ﬂ\‘ﬁ;i LM A
E§%*| = - uﬁfwm%
i ml;! UNIVERSIDAD NACIONAL AUTONOMA DE ‘&W 5 y)wy

MEXICO UNAM

1904

FACULTAD DE ODONTOLOGIA

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL DE MIOFIBROMA Y
FIBROMA DESMOPLASICO CENTRAL.

TESINA

QUE PARA OBTENER EL TITULO DE

CIRUJANO DENTISTA

PRESENT A:

JOSE ISAAC MALDONADO NORIEGA

TUTOR: C.D. OSCAR HERMOSILLO MORALES
ASESORA: Mtra. BEATRIZ CATALINA ALDAPE BARRIOS

MEXICO, D.F. 2010



e e

Universidad Nacional - J ~  Biblioteca Central
Auténoma de México -

Direccion General de Bibliotecas de la UNAM
Swmie 1 Bpg L IR

UNAM - Direccion General de Bibliotecas
Tesis Digitales
Restricciones de uso

DERECHOS RESERVADQOS ©
PROHIBIDA SU REPRODUCCION TOTAL O PARCIAL

Todo el material contenido en esta tesis esta protegido por la Ley Federal
del Derecho de Autor (LFDA) de los Estados Unidos Mexicanos (México).

El uso de imagenes, fragmentos de videos, y demas material que sea
objeto de proteccion de los derechos de autor, serd exclusivamente para
fines educativos e informativos y debera citar la fuente donde la obtuvo
mencionando el autor o autores. Cualquier uso distinto como el lucro,
reproduccion, edicion o modificacion, sera perseguido y sancionado por el
respectivo titular de los Derechos de Autor.



Agradﬁm’miﬂﬂlay,

Primeramente agradezco Jesus, mi Sefior y salvador, por transformar mi

vida y permitirme concluir mi licenciatura, que es el inicio de mi carrera.

A mis padres y hermana que con su amor.y paciencia me han sabido apoyar
y guiar en este trayecto.

Agradezco a la coordinadora Esp. Rocio G. Fernandez, a mi tutor C.D. Oscar
Hermosillo y a mi asesora la Mtra. Beatriz C. Aldape, ya que sin su apoyo,
esta investigacion no hubiera sido posible.

Asi mismo extiendo un profundo agradecimiento a los doctores Francisco J.
Garcia Vazquez del Laboratorio de patologia molecular (INP) y Felipe de J.
Garcia Leén del Area de anatomia patoldgica (INER) por brindar su apoyo

para la realizacién de las pruebas inmonuhistoquimicas.

A mis amigos y a mis hermanos en la fé, que con sus oraciones me han

sostenido en momentos dificiles.

& fesios 3.20

"

Q?O a Aqu&/ gue ¢s poderoso para hacer todas las cosas
mucho mas abundantemente de lo que pedimos o

entendemos, seqin ¢l poder que actia e¢n nosotros.”’




INDICE:

Introduccion

Objetivos

a.

b.

Objetivos Generales

Objetivos Especificos

Justificacion

Antecedentes

Fibroma desmoplasico

a.

b.

Generalidades

Prevalencia

Caracteristicas clinicas y sintomatologia
Caracteristicas imagenoldgicas
Caracteristicas histoldgicas e
inmunohistoquimicas

Etiologia

Tratamiento

10

11

13

14

16

19

19



6. Miofibroma
a. Generalidades
b. Prevalencia
c. Caracteristicas clinicas y sintomatologia
d. Caracteristicas imagenolégicas
e. Caracteristicas histologicas e
inmunohistoquimicas
f. Etiologia
g. Tratamiento
7. Presentacion del caso
8. Resultados
9. Discusion
10. Conclusiones
11.Glosario

12. Fuentes de informacion

21

22

23

25

26

29

29

30

34

39

41

42

43



1. INTRODUCCION

La cabeza y cuello, embriolégica y anatomicamente son un area
compleja, con una cantidad importante de estructuras y érganos, de los
cuales un diverso numero de entidades, que van desde lesiones reactivas
hasta neoplasias, se pueden desarrollar. Los tumores de tejido conectivo son
heterogéneos y forman un complejo conjunto de enfermedades, cuyo
diagndstico histolégico es complejo ya que varias de estas, estan formadas
por células fusiformes que muestran patrones histolégicos muy similares, lo
cual dificulta su diagnéstico, pero que con ayuda de pruebas
inmunohistoquimicas se puede dar un diagndéstico acertado. Estas
neoplasias han sido clasificados en las bases de un modelo basado en su
estirpe celular. Se dividen en tumores fibrohistiociticos, fibrosos,
miofibroblasticos, vasculares, neurales, adiposos entre otros. En muchas
ocasiones estos tumores se observan con patrones muy parecidos con
tincion de hematoxilina y eosina, lo que dificulta su diagnéstico, por lo que su
analisis mediante pruebas inmunohistoquimicas es determinante, ya que las
células expresan inmunomarcadores especificos propios de su estirpe celular
y ultraestructura, lo que les diferencia uno del otro. Estas pruebas se basan
en la reaccidon antigeno-anticuerpo, utilizando anticuerpos marcados con
enzimas y una sustancia cromégena que permite visualizar la reaccion, lo

gue la hace muy sensible, especifica, versatil y de gran valor diagnéstico.

El miofiboroma es un tumor de células fusiformes que representa una
proliferaciéon de los miofibroblastos, cuyas células muestran un fenotipo Gnico
que es compatible tanto con fibroblastos como con células de musculo liso.
La miofibromatosis es multifocal y ocurre en nifios y el miofibroma es solitario

y ocurre en un rango amplio de edad. Estas neoplasias pueden aparecer en




diversos sitios del cuerpo, pero tienen predileccion por la cabeza y el cuello,
y son particularmente propensos para crecer alrededor de la cavidad bucal.
Pueden ocurrir en tejidos blandos o en hueso presentdndose como masas

circunscritas de crecimiento lento.

El fiboroma desmoplasico es una lesion neoplasica rara, se define como un
tumor intradseo raro, de origen fibroblastico benigno, caracterizado por la
abundante formacion de matriz y fibras de colageno. Es agresivo de forma
local y puede presentar recurrencia; crece expansivamente y puede destruir
las corticales. Algunos autores han reportado que esta neoplasia no produce
metastasis y que presenta varias similitudes con el fiboroma desmoplasico de
tejido blando.

La Organizacion Mundial de la Salud define al fiboroma desmoplésico
como un raro tumor intradéseo benigno que es homélogo al tumor desmoide o

fibromatosis con celularidad variable de bajo grado.
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2. OBJETIVOS

a. OBJETIVO GENERAL

Establecer el diagndstico diferencial entre miofibroma y fibroma

desmoplasico central realizando pruebas de inmunohistoquimica.

b. OBJETIVOS ESPECIFICOS

1. Establecer un diagnostico diferencial entre miofibroma y fibroma
desmoplasico central.

2. Determinar el tratamiento y manejo de la lesion.

3. Reportar un caso y establecer un diagnostico definitivo de la lesién
manifestada.




3. JUSTIFICACION

Las caracteristicas clinicas, radiolégicas e histologicas del fibroma
desmoplasico y miofiboroma son muy similares y dificulta establecer un
diagnostico diferencial entre ambas patologias. Por tal motivo, es
indispensable realizar pruebas inmunohistoquimicas para conocer las
diferencias segun la ultraestructura celular de cada patologia y asi establecer
el diagnéstico definitivo.




4. ANTECEDENTES

El miofibroma es una neoplasia benigna originada a partir de fibroblastos
y miofibroblastos en los tejidos blandos, hueso y otros 6rganos. Williams J.O.
y Schrum D. en 1951 llamaron a esta lesion fibroma metastasico congénito,
Stout A.P. introdujo en 1954 el término fibromatosis generalizada congénita
en su articulo sobre fibromatosis juvenil, en el que describe dos casos de
varones que fallecieron poco después de haber nacido con multiples nédulos
en tejidos blandos. Chung E.B. y Enzinger F.M. en 1981 usaron el término
miofibromatosis infantil para indicar su naturaleza miofibroblastica y su
predileccion por nifios. En 1989 Smith K.J. y Daimaru Y. se refirieron a la
variante solitaria en el adulto usando el término miofibroma y miofibromatosis
respectivamente. Actualmente se usa la terminologia propuesta por la
Organizacién Mundial de la Salud, la cual les clasifica como tumores de
tejidos blandos y tumores fibroblasticos o miofibroblasticos.

Esta lesion también fue reportada como leiomiomas vasculares multiples
del recién nacido y hamartomas mesenquimatosos congénitos multiples. El
término miofibromatosis, se considera mas apropiado por su semejanza

microscoépica de la lesion con tejido muscular liso.

El fibroma desmoplasico es un raro tumor miofibroblastico que comprende
menos de 1% de los tumores 6seos. Se caracteriza por la presencia de fibras
de colageno y pequefios fibroblastos sin la evidencia de neoformacién ésea.
Estas manifestaciones de fibromatosis agresivas fueron descritas por primera
vez por Jaffe, H.L. en 1958, describiéndola como una entidad separada y
observando esta patologia en diferentes huesos largos. Se le atribuye a
Griffith, J.G. e Irby, W.B. el primer caso publicado en 1965 de fibroma
desmoplasico en mandibula. En afios posteriores Hinds, E.C. (1969)




reportaron dos casos mas en la mandibula. Raban, W.N. y Rosai, J. (1968)
revisaron la literatura y agregaron 10 nuevos casos. V.P. Sood y A.K. Chatter
(1975) reportaron el primer caso de fiboroma desmoplasico en maxilar.

En su localizacion de la region gnatica, la mayor parte de los casos afecta
a la mandibula, y el resto al maxilar. De 1968 al 2009, Unicamente 76 casos
de fibroma desmoplasico en maxilares han sido reportados y publicados, lo

que confirma la poca frecuencia e incidencia. ¥
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5. FIBROMA DESMOPLASICO

a) GENERALIDADES

El fioroma desmoplasico es una neoplasia rara benigna de origen
miofibroblastico; frecuentemente es agresivo y puede presentar recurrencia.
Localmente tiene potencial de invasividad a tejido 6seo y conectivo sin

causar metastasis. @

Algunos investigadores consideran que el fiboroma desmoplasico
representa la contraparte 6sea y agresiva de las fibromatosis de tejido
blando, otros lo han calificado como una variante de fiboroma de hueso no
osificante, y le han considerado ser biolégicamente un intermedio entre una
lesién fibrosa benigna y un fibrosarcoma de bajo grado. El diagndstico
diferencial debe hacerse con quistes, neoplasias benignas y sarcomas. ¢

El fiboroma desmopléasico es definido por la Organizacion Mundial de la
Salud como un raro tumor intraéseo benigno que es homodlogo al tumor
desmoide de tejido blando o fibromatosis con celularidad variable de bajo
grado. Su criterio histoldgico es definido como un tumor benigno de
celularidad de baja a variable, en el que las células pueden ser fusiforme o
elongadas con nucleos uniformes que carecen de atipia, pleomorfismo y
actividad mitética. Las células estan soportadas por una matriz densa de
colageno con variable tejido conectivo hialinizado. ¢




b) PREVALENCIA

El fiboroma desmopldsico es una patologia rara, que comprende
menos del 1% de todos los tumores 6seos incluyendo neoplasias Oseas
benignas y puede ocurrir en cualquier hueso del cuerpo. Crece en huesos
largos (58% de los casos) y ha sido reportada excepcionalmente en los
maxilares. La mayor parte de los casos ha sido encontrada en personas
jovenes (75% < 30afios de edad) con casi la misma distribucion en hombres

y mujeres. &%

De 1968 al 2009, unicamente 76 casos de fibroma desmoplasico en
maxilares han sido reportados y publicados, lo que confirma la poca

frecuencia de estos tumores y su baja incidencia. ¥

Segun Urresola, el fiboroma desmoplasico supone el 0,13% de los
tumores 0seos benignos. Tipicamente se manifiesta en la mandibula (22%) y
en los huesos tubulares largos: fémur (15%), radio (12%), tibia (9%), humero.

Y aun menos frecuente en el maxilar. ®

Cuando esta patologia es encontrada en cabeza y cuello, en el 22%
de todos los casos la mandibula es mayormente afectada. La incidencia del
fiboroma desmoplasico en la mandibula es igual en hombres y mujeres. La
edad promedio de los pacientes es de 15.1 afios de edad en el momento del
diagnéstico final. &

En una revision hecha por Crim JR, de un total de 114 casos
involucrando otros huesos, en 30 casos la neoplasia se manifiesta en la
mandibula (40%). En series de la Clinica de Mayo, el fiboroma desmoplasico
representa un 0.6% de todos los tumores de hueso y en 0.3% de los tumores
6seos benignos. ©
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Perrota F. comenta que este tumor se presenta en individuos menores
de 30 afios, la mitad de los casos ocurre durante la segunda década de la
vida. Entre los casos reportados que involucran los maxilares, la mayor parte
ocurre en mandibula, y con mayor frecuencia en zona de molar (angulo y

rama ascendente). ©

Acorde con Nasser Said-Al-Naief cualquier hueso puede presentar un
fiboroma desmoplésico, pero la mandibula es el sitio mas comunmente
envuelto, mientras que en sitios extragnaticos, la region metafisiaria del
fémur, tibia, himero o radio, asi como los huesos pélvicos, son reportados

como otros sitios primarios (Cuadro 1).

(Cuadro 1)
Distribucion segun Nasser Said-Al-Naief
Casos en region Mandibula 84%
gnatica Maxilar 16%
Distribucion de género  Mujeres 54%
minima Mujeres 46%
Blancos 21%
Hispéanicos 9%
Distribucién de raza Asiaticos 5%
Afroamericanos 4%
Casos N0 o
documentados

Zona posterior
(dngulo 'y rama 70%
Afectacion Mandibular ~ ascendente )

Zona anterior 30%

B . Zona posterior 83%
Afectacion Maxilar

Zona anterior 17%

Fuente: Said-Al-Naief @
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c) CARACTERISTICAS CLINICAS Y SINTOMATOLOGIA

Clinicamente, tiene un aspecto blanco o gris y su consistencia es
firme. Se separa facilmente del hueso durante la excision quirdrgica. Las
lesiones tienden a ser grandes creciendo expansivamente, provocando
adelgazamiento, erosion, expansion o destruccion de una o de ambas
corticales, sin reaccion peridstica. En la mandibula tiende a afectar su vértice

mas posterior sobre todo en el &ngulo, en algunos casos multifocal. ¢>©

Los signos y sintomas son variados, sin embargo, su sintomatologia
no es patognomonica, en un 65% de los casos se presenta asintomatico,
comenzando so6lo con un aumento de volumen. Algunos casos describen
dolor e inflamacion local; otros cursan con limitacion de la apertura bucal, y
en un bajo porcentaje con movilidad dental; cuando se presenta en maxilar
puede provocar proptésis del globo ocular. Puede causar desplazamiento

dental con o sin resorcién radicular en un bajo porcentaje. ¢

Los sintomas son inespecificos y similares a los de otros tumores,
siendo las mas frecuentes el dolor o signos inflamatorios de semanas a
meses de evolucién. En etapas tempranas, los pacientes permanecen
asintomaticos hasta que el tumor comprime alguna estructura viceral o
neurovascular debido a su expansion. Los sintomas menos comunes pero
también reportados incluyen perdida de Organos dentarios y sinusitis

recurrente en caso de afectacion al seno maxilar. ©”

Nasser Said-Al-Naief, en relacion a la sintomatologia, provee los
porcentajes recabados de 74 casos con afectacion de la region gnética
(Cuadro 2).




(Cuadro 2)
Sintomatologia Nasser Said-Al-Naief
65% Hinchazon inicial asintomatico.
15% Dolor en la lesién o alrededor.
11% Apertura limitada/trismus con o sin maloclusion.
7% Movilidad dental.

2.60% Proptosis del globo ocular.
2.60% Infeccion (con o sin adenopatia).
1.30% Elevacion de Iébulo auricular.
2.60% Disestesia y sangrado.

19.40%  Sintomatologia no documentada.

Fuente: Said-Al-Naief @

d) CARACTERISTICAS IMAGENOLOGICAS

Las caracteristicas radiograficas del fiboroma desmoplasico son muy
variadas e inespecificas, se presentan como una radiolucidéz unilocular o
multilocular, bien demarcada o de bordes difusos con expresion variable de
margenes escleréticos en la mayor parte de los casos. Se observa en
algunos casos componentes con zonas mixtas radiolicidas radio-opacas.
Aparece como una lesién osteolitica de aspecto trabeculado, en pompas de
jaboén o con patrén de panal de abeja, su tamafio es variable con lesiones

incluso superiores a los 10cm. (Figura 1). ¢
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(Figura 1. Ortopantomografia que muestra zonas radiollcidas en

cuerpo y rama mandibular) Fuente: Said-Al-Naief ©

Debido a sus caracteristicas radiogréaficas inespecificas es de interés
mencionarse que a partir dichas caracteristicas se puede pensar en otras
patologias de los maxilares incluyendo el ameloblastoma, mixoma
odontogénico, quiste 0seo aneurismatico, fibroma condromixoide,

hemangioma central y el granuloma eosinofilico. ©

En la revision de la literatura por Nasser Said-Al-Naief,
radiograficamente se encontraron caracteristicas convencionales de 74
casos. El 18% presentd bordes difusos, mientras que un nimero idéntico de
casos presentd bordes bien definidos. Sin embargo esta caracteristica no se
enfatizo en el 61% de los casos. (Cuadro 3)

(Cuadro 3)
Caracteristicas radiograficas segun Nasser Said-Al-Naief

36% Patron multilocular.

6%  Patron unilocular.

4%  Patron mixto radiollicido/radiopaco.

39% Las caracteristicas radiograficas no fueron descritas.
30% Perforacion de la cortical.

10% Expansion de la cortical.

18% Radiograficamente se observa desplazamiento dental con o sin erosion.
Fuente: Said-Al-Naief




Se ha informado de esta neoplasia en diferentes partes del cuerpo,
con iguales caracteristicas radiograficas que las que se presentan en la
regién maxilofacial @

La resonancia magnética contribuye al diagndstico diferencial; sin
embargo a pesar de la clara diferencia de un tumor intradéseo y del hueso
sano, la resonancia magnética es mas valiosa para planeacién quirtrgica
(Figura 2), mientras que la tomografia computarizada es considerada
superior a la resonancia magnética para demostrar destrucciéon de corticales
(Figura 3). @

(Figura 2. Se muestra tumoracion de (Figura 3. TC coronal. Imagen
10mm en cuerpo mandibular izquierdo) hipodensa que muestra
Fuente: Schneider M.%) discontinuidad de cortical de cuerpo

mandibular) Fuente: Said-Al-Naief ®

e) CARACTERISTICAS HISTOLOGICAS E
INMUMOHISTOQUIMICAS

La Organizacion Mundial de la Salud define histologicamente el
fibroma desmopléasico como un tumor benigno de celularidad variable, en el
gue las células pueden ser fusiforme con nucleos uniformes que no tienen
atipia, pleomorfismo y actividad mitocica. Las células tumorales estan

soportadas por una matriz de colageno, variable tejido conectivo hialinizado.
€)




——

]
17 |

A nivel microscépico el fiboroma desmoplasico consiste de en una
matriz celular de estroma fibrocolagenizado sin pleomorfismo celular,
hipercromatismo nuclear y mitosis. El crecimiento en la celularidad esta
asociado con un de la recurrencia. La ausencia de osteoide con una zona de
colageno ayuda a distinguir esta lesidon de otras lesiones fibrosas en hueso,
incluyendo neoplasias benignas, fibroma no osificante y fibroma

odontogénico. Histolégicamente es muy similar al tumor desmoide @

Estad compuesto por miofibroblastos en menor cantidad y mayor por
namero fibroblastos fusiformes homogéneos de nucleos alargados u ovoides.
Las células carecen de hipercromasia, pleomorfismo o atipia y las figuras
mitGticas son raras o0 ausentes. Las células estdn separadas por densas
fibras de colageno. En los estudios de ultraestructura, se han aislado tres
tipos celulares: fibroblastos, miofibroblastos y células mesenquimatosas. En

ocasiones se visualizan areas de infiltrado inflamatorio crénico. ©®

Casi todos los casos mostraron un patron histolégico clasico, idéntico
a la fibromatosis extragnatica, es decir, un tumor no encapsulado compuesto
de una distribucion uniforme de células monomorficas, soportadas por un
abundante estroma colagenizado a un estroma de tejido conectivo
hialinizado (Figura 4). ¥

(Figura 4. Tincion de Hematoxilina y Eosina. Aumento 10x .Muestra conjunto
de células fusiformes agrupadas en fasciculos cortos) Fuente: Said-Al-Naief®
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Se debe ser muy cuidadoso de no confundir con un sarcoma
odontogénico, ya que podria confundirse radiograficamente y se podria
cometer un diagndstico de malignidad. Aun mas alla, el rapido crecimiento y
la destruccion 6sea frecuentemente vista en el fiboroma desmoplasico junto
con un patrén de células fusiformes vistas en un osteosarcoma central de

bajo grado, podrian guiar a un diagndstico inadecuado.

El fioroma desmoplasico central favorece una orientacién celular
simple y su arreglo se le puede observar en agrupaciones. Los bordes
celulares no se distinguen y su citoplasma aparenta mezclarse con el
colageno de la matriz que los aloja. Las células también presentan multiples
y pequefios nucléolos. Se podria comentar que el fibrosarcoma de bajo
grado es el diagnéstico diferencial mas importante por hacer por su similitud
histolégica y manifestacion clinica. 4

Se ha reportado en pruebas inmunohistoquimicas que las células
tumorales presentan intensa positividad por vimentina (Figura 5) y en
algunos casos podrian ser reactivas ante anticuerpos contra actina de
musculo liso (SMA) (Figura 6) y actina muscular especifica (MSA), y tambien
podrian presentar inmunoreactividad a marcadores vasculares anti CD34 y
CcD31. ™

(Figura 5. Se observa reactividad (Figura 6. Se observa reactividad focal
fuerte y difusa para antivimentina) de las células tumorales para anti-
Fuente: Said-Al-Naief © SMA) Fuente: Said-Al-Naief ©
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f) ETIOLOGIA

Algunos autores sugieren como causas los traumatismos previos,
fracturas en terreno patologico, factores endocrinos y genéticos, sin
embargo, aun se desconoce su etiologia. V.P. Sood y A.K. Chatter

comentan que el trauma no tiene un papel significativo en su etiologia. 3°%

g) TRATAMIENTO

La recurrencia de esta lesion se asocia a la forma en que es tratado.
Si la lesion se trata con reseccidén o excision no tiende a recurrir, en cambio
los tratados con excision local o enucleacion recurren de un 12 a 40%, solo

con curetaje el porcentaje de recurrencia es alto.

Con respecto a la alta recurrencia, la reseccion quirdrgica es la opcion
de primera eleccién, pero dependiendo de la localizacion. Si se pueden
garantizar un seguimiento continuo del paciente, puede ser eliminado con

méargenes de seguridad. ¥

Nasser Said-Al-Naief, en su estudio, hace un comparativo de los
diferentes tratamientos en los que menciona su tasa de éxito o recurrencia a

varios meses o afos de seguimiento. (Cuadro 4)
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(Cuadro 4)
Tratamientos Reportados por Nasser Said
Procedimiento FEISLIES Seguimiento Manifestacién clinica
tratados
Recurrencia Sin
recurrencia
Curetaje con o 5 meses a 5
sin 11% afios 62% 31%
enucleacion
Excision 14% 1 a 7 afios 10.50% 31.50%
Enucleacion 5.70% SRz sl 25% 75%
afos
Reseccion 51% 3 meses a 4.30% 95.70%
12afos
e 9 meses a
tratamientos 10.10% los 9 afos 14.30% 85.70%
adicionales

Fuente: Said-Al-Naief @
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6. MIOFIBROMA

a) GENERALIDADES

El miofiboroma representa una patologia enigmatica que originalmente
fue descrita por Stout A.P. como una proliferacion de fibroblastos
multicentrica de forma congénita. Posteriormente fue caracterizado
fenotipicamente como un tumor miofibroblastico de nifios por Chung E.B. y
Enzinger F.M., quienes notaron la mayor frecuencia de su forma solitaria a
comparaciéon de presentacion multicéntrica. Reportes mas recientes
demuestran que el miofibroma, particularmente en su forma solitaria afecta a
un mayor numero de pacientes. El miofiboroma se ha reportado como el tumor
fibroso mas comudn en nifios. Afecta tanto a nifios como a adultos y pueden
ser solitarias o multicéntricas; a pesar de ello, es mas encontrado en nifios.
Sin tomar en cuenta su presentacion (infantii o del adulto, solitario o

multicéntrico) esta neoplasia tienen predileccién por cabeza y cuello. ©

Miofiboroma es una neoplasia mesenquimatosa benigna compuesta
por miofibroblastos, que se manifiesta frecuentemente como una lesion
solitaria, y en menor medida como una lesién multicéntrica. En ambos tipos,
la dermis, subdermis, y musculo estriado, principalmente en la region de
cabezay cuello, son los sitios méas afectados. EI compromiso y afectacion del
hueso forman parte del tipo multicéntrico. Aunque es rara la manifestacion de
esta patologia, es aun mas raro encontrarle en la regién craneo maxilofacial.
Al manifestarse de forma agresiva puede presentar caracteristicas clinicas e

histolégicas que pueden ser malinterpretadas como malignas. ¢
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Las lesiones miofibroblastica verdaderas son reconocidas y divididas
en 4 grupos principales: lesiones reactivas, tumores benignos, condiciones
bien delimitadas (fibromatosis locamente agresivas) y sarcomas. Los
miofibroblastos son células relacionadas con fibroblastos y exhiben un
fenotipo hibrido con caracteristicas de ambos tipos celulares fibroblastos y

células de musculo liso.®?

En la mayor parte de los casos, se presenta en tejidos subcutaneos de
cabeza y cuello. Son relativamente poco frecuentes en la cavidad bucal y
pueden ser confundidas con lesiones benignas y lesiones malignas de bajo
grado. En general, el diagnostico diferencial incluye un rango de neoplasias
de células fusiformes que podrian sugerir patrones histolégicos que podrian
dificultar su diagnadstico.

Los miofibroblastos son células relacionadas con fibroblastos y
exhiben un fenotipo hibrido con caracteristicas de ambos tipos celulares
fibroblastos y células de musculo liso. 9

A lo largo de su conocimiento clinicopatolégico se le ha llamado de
diferentes formas como fibrosarcoma congénito, fibromatosis congénita

generalizada, miofiboromatosis infantil entre otras.
b) PREVALENCIA

A pesar de que han sido reportados en su localizacion en diversas
zonas anatdmicas, el miofiboroma muestra predileccion por zona de cabeza y
cuello, especialmente en tejidos blandos bucales. La relacion con tejido duro
en la region gnatica es poco comun, con la mayor parte de los tumores

afectando la mandibula y en menor grado al maxilar. *?

El miofibroma en su afectacién ya sea a tejidos duros o blandos, en

region de cabeza y cuello afecta cuero cabelludo, frente, orbita, y en cavidad
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bucal se presenta segun su frecuencia en mandibula, lengua, labios, carrillo,
maxilar o paladar, rafe pteriogomandibular, piso de boca y glandula

submaxilar. 39

Foss RD y Ellis GL en su revision de 69 casos de miofiboroma de la
region gnatica comentan que esta puede presentarse a cualquier edad,

teniendo mayor presencia en las primeras dos décadas de la vida (Gréfica 1).
©)

(Gréfica 1
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Fuente: Foss RD, Ellis GL. ¥

c) CARACTERISTICAS CLINICAS Y SINTOMATOLOGIA

La falta de una presentacion clinica definida y su relativa rareza hacen
de esta neoplasia una entidad de dificil diagnéstico. Esta se presenta como
una masa asintomatica que puede presentar crecimiento acelerado, lo que
puede ser alarmante al sugerir un comportamiento maligno, sin embargo en
ocasiones es de crecimiento lento y pueden disminuir espontaneamente. La
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duracion de la lesion se ha reportado tan corta como de varias semanas dias

de evolucién, y tan larga al ser precedida tras varios afios.

La presentacion clinica mas comin es como aumento de volumen,
y en menor grado como una masa bucal exofitica, se le ubica sobre el
reborde alveolar con afectacion al hueso subyacente. No se observa
ulceracién de la mucosa bucal que recubre la lesién en la mayor parte de los
casos. En limitadas ocasiones llega a presentarse sensibilidad y dolor. Si la
lesién se establece en la rama mandibular, puede cursar con apertura bucal

limitada (trismus).

En su inicio intradseo, en la mayor parte de los casos, los pacientes
son asintomaticos a pesar de que la cortical exprese un importante grado
expansion o en algunos casos su perforacion con el consiguiente infiltrado a

tejido blando. Y

Intrabucalmente la mucosa que le recubre se observa del mismo color
gue la mucosa adyacente y en algunas ocasiones se puede observar cierta
palidez del tejido. A la palpacién su consistencia es indurada, reportada
como consistencia 6sea sin causar dolor durante su manipulacion. Se
observa desplazamiento y movilidad de los 6rganos dentarios. Segun el
grado de afectacion de la patologia, se observa como un aumento de

volumen causante de asimetria facial. *?

Clinicamente estas lesiones pueden ser alarmantes debido su
ulceracién, y masas intrabucales. Su diagndstico diferencial es complejo y
amplio, incluyendo lesiones mesenquimales benignas y malignas que

pueden ser de origen fibroso, muscular, neural o tejido vascular. ¢°
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d) CARACTERISTCAS IMAGENOLOGICAS

Radiograficamente, los miofiboromas se presentan como una
radiolucidéz unilocular, también como una presentacion multilocular con
septacion interna. Las lesiones son usualmente bien definidas, hidraulicas en
naturaleza y muestran evidencia de margenes escleréticos en la periferia.
Estas caracteristicas, y la ausencia de penetracion o de bordes poco
definidos, respaldan radiograficamente un proceso de tipo benigno. Sin
embargo, aproximadamente un tercio de los miofiboromas intradseos se
observan como una imagen radiolicida mal definida, lo que obliga a pensar
en un diagnostico diferencial con lesiones més agresivas como el fiboroma

desmoplasico central. ™2

Las lesiones se muestran de forma radiollcidas, y pueden encontrarse
de forma unilocular o multilocular con apariencia de pompas de jabdon
(Figuras 7 y 8). Sus bordes se encuentran tanto bien definidos como

difusos.

(Figura 7. Ortopantomografia revela (Figura 8. Ortopantomografia
una lesion circunscrita en angulo muestra imagen radiolucida
mandibular izquierdo) multilocular que se estiende de

(13)

Fuente: Yasuyuki Shibuya segundo premolar hacia la rama

mandibular) Fuente: sedghizadeh ™




Mediante el empleo estudios con tomografia computarizada, también
se observa evidencia radioldgica tanto de expansién como de perforacion de
la cortical. En el reporte hecho por Allon I. encontré que el 70% de los casos
se presento de forma unilocular y en el 30% de forma multilocular, en el 67%
de los casos los bordes eran bien definidos a diferencia del 33% restante con
bordes difusos. Radiograficamente los Organos dentarios se observan

inclinados o con desplazamiento de gérmenes dentarios. %

La tomografia computada es un auxiliar bastante util para determinar
el compromiso de la lesion, revelando la localizacion, expansion y

destruccion 6sea con perforacion de corticales (Figuras 9y 10).

(Figuras 9. TC coronal. Imagen (Figuras 10. TC axial. Imagen
hipodensa, que muestra evidencia de hipodensa de proceso litico que

una lesion litica y espansiva, con produce expansion significativa con
evidencia de desplazamiento dental) adelgazamiento de la cortical lingual y
Fuente: Sedghizadeh ™ bucal) Fuente: Sedghizadeh ™

e) CARACTERISTICAS HISTOLOGICAS E
INMUNIOHISTOQUIMICAS

Los hallazgos microscépicos muestran un tipico patrén bifasico y

nodular de miofibroma de musculo liso, mostrando areas claras a la tincién
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compuestas por fasciculos de miofibroblastos con abundante matriz
extracelular y zonas de tefiidas que consisten en células pequefias
densamente empaquetadas que van de conformacion circular a forma de

celular fusiformes. %
Histol6gicamente, presenta dos patrones:

1.- Las células de la lesién que su morfologia va de huso a ovales con
un citoplasma observable y su organizacion es en forma de fasciculos.

2.- Las células de la presentan una morfologia pequefa y redondeada,
con un citoplasma intensamente positivo mostrando también espacios
vasculares variablemente hialinizados. Se disponen de forma inespecifica y
entrelazan sus husos y fasciculos cortos de células fusiformes
miofibroblastico., La células fusiformes presentan un Citoplasma eosinéfilo y
tienen ndcleo oval y nucléolo basofilico. Los grupos celulares
frecuentemente son separados por espacios vasculares, donde se observa

tejido de musculo liso. No se observan mitosis atipicas (Figuras 11y 12). ©¢12)

(Figuras 11. Tincién con Hematoxilina (Figura 12. Tincidn con Hematoxilina y
y Eosina. Aumento 40x.Se observa Eosina. Aumento 100x. Se observan
patron vascular prominente) miofibroblastos organizados en forma de

(13)

Fuente: Yasuyuki Shibuya fasciculos entrelazados en te si)

Fuente: Yasuyuki Shibuya (13)
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La combinacién caracteristica de fasciculos de células fusiformes y
aéreas celulares de miofiboroma distingue el miofioroma de otras entidades
patoldgicas. Este no presenta caracteristicas citologicas de malignidad como

pleomorfismo, hipercromatismo y mitosis atipicas.

Microscopicomente  se  observan células fusiformes con

inmunoreactividad a vimentina, alfa-actina de musculo liso (Figura 13), y

actina especifica de musculo liso (Figura 14). 9

(Figura 13. Inmunohistoquimica, SMA. (Figura 14. Inmunohistoquimica, MSA.
Aumento 20X. Se observa marcado Aumento 100X. Se observa
inmunomarcaje por actina de musculo inmunomarcaje focalizado en las células
liso) Fuente: Scheper, Mark ¥ tumorales) Fuente: Azevedo, R %

Foss RD y Ellis GL, en su estudio a 39 casos de miofibroma,
reportaron que mediante inmunohistoquimica el tumor presento positividad al
100% ante actina de musculo liso (SMA) y actinia muscular especifica (MSA),
un caso tuvo positividad focal por proteina S-100. No hay positividad por
desmina, lo que ayuda a la discriminacion entre miofiboroma vy
miofibrosarcoma, ya que el miofiboroma ha sido negativo en estudios

recientes. 39




——

]
29 J
f) ETIOLOGIA

Mark A. Scheper menciona que la etiologia del miofiboroma se
desconoce exactamente, y que la mayor parte casos le como esporadica,
sin embargo algunos otros sugieren la posibilidad de un patrén de herencia

familiar autonémico dominante o recesivo. ¥

Se han reportado casos de relacion entre padre e hijo y tanto varones
como mujeres son afectados con caracteristicas casi idénticas, lo que
sugeriria un patron autosémico dominante, sin embargo no ha demostrado

su relacién heredofamiliar. © 1214

g) TRATAMIENTO

Allon I., en una revision de 46 casos, menciona que en el 75% de los
casos el tratamiento de eleccion fue la excision conservadora y que en el
25% de los casos se indico un procedimiento quirdrgico agresivo con
extension a margenes 0seos de seguridad para la correcta eliminacion de
tumores extensos y destructivos. Por tal motivo Allon I. sostiene que el
tratamiento de eleccion es la excisién local y para tumoraciones mas

extensas la reseccion se recomienda con osteotomia periférico. ¥

Segun los estudios reportados por Allon 1., la recidiva local se
menciona en 7% a 31% de los casos, de los cuales se efectud excision
quirdrgica, sin embargo se piensa que la recurrencia es causada por una
excision incompleta. EIl prondéstico es muy bueno en los casos de casos
solitarios, a pesar de que en los casos multicéntricos presenten mayor

agresividad. %
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Los pacientes jovenes son la poblacion mas afectada, por lo que los
tratamientos quirdrgicos radicales tendran un impacto funcional, estético y

psicoldgico, por lo que se requiere de procedimientos reconstructivos.

A pesar de que esta es baja, es importante destacar que se requiere de
valoracién a largo plazo observando si existe nueva proliferacién de la

patologia.

7. PRESENTACION DE CASO

Se trata de paciente masculino de 19 afios de edad, quien se presenta
a servicio odontolégico refiriendo aumento de volumen a nivel de surco
nasogeniano derecho por presencia de tumoracibn. No menciona
antecedentes de importancia para su padecimiento actual, el cual inicia al
percatarse de asimetria facial por presentar aumento de volumen
nasogeniano, desconociendo el tiempo de evolucién, por lo que acude para

valoracién y tratamiento.

A la inspeccion general se trata de paciente de edad aparente del
paciente es similar a la cronoldgica, consiente, tranquilo, cooperador,

neurolégicamente integro, orientado en tiempo, lugar y espacio.

A la exploracién de cabeza y cuello se observa piel de tez morena,
normocéfalo sin exostosis ni hundimientos, con implantacion capilar de
acuerdo a la edad y sexo, frente amplia sin alteraciones. Cejas integras y
pobladas, a nivel ocular con pupilas isocoricas, normoreflexicas y conjuntivas

bien hidratadas. Los pabellones auriculares presentan implantacién normal
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simétrica con conductos auditivos externos permeables. Nariz integra,
centrada de base ancha, con narinas permeables y desplazamiento del ala
nasal derecha a expensas de aumento de volumen a nivel de surco
nasogeniano, sin cambios de coloracion en piel ni eritema de consistencia
firme asintomatica a la palpacion (Figura 15). Labios gruesos, integros, de
consistencia blanda, con textura, coloracién e hidratacion normal. Cuello
cilindrico integro con traquea central y movil durante la deglucion, pulsos

carotideos presentes, glandula tiroides y cadenas ganglionares no palpables.

A la exploracion intrabucal se observan mucosas de adecuada
coloracion, textura e hidratacién, lengua movil sin patologia agregada,
papilas inflamadas y piso de boca sin alteraciones. Denticion permanente

completa.

En la cara anterior del maxilar derecho a nivel de regién nasogeniana
se aprecia aumento de volumen de aproximadamente 5 x 4 cm, la mucosa
gue le recubre es de aspecto normal, de consistencia firme, fijo a planos
profundos, asintomatico que involucra canino y premolares (Figura 16). Los
organos dentarios involucrados son vitales, no presentan movilidad ni

sintomatologia dolorosa a la percusion vertical y horizontal.

(Figura 15. Se observa aumento de (Figura 16. Aumento de volumen

volumen en regidbn nasogeniana) intrabucal, que va de 13 a 15)
Fuente: C.D. Oscar Hermosillo M. Fuente: C.D. Oscar Hermosillo M.
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La ortopantomografia muestra un imagen radiollcida unilocular de
bordes difusos en maxilar derecho que involucra seno maxilar. Se hace notar
la pérdida de continuidad de cortical del seno, lo que sugiere destruccion de
la misma. Los érganos dentarios muestran desplazamiento mesial de la raiz
del canino (O.D.13) y distal de primer premolar con reabsorcion radicular
(0.D.14).

En la radiografia oclusal se observa zona radiolicida vy

desplazamiento mesiopalatino de la raiz del canino. (Figura 17 y 18).

muestra una imagen radioltcida en muestra imagen radiolcida

maxilar derecho que se infiltra. asociada a desplazamiento radicular
Desplazamiento dental asociado.) y aparentemente erosion dsea)
Fuente: C.D. Oscar Hermosillo M. Fuente: C.D. Oscar Hermosillo M.

Se realiz6 biopsia insicional bajo anestesia local en la se obtuvo tejido
color gris, de forma irregular, de consistencia firme, superficie lisa y de
1.2cm, que se envia a estudio histopatolégico, el cual se reporto como
fiboroma. Se decide realizar la reseccion de la lesién y durante el abordaje
quirdrgico se observan los siguientes hallazgos: perforacion de la cortical del
seno maxilar, se encontré una lesion no encapsulada de consistencia firme

gue se infiltra en tejido duro y blando.




Durante la excision de la lesién se obtienen en dos segmentos, uno
superficial y otro profundo. La lesion es son enviada a estudio histopatoldgico
y se corrobora el diagnéstico de fibroma similar a la biopsia previa.

Las dimensiones del primer |6bulo fueron de 1.5 x 2cm, el segundo tuvo
dimensiones de 3.5 x 1.8cm. El espécimen quirdrgico se compone de tejido
duro y blando, de consistencia dura y firme, de forma lobulada, de superficie
lisa, de color grisaceo, que en conjunto midieron 6.0 x 3.5 x 1.8 cm. (Figura
19) El paciente se encuentra bajo controles periddicos y se observa una

favorable evoluciono sin datos de recidiva.

(Figura 19. Se observan dos fragmentos de tejido
patolégico que en conjunto mide 6.0 x 3.5 x 1.8 cm)
Fuente: Mtra. Beatriz C. Aldape Barrios.
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8. RESULTADOS

Tanto el miofiboroma como el fiboroma desmoplasico central son patologias
gue tienen su origen en células mesenquimales, por lo que de los reportes
consultados en la literatura podemos inferir que ambas lesiones comparten
muchas caracteristicas histolégicas lo que hace dificil su diagnéstico. Al
realizar los estudios de inmunohistoquimica podemos encontrar las
diferencias que nos permitirAn establecer el diagnéstico, por lo cual los
siguientes cuadros hacen una comparacién inmunohistoquimicas e

histolégica entre estas dos entidades (Cuadros 5y 6).

(Cuadros 5)
Inmunohistoquimica.

Fibroma desmoplasico

Miofibroma central
MSA ot ]
SMA (alfa-actina) ++ +/-
Vimentina (VIM) + +
Calponina (CALP) + +/-
Desmina (DES) - -
Proteina S-100 - -
CD34 - +/-
CD31 ) +/-

(- ) Inmunomarcaje negativa.
( +/-) Inmunomarcaje focalizado.
( + ) Inmunomarcaje positiva.

( ++) Inmunomarcaje intenso.
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(Cuadros 6)

Caracteristicas histolégicas.

Miofibroma

Fibroma desmoplasico
central

Morfologia Fusiformes u ovales. Fusiformes o elongadas.
Q
L2 n L .
o 2 Miofibroblastos Fibroblastos maduros,
yullt . e .
S5 Tipo celular abundantes y miofibroblastos y células
g 3 fibroblastos. mesenquimales.
S
o

Nucleo Oval. Oval o alargado.

Organizaciéony
disposicion

Fasciculos de células
fusiformes y areas
celulares de
miofibroblastos, de
acomodo inespecifico,
entrelazando husos y
fasciculos.

Se distribuyen en
agrupaciones uniformes
de células monomorficas

separadas por densas
fibras de colageno.

Matriz intercelular

Fibras colagenas
abundantes.

Abundantes fibras de
colageno laxas, variable
tejido conectivo
hialinizado, ligera
presencia o ausencia de
osteoide.

Variable infiltrado a
tejido conectivo.

Importante infiltrado a
tejidos duros y blandos.

S Infiltrado a
§ < tejidos
O £

z© -

g Crecimiento

De lento a moderado.

De moderado a acelerado.

Fuente: Propia.
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A continuacion se describen los resultados obtenidos de los estudios
Histopatol6gicos e inmunohistoquimicos que nos llevan a establecer el

diagndstico definitivo de fibroma desmoplésico en este caso clinico.

Al andlisis microscopico, mediante tincion Hematoxilina y Eosina, se
observa un patron monomoérfico organizado en fasciculos de células
fusiformes dispuestas de modo uniforme, contenidos en un estroma
densamente fibrocolagenizado, con zonas variablemente hialinizadas y ligera
presencia de osteoide indicativo de infiltracion 6sea de la tumoracion. (Figura
19)

Se observan fibroblastos, ligeramente agrandados con nucleos ovales
gue contienen mdaltiples y pequefios nucléolos. Carecen de atipia,
pleomorfismo y actividad mitética. (Figura 20)

(Figura 19. Tincidon con Hematoxilina y (Figura 20. Tincién con Hematoxilina y
Eosina. Aumento 4x. Se observa Eosina. Aumento 40x. Se observan
abundante cantidad de fibras de fibroblastos con presencia de nucleos
colageno y células fusiformes) ovales y redondos)

Al andlisis con tincion de tricrébmica de Masson se observdé un

abundante entramado de fibras colageno dispuesto irregularmente, en el cual
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se contienen abundantes fibroblastos y sin mostrar afinidad por fibras de

musculo liso (Figura 21y 22).

(Figura 21. Tincion de Tricromica de masson. (Figura 22. Tincién de Tricromica de
Aumento 4X. Se observa abundante masson. Aumento 40X.)
entramado de fibras de colagenos, resaltando

la ausencia de fibras musculares.)

A las pruebas especificas mediante inmunohistoquimicas para
identificacion de ultraestructura celular, se observa inmunomarcaje positivo a
vimentina (Figura 23) y focalmente positivo a CALP (Figura 24) y SMA
(Figura 25), lo que indico un inmunomarcaje casi nulo hacia miofibroblastos,
siendo unicamente el fibroblasto la célula predominante de la tumoracion. Se
descarta la presencia de musculatura lisa debido a la ausencia de positividad
de los anticuerpos especificos para musculo liso. Por tal motivo se establece

el diagnéstico de fibroma desmoplésico (Cuadro 7).

(Figura 23. Inmunohistoquimica, VIM.
Aumento 4X. Se observa inmunomarcaje
positivo denotando abundante cantidad de

fibroblastos)




——

(Figura 24. Inmunohistoquimica, CALP.
Aumento 10X. Se observa escaso
inmunomarcaje lo que muestra escasa

cantidad de miofibroblastos)

Patologia
VIM +
SMA +/-
CALP +/-
S-100 -
CD34 -
DES -

38

(Figura 25. Inmunohistoquimica, SMA.
Aumento 40X. Se observa inmunomarcaje
focalizado que indica escasa cantidad de

miofibroblastos)

(Cuadros 7)

Control (apéndice)

+

( - ) Inmunomarcaje negativa.

( +/-) Inmunomarcaje focalizado.

( + ) Inmunomarcaje positiva.

( ++) Inmunomarcaje intenso.
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9. DISCUSION

Los tumores de tejido conectivo forman un complejo conjunto de
enfermedades, cuyo diagndstico histolégico es dificil, ya que varias de estas
patologias estan formadas principalmente por células fusiformes que pueden
mostrar patrones histologicos semejantes entes si. Es importante hacer una
clara distincién de las neoplasias de células fusiformes, ya que por sus
caracteristicas clinicas, imagenoldgicas e histolégicas llegan a ser muy
similares, sin embargo su comportamiento biolégico es variado. En nuestro
caso, el comparativo entre miofiboroma y fibroma desmoplasico central, es de
gran importancia clinica debido a que un rango significativo de recurrencia es
asociado con el fiboroma desmoplasico. Es por tal motivo la importancia de
realizar estudios de inmunohistoquimica que permitan un diagnostico
acertado y especifico que determine el tipo celular predominante de la

patologia.

Los estudios de inmunohistoquimica los llevamos acabo en los hospitales
INP e INER, aplicando una bateria de 6 anticuerpos, a los que fue positivo a
VIM, positividad focalizada a SMA y CALP y negativa a DES, S-100 y CD34.
La positividad por VIM evidencia abundantes fibroblastos, y la escasa
afinidad por CALP y SMA muestran escases de miofibroblastos, lo cual es

compatible con fibroma desmoplasico.

Es de suma importancia realizar estudios de inmunohistoquimica en el
diagnostico definitivo de estas lesiones, ya es necesario en base a estos
resultados, mantener en control al paciente debido al indice de recidiva que

presentan ciertas lesiones, como el fiboroma desmoplasico en nuestro caso.
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El fiboroma desmoplasico central es una neoplasia benigna de células
fusiformes del hueso y del tejido conectivo, es localmente agresivo e
invasivo, sin embargo no produce metastasis. Es una patologia bastante rara
(comprende menos del 1% de todos los tumores 0Gseos incluyendo
neoplasias 6seas benignas) y puede ocurrir en cualquier hueso del cuerpo.
En la region gnatica el fiboroma desmoplasico central afecta a la mandibula en
el 84% de los casos y al maxilar en el 16%. El 75% de los pacientes
afectados se presenta en gente joven menor de 30 afios y su distribucién en
cuanto a género es en la misma proporcion. Su diagnostico puede ser dificil
por su comportamiento clinico y las caracteristicas radiograficas pueden ser

confundidas con otras lesiones.

Clinicamente esta lesién se presenta como una masa asintomatica de
crecimiento de lento, sin embargo puede crecer de forma acelerada vy
destructiva. Se vuelve sintomatico cuando hay compresion de estructuras
nerviosas y puede confundirse con dolor dental en la zona afectada. Cuando

esta patologia afecta al seno maxilar puede cursar con sinusitis recurrente.

Las caracteristicas radiograficas del fibroma desmoplasico son muy
variadas e inespecificas, se presentan como una radiolucidéz unilocular o
multilocular, bien demarcada o de bordes difusos con expresion variable de
margenes esclerdticos. Frecuentemente la imagen radiografica sugiere
destruccion de la cortical, lo cual se confirma durante el abordaje quirdrgico.

La tomografia computarizada es de gran apoyo para el diagndstico,
estableciendo los limites del area ocupada por la patologia y observar el
grado de expansion, adelgazamiento o destruccion de la cortical.
Histol6gicamente el fiboroma desmoplasico esta compuesto principalmente
por fibroblastos y miofibroblastos en menor proporcién, las cuales se agrupan

de forma paralela o al azar. También lo conforma un abundante entramado
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de fibras de colageno y que estan distribuidas de forma uniforme o irregular,
y mantienen separadas a las células. Frecuentemente se encuentran
remanentes 0seos que pueden presentar resorcion osteoclastica lo que
evidencian el infiltrado de la lesién. El nucleo varia en su morfologia ya que
se observa tanto ovalado como elongado. Raramente se observan figuras

mitoticas sin embargo usualmente son ausentes.

Su tratamiento quirdrgico es mediante enucleacion o curetaje. El
curetaje llega ser suficiente al presentarse lesiones pequefias en la
mandibula, pero esta técnica se asocia a un alto grado de recidiva; cuando la
neoplasia se manifiesta de forma agresiva y se extiende a tejido blando
adyacente, se recomienda la una amplia reseccion quirargica. El tratamiento
de eleccidn es la excision local o enucleacion ya que la recurrencia es mucho

menor que el curetaje (de un 20 a 40% aproximadamente).
10. CONCLUSION

Dado que las caracteristicas clinico-radiograficas e histopatoldgicas,
son muy similares entre miofioroma y fibroma desmoplasico central, es
importante plantear un debate cientifico académico en el que se haga
resaltar la importancia de definir la estirpe histolégica haciendo uso de
estudios inmunohistoquimicos y asi establecer un diagndstico diferencial y
definitivo, a partir del cual se definira el manejo quirargico de la lesién.
Primeramente, el diagndstico descansa en el estudio histopatolégico, sin
embargo los hallazgos de ultraestructura celular son los que le determinan,
por lo que es de gran importancia realizar un perfil inmunohistoquimico de

este tipo de patologias y determinar el tipo de células que le conforman.
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11. GLOSARIO

Calponina (CALP): Anticuerpo que en su expresion inmunohistoquimica,
actia como un marcador de diferenciacion hacia musculo liso ya que
reacciona con dicha proteina, la cual estad implicada en la regulacion de la

contracciéon del misculo liso.

Actina de musculo liso (SMA): Inmunomarcador especifico para tumores
de musculo de origen muscular y para la diferenciacion de musculo liso. Este
anticuerpo reacciona con varios tipos de células de musculo liso como

células endoteliales y mioepiteliales.

Desmina (DES): Anticuerpo que reacciona con desmina, la cual es una de
las proteinas que conforman los filamentos intermedios del citoesqueleto
intracelular, en particular de células musculares. Raramente se expresa en

los miofibroblastos.

Vimentina (VIM): Este anticuerpo monoclonal reacciona con la proteina
vimentina. Dicha proteina forma parte de los filamentos intermedios y esta
presente en células de todas mesenquimales. Su uso diagnéstico, pero es

de utilidad como control de marcacion.

S-100: Es una proteina ligada al transporte del calcio. EstA compuesta por
dos subunidades alfa y beta. Como inmunomarcador, su principal valor es en

el diagndstico de tumores de origen neural.

CD34: Es un antigeno de las células progenitoras hematopoyéticas, tanto
linfoides, mieloides como endoteliales. En tumores de partes blandas es un
indicador potencial de diferenciacion vascular. Como inmunomarcador, es

importante utilizarlo acompafiado de otros anticuerpos para valor diagnéstico.
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