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INTRODUCCION

La fascitis nodular, descrita originalmente por Konwaler y colaboradores, en
1955 bajo el término fibromatosis pseudosarcomatosa subcutanea. Es definida
por la Organizacion Mundial de la Salud como una lesion benigna y con
probable crecimiento fibroblastico reactivo que se extiende de la fascia

superficial al tejido subcutdneo o musculos subyacentes.

Su etiologia permanece desconocida. Se ha sefalado histéricamente el
trauma como posible factor causante. No obstante solo se puede vincular en
menos del 15 % de los casos. Por otra parte Erickson-Johnson, relaciona el
desarrollo de fascitis nodular con la fusion de genes MYH9-USP6, lo que
explicaria una naturaleza neoplasica en contraste con la reactiva, sostenida a

lo largo de los afios.

Puede presentarse en cualquier momento de la vida, aunque con mayor
incidencia desde la 3.2 hasta la 5.2 décadas, sin predileccion de sexo. Se
localiza mas frecuentemente en miembros superiores y tronco. Su aparicion

en cabeza y cuello estan afectados en un 7-20% sobre todo en nifios.

En la cavidad oral es raro por lo que puede ser poco conocida por los Cirujanos
Dentistas .La ubicacion predilecta en la region oral es la mucosa y submucosa

yugal seguida por la mucosa labial, la encia y la lengua.

Debido a sus caracteristicas clinicas frecuentemente puede diagnosticarse
COmMO un sarcoma, pues se presenta como un nodulo de crecimiento rapido
gue puede alcanzar hasta 5 cm en un tiempo de 3 a 6 semanas, con una
elevada proliferacion de fibroblastos y actividad mitética. Por lo que el analisis
histolégico e inmunohistoquimico es esencial para determinar el manejo

quirdrgico apropiado evitando resecciones excesivas.

El objetivo del presente trabajo es realizar una breve revision de la literatura

de fascitis nodular en la cavidad oral.



1. GENERALIDADES DE TEJIDOS

1.1 Tejido fibroconjuntivo

El tejido fibroconjuntivo (TC) o también denominado “tejido de sostén”,
representa el “esqueleto”,! encargado de dar sostén al parénquima, asi como
brindarle a través de los vasos sanguineos la nutricion por medio de la
difusion.? El TC se caracteriza por contener células y también sustancias
extracelulares que en su conjunto se denomina matriz extracelular (MEC).! La

MEC esta integrada por fibras y por una substancia fundamental amorfa.?

El TC se presenta en todo el organismo, desempefiando funciones de caracter
mecanico, como unir y conformar conjuntos anatomicos realizando funciones
de defensa, mediante agregados celulares especializados en combatir y anular
tanto microorganismos invasores como sustancias nocivas,* por lo que se le

puede considerar como el medio interno del organismo.!

La amplia variedad de tejidos conjuntivos se refleja en la composicion y
cantidad de sus células, fibras y sustancia amorfa responsables de la gran

diversidad estructural, funcional y patolégica.®
Existen dos tipos de células principales del TC (tabla 1):

e Las fijas o propias : fibroblastos , macréfagos, adipocitos , mastocitos y
células madre adultas

e Las libres o migrantes : células provenientes de la sangre que, ejercen su
accion en el TC (linfocitos, células plasmaticas, neutrdéfilos, eosinofilos,

baséfilos, monocitos).5’

El Fibroblasto es una célula que deriva de células mesenquimatosas, y son
las mas abundantes del TC (Figura 1).>’ Su funcién es elaborar la MEC, tanto

fibras como la sustancia amorfa.’



Asimismo el fibroblasto también es participe en la produccién de factores de
crecimiento que controlan el crecimiento y la diferenciacion celular. Las
células con una actividad intensa de sintesis se denominan fibroblastos

mientras que las células metabdlicamente quiescentes se llaman fibrocitos.®

En su mayor actividad de sintesis y secrecion de matriz, presenta una forma
alargada con varias prolongaciones irregulares, posee un nucleo ovalado, de
cromatina fina, un nucléolo y citoplasma ligeramente basdfilo. En etapas de
menor actividad la célula muestra menos prolongaciones, el nacleo también
se alarga y la cromatina se condensa, el citoplasma aparece ligeramente
acidofilo.68

Froblastos ; Firéoitos
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Figura 1. Esquema de fibroblastos activos (izquierda) y fibroblastos quiescentes (derecha), en
la que se observa la morfologia externay la ultraestructura de las células. Los fibroblastos que
estdn implicados activamente en la sintesis de moléculas poseen una cantidad mayor de
mitocondrias, de gotas lipidicas, de complejo de Golgi y de reticulo endoplasmatico rugoso,
en comparacion con los fibroblastos quiescentes denominados a menudo fibrocitos.®
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Tipo de célula

Fibroblastos ,
condrocitos ,
osteocitos

Células plasmaticas
Linfocitos (varios
tipos)

Eosindfilo

Neutréfilo

Macrofago

Mastocito y basofilo

Célula adiposa

La MEC por su parte, se encuentra compuesta por fibras incluidas en una

Actividades mas representativas

Produccién de moléculas de la MEC (fibras y sustancia

fundamental).

Son células productoras de anticuerpos derivadas de linfocitos B.

Produccién de células inmunocompetentes.

Participacion en reacciones alérgicas; reacciones inmunoldgicas
(de defensa).

Fagocitosis de sustancias y de microorganismos extrafios
(bacterias).

Secrecion de citosinas y de otras moléculas dirigidas hacia otras
moléculas.

Liberacién de moléculas farmacoldgicamente activas.

Almacenamiento de grasas neutras.

Tabla 1. Funciones de las células del TC.”

matriz amorfa que contiene liquido tisular.! La matriz amorfa es un material

hidratado parecido a un gel

compuesto por

proteoglucanos y glucoproteinas los cuales se describen a continuacion:

e Glucosaminoglucanos. Son los heteropolisacaridos mas abundantes de la
sustancia fundamental.Estas moléculas representan polisacaridos de
cadenas largas, no ramificadas, compuestas por unidades de disacéaridos
gue se repiten.

e Proteoglucanos. Constituyen una familia de macromoléculas. Estan

configurados por proteinas y polisacaridos unidos en cadenas por enlaces

covalentes.

e Glucoproteinas. Grupos de proteinas localizadas en la MEC. Estan

compuestas por proteinas unidas a cadenas de glucdsidos. Actlan en la

estabilizacion de la MEC y se relacionan con la superficie celular.%10

glucosaminoglucanos,



Las fibras del TC estan formadas por proteinas que se polimerizan formando

estructuras muy alargadas. Los tres tipos principales de fibras del TC son:

Fibras de colageno. Son las més comunes del TC su grosor varia de 1- 10
UM .Se integran por haces filamentosos finos llamados fibrillas colagenas
de 0.2-0.5 um de diametro , segun el grado de desarrollo y en el tejido que
se ubiquen .Su funcién de las fibras es fuerza y flexibilidad , asi como
resistencia a la tension y la traccién longitudinal .®

Fibras reticulares. Son fibras muy delgadas, y no forman haces como las
fibras colagenas, sino finas redes. Son de aspecto fusiforme de 0.5 - 2 mm
de diametro. Pueden localizarse alrededor de adipocitos, células
musculares lisas, endotelio de capilares, nervios, endoneuro, medula 6sea
roja y tejido embrionario .Tienen como funcién dar sostén a los 6rganos
hematopoyéticos, linfopoyéticos y del sistema endocrino
fundamentalmente, ademas de encontrarse en algunos otros tejidos
formando la capa reticular de la membrana basal.®1!

Fibras de elastina. Las fibras elasticas se distinguen como hebras muy
delgadas de 0.2-1.0 um de diametro .Son producidas por los fibroblastos y
el musculo liso de vasos sanguineos por medio de la proelastina. Su
funcidn es proporcionar resistencia a la traccion y presion .Algunos de los
Organos que se caracterizan por tener abundantes fibras elasticas son las

arterias de conduccién como la aorta, el pulmén y la laringe 81!

La clasificacién del TC se basa en la proporcion de los tres componentes que

lo forman: células, fibras y MEC. Los principales tipos de TC son (tabla 2):"°

A) Tejido conjuntivo embrionario

Tejido conjuntivo mesenquimatico. Este tejido se halla principalmente en el
embrién. Se conforma por células del mesénquima y fibras reticulares finas

dispersas en una matriz semiliquida de sustancia fundamental.®



A)Tejido conjuntivo embrionario
Tejido conjuntivo mesenquimatico
Tejido conjuntivo mucoso
B)Tejido conjuntivo del adulto
Tejido conjuntivo propiamente dicho
Tejido conjuntivo laxo o areolar
Tejido conjuntivo denso irregular
Tejido conjuntivo denso regular
Tejido conjuntivo especializado
Cartilago
Hueso
Adiposo
Sanguineo
Hematopoyético

Linfoide

Tabla 2. Principales tipos de TC.”

Tejido conjuntivo mucoso. Se halla en el cordén umbilical. Consiste en una
MC especializada, de aspecto gelatinoso, compuesta principalmente por
acido hialurénico. La sustancia fundamental de este tejido suele

denominarse gelatina de Wharton.©

B) Tejido conjuntivo del adulto

Tejido conjuntivo laxo o areolar. Se caracteriza por tener muchas células y
pocas fibras, es blando y cede a la presién. La sustancia fundamental es
abundante y ocupa mas espacio que las fibras, estas estan entretejidas en
forma laxa y transcurren en todas direcciones. Se localizan debajo de los
epitelios, rodeando a las glandulas y vasos sanguineos pequefios. Por su

localizacion es el primer sitio donde ocurren las reacciones inflamatorias e
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inmunitarias, y por tanto, las células involucradas en el sistema de defensa

son mas abundantes en este tejido.’

Tejido conjuntivo denso. Predominan las fibras respecto a la cantidad de

células y de matriz amorfa. Lo podemos dividir en dos:

o Tejido conectivo denso irregular o no modelado. Contiene sobre todo
fibras de colageno. Las células estan dispersas y generalmente son de
un solo tipo, el fibroblasto. La disposicion irregular de sus fibras brinda
resistencia a los 6rganos y estructuras en las que se localiza ante la
distensién y el desgarre. Por lo que es factible encontrarlo en las
capsulas de algunos 6rganos, en la submucosa del tubo digestivo y en
la capa reticular de la dermis de la piel.?

o Tejido conectivo denso regular o modelado. Aqui los haces de fibras
colagenas adoptan una disposicion paralela bien ordenada. Este tejido
también presenta una escasez relativa de sustancia fundamental. Las
células orientan las fibras de modo que ofrecen mayor resistencia a las
fuerzas que normalmente actian sobre el tejido. Podemos encontrarlo
en capsulas fibrosas, vainas tabiques, estroma de algunos érganos y
dermis.?’

Cartilago. El cartilago es una forma especializada de TC. Esta formado por
células, los condrocitos y una abundante MEC. A diferencia de otros tejidos
conectivos, el tejido cartilaginoso no posee vasos sanguineos y es
alimentado por los capilares del TC que lo rodea (pericondrio). Dentro de
sus funciones esta brindar soporte a los tejidos blandos, revestir las
superficies articulares donde amortigua los choques, facilitar los
deslizamientos, y es necesario para la formacién y crecimiento de huesos
largos.>?

Hueso. El tejido 6seo es una forma especializada de TC que, al igual que

otros tejidos se compone de células y MEC. La caracteristica que distingue

al tejido 6seo de otros tejidos conjuntivos es la mineralizacion de su matriz,

gue produce un tejido muy duro capaz de proporcionar sostén y proteccion.
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El mineral es el fosfato de calcio en la forma de cristales de hidroxiapatita
[Ca10(PO4)s(OH)z] .>11

Tejido adiposo. El tejido adiposo también llamado “tejido graso”. Es el
organo encargado y especializado en el almacenamiento de energia en
forma de triglicéridos. Se diferencia de los demas tejidos principalmente
en la predominancia de células adiposas, también conocidas como
adipocitos, y poblaciones notablemente mas pequefas de fibroblastos,
macrofagos y mastocitos. Se halla principalmente en areas subcutaneas,
mesenterios, pelvis renal, alrededor de los rifiones, enlazado a la superficie
del colon, las glandulas mamarias y en tejidos conectivos laxos penetra
entre espacios y hendiduras.'?4

Tejido sanguineo. La sangre es un tejido conjuntivo liquido que circula a
traves del sistema cardiovascular. Esta compuesta por una matriz
extracelular liquida abundante en proteinas, llamada plasma , y elementos
celulares (leucocitos , eritrocitos , y trombocitos).*°

Tejido hematopoyético. La hematopoyesis (0 hemopoyesis) incluye tanto
la eritropoyesis como la leucopoyesis (desarrollo de los eritrocitos y
leucocitos, respectivamente) asi como la trombopoyesis (formacion de
plaquetas).Las células sanguineas tienen una vida media limitada; se
producen y se destruyen de manera continua. La hematopoyesis se
encarga de mantener una concentracién constante de los diferentes tipos
de células que hay en la sangre periférica.101>16

Tejido linfatico. Esta forma de tejido linfatico se denomina tejido linfatico
difuso o tejido linfatico asociado con mucosas (MALT, mucosa-associated
lymphatic tissue) por su relacion con las membranas mucosas. Se
encargan de proteger el organismo contra los agentes patégenos y son el
sitio de la respuesta inmunitaria inicial. Se ubica principalmente en el tubo

digestivo, las vias respiratorias y el sistema urogenital.®1°
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1.2 Tejido muscular

El tejido muscular (TM) esta formado por células alargadas que contienen una

gran cantidad de miofilamentos citoplasmaticos integrados por proteinas

contréactiles.® La interaccion de miofilamentos es la causa de la contraccion de

las células musculares.

Dos tipos de miofilamentos se asocian con la contraccion celular:

Filamentos finos: (6 a 8 um de diametro; 1,0 um de longitud) compuesto
principalmente por la proteina actina.
Filamentos gruesos: (15 um de didmetro; 1,5 um de longitud ) compuestos

por la proteina miosina I1.%’

El TM consta de tres elementos basicos:

Las fibras musculares tienen un origen mesodérmico y suelen disponerse
en haces o fasciculos, aunque a veces se presentan como elementos
aislados.

Una abundante red capilar, que proporciona oxigeno y sustancias
nutritivas, asi como la eliminacion de los materiales toxicos de desecho.
Tejido conjuntivo fibroso de sostén, con fibroblastos y fibras colagenas
elasticas. Los vasos sanguineos Yy nervios son conducidos por este tejido
conjuntivo, que también conserva unidas las fibras musculares y les
proporciona un sostén para que puedan ejercer con eficacia la traccion

producida por su contraccion.?>

En el organismo de los vertebrados existen tres tipos de musculatura bien

diferenciadas por su estructura, funcion y segun el aspecto de las células

contractiles (tabla 3).1416

A. Musculo esquelético, estriado voluntario. Se encuentra insertado en

huesos o0 aponeurosis, que constituye la porcién carnosa de los miembros

13



y las paredes del cuerpo. EI TC relacionado con el musculo esquelético se

organiza en tres tunicas con nombre propio (figura 2) :

gue forman los musculos.

formar un haz o fasciculo.

Epimisio. Es la vaina del TC denso que rodea todo el conjunto de fasciculos

Perimisio. Es la capa méas gruesa del TC que rodea un grupo de fibras para

Endomisio. Divisiones mas delicadas de tejido conjuntivo laxo que se

extienden desde el perimisio hacia fasciculos individuales, en donde

encierran a cada fibra en el fasciculo; estas divisiones relativamente

delgadas contienen capilares y fibras nerviosas.?>8

Caracteristicas

Localizacion

Formade la célula

Nucleo

Estrias
Control
Habilidad
contraer

espontdneamente

para

Musculo
esquelético
Musculos del
esqueleto y

estriados viscerales

(p. €.,
esoOfago , diafragma)

lengua
Célula grande
alargada, 10-100 pm
de didmetro , hasta

100 cm de longitud

Muchos periféricos

Presente

Voluntaria
No

Mdusculo cardiaco

Corazon , vena cava
superior e inferior y

venas pulmonares

Célula corta,
angosta, 10-100 um
de didmetro, 80-100
pum de longitud

Unico, central vy

rodeado por una

region yuxtanuclear
Presente
Involuntaria

Si

Tabla 3. Comparacion de los tipos de musculo*

Mdusculo liso

Vasos , Organos y

visceras

Célula corta ,
alargada , fusiforme,
0.2-2 um de
20-200

um de longitud

diametro

Unico central

Ausente
Involuntaria
Si
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Tejido muscular esquelético

Miofibrilla

(Relajado)

21 £

(Contraldo)

Fibras aisladas

Tejido muscular cardiaco

Disco intercalar

Niicleo en el sarcoplasma

Figura 2. Tipos de TM &

Los componentes celulares de la fibra del musculo esquelético son:

o

Nucleo. Las fibras del musculo esquelético contienen cientos de nucleos,
localizados justo por debajo del sarcolema. Los ndcleos son aplanados y
ovales en sentido longitudinal y estan dispersos a lo largo de la fibra.

Reticulo sarcoplasmatico. Es una disposicion de vesiculas membranosas
y tdbulos situados en el sarcoplasma, y por tanto, dispuestos alrededor

de las miofibrillas. Su funcién es regular la concentraciéon del Ca?* dentro

15



de las miofibrillas, lo que a su vez constituye el factor que determina la
interaccidn entre filamentos, generando la contraccion.

Sarcosomas. Estadn dispuestas en filas entre las miofibrillas en el
sarcoplasma. Desempefian una funcién en las reacciones que intervienen

en la produccion de la energia requerida para la contraccion.”8

Una fibra muscular esta repleta de subunidades de disposicion longitudinal

llamadas miofibrillas. Las miofibrillas son elementos contractiles que corren en

el eje mayor de las células y que explican la estriacién longitudinal que se

observa en todas las células musculares. La estriacion de la miofibrilla se debe

a la repeticion de unidades iguales llamadas sarcémero.®

El sarcomero es la unidad estructural y funcional de la miofibrilla. Cada

sacomero esta formado por la parte de miofibrilla que queda entre dos lineas

Z sucesivas y contienen una banda A que separa dos hemibandas | .La banda

A presenta una zona mas clara en su centro, la banda H (figura 3).2°

©)

Bandas A. Son anisotropicas (birrefringentes a la luz polarizada).Se
observan como bandas obscuras y estan formadas principalmente por
filamentos de miosina.

Bandas H. Es la zona clara de la banda A. Corresponde Unicamente a los
filamentos de miosina sin el traslape de actina.

Lineas M. Corresponden a la estructura transversal de unién que une la
porcibn media, mas gruesa, de los filamentos de miosina. Estan
constituidas por una proteina fijadora de miosina, denominada proteina C.
Bandas |. Son isotrépicas (presentan difraccion simple a la luz
polarizada).Son bandas claras formadas solamente por la parte de los
filamentos finos que no son invadidos por los filamentos gruesos.

Linea Z. Es el disco de anclaje de los filamentos delgados de actina de

dos sarcomeras vecinas mediado por la a-actinina.®
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Fibra muscular

Banda Linea Banda Banda™~~ .

/ H z A 1 B
(RIEEIS SIS
7 Micfibrilla
LineaM -* Z— Sarobmero—Z
’ Mdécula de actina G
P Oo og
oo
Microfilamentos
—
= 80835880833588°8528°88300
— ! Filamento de actina F
zZ |

Filamento de miosina

Cadenasligeras dela rmfsna ?0

Figura 3. Este esquema ilustra la estructura y la posicién de los filamentos
finos y gruesos del sarcémero. La estructura molecular de esos elementos aparece a

la derecha.®

Las fibras musculares esqueléticas se han clasificado en funciéon de su
velocidad de contraccion, su velocidad enzimética y su perfil metabdlico  en

tres variantes, mismas que se analizan a continuacion:

o Fibras tipo | o fibras oxidativas lentas. Son fibras pequefias que aparecen
rojas en las muestras frescas y contienen muchas mitocondrias y grandes

cantidades de mioglobina y complejos de citocromo. Son pobres en
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ATPasa, con gran cantidad de sarcomas los cuales generan resistencia al
agotamiento. Tienen respuesta lenta y latencia prolongada, por lo que
estan adaptadas para contracciones lentas, de larga duracién, para el
mantenimiento de la postura, como los misculos de la espalda.t’

Fibras tipo Ila o fibras glucoliticas oxidativas rapidas. Estas son las fibras
intermedias que se observan en el tejido fresco. Son de tamafio mediano,
con muchas mitocondrias y un contenido alto de hemoglobina. Son
capaces de realizar glucélisis anaerdbica.’

Fibras tipo Ilb o fibras glucoliticas rapidas. Son fibras grandes que se
observan de color rosa palido en las muestras en estado frescoy contienen
menos mioglobina y menor cantidad de mitocondrias que las fibras de tipo
| y lla .Tienen una baja concentracion de enzimas oxidativas pero
presentan una actividad enzimatica anaerobica alta y almacena una
cantidad considerable de glucégeno.*®

. Musculo visceral, liso involuntario. El musculo liso en general se presenta
como haces o laminas de células fusiformes pequefias y alargadas
(denominadas fibras) con finos extremos agudos. Las células musculares
lisas poseen un aparato contractil de filamentos delgados y gruesos, asi
como un citoesqueleto de filamentos intermedios de desmina y vimentina.
Se localizan principalmente en las paredes de las visceras huecas y en la
mayor parte de los vasos sanguineos.>18

. Musculo cardiaco, estriado involuntario. Es estriado y tiene el mismo tipo
de distribucién de filamentos contractiles que el musculo esquelético. Las
células musculares cardiacas (cardiomiocitos) son células cilindricas
cortas con un solo ndcleo posicionado centralmente .Estan unidas entre si
por discos intercalares para formas una fibra muscular cardiaca.
Conforman las paredes del corazén y se localizan en las paredes de los

vasos sanguineos principales adyacentes.®
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1.2.1 Fascia muscular

La fascia es una capa envolvente del tejido conjuntivo fibroso denso por debajo
de la piel .Se encargan de separar, soportar e interconectar 6rganos y
estructuras, permiten el movimiento de una estructura en relacién con otra y

el transito de vasos y nervios de una area a otra.*>19

Existen dos clases de fascias: la superficial o paniculo adiposo y la profunda
(Figura 4):

e Superficial. Es una capa de tejido conjuntivo laxo por debajo
inmediatamente de la piel y alberga la grasa, vasos, linfaticos, glandulas y
nervios.

Profunda. También llamada fascia de revestimiento , rodea a los musculos
y permite dar soporte a tejidos, como una vaina elastica.>18

Figura 4. Fascia superficial y profunda. 18
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2. LESION DE NATURALEZA REACTIVA

Las lesiones reactivas de la cavidad oral son proliferaciones no neoplasicas
con una apariencia muy similar a las lesiones neoplasicas benignas y se
asocian con irritacion cronica o trauma. Estas lesiones se deben
principalmente a factores locales como la placa y el calculo, seguidos por la
presencia de prétesis dentales mal ajustadas, tratamiento de ortodoncia y la
accion inducida por farmacos como una irritacién cronica que produce tejido
de granulacion (figura 5).2°?2.Son cominmente evidentes en la encia aunque

pueden estar involucrados otros sitios.?3

Figura 5.Lesion exofitica de aspecto benigno localizada en la mucosa labial interna, de varios
afios de evolucion. La lesiéon es dura a la palpacion, y circunscrita. La paciente refiere
morderse esa zona con frecuencia. Su tratamiento consiste en la extirpacion quirdrgica de la

lesién, en este caso mediante biopsia excisional.??

Estas proliferaciones son masas pediculadas o sésiles pueden llegar a ser

indoloras de diferentes colores, desde el rosa claro al rojo. El aspecto de la
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superficie es variable desde la masa lisa no ulcerada hasta la ulcerada. El
tamafo de la lesion puede presentarse de unos pocos milimetros a varios

centimetros.23

En el afo de 1999 Carpenter y sus colaboradores desarrollaron una
clasificacion la cual catalogo alaslesiones en 4 grandes grupos: metabdlicas,
inflamatorias, neoplasicas y del desarrollo. También se ha afadido una
categoria idiopética para incluir las lesiones de etiologia desconocida. Dentro
de las subcategorias de las lesiones Carpenter ubico a las lesiones de
naturaleza reactiva en la categoria de inflamatorias por presentar los
clasicamente signos cardinales de la inflamacion: enrojecimiento, hinchazon,
calor y dolor (Tabla 4).24 25

3. LESION DE NATURALEZA NEOPLASICA

Una neoplasia es un crecimiento autonomo de los tejidos que escapa a las
restricciones normales de la proliferacion celular y exhibe grados variables de
fidelidad con sus precursores. El proceso neoplasico no solo incluye la
proliferacion celular si no también la modificacion variable de la diferenciacion
de los tipos celulares incluidos. Por consiguiente, en cierto sentido, el cancer
puede verse como una “parodia’ del desarrollo normal. La semejanza
estructural de la célula neoplasica con la célula original puede permitir
conclusiones especificas en relacion con su fuente y conducta potencial. Los
tumores que permanecen localizados se consideran benignos, mientras que
los que se diseminan hacia areas distantes se llaman, malignos o canceres
(figura 6).26:27

En general, las neoplasias son irreversibles y su crecimiento es, en mayor

medida autbnomo. Hay varias observaciones importantes:
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Tumor Benignho Tumor Maligno

Figura 6. llustracién de los dos tipos de tumores: benigno (figura izquierda) y maligno (figura

derecha). %’

e Todos los tumores poseen dos componentes esenciales : 1) las células
neoplasicas , que constituyen el parénquima tumoral , y 2) el estroma
reactivo , compuesto por TC , vasos sanguineos y un namero variable de
células del sistema inmunitario adaptativo e innato.2®

e Las neoplasias derivan de células que de manera habitual mantienen una
capacidad proliferativa normal. Por lo tanto, las neuronas maduras y los
miocitos cardiacos no originan tumores.

e Un tumor puede expresar grados variables de diferenciacion, desde
estructuras de relativa madurez que imitan a los tejidos normales hasta una
acumulacion de células tan primitivas que las células de origen no pueden
identificarse.

e EIl estimulo causal de una proliferacion descontrolada puede no ser
identificable.

e Las neoplasias se originan a partir de mutaciones en los genes que regulan

el crecimiento celular , la muerte o la reparacion del ADN.?82°
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Por otro lado el descriptor principal de cualquier tumor, benigno o maligno, es
su célula o tejido de origen. La clasificacion de los tumores benignos es la
base para nombrar sus variantes malignas. El sufijo “oma” de los tumores
benignos va precedido por la referencia a la célula o tejido de origen. Por

ejemplo, un tumor benigno que recuerda a los condrocitos se llama condroma.

En general, la contraparte maligna de los tumores benignos suele tener el
mismo nombre, excepto el caso de “carcinoma”, que se aplica a los canceres
epiteliales y “sarcoma” para los de origen mesenquimatoso. Por ejemplo, un
tumor maligno del estbmago es un adenocarcinoma gastrico o un

adenocarcinoma del estémago.?5:2’

4. FASCITIS NODULAR
4.1 Definicion y etiologia

La fascitis nodular (FN) o también conocida como fibromatosis
pseudosarcomatosa subcutanea, fascitis infiltrativa o fascitis proliferativa. Es
definida por la Organizacion Mundial de la Salud como una lesion benigna y
con probable crecimiento fibroblastico reactivo que se extiende de la fascia

superficial al tejido subcutaneo o misculos subyacentes 303!

Su etiologia permanece desconocida. Se ha sefialado histéricamente el
trauma o infeccion como posible factor causante correspondiendo a una
reaccion inflamatoria local en el tejido conectivo fibroso. No obstante solo se

puede vincular en menos del 15% de los casos.3°

Algunos autores basados en la observacion de algunos casos de FN en
pacientes embarazadas o mujeres en periodo de lactancia. Proponen que la
estimulacion de receptores de estrégenos en los miofibroblastos podria

contribuir en la proliferaciéon de estas células.®°
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Subcategorias Ejemplos

Metabdlicas Hormonal Genético Seudohipoparatiroidismo
Adquirido Hiperparatiroidismo
Nutricional Genético Hipofosfatasia
Adquirido Raquitismo
Inflamatorias Trauma Fisico Fractura
Quimico Bifosfonato inducido

osteonecrosis

Radiacion Osteorradionecrosis

Reactivo Granuloma de células
gigantes, quiste 6seo

aneurismatico.

Infeccidn Bacteriana Osteomielitis
Inmunoldgico Artritis reumatoide
Neoplasia Benigno Ontogénico Amelobastoma , odontoma

No odondogénico  Fibroma osificante ,

osteoblastoma

Maligho Carcinoma Carcinoma intradgseo de

células escamosas

Sarcoma Osteosarcoma
Del desarrollo Genético Querubismo
Adquirido Quiste dentigero, quiste del

conducto nasopalatino

Idiopaticas Cavidad Osea idiopética,
displasia fibrosa,

osteosclerosis focal

Tabla 4. Sistema de clasificacion MIND para patologias de la mandibula.?
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Por ultimo, en estudios recientes se relaciona el desarrollo de la FN con la
fusion de genes MYH9-USP6, lo que explicaria una naturaleza neoplésica en

contraste con la reactiva, sostenida a lo largo de los afios.%?
4.2 Antecedentes histéricos

La FN fue reconocida como una lesion benigna especifica del TC en el
Hospital Memorial de Nueva York en 1944, aunque sus primeras experiencias

con esta enfermedad datan de 1941.3133

Posteriormente en el afio de 1955 fue descrita por primera vez en la literatura
por Knowaler y colaboradores. Estudiaron ocho casos de FN, la cual
denominaron bajo el término de fibromatosis pseudosarcomatosa subcutanea

debido a su gran similitud con el sarcoma.3*

En 1966 Mehrengan y colaboradores, describieron 17 casos de FN con sus
caracteristicas epidemiologicas, clinicas e histologicas proponiendo el término

“fascitis nodular” por ser mas breve y descriptivo.*®

Allen y colaboradores en 1972 en un estudio que realizaron de mas de 895
casos de FN, describieron las cuatro caracteristicas histolégicas mas
constantes de la FN que son: una disposicion en forma de S de los fasciculos
de los fibroblastos, espacios en forma de hendidura, glébulos rojos

extravasados y material mucoide intersticial.2®

En el afio de 1995 Sandra H. y colaboradores, realizaron un estudio
citogenético sobre un caso de FN en pechos donde encontraron la presencia
de una translocacién reciproca que involucraba el cromosoma 15, lo que ellos

concluyeron que esta lesién podria ser de naturaleza neoplasica.’

En 2011 Michelle R Erickson y colaboradores, confirmaron un nuevo gen de
fusién inducida por la translocacion, MYH9-USP6, que esta presente en la

mayoria de los casos de FN. Por lo que concluyeron que la FN podria ser, el
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primer ejemplo de una lesiébn humana autolimitada caracterizada por un evento

recurrente de fusion de genes somaticos.3?
4.3 Prevalencia e incidencia

La FN puede presentarse en cualquier momento de la vida, aunque con mayor
incidencia desde la 32 hasta la 52 décadas sin predileccion de sexo.3% 383 Se
localiza méas frecuentemente en miembros superiores 46% (especialmente en
el antebrazo), tronco 20% (particularmente en pared toracica y espalda) y
extremidades inferiores (15%).%° .La region de cabeza y cuello estan afectadas
en un 7-20% de los casos, sobre todo en nifios.3®

4.4 Caracteristicas clinicas e imagenologicas

Clinicamente suele presentarse como un nodulo solitario, aunque también
puede manifestarse en presentar multiples nédulos en una solo area o en

multiples sitios anatémicos (Figura 7 y 8) .4°

Se muestra como un nodulo circunscrito, no encapsulado de consistencia
blanda y elastica que puede extenderse hacia el tejido subcutaneo y los

musculos.41:42

Tiene un crecimiento rapido aproximadamente de 3 a 6 semanas con
margenes infiltrativos marcados .Pudiendo llegar a medir de 1 a 5 cm aunque

puede alcanzar mayor tamafio.3!32

Es generalmente asintomatico, aunque algunos pacientes pueden describir
dolor o sensibilidad en la zona o incluso presentar sintomas neuroldgicos si la

masa comprime algln nervio cercano.®?
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Figura 8.Imagen preoperatoria de la inflamacién que muestra vascularizacion.3®
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Pueden distinguirse tres tipos de FN segun su localizacion anatémica en

relacioén con la fascia:

e Subcutaneo. Es la forma mas comun, con formacién de nédulos redondos
u ovales relativamente bien circunscritos unidos a la fascia, que crecen
hacia arriba dentro de la hipodermis.

e Intramuscular. Se localiza en los musculos como un nédulo ovoide de
mayor tamafo que se une a la fascia.

e Fascial. Se localiza alo largo de la fascia, es la menos circunscrita y crece

a lo largo de los tabiques interlobulares de la grasa subcutanea.*344

El aspecto de las imagenes en FN se ha descrito como inespecifico e imitativo
de otras lesiones. Puede mostrar bordes infiltrantes en las imagenes a medida
gue se extiende a lo largo de los planos faciales y se infiltra en las estructuras

adyacentes, imitando un proceso maligno o invasivo.*

En el ultrasonido, se trata de nédulos de baja ecogenicidad, solidos y bien
delimitados, adheridos a la aponeurosis y con margenes que parecen
continuarse con la fascia. Puede existir algun grado de edema del tejido celular

circundante.6

En la tomografia computarizada se mostrara isodensa, en comparaciéon con

los misculos adyacentes (Figura 9).47 48

En la resonancia magnética la lesion aparece a menudo como una sefal
homogénea en secuencia T1 isointensa y muestra una sefial heterogénea
intermedia a alta con diferentes patrones de mejora en secuencias
potenciadas en T2 .Se atribuye a los componentes variables y la celularidad
en la histologia. Generalmente la intensidad de la sefal de las lesiones con
subtipos mixoides o celulares son hiperintensas en la secuencia T2, mientras
gue la intensidad de la sefial en el tipo fibroso sera hipointenso en todas las

secuencias (Figural0).46-48
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No se han encontrado hallazgos patognoménicos en las pruebas de imagen
como la tomografia computarizada  y/o la resonancia magnética nuclear
.Como hallazgo descriptivo inespecifico es hipercaptante en la tomografia de
emision de positrones (PET) con flor -18 — flurodesoxiglucosa (F-18-FDG).*°

Figura 9. Imagen axial de la TC (ventana tejidos blandos) donde se objetiva un aumento

nodular de los tejidos blandos adherido al hueso frontal del lado izquierdo. 4®

Figura 10. A) Ultrasonido: vista sagital derecha de la parétida que muestra una masa
hipoecoica. B) MRI VIBE: vista axial que muestra una masa hipointensa T1 con realce
periférico posterior al contraste. C) MRI STIR: vista axial que muestra una masa hiperintensa
T2.MRI indica resonancia magnética; STIR, recuperacién de inversion de tau corta; VIBE

secuencia de retencion respiratoria interpolada volumétrica.®
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4.5 Caracteristicas histopatologicas

La FN suele ser una masa bien circunscrita, pero no encapsulada (Figura
11).3%41 Est4 compuesta por una proliferacién fibroblastica y miofibroblastica
dispuesta en cortos fasciculos y haces desordenados, en forma que se ha
denominado “en pluma”, o en forma de S inmersos en una matriz mucoide,

acompanados por pequefias cantidades de colageno.3850

Los nucleos son ovales o redondeados, sin irregularidades. Las mitosis

pueden ser frecuentes pero no se aprecian formas atipicas.3%46

Es frecuente la presencia de una red capilar con extravasacién de eritrocitos.
Se pueden observar linfocitos, histiocitos y células gigantes multinucleadas

dispersos en toda la lesion.>°

Figura 11. La lesién esta representada por una proliferacién bien circunscrita pero no
encapsulada de células fusiformes dentro de la lamina propia (hematoxilina-eosina 25x en el

original) *°

Las lesiones en la FN pueden dividirse principalmente en tres tipos basados
en una gama de caracteristicas histolégicas: mixoides, celulares y fibrosas.
(Tabla 5).4
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Los hallazgos histolégicos de la FN son muy variables y dependeran de la
edad de la lesion .Las lesiones tempranas son mas celulares, mientras que las
lesiones con mas tiempo de evolucién son menos celulares y mas fibrosas. El
estroma hialinizado con colageno de tipo queloide se observa en lesiones de
prolongada duracién con o sin formacién pseudoquistica (Figura 12).47

Se han descrito variantes morfologicas de la FN : la fascitis intravascular en la
cual se produce una proliferacion dentro de las arterias y venas de pequefio y
mediano calibre, la fascitis osificante cuando hay presencia de hueso o tejido
osteoide , la fascitis craneal y la fascitis proliferativa con células de aspecto

ganglionar caracteristico.3!

Tipo Histologia
Mixoide Nlcleos vesiculares, disposicion celular
aleatoria.

Abundante estroma mixomatoso.
Muchos capilares inmaduros.
Muchos glébulos rojos y células
inflamatorias.
Intermedio (celular) Mayor celularidad.
Menos sustancia de base.
Fibroso Fibroblastos en forma de huso con nicleos
pequefios.
Aumento de colageno, dispuesto de forma

compacta.

Tabla 5. Subtipos histoldgicos de FN.*!
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4.6 Diagnoéstico diferencial

La FN ofrece dudas en cuanto al diagnéstico. Aunque presenta rasgos
caracteristicos propios, la FN comparte muchas caracteristicas con el
fibrosarcoma/sarcoma, leiomiosarcoma, neurofibroma y otras entidades. El
crecimiento acelerado, y la extensién a estructuras vecinas son similares a los

observados en algunos procesos malignos.

El diagnéstico diferencial debe realizarse con otras entidades
mesenquimatosas benignas y malignas (tabla 6).#°! El sarcoma se
caracteriza por un tamano relativamente mayor de las lesiones (>4cm) y por
un marcado grado de pleomorfismo y numerosas figuras mitoticas andmalas,

gue no se encuentran en la FN.5!

El neurofiboroma se asemeja a la FN por ser lesiones no encapsuladas
compuestas por células fusiformes, pero histologicamente carece del
componente inflamatorio y extravasacion de eritrocitos, rasgos tipicos de la
FN.41’52
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Figura 12. Tipico caso de FN compuesto de células fusiformes que se disponen en cortos
fasciculos intersectados dentro de un estroma suelto acompafiado de eritrocitos
extravasados y linfocitos dispersos (A).Formas hipercelulares (B), Mixoides (C), y formas
fuertemente hialinizadas (D).Casos ocasionales que contienen &reas combinadas
(E).Degeneracion del estroma mucoide(F).Presencia de pequefias células gigantes

multinucleadas que vas desde escasas(G) hasta numerosas (H).#
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Lesiones benignas
Fascitis Nodular
Fibromatosis
Fibroma

Neurofibroma

Lesiones malignas
Fibrosarcoma
Liposarcoma
Hemangiosarcoma

Rabdiosarcoma

Leiomioma Leiosarcoma

Neurilemoma Neurosarcoma

Histiocitoma Fibroso Histiocitoma Fibroso Maligno
Mixoma Mixosarcoma

Tumor Desmoide
Miositis Proliferativa

Tejido de granulacién

Tabla 6. Diagndstico diferencial de tumores de células fusiformes. 4

4.7 Biologia molecular de la fascitis nodular

La inmunohistoquimica presenta positividad para HHF35, SMA y vimentina,

lo que indica la proliferacion de miofibroblastos o fibroblastos (Figura 13).3846
Presentan negatividad para la proteina S-100, desmina y keratina.3846

La inmunotincion de CD34, CD56, CD99 y bcl-2 ayuda a excluir los tumores

solitarios.46: 53

La positividad del CD-68 (KP1), un marcador de lisosomas, se puede
identificar en macrofagos y células gigantes de estas lesiones, e incluso en un
pequefio numero de células fusiformes, indicando la adquisicion de

propiedades fagociticas (Figura 14).46

Le expresion del Ki-67 se correlaciona con la actividad mitética y demuestra

un indice de proliferacion variable.3!
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Figura 13. A. Las reacciones inmunohistoquimicas fueron positivas para SMA. B. Las

reacciones inmunohistoquimicas fueron positivas para vimentina.*®

Figura 14. En la inmunotincion CD68 se destacan los histiocitos intralesionales y pequefias

células gigantes multinucleadas.*®

4.8 Tratamiento pronostico

La escisiobn completa quirdrgica conservadora sigue siendo el tratamiento de

eleccién para estas lesiones benignas.343 51 Sin embargo autores sugieren un
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enfoque mas conservador al tener un buen diagnéstico después de haberse
realizado una biopsia insicional, recomiendan un periodo de seguimiento de 2
meses, si después de este tiempo no ha habido una mejoria se debera de

realizar la escision completa de la lesién.>!

El pronédstico para este tipo de lesiones es bueno ya que la recurrencia es
rara de 0.4 a 1.0 % .Por lo que en caso de recurrencia se indica
probablemente un diagnostico preliminar incorrecto en lugar de una verdadera

recurrencia. (Figura 15 y 16).51:52.54

Figura 15. Aparicion clinica del tumor inicial .Se diagnosticé clinicamente como una masa
subcutanea (10 x 10 mm) en el antebrazo derecho como FN.%*

(a) (b)

Figura 16. Comparacion del tumor inicial y tumor recurrente. (a) La MRI mostro una masa (9
x 6 mm) la cual se diagnosticé como FN. (b) Cuatro afios después mas tarde, se encuentra

una recidiva en el mismo sitio anatémico la cual también fue diagnosticada como FN.>
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5. FASCITIS NODULAR EN CABEZA Y CUELLO

5.1 Prevalencia e incidencia

La localizacién en cabeza y cuello se describe en 7 a 20 % de los casos, sobre
todo en nifios (Figura 17).38 5 Su localizacion mas frecuente es en la piel de
la cara, la regién parotidea, tejido subcutaneo de la mandibula y en la regién

malar o zigoma.>5-57

Otras localizaciones mas infrecuentes son los tejidos intraorales, en la region

nasal, ocular, labial y en seno maxilar.>®

El subtipo intramuscular es relativamente mas frecuente en cabeza y cuello

gue en otras areas anatémicas.*®

Figura 17.Caso clinico de FN. Perfil frontal que muestra asimetria facial.’
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5.2 Caracteristicas clinicas

Generalmente se presenta como una tumoracion aislada de crecimiento rapido
de consistencia blanda y poco dolorosa a la palpaciéon. Puede provocar
distorsion tisular e imitar tumores malignos del TC, especialmente cuando la

incidencia es en nifios.>!

Las lesiones en la mayoria de los casos miden menos de 5 cm, aunque en

ocasiones pueden alcanzar mas de 10 cm.>’

Debido a que el subtipo mas frecuente en cabeza y cuello es intramuscular,
este presenta la peculiaridad de no estar bien circunscrito y por lo general se
extiende a la grasa subcutanea por lo que se puede confundir con el tejido

subcutaneo.*?

Menos frecuentemente puede asociarse a compresion del nervio periférico,

produciendo parestesias.>®
5.3 Tratamiento y prondstico

Dentro del manejo de una lesion nodular en cabeza y cuello es fundamental
realizar una biopsia de la tumoracién debido a la multitud de posibles
diagnosticos y a la posible confusion con lesiones sarcomatosas por su

similitud clinica e histoldgica.*

La biopsia por aspiracion con aguja fina (FNA), puede ser engafiosa para el
diagndstico citologico preoperatorio de la FN, pudiendo facilmente confundirlo
con una neoplasia maligna, lo que conduce a un tratamiento quirdrgico

innecesario.*8

Sin embargo si la FN es diagnosticada definitivamente por la FNA, en algunos

casos durante 4 o 8 semanas se puede conducir a una regresion espontanea.

30,48
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Se ha reportado el uso de inyeccion intralesional de triamcinolona (TA ILI) y
laser de CO: principalmente en el rostro lo cual ha demostrado una regresion
de lalesion. Esto es debido a que una escision completa en esta zona presenta
mayor preocupacion de tipo estético para los pacientes (Figura 18).5°

El tratamiento de la FN en cabeza y cuello el cual se reporta en la mayor parte

de la literatura es fundamentalmente quirdrgico el cual consiste en una
escision completa de la lesién. Se ha notificado la regresién espontanea de
la FN tras una escision quirdrgica incompleta (Figura 19).%8

Si se produce una recurrencia, debe considerarse un diagnostico alternativo,

que incluya la consideracion de un proceso maligno.*®

Figura 18. Fotografias de pacientes tratadas con el método no quirdrgico. (A) Un nodulo
marrén de tamafo de frijol en la nariz. (B)Tres meses mas tarde, después de tres sesiones de
tratamiento con laser de CO:2 e inyeccion intralesional de (TA ILI). (C)Un nodulo eritematoso
en forma de cupula en la nariz. (D)Tres meses despugs, tras tres sesiones de tratamiento con
laser de CO2.5°
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Figura 19. Escision quirtrgica completa.>8

6. FASCITIS NODULAR EN CAVIDAD ORAL

6.1 Estructuras topograficas mas afectadas

Resulta extremadamente rara la presentacion en la cavidad bucal; la
ubicacion predilecta es la mucosa y submucosa yugal seguida por la mucosa

labial, la encia y la lengua.38°
6.2 Prevalencia e incidencia

En cuanto al momento de aparicion cronoldgica, se indica mayor proporcion
de casos entre la tercera y quinta décadas y es raro que se presente en los
adultos mayores de 60 afios. Si bien la mayoria de los autores mencionan

incidencias similares en ambos sexos para FN a nivel general, en analisis
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recientes se advierte una predileccion femenina en FN con presentacion en

cavidad oral.38:39:51
6.3 Caracteristicas clinicas

Comunmente, la presentacion tipica de FN es de rapido crecimiento, pero en
la cavidad oral la localizacion de FN muestra tasas de crecimiento variables,
que pueden ser lentas y progresivas o repentinas y rapidas.*®

Al examen clinico se le describe como un tumor de rapido y brusco crecimiento
(hasta 3-4 cm), bordes bien circunscritos, consistencia firme a la palpacion,

coloracion similar a la de la mucosa normal, e indolora (Figura 20).38:53.60,61

Se citan como posibles diagnésticos diferenciales benignos el fiboroma, el
granuloma piodgeno, la hiperplasia fibroepitelial, el granuloma gigantocelular
periférico o el tumor de glandulas salivales menores y como malignos distintas
estirpes de sarcoma.>!

Figura 20. Vista clinica de la lesion.®!

6.4 Tratamiento y prondstico

Algunos autores concluyeron que la FN de subtipo mixoide puede llegar a ser

mas fibroso gradualmente con el tiempo lo que con lleva a una regresion
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espontanea de la lesion. Sin embargo el mecanismo de regresion espontanea
por biopsia incisional aun no es claro y hay escasos estudios en la literatura
(Figura 21). *®Ya que en su contra parte hay un caso clinico reportado con
crecimiento marcado y brusco luego de realizarse la biopsia incisional (Figura
22).52

Por lo que un algoritmo clinico racional que sugieren para este tipo de lesiones
es: después de una biopsia incisional obligatoria, debe considerarse un
periodo de seguimiento de 4 a 6 semanas debido a la posibilidad de una

regresion espontanea de la lesion.*8

Si laresolucion no se produce después de este periodo, se debera realizar una
escision completa de la lesién.%®

Figura 21. A) Aspecto clinico como nodulo en la mucosa bucal. B) La lesion después de un
mes de haberse realizado la biopsia incisional, mostrando signos de regresion. C) A los dos

meses de la biopsia incisional, es posible notar una regresién significativa de la lesion.>®
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En cuanto a la aplicacion de la enucleacion sin margenes de seguridad como
tratamiento definitivo aparenta poca polémica, con 1 a 2% de recurrencias. Por
otro lado algunos autores sugieren la escision con margen de seguridad de 0.5

cm.3!

Aunque es muy poco frecuente que se presente una recurrencia, la aparicion
de la misma obliga a realizar una revisién y comprobacion del diagnéstico

inicial.38

Figura 22. (A) Aspecto de la lesion en la parte inferior de la cara y en la parte intraoral (B)
muestra un rapido crecimiento después de la biopsia incisional. (C) Corte de la lesion después
de la escision (40 x 29 mm). (D) Vista intraoral de cuatro afios después de realizarse la escision

completa de la lesién la cual no muestra recurrencias.5?
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