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Resumen.—Presentamos el caso de una miofibromatosis in-
fantil, de lesion Unica (en la que el estudio de extension descar-
to afectacion multiorganica).

Se trata de una nifia de 9 meses de edad con un nédulo de 2 cm
de didmetro en region deltoidea posterior izquierda de 5 meses de
evolucion.
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INTRODUCCION

Las fibromatosis constituye un grupo de lesiones
proliferativas no neoplasicas que comprende un 12%
de los tumores de partes blandas de la poblacién
pedidtrica'. El término fibromatosis generalizada con-
génita fue introducido por Stout en 1954% En 1981,
Chung yEnzinger® emplearon por primera vezla deno-
minaciéon miofibromatosis infantil, describiendo las
caracteristicas clinicopatoldgicas del cuadro. La revi-
sibn mds amplia de casos publicados corresponde a
Wiswell et al’.

Describimos un caso de miofibromatosis infantil
solitaria, de aparicién en el periodo neonatal en la que
se descarté afectacién multiorgdnica tras estudio de
extension.

DESCRIPCION DEL CASO

Se trata de una nifia de 9 meses de edad sin ante-
cedentes personales de interés. Presentaba desde los
4 meses de edad una lesion nodular, de 2 cm de dia-
metro maximo, situada en regién deltoidea posterior
izquierda. La lesion era de superficie lisa, eritemato-
violdcea, dura e infiltrada, pero desplazable sobre pla-
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SOLITARY INFANTILE MYOFIBROMATOSIS

Abstract.—\\Ve report a case of infantile myofibromatasis, thar
only presented a single cutaneous lesion (imaging studies did not
demonstrate multiorganic disease).

It was 9-month-old girl with a 2 cm diameter nodule of 5-month
duration on the posterior aspect of the left shoulder.

Key words: myiofibromatosis, fibromatosis, childhood, skin
neoplasm.

nos profundos (fig. 1). La lesién habia aumentado
progresivamente de tamafio hasta 2 meses antes de la
consulta, en que parecia haberse estabilizado. Se
extirpé quirdrgicamente.

El estudio histopatolégico mostré a nivel de dermis
ytejido celular subcutdneo una lesion tumoral relati-
vamente circunscrita, aunque de limites imprecisos, en
la que se apreciaba una arquitectura zonal. En la peri-
feria habia una proliferaciéon de células fusiformes, dis-
puestas en fasciculos entrelazados o arremolinados, de
patrén leiomiomatoso, separados por finas bandas de
coldgeno; en la zona intermedia, células de pequeiio
tamafo, separadas por espacios vasculares irregulares,

Fig. 1.—Lesion nodular infiltrada de 2 cm en region deltoidea pos-

terior izquierda.
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Fig. 2.—Lesion nodular en dermis y tejido celular subcutaneo con

tres areas histolégicamente distintas: zona periférica de patrén leio-

miomatoso, zona intermedia de patréon hemangiopericitoide y zona
central hialinizada.

de patrén hemangiopericitoide; finalmente existia una
zona central de hialinizacién (fig. 2). No existia atipia
celular, siendo infrecuentes las mitosis. En la perife-
ria, la tumoracién mostraba tendencia a infiltrar el
tejido adiposo, asi como los fasciculos musculares pre-
sentes en el borde profundo. Asimismo se apreciaban
imagenes de crecimiento intravascular.

Se realizaron técnicas de inmunohistoquimica,
aprecidndose expresion en las células proliferantes de
vimentina y actina, muy escasa de p53, reactividad para
CD34 tinicamente en los vasos, ynegatividad para cito-
queratinas (AE1/ AE3), desmina y proteina S-100.

El diagnéstico fue de miofibromatosis infantil. Se
practicé estudio de extensién para descartar afecta-
cién visceral: examen fisico completo, electrocardio-
grama, ecografia cardiaca y abdominopélvica, radio-
grafia de torax y serie dsea. No se apreciaron iméage-
nes patoldgicas, por lo que el diagnéstico final fue
de miofibromatosis infantil solitaria. En los 12 meses de
seguimiento no ha presentado recurrencia de la
lesién.

DISCUSION

La miofibromatosis infantil fue descrita por Stout
en 1954% Caracterizada por Chung yEnzinger en 1981°,
constituye una proliferacion benigna, probablemente
hamartomatosa®, de miofibroblastos, células que
muestran miofilamentos intracitoplasmaticos en el
estudio ultraestructural®*. Fletcher et al en 1987 sugi-
rieron que la histogénesis de la lesién correspondia
al tejido muscular liso y propusieron el término de
leiomioblastoma®.

E1 60% de las lesiones aparecen en el recién nacido,
yel 88% antes de los 2 afios de edad”, y constituye el
tumor fibroso més frecuente en toda la infancia®. Se
han descrito casos en la edad prepuberal’, e incluso
en adultos*''. La mayoria de los casos son esporadi-
cos, pero se han descrito casos familiares, general-
mente con herencia autosémica dominante'”.

Existen dos variantes de miofibromatosis infantil:
a) forma solitaria (la mas frecuente), que suele afec-
tar a piel, partes blandas o hueso", yb) forma multi-
céntrica, que aunque frecuentemente estdn limitadas
a tejidos blandos y huesos, presenta afectacion visce-
ral hasta en el 37% de los casos'. Los 6rganos mds
comtinmente afectados son hueso, pulmones, sistema
gastrointestinal y corazén"*. La forma multicéntrica
con afectacién visceral es denominada por muchos
autores fibromatosis generalizada congénita, distin-
guiéndola de la fibromatosis multifocal congénita (sin
afectacion visceral).

Las formas solitarias tienen predileccion por el sexo
masculino, mientras que las formas multiples suelen
mostrar preferencia por el sexo femenino®.

Sin una clinica caracteristica, suelen aparecer
como lesiones cutdneas nodulares tinicas y bien deli-
mitadas, firmes, asintomaticas, entre 0,5 y 10 cm de
tamafio'™ ', que aparecen preferentemente, y por este
orden, en cabeza, cuello o tronco’. Pueden recordar
ahemangiomas cuando son superficiales por su abun-
dante vascularizacién'®.

Histolégicamente se caracterizan por la presencia
de nédulos bien delimitados, con localizacidon prefe-
rente en dermis profunda y tejido celular subcuta-
neo'’, pudiendo estar el miisculo esquelético y el
hueso infiltrados por la proliferacién celular'®'®. La
lesién presenta un patrén bifasico, constatdndose
areas fusocelulares periféricas y zonas internas con
patrén hemangiopericitoide, que puede estar cen-
trada por dreas de hialinizacién. No son infrecuentes
tampoco los focos de necrosis, calcificacién e incluso
osificaciéon®.

Los elementos que proliferan expresan vimentina
y actina, en tanto que son negativos para desmina y
proteina S-100'>".

En nuestra opinién, ante una lesién confirmada,
debe realizarse estudio de extension para descartar
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afectacion sistémica/ visceral® '°. Debe incluir: explo-
racion fisica completa, electrocardiograma, ecografia
cardiaca y abdominal, radiografia tordcica, serie dsea
y tomograffa axial computarizada (TAC) toracoabdo-
minal (que en nuestra paciente no se realizé por su
corta edad y al ser negativas el resto de pruebas). Sin
embargo, otros autores’ creen que sélo habria que
hacer estudio si se sospecha afectacion multiple.

Las lesiones solitarias pueden regresar esponta-
neamente (sobre todo las de localizacién cutdnea u
6sea)'®. Las lesiones no son metastatizantes y el pro-
noéstico depende del grado de afectacion visceral o
compresion de drganos vitales, siendo la presencia de
lesiones pulmonares o cardiacas las que confieren
peor prondstico. La forma sistémica puede causar la
muerte en un 73% de los casos en los que existe afec-
tacién visceral, pero este porcentaje es seguramente
muy relativo al existir numerosas lesiones asintomati-
casque no se diagnostican yno son tenidas en cuenta.

El tratamiento, en caso de compromiso vital o no
remitir espontdneamente, es primero quirdrgico. En
caso de afectacién multiorgdnica o lesiones de alta
morbilidad podria tratarse con quimioterapia (algu-
nos autores proponen la combinacién de dactinomi-
cina, vincristina y ciclofosfamida)’.

La recurrencia tras el tratamiento parece marcada
por factores tanto clinicos (lesiones multiorgdnicas,
aparicién en mayores de 5 afios de edad, o afectacidon
de extremidades) como histolégicos (cirugfa incom-
pleta, focos de necrosis, o mds de cinco mitosis por
diez campos)".

Es preciso realizar diagndstico diferencial con der-
matofibromas, leiomiomas y hemangiopericitomas®,
asi como con procesos mds infrecuentes como el sar-
coma miofibrobldstico, descrito recientemente?'. Este
ultimo tiene un curso agresivo, en contraste con el
comportamiento generalmente benigno y autolimi-
tado de la miofibromatosis'.
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