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Resumen

Las tumoraciones del pene son raras en la edad pediatrica; ain mas el miofibroma de
pene. Describimos el caso en un nifio de 2 afios de edad con dos noédulos asintomaticos
en la region ventral, las cuales se detectaron al primer el afio de vida. Se tom6 una biop-
sia escisional de las dos lesiones de aspecto fibroso. El estudio histopatologico reveld
dermis profunda con neoplasia mesenquimatosa benigna y patrén nodular, con bordes
mal definidos, no encapsulada, separada de la epidermis por un segmento de dermis
reticular sin alteraciones; los ases de miofibroblastos alargados fueron positivos para
vimentina y actina.

Durante el seguimiento de 24 meses, el paciente se ha mantenido asintomatico, sin evi-
dencia de nuevas lesiones.

Los miofibromas solitarios son una neoplasia benigna rara que hasta el momento s6lo
puede ser diagnosticada mediante el estudio histopatologico. La escision de la lesion es
a menudo curativa. Se debe continuar con el seguimiento por el riesgo de recidiva. El
miofibroma se debe de incluir en el diagnostico diferencial de las tumoraciones en pene.
Para nuestro conocimiento este es el quinto caso con miofibroma del pene, pero el pri-

mer caso con dos miofibromas.



Abstract

Penile tumors are rare in children; penile myofibroma is even rarer. We describe the
case of a two years old caucasian male with 2 asymptomatic nodules detected in the
ventral penile region. An excisional biopsy was performed of both lesions, being fi-
brous. The histopathology report indicated deep dermis with benign mesenchymal neo-
plasm and nodular pattern of ill-defined borders, unencapsulated separated from the
epidermis by a segment unaltered of reticular dermis; the arrays of elongated myofibro-

blasts were positive for vimentin and actin.

After 24 months of follow-up, the patient has remained asymptomatic, with no evidence
of new lesions. Solitary myofibromas are a rare benign neoplasm which can only be
diagnosed by histopathology. Excision of the lesion is often curative. It must be contin-
ually monitored to rule out the risk of recurrence. Myofibroma should be included in the
differential diagnosis of penile tumors. To our knowledge this is the fifth case of penile

myofibroma, but the first one with the presence of two myofibromas.



Introduccion

Las tumoraciones de pene son infrecuentes en la edad pediatrica; el miofibroma cutaneo
de pene es alin mas raro. La Miofibromatosis infantil (MI) es una tumoracién fibrosa,
benigna y rara, caracterizada por el desarrollo de nédulos que pueden localizarse en la
piel, muasculos estriados, huesos y en visceras, lo que ofrece un amplio espectro de sin-
tomas clinicos. Puede ser congénita o desarrollarse en los primeros meses de vida, pre-
sentandose en un 90% de los casos antes de los dos afios de edad; su etiologia aun es
desconocida.!*

Fue descrita por Stout y Murray en 1942 quienes la denominaron como hemangioperici-
toma.® Posteriormente, en 1951 Williams y Schrum la denominaron como fibrosarcoma
o fibromatosis congénito y en 1981 Chung y Enzinger la llamaron miofibromatosis in-
fantil en lugar de fibromatosis congénita generalizada, en base a los hallazgos encontra-
dos por microscopia, estableciendo la estirpe celular y sefialando el prondstico en fun-
cién de la localizacion y afectacion. Finalmente, en 1989 Smith y sus colaboradores
dieron el término de “miofibroma” refiriéndose a lesiones tnicas y “miofibromatosis” a
lesiones multiples, que fueron, que fueron aceptados por la Organizacion Mundial de la
Salud.!->4

Los miofibromas de la infancia pueden ser solitarios, multicéntricos o generalizados;
involucran tejidos blandos, huesos u 6rganos abdominales. Hasta el 75% de los pacien-
tes afectados presentaran una lesion Unica, siendo mas frecuente a nivel cutaneo (tejidos
blandos). En caso de presentar lesiones multiples se denominard MI, por lo que se debe
evaluar si existe afectacion visceral debido al alto porcentaje de mortalidad.> A conti-
nuacion, se presenta el caso de un lactante con dos lesiones solidas, no dolorosas situa-

das en la region ventral del pene, con 12 meses de evolucion.



Objetivo General

Conocer la presentacion clinica de los Miofibromas cutaneos del pene en la poblacion

pediatrica.

Objetivos Especificos
1. Realizar una revision de la literatura de los pacientes con Miofibroma cutdneo
de pene reportados en la literatura
2. Describir los diferentes presentaciones de la patologia Miofibromatosis infantil
3. Reportar el tratamiento quirargico realizado en este paciente y su evolucion en

un periodo de 24 meses



Presentacion del Caso

Masculino de dos afios de edad, que inicid su padecimiento al afio de edad con dos ma-
sas en la cara ventral del pene. Estas lesiones presentaron un crecimiento en un periodo
de 23 meses. A la exploracion fisica se observaron dos tumoraciones de 2 x lemy 2 x
2cm, cubiertas por la piel la cual es similar al resto del cuerpo del pene, de consistencia
solida, no dolorosas moviles, de bordes bien delimitados (Figura 1). Se realizé biopsia
escisional de las dos lesiones en un solo bloque; ésta incluy¢6 la fascia de Buck que se
mantenia adherida a las tumoraciones, macroscopicamente las lesiones presentaban un
aspecto fibroso, induradas y de color nacarado.

El informe histopatologico describid epidermis sin alteraciones patologicas; en la der-
mis profunda se identificé una neoplasia mesenquimatosa benigna con patréon nodular
de bordes mal definidos, no encapsulada aislada de la epidermis por un segmento de
dermis reticular sin alteraciones (Figura 2). A mayor aumento se observo que los haces
cortos fueron mal definidos y entrecruzados, mientras que los haces de miofibroblastos
alargados son fusiformes, con vasos capilares de paredes delgadas (Figura 2b). Los ha-
ces largos fueron positivos para vimentina y actina (Figura 2¢). Con la tincion de Mas-
son se observaron de color azul los haces gruesos de coldgena que forma parte de la
neoplasia, que se encuentra entre los miofibroblastos (Figura 2d). Durante el seguimien-
to de 24 meses, el paciente se ha mantenido asintomatico, con buena evolucidén postqui-

rargica, sin evidencia de nuevas lesiones en el pene.



Discusion

Los miofibromas de la infancia son mas frecuentes en el sexo masculino con una rela-
cion 2:1 H:M.® Su etiologia e incidencia aun es desconocida, al parecer con un patrén
familiar, autosémico dominante de penetrancia reducida. Son mas frecuentes las lesio-
nes solitarias.”® Pese a ser una enfermedad de baja incidencia, se considera como el
tumor fibroso mas frecuente en la etapa neonatal y primera infancia. 2

Existen tres patrones de presentacion clinica:

Solitario. Caracterizada por ser una lesion unica que afecta la piel y/o los musculos de
la cabeza, el cuello o el tronco; es la forma més comun de presentacion: 50 - 75% de los
Ccasos.

Multicéntrica. Ocurre en 25 a 50% de los casos y se divide en:

Multicéntrica multiple sin afectacion visceral. Con lesiones en la piel, musculos.
Multicéntrica multiple con afectacion visceral. Con lesiones multiples de la piel,
musculos, huesos, pulmones, corazon y aparato gastrointestinal. -2

La forma habitual de presentacion de los miofibromas solitarios es la de un moédulo
subcutaneo o bien una lesion indolora en dermis, firme a la palpacion, de color violaceo
a rosaceo, su mas frecuente ubicacion es la cabeza, cuello y tronco, pero se han descrito
casos aislados en genitales y extremadamente raro a nivel visceral.’ La forma multicén-
trica afecta mas comunmente piel, tejido celular subcutaneo, musculo, hueso (predomi-
nantemente craneo) con o sin afectacion visceral (corazon, pulmon, rifidn y aparato di-
gestivo) y raramente en sistema nervioso central.”? Las manifestaciones de la forma

multicéntrica visceral o generalizada serdn en base al 6rgano afectado y su extension.



La forma generalizada esta asociada con afeccion visceral y se encuentra en 39% de los
casos de miofromatosis multicéntrica, que habitualmente tiene mal prondstico alcan-
zando una mortalidad de 76% debido a complicaciones cardiopulmonares o gastrointes-
tinales. '+1?

Los estudios radioldgicos son de utilidad para evaluar la extension de la enfermedad, asi
como determinar la existencia de progresion o recurrencia.

El diagnéstico diferencial del miofibroma incluye: neurofibroma, hemangioma, neuro-
blastoma metastasico, leucemia y sarcomas (fibrosarcoma infantil), fascitis nodular,
hamartoma de musculo liso, leiomioma cutdneo, dermatomiofibroma, schwanoma ple-
xiforme, mixoma de vaina nerviosa, fibromatosis peneana (Enfermedad de La Peyro-
nie), tumor fibrohistiocitico, histiocitosis de las células de Langerhans, tumor miofibro-
blastico inflamatorio, tumores desmoides o epidermoides. Por tal motivo, el estudio
histopatologico es parte fundamental para realizar el diagndstico definitivo, encontrando
una proliferacion de células formadoras de coldgeno, de formas ovoides o ahusadas,
entrelazadas con 4areas centrales vasculares que muestran caracteristicas
imunohistoquimicas y electronicas intermedias entre fibroblastos y células de musculo
liso.

Las células en el miofibroma se agrupan en forma de nddulos, alternando areas
hipercelulares con otras hipocelulares que pueden tener necrosis central con o sin
calcificacion y generalmente con un patrébn muy caracteristico similar al
hemangiopericitoma. Algunos autores consideran que el hemangiopericitoma y la mio-

fibromatosis son una misma entidad patologica, pero en estadios diferentes de madura-
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cioén. Pueden estar bien circunscritas o infiltrar tejidos vecinos de manera digitiforme.

En nuestro caso se reportd en una de las tumoraciones, bordes quirtirgicos positivos.

Las determinaciones inmunohistoquimicas en el fenotipo miofibroblastico, mostraran
positividad para vimentina y actina que se encuentra presente en musculo liso, mientras
que los marcadores vasculares (S100 y CD34) seran negativos.>®

En general los miofibromas de tejidos blandos y 6seo tienen buen prondstico por ser de
cardcter benigno y frecuentemente se recomienda tratamiento conservador con evalua-
cion periodica hasta la regresion espontanea, la cual es secundaria a la apoptosis masiva
en uno o dos anos, especificamente para la lesion solitaria e incluso para las lesiones
multicéntrica que no tienen compromiso visceral. Sin embargo, el tratamiento quirtrgi-
co mediante la escision completa debe de intentarse para lesiones solitarias que no pre-
sentaron involucion, detectar malignidad o bien si hay 6rganos vitales involucrados, en
sitios de riesgo o sintomadticos. En caso de presentar una reseccion incompleta algunas
publicaciones sugieren realizar posteriormente una nueva escision ya que en 5 a 10% se
puede presentar recidiva en el caso de lesion solitaria.”!! Otras modalidades de trata-
mientos que se pueden utilizar en lesiones sintomaticas, irresecables o generalizadas son
el interferon alfa, radioterapia, uso de glucocorticoides o la quimioterapia convencional
(vincristina, actinomicina D y ciclofosfamida, metrotexate).!-?

Los tumores de los genitales son extremadamente raros; aun mas el miofibroma de pe-
ne, del cual se han descrito cuatro casos en la literatura: dos se localizaron en glande,
uno en region penoescrotal y otro en el prepucio dorsal. Al incluir nuestro caso, 80% de
los miofibromas de pene se presentaron antes de los dos afios de edad. Para nuestro co-

nocimiento, no existe informe en la literatura sobre la aparicion dos miofibromas en
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pene. Las lesiones en nuestro paciente se clasificaron como multiples sin compromiso

visceral, ya que se encuentra delimitado a una sola region y no se extiende a 6rganos

abdominales, ni tordcicos o huesos. A pesar de que el informe histopatoldgico indicéd
extension a uno de los bordes, se optd por tratamiento conservador con vigilancia, sin

presencia de recidiva durante el seguimiento de 24 meses.
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Conclusiones

Existe poca evidencia debido a los escasos casos publicados, lo que condiciona que no
existan guias de practica clinica; sin embargo, podemos concluir que la escision de la
lesion es a menudo curativa en la presentacion solitaria o multiple sin afectacion visce-
ral. Sugerimos realizar estudios de extension con la finalidad de descartar afectacion
visceral o recidivas, ya que la presencia de multiples lesiones modifica el prondstico y
tratamiento. El miofibroma debe ser incluido en el diagndstico diferencial de las tumo-

raciones en el pene.
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Leyendas
Figura 1. Fotos clinicas de las tumoraciones en pene, reseccion y resultado postquirur-
gico

Figura 2. Cortes histopatoldgicos e inmunohistoquimica del miofibroma. a) La linea
punteada delimita el borde inferior del miofibroma no encapsulado aislado de la epi-
dermis por un segmento de dermis reticular. b) La fecha indica un miofibroblasto alar-
gado fusiforme. c) La flecha indica un miofibroblasto positivo para vimentina y actina.
d) Tincion de Masson muesta en color azul los haces gruesos de colagena, entre los
miofibroblastos.
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Imagenes

Figura 1.
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Figura 2.
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