumento de
volumen en la regién mandibular con o sin dolor a la
palpacién e hipoestesia del nervio mentoniano.!?
El uso de la radiografia panoramica o la tomografia
computarizada (TC) nos permite identificar una zona
radiollcida o radiopaca de baja densidad, con bordes
limitados cuando es unilocular y bordes escleréticos
si se presenta multilocular, permitiendo un diagnds-
tico presuncional de ameloblastoma o mixoma,!13
mientras que en las pruebas de laboratorio como la
biometria hematica (BH) y quimica sanguinea (QS)
no se encuentran alteraciones en los valores.!

A la valoracién postoperatoria del tumor se presen-
ta un espécimen de consistencia dura, circunscrito,
no encapsulado, de textura homogénea, unilobular
o multilobular y de color blanco amarillento.'*4
Histopatol6gicamente muestra células entrelazadas
con nucleos conicos o romos, ademas de células
fusiformes en un patrén bifasico y miofibroblastos
con apariencia similar a un hemangiopericitoma;**s
también presenta caracteristicas histoldgicas de
lesiones bien circunscritas pero sin capsula, lo
gue no permite lograr un diagnostico concluyente,*
lograndolo sélo con base en un panel de inmuno-
histoquimicas que consiste en anticuerpos contra
vimentina, dismina, CD34, HHP-35, SMAy S-100 P;
dando positivo a vimentina, dismina y HHF-35 junto
con el marcador de actina de musculo liso para la
identificacion de miofibroblastos.7

CASO CLINICO 1

Paciente femenino de ocho afios de edad, presen-
té6 aumento de volumen en la regién derecha del
cuerpo mandibular con asimetria facial a expensas
del tercio inferior con sintomatologia dolorosa e hi-
poestesia del nervio mentoniano. Intraoralmente se
encontrd expansion de cortical vestibular a nivel de
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canino primario y primer molar permanente mandi-
bular. La radiografia panordmica mostré una zona
radioopaca difusa a nivel del canino primario y raiz
mesial del primer molar permanente mandibular; no
se identificé desplazamiento de los 6rganos denta-
rios o reabsorcion radicular (Figura 1A).

La biopsia incisional arrojé resultados de fibroma
intraéseo, por lo que se decidid realizar una biopsia
excisional de la lesion por medio de un abordaje
intraoral, extraccién de érganos dentarios primarios
comprometidos, gérmenes de las piezas permanentes
involucradas en la lesion, eliminacion del nervio mento-
niano por encontrarse comprometido y una reseccion
del borde basal de la mandibula (Figura 1B).

Histopatologia: lesion vascularizada, con epitelio
de estirpe mesenquimatosa, constituida por tejido
fibroconectivo maduro con densos haces de fibras
colagenas dispuestas de forma irregular sobre un
estroma fusocelular, abundantes fibroblastos trian-
gulares secretores y difusamente impregnado por
infiltrado inflamatorio de tipo mixto (Figura 1C). Sin
recidiva de lesion, bajo control clinico y radiografico
de 5 afios, relacion oclusal funcional (Figura 1D).

CASO CLINICO 2

Femenino de 6 afios de edad que present6 aumen-
to de volumen en la regién mandibular derecha

RO ige g il L5 7 A,
e Pl
Figura 1. A) Panoramica de la lesion radioopaca, B) Pieza
quirdrgica, C) Lesién vascularizada con epitelio de estirpe
mesenquimatosa sobre un estoma fusocelular, D) Control a
5 afios.

"l

con hipoestesia en la region mentoniana derecha,
tratada por facultativos particulares con antibiotico-
terapia por proceso infeccioso durante tres meses
aproximadamente, con persistencia e incremento
del aumento de volumen en la regién mandibular
derecha. Tomografia transcraneal (Figura 2A) mos-
tr6 regidon tumoral con relaciéon ontogénica de 4 x 3
cm de diametro, con destruccion de cortical interna
y externa y con aspecto fibroso multilocular.

Tratamiento: reseccion segmentaria, extraccion
de 6rganos dentarios primarios involucrados al igual
gue gérmenes dentarios secundarios con abordaje
intraoral conservando la mayor cantidad de borde
basal mandibular.

La pieza quirdrgica obtenida (Figura 2B) se descri-
be como un fragmento semiovoide de consistencia
blanda que mide 3 x 2.5 x 1.5 cm de superficie externa
irregular, de color blanco amarillento con zonas
café oscuras de aspecto hemorragico; al corte y en
el centro se observa de color blanco grisaceo con
periferia café claro de limites oscuros. La descripcion
microscopica indico un patrén fusocelular compuesto
por hueso, fibroblastos de caracteristicas benignas
con depdsito de colagena (Figura 2C).

La evolucion de cuatro afios fue sin evidencia de
recidiva, relacion facial favorable con remodelacion

Figura 2. A) Tomografia, expansién del cuerpo mandibular
por lesién unilocular de 4x 3 cm de didmetro, B) Pieza quirdr-
gica de forma semiovoide irregular que mide 3 x 2 x5 cm, C)
Tincion tricrémica de Masson, areas fasciculares y mixoide,
D) Densidad y calidad de tejido 6seo.
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0sea de mandibula. La reconstruccién de tomografia
3D mostré una remodelacion 6sea mandibular con
densidad normal, en calidad y cantidad de tejido
adecuado (Figura 2D).

CASO CLINICO 3

Masculino de 8 meses de edad present6 aumento
de volumen asintomético en la region mandibular
condicionandolo a asimetria facial (Figura 3A), re-
ferido de crecimiento rapido, expandiendo cortical
vestibular, ubicada en cuerpo y angulo mandibular
del lado derecho, respetando continuidad de corti-
cal interna y externa. Radiol6gicamente se observa
una lesion radioopaca de bordes definidos y bien
delimitada (Figura 3B).

Tratamiento quirdrgico: espécimen de tejido
intralesional de consistencia blanda, fibrosa, amari-
llenta, multilobular, tamafio 3 x 2 x 2 con superficie
café grisacea. Histopatologia: lesion con areas
hipocelulares con escasos fibroblastos dispersos
en una inmensa matriz mixoide semejando un
hemangiopericitoma (Figura 3C). No se presenta
recidiva de lesion bajo control clinico y radiografico
a un afio.

Figura 3. A) Asimetria facial condicionada a aumento de
volumen en tercio facial inferior, B) Lesion radioopaca de li-
mites bien definidos a nivel del cuerpo mandibular, C) La mi-
crofotografia muestra una lesién con areas de hipoceluridad
aparentando un hemangiopericitoma.

En todos los casos, se les realizé pruebas histo-
guimicas para la determinacion del miofiboroma y asi
se lleg6 al diagnéstico definitivo.

DISCUSION

Segun Chung y Enzinger (1981), la recurrencia en
pacientes jovenes es baja; encontraron que la for-
ma solitaria es la mas comdn (con una proporciéon
de tres a uno) y tiene un ligero predominio en el
sexo masculino, mientras que la forma multicéntrica
fue un poco mas frecuente en pacientes de sexo
femenino. Por esta razon, es fundamental evaluar
desde otra perspectiva estas lesiones ya que pue-
den ser confundidas con lesiones de tipo odonto-
génico; de otra manera, como menciona Yasuyuki
(2008), en las lesiones interéseas la recidiva local
se ha informado del 7 a 31% de los casos extirpa-
dos; sin embargo, las recurrencias se cree que son
causadas sobre todo por la caracteristica del tumor
multicéntrico o la insuficiente escision.

Segun Jin-Soo Kim (2006), en su reporte de caso
de un miofibroma mandibular, la causa del miofiboroma
es actualmente desconocida. Algunos autores han
sugerido que los tumores tienen predisposicion auto-
sémica dominante o alternativamente, como un rasgo
autosémico recidivante. Sin embargo, su incidencia
familiar es baja y sugiere que probablemente haya
otros factores. En este sentido, la genética juega un
papel importante en la causa de esta enfermedad.

Las lesiones de la cavidad oral presentan un
diagnéstico diferencial amplio, radiogréafica e histolo-
gicamente. Como ya se ha comentado, el miofiboroma
puede tener un aspecto radiolégico bien delimitado,
similar a un quiste, lo cual hace que el diagndstico
de miofiboroma sea muy dificil de pensar en primera
instancia. El diagnéstico diferencial radiografico
puede incluir un queratoquiste odontogénico, un
fibroma ameloblastico y un ameloblastoma de tipo
quistico. El diagnéstico de miofibroma se basa ente-
ramente en el reporte histopatolégico, el cual debe
estar encaminado a ser diferenciado de leiomiomas,
neurofibromas, fibrosarcomas y leiomiosarcomas.

A todos los casos presentados en este reporte
se les realizaron pruebas histoquimicas para la
determinacion de miofibromay, a su vez, para llegar
al diagnostico definitivo, ya que inicialmente se tenia
como diagndéstico presuncional de mixofibroma o
lesion de origen odontogénico (queratoquiste o
ameloblastoma), debido a las imagenes radiografi-
cas, la evolucioén de la lesidn, asi como la hipoestesia
en los dos primeros casos del mentoniano. Foss y
Ellis mencionan 79 casos de miofibroma intradseo
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en la region oral, de los cuales corresponde un bajo
porcentaje a la mandibula.

CONCLUSIONES

El miofibroma intraéseo mandibular es un tumor
raro que solo se presenta en la infancia, sus ca-
racteristicas clinicas y radiolégicas pueden sugerir
un diagnostico presunciénal de ameloblastoma o
mixoma, mientras que el diagnostico histopatolo-
gico puede confundirse con hemangiopericitoma o
leiomioma. Por lo tanto, esta indicado realizar prue-
bas de inmunohistoquimica para obtener un diag-
nostico definitivo. El tratamiento en nifios siempre
tratara de ser conservador puesto que en este tipo
de lesiones la recidiva es baja.

Por esta razon es importante destacar la evolu-
cion clinica de las lesiones que puedan surgir en
torno a la cavidad oral y huesos de la cabeza, ya
gue muchas veces son tratadas inicialmente como
procesos infecciosos por largo tiempo; al retrasar
su diagnéstico, se complica la evolucion de la lesion
debido a que el tratamiento tendria que ser mas
extenso o mutilante para el paciente pediatrico. De
aqui la importancia de una deteccién apropiada y
temprana de cualquier tipo de lesion en cavidad oral
o en los huesos de la region facial.
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