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Resumen.—El miofibroma cutaneo es una entidad infrecuente,
de la que recientemente se ha descrito la variante del adul-
to, que hoy dia se considera independiente de la infantil. Cli-
nicamente se manifiesta como un nédulo solitario, de con-
sistencia firme y a menudo multilobulado. La lesion presenta
una histopatologia caracteristica en la que se mezclan areas
«miofibroblasticas» y hemangiopericitoiden.

Presentamos el caso de un hombre de 73 afios con un né-
dulo multilobulado localizado en muslo derecho de 10 afios
de evolucion. La lesion era dolorosa a la manipulacién. Se
realizd una exéresis y el estudio histopatolégico demaostro un
miofibroma cuténeo, con la particularidad de presentar al-
gunos nodulos a distancia de la lesion principal. No ha pre-
sentado recidiva tras 2 afios de seguimiento.

Realizamos una revision de esta entidad.
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INTRODUCCION

El miofibroma cutdneo del adulto es una entidad
de reciente descripcién' que puede considerarse como
la variante solitaria y benigna de la miofibromatosis
infantil>. A tenor de las series publicadas en los dlti-
mos afios" *%, probablemente se trate de una lesién
relativamente frecuente.

En el adulto el miofibroma cutdneo se manifiesta
como un nddulo unico de consistencia firme, sin ten-
dencia a la involucion®, a diferencia de lo que ocurre
en los casos infantiles. Histopatolégicamente se carac-
teriza por presentar dreas hialinizadas, de aspecto
«miofibroblastico», entremezcladas con otras de
aspecto hemangiopericitoide®. Aunque existe cierta
controversia al respecto, los dltimos articulos publi-
cados proponen un origen a partir de componentes
miofibrobldsticos o miopericitarios de las paredes vas-
culares®®’.

Presentamos un caso de miofibroma cutdneo del
adulto en su variante multinodular y realizamos una
revision de la literatura al respecto.
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CUTANEOUS ADULT MYOFIBROMA

Abstract.—Recently, an adult variant of cutaneous myofi-
broma has been described. Currently, this uncommon con-
dition is considered a different entity from infantile myofi-
bromatosis. Clinically, it is presented as solitary, hard,
multilobulated nodule. Histopathologically, it is characterized
by a combination of «myofibroblastic» and «hemangiopericy-
toid» areas.

We report on a 73-year-old man with a mutilobulated nodu-
le located in the right thigh. It was painful when touched. The
histopathologic study showed a cutaneous myfibroma. Some
neoplastic aggreations was located far from the main bulk
of the lesion. After two years follow-up there is no recurrence.
We reivew this entity.

Key words: adult myofibroma, myofibroblast, myopericite,
infantile myofibromatosis.

DESCRIPCION DEL CASO

Se trata de un hombre de 73 afios que consulté por
una lesién en cara anterior del muslo derecho de 10
aflos de evolucion. Durante este tiempo la lesion habia
permanecido estable y era ligeramente dolorosa a la
manipulacién. En la exploracién se observaba un
ndédulo multilobulado, de consistencia pétrea, de 2 cm
de didmetro. La piel suprayacente era aparentemente
normal aunque mostraba una coloracién eritemato-
amarillenta (fig. 1). El resto de la exploracién fisica

Fig. 1.—Aspecto clinico de la lesion: n6dulo eritematoso amarillento
multilobulado de 2 cm de didmetro, pétreo a la palpacién. Locali-
zado en la cara anterior del muslo izquierdo.
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Fig. 2.—Panordmica del tumor situado en dermis, con areas escle-
rosas hipocelulares junto a otras hipercelulares. Destaca la presencia
de hendiduras vasculares en la periferia de algunos nédulos.

no demostré ninguna otra anomalia, salvo una ade-
nopatia submandibular.

Se realizé una extirpacion quirdrgica de la lesion.
El estudio histopatolégico mostré una tumoracién
dérmica multilobulillar con una zona central hipoce-
lular, esclerosa y otra hipercelular en la periferia en
la que se veian multiples espacios vasculares (fig. 2).
Estas dreas mds periféricas de espacios vasculares rami-
ficadosrecordaban a un hemangipericitoma, y se con-
tinuaban insensiblemente con ndédulos esclerosos.
También se observaban nédulos hemangiopericitoides
a distancia y sin conexién aparente con la tumoracion
principal (fig. 3).

Las dreas hipocelulares presentaban un estroma
escleroso. Las células que contenfan se disponian en
haces no muy bien estructurados. Estas células mos-
traban un nucleo alargado con extremosredondeados
que recordaban fibras musculares lisas (fig. 4).

Las zonas més celulares presentaban multiples espa-
cios vasculares, algunos de los cuales contenian un
unico eritrocito. Rodeando estos espacios vasculares

Fig. 3.—Detalle de un ndédulo de aspecto hemangiopericitoide que
contiene multiples espacios vasculares. Localizado a cierta distan-
cia de la tumoracion principal.

Fig. 4.—Detalle de una transicion entre una zona hipocelular con
células fusiformes dispuestas en haces no muy bien estructurados
con un estroma hialinizado y una zona hipercelular.

se observaban célulasde nicleo redondeado, con limi-
tes citoplasmadticos poco evidentes. En algunas zo-
nas, estas células se disponian de forma angiocéntrica
(fig. 5). En la periferia del tumor o a distancia del
mismo se observaban dreas con evidente patrén
hemangiopericitoide constituido por espacios vascu-
lares que se ramificaban de forma que recordaban
astas de ciervo (fig. 6).

Muchos de los ndédulos, tanto hipo como hiperce-
lulares, presentaban una hendidura periférica en
media luna.

Tras 2 afios de seguimiento no ha habido recidiva.

DISCUSION

Apesar de que la miofibromatosis infantil habia sido
descrita previamente por Stout en 1954, fueron
Chung y Enzinger? en 1981 quienes la independiza-
ron como entidad al describir una serie de 61 casos.

Estos autores citaron brevemente la existencia de casos
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Fig. 5.—Detalle de un nédulo hipercelular en el que ademas de multi-

ples espacios vasculares que contenian escasos hematies se apreciaba
un vaso de mayor calibre alrededor del cual se disponen las células.
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Fig. 6.—Detalle de un area hemangiopericitoide que muestra espa-

cios vasculares que en zonas, recuerdan astas de ciervo. Se aprecia

también una hendidura vascular de mayor tamano en la periferia
del nédulo.

en adultos caracterizados por lesiones solitarias, sin
tendencia a la regresion y sin afectacion visceral.

En 1989, Daimaru et al' describieron especifica-
mente el primer caso de miofibroma cutdneo en un
adulto, pero fueron Beham et al® en 1993 quienes
separaron este tipo de lesiones en dos entidades, la
infantil y la del adulto, basdndose principalmente en
su comportamiento biolégico distinto. Kutzner et al’
yRequena et al® publicaron en 1996 la mayor serie de
casos de miofibroma cutdneo del adulto y postularon
un origen pericitario de la tumoracién. Similares con-
clusiones fueron posteriormente publicadas por Gran-
ter et al’. Mentzel et al® habfan propuesto la misma
histogénesis en los casos de miofibromatosis infantil
2 afios antes.

Clinicamente' se trata de un nédulo tnico, a excep-
ciéon de uno de los casos de Requena et al, que tenia
siete lesiones. Parece que el miofibroma cutdneo del
adulto es algo més frecuente en mujeres que en hom-
bres’, aunque se precisan series méds amplias para con-
firmar este dato. Se ha descrito en pacientes de hasta
77 afios’. El limite de edad inferior es de 12 afios, ya
que los casos de edades inferiores se consideran infan-
tiles'® de una forma arbitraria y probablemente erré-
nea. La lesiéon suele ser multilobulillar, aunque cir-
cunscrita, de consistencia dura, pétrea o gomosa’ '°.
La piel suprayacente puede ser de aspecto normal ,
de apariencia vascular, o adoptar una coloracién ama-
rillenta'’. Un caso mostré una lesién ulcerada®. El
tamafo oscila entre 0,5 y 3 cm de didmetro?® yen el
momento del diagnéstico suele haber tenido una evo-
lucién larga'. En la mayoria de casos es asintomdtico,
aunque no faltan las referencias de pacientes en los
que era doloroso a la palpacién®. Se localiza, por orden
decreciente de frecuencia, en extremidades, cabeza y
cuello y tronco*®, aunque también se han descrito en
lugares tan dispares como pene'', conducto auditivo
externo'? y en varias ocasiones en cavidad oral"*°.

Los hallazgos histopatolégicos'* son caracterfsticos.
Se trata de un tumor localizado en dermis reticular
con un patrén bifdsico: dreas de apariencia miofibro-
blastica constituidas por células fusiformes con
nucleos alargados de extremos romos que recuerdan
fibras musculares lisas, dispuestas habitualmente en
haces inmersos en un estroma escleroso; y dreas de
apariencia hemangiopericitoide, constituidas por
espacios vasculares ramificados rodeados por células
de apariencia pericitoide o glomoide, a veces con dis-
posicién angiocéntrica. A veces se observa una hen-
didura en forma de media luna en la periferia de los
nddulos.

Las dreas hemangiopericitoides se localizan habi-
tulamente en el centro en los casos infantiles, mien-
tras que en los casos de los adultos su disposicidn es
mucho mads variable. En ocasiones se ha observado
una aparente invasién vascular con protrusién de
nédulos celulares en las luces vasculares, sin que ello
tenga trascendencia desde el punto de vista pronds-
tico’. No se aprecian atipias ni mitosis’.

Kutzner et al* y Requena describieron cuatro
variantes histopatol6gicas probablemente en relaciéon
con el tiempo de evolucién de la lesion: vascular,
nodular, multinodular o bifasica y fascicular. De
acuerdo con estos autores la variante vascular corres-
ponderia a las lesiones mds jovenes y las de mds tiempo
de evolucidn mostrarian la variante fascicular, mien-
tras que las variantes nodular y multinodular corres-
ponderian a las fases intermedias, aunque serian las
mas caracteristicas y frecuentes.

El estudio inmunohistoquimico puede ayudar al
diagndstico en los casos dudosos, con un patron carac-
teristico, ya que las células neoplasicas muestran nega-
tividad para proteina S-100 y desmina, y positividad
para la actina de misculo liso, actina muscular espe-
cifica y vimentina-®.

Desde le punto de vista ultraestructural las células
neopldsicas muestran filamentos intracitoplasmaticos
en las dreas miofibroblasticas ademds de abundante
reticulo endoplasmético rugoso y vesiculas de micro-
pinocitosis® ®°. Estos hallazgos apoyan la naturaleza
miofibrobldstica® o miopericitaria*®’de la lesién. En
la actualidad, el pericito es considerado una célula
madre con capacidad para diferenciarse hacia células
miofibrobldsticas y células de misculo liso'?, conside-
randose el miopericito una célula intermedia entre
un pericito y una célula de misculo liso'.

El tratamiento del miofibroma cutdneo del adulto
consiste en la exéresis quirtirgica. Los escasos casos
descritos de recurrencias' ¥ probablemente sean
debidos a una extirpacion incompleta.

Apesar de sus similitudes, existen diferenciasimpor-
tantes entre la variante infantil* ' y la del adulto’,
sobre todo a nivel de su comportamiento biolégico,
lo que justifica su consideracién como dos entidades
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TABLA 1. DIFERENCIAS ENTRE LA MIOFIBROMATOSIS
INFANTIL Y EL MIOFIBROMA DEL ADULTO

Infantil Adulto
< 12 anos > 12 anos
Solitario o multiple Solitario
Pequeno o grande Pequeno
Superficial y profundo Superficial

No afectacién visceral
No hereditario

Puede afectar visceras

Herencia autosémica
dominante

De buen pronéstico a
prondstico fatal

Involucion

Buen prondéstico

No involucién

separadas (tabla 1). Aunque los casos infantiles mues-
tran tendencia a la involucion, cuando existen lesio-
nes multiples con afectacién visceral el prondstico es
muy malo yla mayoria de los pacientes fallecen como
consecuencia de la insuficiencia del érgano afecto. Sin
embargo, la mayoria de los casos infantiles se pre-
sentan como lesiones solitarias. En ocasiones se reco-
noce un cardcter hereditario del cuadro.

Nuestro caso corresponde a un miofibroma cutdneo
del adulto en la variante multinodular. Sin embargo,
presentaba la particularidad de la existencia de nédu-
los a cierta distancia de la lesién principal, hallazgo
que no hemos encontrado descrito con anterioridad.
La existencia de nddulos a distancia de la masa prin-
cipal podria explicar la recidiva de este tumor en los
escasos pacientes en que esto ha ocurrido.
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