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Miofibromatosis infantil en un recién nacido

(Infantile myofibromatosis in a hewborn)

Dalila Martinez Tamez,* Barbara Céardenas del Castillo,* Adriana Nieto Sanjuanero,* Isaias

Rodriguez Balderrama*

RESUMEN

La miofibromatosis infantil forma parte de un grupo heterogéneo de fibromatosis presente dentro de los dos primeros afios de
vida siendo la cabeza, cuello y tronco las localizaciones mas frecuentes. En este informe se presenta el caso de un recién naci-
do con una tumoracion en el que se hizo este diagndstico.
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SUMMARY

The infantile myofibromatosis belongs to a heterogeneous group of fibromatosis present in the first two years of life. In this report a
case of a newborn with a head myofibromatosis tumor is presented.

Key words: Congenital myofibromatosis, neonatal tumors, histochemical diagnosis.

La miofibromatosis infantil es parte de un grupo hetero-
géneo de fibromatosis que se caracteriza por la prolife-
racion benigna de miofibroblastos.! Se presenta en los
dos primeros afios de vida, y se localiza, principalmente,
en la cabeza, el cuello o el tronco.** Cuando se presenta
en el periodo neonatal, la evolucién suele ser favorable:
los pacientes curan mediante la excision de la tumora-
cion. En esta comunicacion se informa la experiencia cli-
nica obtenida en un neonato afectado por este tipo de
tumor, cuyo diagnéstico se hace mediante pruebas in-
munohistoquimicas.’

PRESENTACION DEL CASO

Recién nacido del sexo masculino nacido, de la segunda
gesta, de parto gemelar (gemelo 2). Madre de 30 afios
con control prenatal. La ecografia obstétrica reporta le-
sién craneal no especificada. Nacié por cesarea sin com-
plicaciones. El gemelo 1 nacié sin complicaciones: lloré y
respird al nacer y el puntaje de Apgar fue de 9y 9. Tres
minutos después se obtiene gemelo 2, el que llord y res-
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piré espontaneamente, con Apgar 8-9. A la exploracion
fisica de este neonato, como dato relevante, se observo
tumoracién en region fronto-parieto-temporal derecha
de 13, 8 y 2 cm; presentaba areas hemorragicas (Figura
1), el resto de la exploracion fisica, incluyendo la neuro-
I6gica, fue normal.

El neonato se traslado a la Unidad de Cuidados Interme-
dios Neonatales donde se inicid su estudio. Sus examenes
de laboratorio, incluyendo biometria hematica y tiempos
de coagulacién fueron normales. El estudio radioldgico del
craneo permite observar una lesion extracraneal derecha,
sin datos de fracturas u otras alteraciones dseas.

La tomografia simple del craneo mostré gran tumora-
cién extracraneal y datos sugestivos de gran vasculari-
dad; las estructuras de la linea media se encontraban
preservadas: surcos, suturas, cisuras y sistema ventricu-
lar normal. Con el diagnéstico presuntivo de tumora-
cién vascular vs epidermoide, se interviene para
extirparlo. En la cirugia se encontré que la tumoracién
no involucraba el periostio, se extirpé el tumor y se en-
vié a patologia para su estudio. El reporte histopatolégi-
co e inmunoquimico (a base de CD34, s100 y vimentina)
reporté miofibromatosis. El nifio evoluciond satisfacto-
riamente, fue dado de alta y no ha tenido datos de reci-
diva, hasta la fecha (Figura 2).
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Figura 1. Fotografia lateral de la tumoracion.

DISCUSION

Dada la particularidad, como en otros tumores, de que el
diagnostico definitivo de esta enfermedad tumoral es histo-
patolégico y su tratamiento es quirurgico, la discusion se
centra en revisar 1o que se sabe acerca de este problema.

La miofibromatosis infantil, antes llamada “miofibro-
matosis congénita”, es parte de un grupo heterogéneo
de fibromatosis que se presentan en la infancia; esta ca-
racterizada por la proliferacion benigna de miofibroblas-
tos de caracter hemartomatoso.* Fue descrita por Stout
en 1954.2

Tal como se pudo confirmar en este neonato, esta
presente desde su nacimiento y generalmente se diag-
nostica en los nifios menores de dos afios. Este tumor fi-
broso es el mas frecuente en la infancia;® en la mayoria
de los casos se presenta de manera solitaria, localizando-
se la lesién, con mayor frecuencia, en la cabeza, el cuello
y el tronco.* En algunos de estos enfermos las lesiones
son mdltiples, con afectacion ésea y visceral; en tal caso
el prondstico es muy malo, con evolucién fatal en la ma-
yoria de los pacientes.

Cuando se diagnostica en el periodo neonatal, gene-
ralmente su prondstico es favorable, aunque plantea la
necesidad de hacer el diagnéstico diferencial con otras
neoformaciones mesenquimatosas. El diagnéstico histo-
patolégico se hace por pruebas inmunohistoquimicas:
vimentina y actina de mdsculo liso, EMA, y s100.5 En
este nifio se reportd que su estudio fue positivo el
CD34, s100 y vimentina.

Esta enfermedad suele ser benigna: los pacientes curan
después de la extirpacion de la tumoracién, sin embargo
aunque algunas veces, aun cuando los tumores son de gran
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Figura 2. Fotografia posquirrgica mostrando el &rea donde se
encuentra la tumoracion.

tamafio, pueden evolucionar hacia su regresién esponta-
nea.® En este caso su involucion fue escasamente significa-
tiva, por lo que requirio ser resecado quirirgicamente.
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