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1.- Antecedentes

El tejido fibroconectivo se encuentra constituido por fibroblastos y la matriz
extracelular. Los fibroblastos son los encargados de la produccién de la colagena
tipo I, coldgenatipo Il, fibras reticulares (colagena tipo Ill) y fibras elasticas. La matriz
extracelular estd conformada por glucoproteinas como la fibronectina, la laminina,

el acido hialurénico y los glucosaminoglucanos ®.

Los fibroblastos son células de forma ahusada, sus nucleos son ovales, de bordes
lisos, la cromatina es vesicular con presencia de hasta dos nucleolos poco
aparentes; el citoplasma es eosinéfilo a basoéfilo dependiendo de su indice de
actividad. Ultraestructuralmente contienen numerosas cisternas de reticulo
endoplasmico rugoso, un complejo de Golgi grande con vesiculas llenas de material
granular y escasas mitocondrias y ribosomas. Los miofibroblastos comparten
caracteristicas tanto de fibroblastos y células de muasculo liso e

inmunohistoquimicamente expresan vimentina, actina de musculo liso y desmina @,

De acuerdo con la organizacion mundial de la salud las lesiones fibroblasticas y
miofibroblasticas se clasifican en cuatro categorias dependiendo de las
caracteristicas clinicas, caracteristicas histolégicas y comportamiento bioldgico:
tumores benignos, tumores intermedios localmente agresivos, tumores intermedios

raramente metastatizantes y tumores malignos (tabla 1) @,

Benignos Fascitis nodular
Fascitis proliferativa
Fascitis isquémica
Miositis osificante
Fibroma de la vaina tendinosa
Fibroblastoma desmoplasico
Elastofiboroma
Angiofiboroma de tejidos blandos
Fibroma pleomorfico
Fibromatosis digital infantil
Angiofiboroma nasofaringeo
Intermedios (localmente agresivos)  Fibromatosis tipo palmar/plantar
Fibromatosis tipo desmoide



Intermedios (raramente Dermatofibrosarcoma protuberans
metastatizante)
Tumor fibroso solitario
Sarcoma miofibroblastico de bajo
grado
Tumor miofibroblastico inflamatorio
Sarcoma fibroblastico mixoinflamatorio
Malignos Fibrosarcoma tipo adulto
Mixofibrosarcoma
Sarcoma fibromixoide de bajo grado
Fibrosarcoma epitelidoide esclerosante

Tabla 1.- Clasificacion de tumores fibroblasticos y miofibroblasticos, Organizacion
mundial de la salud, 2020.

Los tumores fibroblasticos y miofibroblasticos de la infancia y la nifiez se dividen en
dos grandes grupos: lesiones que corresponden a lesiones similares a las de los
adultos y lesiones fibrosas que son especificas de la poblacion pediatrica. De
acuerdo con la organizacion mundial de la salud se pueden dividir en: tumores
benignos (como el hamartomsa fibroso de la infancia), tumores intermedios
localmente agresivos (como la lipofibromatosis) y tumores intermedios raramente

metastatizantes (como el fibrosarcoma infantil). Véase tabla 2 ©).

Benignos Hamartoma fibroso de la infancia
Fibroma aponeurdético calcificante
Tumor fibroso calcificante
Fibromatosis digital infantil
Sindrome de fibromatosis hialina
Fibromatosis Colli
Fibroma de Gardner
Intermedios (localmente agresivos)  Lipofibromatosis
Fibroblastoma de células gigantes
Intermedios (raramente Fibrosarcoma infantil
metastatizante)

Tabla 2.- Tumores fibroblasticos y miofibroblasticos en la edad pediatrica,

Organizacién mundial de la salud, 2022.



2.- Marco teérico

Tumores fibroblasticos y miofibroblasticos benignos

Fascitis nodular

Es la neoplasia mesenquimal mas comun en la edad pediatrica compuesta por
fibroblastos y miofibroblastos. Se caracteriza por ser autolimitada y en algunas
ocasiones por un comportamiento seudosarcomatoso debido a su rapido
crecimiento, alta celularidad y actividad mitdsica, datos histolégicos que pueden

confundirse con un fibrosarcoma infantil @,

Pueden clasificarse segun su origen y localizacién en: fascitis intravascular, cuando
se origina de vasos de pequefio o mediano calibre y en fascitis craneal, cuando
afecta el cuero cabelludo, es de rapido crecimiento, erosiona la tabla externa de los
huesos del craneo y frecuentemente penetra la tabla interna e infiltra las meninges.
La etiologia no esta bien establecida, se considera como antecedentes importantes

traumatismos en un 15% de los casos ©.

Clinicamente consisten en una lesion nodular de rapido crecimiento de 1 a 2
semanas de evolucion, la mitad de los casos presentan inflamacion, dolor o
parestesias por presion de nervios periféricos. La mayoria de las lesiones son
solitarias. Aunque puede presentarse a cualquier edad, el pico de incidencia ocurre
entre los 20 y los 40 afios, hombres y mujeres estan igualmente afectados, excepto

en la fascitis craneal que es mas frecuente en varones 29,

Las localizaciones principales son: extremidades superiores, pared toraxica y
espalda. En nifios el sitio principal de afectacion es cabeza y cuello. Es poco comun
en extremidades inferiores e infrecuente en manos, pies, cavidad oral, conducto

auditivo externo y mama 4,

La mayoria se localizan en el tejido celular subcutaneo, rara vez dentro del masculo

esquelético o en la piel. En la fascitis craneal son de localizacién en periostio e



involucra los tejidos blandos del cuero cabelludo y pueden extenderse hacia las

meninges G®

La apariencia macroscopica varia ampliamente dependiendo de la cantidad de
estroma fibroso (color café claro) y mixoide (aspecto gelatinoso), de la celularidad
de la lesién, la mayoria son bien circunscritas y no encapsuladas, rara vez
infiltrativos centradas en la fascia profunda con infiltracion a los tejidos blandos. En
promedio miden 2 cm, llegando alcanzar un tamafio de hasta 10 cm al momento de

la escision con un crecimiento rapido de semanas a meses 4.

Histoldégicamente la fascitis nodular recuerda a un tejido de granulacién organizado.
Los subtipos morfolégicos son: fascitis intravascular, fascitis craneal y fascitis
osificante, todas presentan proliferacion de fibroblastos y miofibroblastos
citologicamente benignos de apariencia inmadura, de citoplasma moderado
dispuestas en una matriz mixoide o fibrosa. Las células varian poco de forma y
tamafo, los ndcleos son ovalados con uno o dos nucleolos aparentes y pueden

observarse escasas mitosis, pero nunca atipicas ¢49),

Usualmente a pesar de ser lesiones bien delimitadas presentan bordes infiltrativos
con extension hacia los tabiques fibrosos del tejido celular subcutaneo y entre las
fibras del masculo esquelético. Las células se encuentran dispuestas en fasciculos
cortos e irregulares, acompafadas de pequefas cantidades de colagena madura,
la matriz se observa de aspecto mixoide debido a la presencia de mucopolisacaridos
los cuales pueden ser tefiidos con azul alciano. Ademas, se pueden encontrar
linfocitos, eritrocitos extravasados, histiocitos espumosos, células gigantes
multinucleadas y rara vez hemosideréfagos. El estroma varia dependiendo del
tiempo de evolucion de la lesion, el estroma es mas mixoide en las lesiones
tempranas y mas colagenizada en lesiones antiguas (figura 1). De manera
extraordinaria muestran hemorragia reciente, cambios quisticos, metaplasia 6seay

necrosis (34.10),
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Figura 1. Fascitis nodular. Caso 4. A) Lesion temprana. B) Lesion antigua con

células gigantes multinucleadas.

La fascitis nodular expresa los siguientes anticuerpos por inmunohistoquimica:
actina de musculo liso (con expresion en citoplasma), actina de musculo especifico
(con expresion en citoplasma) y de manera focal desmina (con expresion en
citoplasma). No expresan [B-catenina, citoqueratinas, PS100 y CD34 “5. Las
alteraciones moleculares halladas en esta neoplasia son arreglos en el gen USP6
localizado en el cromosoma 17pl13 y el gen MYH9 localizado en el cromosoma
22013.1 en el 60-80% de los casos. El tratamiento es quirdrgico con un prongstico
excelente, la recurrencia local es rara y pueden presentar regresion espontanea. No

metastatizan, ni muestran transformacion maligna ?9).

Hamartoma fibroso de la infancia

El hamartoma fibroso de la infancia es una neoplasia usualmente pequenia,
localizada a nivel del tejido celular subcutdaneo y en la dermis reticular, es mas
frecuente en los primeros 2 afios de vida con un promedio de edad a los 10 meses.
Afecta de manera predominante al sexo masculino con una relacion hombre/mujer
de 3:1 @,
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La mayoria de ellos son solitarios y pueden ser de lento o rapido crecimiento. El
25% de los casos se presentan de manera congénita. Los principales sitios de
afectacion son: la region axilar, el hombro, los brazos y antebrazos, el muslo, la
region inguinal y la region perineal. Clinicamente son masas subcuténeas indoloras,
con decoloracion, edema e hipertricosis de la piel suprayacente. Hay casos
asociados a esclerosis tuberosa y el sindrome de William ©).

MacroscOpicamente son lesiones poco circunscritas y consisten en una mezcla de
tejidos de diferente color (café gris a amarillo) y consistencia (blandos a firmes). En
promedio miden de 3 a 5 cm de eje mayor. Histolégicamente se caracteriza por
presentar un patrén organoide con tres componentes: haces y sabanas de
fibroblastos y miofibroblasto en un estroma de colagena, nidos de células
mesenquimales inmaduras redondas o ahusadas con escaso infiltrado por linfocitos
y tejido adiposo maduro (figura 2). Puede presentar areas hipocelulares que
muestran un estroma con abundante colageno y vasos sanguineos, las mitosis son
raras o0 estdn ausentes. Casos excepcionales muestran caracteristicas
sarcomatosas con areas hipercelulares, mitosis y células ahusadas indiferenciadas.
Un 25% de los casos pueden semejarse a un fibroblastoma de células gigantes con

zonas hialinizadas y hendiduras revestidas por células tumorales 3412),

,.,&f el /Y s

Figura 2. Hamartoma fibroso de la infancia. Caso 7. A) Células mesenquimales

primitivas. B) Patron organoide.
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Los hamartomas fibrosos de la infancia expresan los siguientes anticuerpos de
inmunohistoquimica: actina de musculo liso y desmina con patron de expresion en
citoplasma en el componente de células ahusadas, CD34 con patrén de expresion
en la membrana celular en el componente mesenquimal inmaduro y PS100 con
patrén de expresion nuclear y citoplasma en el tejido adiposo maduro. No expresan

CD31, ni B-catenina 11,

Los hamartomas fibrosos de la infancia se originan por inserciones/duplicaciones
en el exdn 20 del EGFR. El tratamiento es por medio de la escision quirdrgica con
un prondstico excelente. No muestran regresion espontanea y el 15% recurren en

5 afios (13),

Fibromatosis digital infantil

La fibromatosis digital infantil o fiboromatosis por cuerpos de inclusion es una
proliferacion fibrosa distintiva de la infancia, ocurre en los dedos de las manos y los
pies con una marcada tendencia a la recurrencia local. La mayoria de los pacientes
presentan un nodulo no doloroso, firme de superficie lisa a brillante, es usualmente
pequefio, raramente excede los 2 cm de diametro mayor. El pico de incidencia
ocurre antes del afio de edad, siendo poco frecuente después de los 3 afios. Un

tercio de los casos son congénitos y afecta por igual a ambos sexos @,

Las lesiones se localizan de manera superficial en la dermis y tejido celular
subcutaneo, afectan las partes laterales y el dorso de los dedos de las manos y de
los pies en las falanges media y distal del tercer, cuarto y quinto dedo, pueden ser
Unicas o multiples y clinicamente no causan dolor, pero si deformidad de la

articulacion @3,

Microscépicamente se caracterizan por una proliferacion de fibroblastos uniformes
rodeados por un denso estroma de colageno. Las lesiones son poco circunscritas y

se extienden desde la epidermis hasta el tejido celular subcutdneo rodeando los
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apéndices cutdneos. La epidermis que recubre la lesibn puede presentar
hiperqueratosis o acantosis. La caracteristica mas importante es la presencia de
pequefias inclusiones, redondas en el citoplasma de las células neopléasicas (figura
3). El nimero de inclusiones varia de caso a caso. Las inclusiones miden de 3 a 15
micras, se localizan cerca del nucleo con un halo claro en su alrededor, son
eosindfilos y recuerdan a eritrocitos. Ultraestructuralmente estan compuestas por
material fibrilar granular y reticulo endoplasmico rugoso. Pueden tefiirse con tincion
de Tricromica de Masson de color rojo. Por inmunohistoquimica expresan calponina,

actina de musculo liso, desmina, CD99 y CD117 @414

Figura 3. Fibromatosis digital infantil. Caso 9. A) Vista panoramica 4x. B) Inclusiones

intracitoplasmaticas en células neoplasicas (flechas).

Miofibroma y miofibromatosis

Es una neoplasia bifasica benigna compuesta por I6bulos de células mioides
separadas por zonas celulares vascularizadas. Descritos anteriormente como
“fibrosarcoma congénito” y “ fibromatosis generalizada congénita” por presencia de
multiples nédulos en tejidos blandos y en érganos internos al nacimiento. Se dividen
por su forma de presentaciéon como formas solitarias (miofiboroma) y multicéntricas

o generalizadas (miofibromatosis) .

La miofibromatosis se designa multiple cuando las lesiones se restringen a la piel,

tejido celular subcutaneo, masculo esquelético y hueso y se caracteriza por un buen
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prondstico, mientras que la forma generalizada presenta lesiones viscerales y se

caracteriza por un mal prondstico @3,

El miofibroma solitario clinicamente se manifiesta por ser un nddulo localizado en la
dermis y en el tejido celular subcutdneo de lento crecimiento, no dolorosos a
menudo café claros o rojizos. Es el doble de frecuente en el sexo masculino tanto
en la edad pediatrica como en los adultos. Los sitios mas frecuentes de afectacion
son: cabeza y cuello incluyendo el cuero cabelludo, 6rbita, region de la glandula
parétida y cavidad oral, el segundo sitio mas frecuente de afectacion es el térax y
las extremidades superiores. El 40% de los casos se presentan de manera

congénita 45,

En la miofibromatosis generalizada los 6rganos internos involucrados comprenden
los pulmones, el corazdn, el aparato gastrointestinal, el pancreas y raramente el
sistema nervioso central. En estos casos los sintomas varian dependiendo de la
localizacion causando insuficiencia respiratoria, vomito, diarrea, siendo mortales de

semanas a meses después del nacimiento @5,

En los estudios de imagen los miofibromas son bien circunscritos, ocasionalmente
pueden extenderse hacia el hueso subyacente siendo liticos con un area margina

de esclerosis 19,

Macroscopicamente son lesiones firmes, bien circunscritas de consistencia
ahuladas, al corte blanco gris, varian de tamafio de 0.5 a 10 cm, lesiones de mayor
tamafio pueden ulcerar la piel. Microscépicamente los miofiboromas y las
miofibromatosis tienen caracteristicas similares. A bajo aumento presentan una
imagen bifasica con areas claras que alternan con areas oscuras. Las areas claras
consisten en células ahusadas mioides rechonchas con citoplasma eosinoéfilo
dispuestas en nodulos, haces cortos y remolinos, los nucleos son de forma ovalada
de bordes romos, sin atipia nuclear; estas areas se localizan con mayor predominio
en la periferia de la lesidn, pero pueden presentarse de manera aleatoria y difusa.
Las areas oscuras usualmente se localizan en el centro de la lesion, estan
compuestas por células redondas o células poligonales con un nucleo

hipercromatico o células ahusadas pequefias dispuestas alrededor de vasos con un
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patrén hemangiopericitoide (figura 4). Los ndcleos son vesiculares, con escaso
citoplasma eosindfilo y baja actividad mitésica. En algunos casos presentan
hemorragia focal, generacion quistica, necrosis coagulativa y focos de calcificacion.
Por inmunohistoquimica expresan de manera focal y débil actina de musculo liso y
actina de musculo especifico. No expresan desmina, CD34, H-caldesmon, PS100,
citoqueratinas y STAT-6 (23516),

¢
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Figura 4. Miofibroma. Caso 25. A) Patrén hemangiopericitoide). B) Nédulo mioide

periférico.

Los miofibromas y las miofibromatosis presentan mutaciones en la linea germinal
en el gen del receptor del factor de crecimiento derivado de las plaquetas B

(PDGFB). Presentan una recurrencia baja de hasta el 10%.

Fibromatosis colli

Es una proliferacion fibrosa benigna y autolimitada que ocurre en el musculo
esternocleidomastoideo en recién nacidos de manera congénita o dentro de las
primeras 4 semanas de vida. Tiene predileccion por el mausculo
esternocleidomastoideo derecho, afectado el tercio medio o distal, sin embargo 15%

de los casos involucran todo el musculo @,

La fibromatosis colli es poco comun, pero es la causa mas frecuente de masa en el

cuello en el periodo perinatal. Se presenta como una masa dentro del musculo
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provocando torticolis con el menton dirigido hacia el hombro contralateral no
afectado, el crecimiento continuo puede ocurrir por varias semanas seguido de
estabilizacién y resolucion espontanea en la mayoria de los casos. El 20% se
presenta de manera congénita y se puede asociar con otras anomalias congénitas
como displasia de cadera, metatarso aducto, pie equinovaro y orejas prominentes.
El ultrasonido es el método de imagen de eleccién que demuestra una masa ovoide
bien definida, sélida, isoecoica en continuidad con el musculo
esternocleidomastoideo. La incidencia notificada es del 2% de los recién nacidos y

hay un ligero predominio en el género masculino (relacién hombre/mujer 1.5:1) 35,

La patogenia es incierta, se considera que es una lesion reactiva debido a
traumatismos en el musculo esternocleidomastoideo que se haya adquirido en el
Utero o en el momento del parto. Macroscopicamente es una masa firme,
generalmente menor de 2 cm y de color café claro. En los cortes histologicos se
observa proliferacion fibroblastica paucicelular similar a una cicatriz que atrapa el
musculo esquelético en un patrén en “tablero de ajedrez”. No hay hipercromasia

nuclear, pleomorfismo o actividad mitdsica (618,

La fibromatosis colli es autolimitada con resolucion dentro de los primeros 6 meses
de vida, como tratamiento se realizan estiramientos y manipulaciones manuales
pasivas o fisioterapia con eficacia en el 95% de los casos y un 5% requieren

tratamiento quirdrgico 418,

Angiofibroma nasofaringeo

El angiofiboroma nasofaringeo es una neoplasia fibrovascular localmente agresiva y
variablemente celular. Los tumores surgen de la pared posterolateral del techo de
la cavidad nasal o de la pared lateral de la nasofaringe. Representan menos del 1%

de los tumores de este sitio anatémico @.

Clinicamente la triada clasica se caracteriza por epistaxis, obstruccion nasal y masa

sinonasal/nasofaringea. La biopsia esta contraindicada debido a su sangrado
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potencialmente difuso. Con la progresion tumoral, se observa deformidad facial,
sordera, diplopia y proptosis ©®.

En los estudios de imagen se observa una masa de tejidos blandos altamente
vascular que involucran y ensancha la fosa pterigopalatina con arqueamiento
anterior del antro maxilar adyacente (signo de Holman-Miller) considerado como
patognomonico ©).

El angiofibroma es una neoplasia rara con una incidencia de 3.7 casos por un millén
de habitantes. El tumor se desarrolla exclusivamente en hombres adolescentes en
la segunda década de la vida y si se identifica en mujeres, debe investigarse en el
paciente feminizacién testicular o cariotipo. El crecimiento tumoral se correlaciona

con el inicio de la pubertad y la fuerte expresion de receptores de andrégenos G4,

Las mutaciones somaticas en el gen de la B-catenina se observan en el 75% de los
tumores con una expresion nuclear en las reacciones de inmunohistoquimica.

Puede haber asociacion con la poliposis adenomatosa familiar 7).

Macroscopicamente son tumores lobulados de hasta 20 cm con un tamafo
promedio de 4 cm. Histoldgicamente es una lesiGn numerosos vasos sanguineos
de variable tamafio, desde capilares en forma de hendidura hasta vasos
irregularmente dilatados y ramificados con un patrén en “asta de ciervo” (figura 5).
No se identifica tejido elastico en los vasos, excepto en las arterias nutricias. El
estroma esta compuesto por células fibroblasticas bipolares o estelares con nucleos
vesiculares y nucleolos poco aparentes. De manera aislada pueden observarse
células gigantes multinucleadas. La mitosis son escasas 0 ausentes. El estroma
puede ser laxo o denso con prominente coldgeno. Los tumores tratados con
bloqueadores de receptores de androgenos son hipocelulares con aumento de la

colagena®®).

Las células del estroma del angiofiboroma muestran una fuerte expresion del receptor
de andrdgenos y B-catenina, mientras que los vasos sanguineos expresan actina
de musculo liso. Los angiofiboromas tienen un prondstico variable con indices de

recurrencia del 5 al 25%, a veces con recurrencias multiples ©.
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Figura 5.- Angiofibroma nasofaringeo. Caso 80. A) a C) Patrén vascular

hemangiopericitoide. D) Estroma colagenizado.

Tumores fibroblasticos y miofibroblasticos intermedios localmente agresivos
Fibromatosis desmoide (fibromatosis mudsculo aponeurdética)

Es una neoplasia fibroblastica/miofibroblastica intermedia que se caracteriza por ser
infiltrativa, con tendencia a la recurrencia local y no metastatizar. La fibromatosis
desmoide se clasifica en: fibromatosis extra abdominal, abdominal e intraabdominal.
La fibromatosis extra abdominal (fiboromatosis musculo aponeurdtica) afecta
principalmente los musculos del hombro, cabeza y cuello, pared toracica, pelvis y
muslos de adolescentes y adultos jovenes. Ocurre en pacientes de hasta los 40
afios con un pico de incidencia de 25y 35 afios. Los tumores se localizan de manera
profunda, son poco circunscritos, de crecimiento lento y con poco dolor. En nifios

es mas frecuente la localizacién en la region del cuello involucrando el musculo
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deltoides, region escapular, fosa supra clavicular, triangulo cervical posterior, zona
axilar y extremidad superior. Clinicamente se presentan como masas grandes,

dolorosas de lento crecimiento ®.

La fibromatosis abdominal afecta la pared anterior del abdomen con mayor
frecuencia en pacientes embarazadas o en pacientes con antecedente de heridas
quirdrgicas. La fibromatosis intraabdominal representa el 8% de todas las
fibromatosis, se encuentran asociados en mayor medida a sindrome de poliposis
adenomatosa familiar y sindrome de Gardner, traumatismos o0 estados
hiperestrogénicos. La localizacion mas frecuente es a nivel de la arteria ileocdlica,
ligamento gastrocélico, epipldn y retroperitoneo. La mayoria son asintométicas, pero
pueden presentarse como sangrado abdominal, obstruccién y perforacion intestinal.

La mayoria de ellos miden mas de 10 cm 3520),

El sindrome de Gardner es una variante de la poliposis adenomatosa familiar que
se caracteriza por: poliposis colonica, osteomas, fiboromas, quistes epidérmicos,
quistes sebaceos y en un 10 al 15% de los casos desarrollan fiboromatosis tipo
desmoide. Es mas frecuente en mujeres que en varones con un pico de diagnostico
entre los 25 y 35 afios. Las fibromatosis desmoides relacionadas a poliposis
adenomatosa familiar suelen ser multiples, grandes e intra abdominales y
frecuentemente recurren. Es causado por mutacion en la linea germinal del gen
APC en el cromosoma 5021 y en el gen de B catenina (CTNNB1) localizado en el

cromosoma 3p21 en el 85% de los casos *19),

La etiologia de la fibromatosis desmoide es multifactorial, incluyen causas fisicas,
traumatismos, radiacion ionizante y factores enddcrinos. Son lesiones localmente
agresivas, pero no metastatizantes. El 90% son esporadicas y 10% son familiares.
El margen quirdrgico microscépico positivo 0 negativo no predice el indice de
recurrencia el cual es del 35% hasta el 65% en los primeros dos afios después de

la escision quirdrgica. La incidencia es de 4 pacientes por millon de habitantes por
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afio y representan hasta el 3% de los tumores de tejidos blandos en nifios. En nifios
el promedio de edad es entre los 6 y los 15 afios y no hay predominio del sexo 4.

Las caracteristicas histoldgicas de las fibromatosis desmoides son idénticas en
todas las localizaciones. Macroscopicamente el tumor es firme, de color blanco
brillante y de aspecto trabeculado. La mayoria de ellos mide entre 5 y 10 cm,
alcanzado hasta 20 cm. Arquitecturalmente las células neoplésicas crecen en
fasciculos largos y ondulantes, son células ahusadas de forma uniforme separadas
por estroma colagenoso (figura 6). Los nucleos son redondos a ovales de tincién
palida con uno a tres nucleolos poco aparentes. No se observa atipia nuclear. Los
vasos sanguineos presentan tipicamente vasos dilatados, de paredes delgadas con
edema perivascular (véase figura 6). El 75% de las fibromatosis desmoides
expresan (3-catenina, asi como actina de musculo liso, actina especifica de masculo
estriado y desmina de manera focal; CD34, H-caldesmon, PS100, CD117 y STAT 6
son negativos. El tratamiento consiste en la escision quirdrgica de la lesiéon y las
recurrencias, quimioterapia, radioterapia y estrecho seguimiento clinico. El
prondstico es bueno, con recurrencias locales del hasta 15% @9,

Figura 6. Fibromatosis desmoide. Caso 105. A) Patron en haces largos. B) Vasos

sanguineos de paredes delgadas con edema perivascular.
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Lipofibromatosis

Neoplasia fibroadiposa de tejidos blandos con predileccion de la porcion distal de
las extremidades. Afecta a nifios de manera congénita hasta los 8 afios de edad con
predileccion por el género masculino con una relaciéon hombre/mujer de 2.7 a 1, el

pico de incidencia es antes de los 2 afios @.

La mayoria de los pacientes muestran una lesion solitaria, poco circunscrita, firme
qgue crece de manera rapida en semanas. Clinicamente son asintomaticos o
presentan dolor leve. La lesiéon se origina del tejido celular subcutaneo o tejidos
blandos profundos. Las localizaciones con mayor afectadas incluyen las porciones
distales de las extremidades (manos y pies), sin embargo, otros sitios menos
frecuentes son: cabeza y cuello, lengua, region mandibular, region maxilar y
mastoides. En el estudio de imagen se observa una masa que deforma las
estructuras anatdmicas adyacentes y puede involucrar el periostio de los huesos
(2,5)_

Macroscopicamente es un tumor firme, de bordes poco definidos, no encapsulado,
blanco gris con tamafio de 1 a 10 cm que infiltra los tejidos blandos adyacentes
(musculo esquelético y tejido células subcutaneo). Histologicamente tiene un amplio
espectro morfolégico reflejando los diversos estadios de diferenciacion de los
fibroblastos. Pueden ser células redondas a ovales pequefias creciendo
desorganizadamente dispuestas en un fondo mixoide, entremezcladas con células
mesenquimales primitivas y fibroblastos asociadas con fibras de muasculo

esquelético y adipocitos (figura 7). En la periferia se pueden hallar linfocitos %422,

Menos frecuente la lipofiboromatosis estd compuesta por células ahusadas de
apariencia madura dispuestas en fasciculos cortos que tipicamente infiltran muasculo
esquelético, hay ausencia de atipia y el indice mitésico es bajo, en raras ocasiones
las células neoplasicas pueden tener pigmento melanico. En la mitad de los casos

se observan adipocitos, ocasionalmente lipoblastos y hemosideréfagos 29,
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Por estudio de inmunohistoquimica las células expresan actina especifica de
musculo esquelético y actina de musculo liso. En menor medida expresan CD99,
CD34y EMA.

No expresan B-catenina, PS100, ni ALK1. Las lipofiboromatosis de tipo neural se
caracterizan por expresion de PS100 por inmunohistoquimica y arreglos en el gen
NTRK1 (20.21),

Figura 7. Lipofibromatosis. Caso 108. A) y B) Células fibroblasticas entremezcladas

con células mesenquimales primitivas, musculo esquelético y tejido adiposo.

A pesar de que las lipofibromatosis no metastatizan, pueden alcanzar un gran
tamafo y recurrir localmente en un 72% en 5 afos. Los criterios histologicos de
recurrencia son: lesion congeénita, escision quirargica incompleta, sexo masculino,
localizacion en manos y pies e incremento de la actividad mitdsica. La etiologia es
desconocida, se ha reportado un caso con t (4;9), el componente fibroblastico
demuestra alta expresion del factor de crecimiento del tejido conectivo 2 (CCN2) del
gen localizado en el cromosoma 6qg23. El tratamiento es quirlrgico y el prondstico
es bueno con recurrencias locales debido a su crecimiento infiltrativo, los factores
clinicos asociados a recurrencia incluyen: presentacion congénita, sexo masculino

y una escision quirdrgica incompleta %521,
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Tumor  fibroblasticos 'y miofibroblasticos intermedios raramente

metastatizantes

Tumor miofibroblastico inflamatorio

Anteriormente conocido como granuloma de células plasmaticas, seudotumor de
células plasmaticas o seudotumor inflamatorio. ElI tumor miofibroblastico
inflamatorio es una lesién que ocurren principalmente en las visceras y en los tejidos
blandos en nifios y adultos jovenes. Es considerado un tumor limitrofe debido a su
tendencia a recurrir localmente y su rara vez metastatizar. Las localizaciones
principalmente afectadas son el pulmén, el mesenterio y el omento, en menor
medida tiroides, sistema nervioso central, Utero, tubo digestivo y tejidos blandos
profundos de las extremidades, torax y abdomen. En nifios el pico de incidencia es
alos 10 afos, las mujeres son ligeramente mas afectadas con una relacion de 1.3:1.
Los sintomas dependen del sitio de afectacion, los tumores intraabdominales se
caracterizan por datos de obstruccion intestinal o masa abdominal. Hallazgos
sistémicos incluyen fiebre, sudoraciones nocturna y pérdida de peso. En los
estudios de laboratorio se observa elevacion de IL-6, volumen de sedimentacion

globular, anemia, trombocitosis e hipergammaglobulinemia 2327,

A la inspeccion macroscopica el tumor miofibroblastico inflamatorio se caracteriza
por una apariencia lobulada, multinodular, con una superficie lisa, blanco gris a
amarillo y de consistencia ahulada a semifirme, puede presentar calcificaciones. La
mayoria de los tumores son solitarios y los multiples nédulos se restringen en la
misma localizacion anatémica. El tamafio varia de 2 a 20 cm, con un promedio de
5a10cm ®,

El tumor miofibroblastico inflamatorio esta compuesto por células de forma estelar
o ahusadas dispuestas en un estroma mixoide/hialino con escasas células
inflamatorias, recordando una fascitis nodular. Otras areas estan compuestas por
células ahusadas densamente compactas formando fasciculos o en un patrén en
reilete (figura 8). El indice mitdsico es variable pero no atipico. Pueden observarse

focos con prominente infiltrado linfoplasmocitario con formacién de centros
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germinales, neutréfilos, eosindfilos, histiocitos, metaplasia ésea y rara vez necrosis
(2.4)

Figura 8. Tumor miofibroblastico inflamatorio. Caso 123. A) Patrén celular, B) Patrén
mixoide, C) y D) Infiltrado inflamatorio a expensas de células plasmaticas.

Histologicamente se dividen en tres patrones segun su evolucion: patrén con células
ahusadas en un prominente estroma laxo y mixoide, patrén con células ahusadas
compactas y patrén hipocelular con matriz esclerosada. Algunos pueden presentar
atipia citolégica pronunciada con grandes nucleos y nucléolo aparente dando una
apariencia de célula ganglionar, histiocitos o recordar células de Reed-Sternberg.
Como variante se describe el tumor miofibroblastico inflamatorio de tipo epitelioide,
con células redondas de citoplasma amplio y nucleos de cromatina abierta con
nucleolo prominente, el estroma suele ser mixoide con neutrofilos y linfocitos.

Suelen tener un peor prondstico (4:28),
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Los marcadores de inmunohistoquimica que expresan son actina especifica de
musculo esquelético del 89%, actina de musculo liso 92%, desmina 60% Yy
focalmente citoqueratina 36%. Del 36 al 60% de los tumores miofibroblasticos
inflamatorios se encuentran asociados a mutaciones del gen ALK 2p23, el cual es
un receptor de tirosina cinasa miembro de la familiar del factor de crecimiento tipo
insulina. La presencia de esta mutacion les confiere un peor prondstico 42930 E|
indice de recurrencia es de hasta 37%. El tamafio del tumor, la atipia nuclear, la
actividad mitésica y la necrosis no se correlacionan con la recurrencia y sobrevida.
Actualmente se dispone de tratamiento diana con inhibidor cinasas de tirosina

(crizotinib y alectinib) ®.

Fibrosarcoma infantil

Tumor fibroblastico infiltrativo raramente metastatizante de la infancia asociado al
gen de fusion ETV6-NTRK3. El 70% son diagnosticados durante el primer afo de
vida y hasta el 50% de los casos son congénitos (pueden ser diagnosticados in
Utero). Los principales sitios de afectacion son: tejidos blandos superficiales y
profundos de las extremidades distales, tronco, extremidades superiores y cabeza

y cuello @,

El fibrosarcoma infantil suele ser una lesion de rapido crecimiento, solitaria de hasta
30 cm, la piel que lo recubre se encuentra eritematosa o ulcerada. En los estudios
de imagen se observa una masa de tejidos blandos que puede provocar
engrosamiento de la cortical, deformidad y destruccion 6sea. En los estudios de
laboratorio algunos pacientes pueden mostrar hipercalcemia debido a la produccion

de paratohormona por las células tumorales 28),

Macroscopicamente estos tumores son bien circunscritos, ovalados y al corte son
gris blanquecinos o café palidos. Los tumores de mayor tamafio pueden mostrar
necrosis, hemorragia, cambios mixoides o quisticos. Histoldgicamente estan
compuestos por sabanas sélidas de células ahusadas relativamente uniformes y

dispuestas en haces o fasciculos con un patron de crecimiento de “hueso de
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pescado”. Las células neoplasicas muestran minimo pleomorfismo nuclear y son
mitéticamente activas. Las mitosis son comunes y pueden ser numerosas. El
estroma puede ser rico 0 escaso en colageno, puede haber focos de hemorragia
reciente y necrosis, variable formacion de colageno (figura 9). Otros hallazgos
histolégicos son: infiltrado inflamatorio cronico, areas mixoides, vasculatura
hemangiopericitoide, calcificaciones distréficas y hematopoyesis extramedular.Los
bordes tumorales son irregulares e infiltran el tejido celular subcutaneo, el masculo
esquelético, los nervios periféricos y anexos cutdneos. Pueden presentar una

seudocapsula 2427,

Figura 9. Fibrosarcoma infantil. Caso 129. A) Patron en haces largos y rehilete. B)

Patron en espina de pescado.

El fibrosarcoma infantil expresa: actina de masculo especifico, actina de masculo
liso, H-caldesmon, CD34 y NTRKS3. La translocacion (12;15)(p13;g925) y fusion de
los genes ETV6-NTRKS3, es caracteristico de este tumor, debe ser comprobada por
medio de PCR-RT o FISH. Otras genes de fusidon encontrados en estos tumores
son el EML4-NTRK3 y el LMNA-NTRK1 (29:30),

Comparado con el fibrosarcoma de tipo adulto los fibrosarcomas
congénitos/infantiles son de prondstico favorable. El 17% desarrollan recurrencia
local a los 10 afios y 8% presentan metastasis a pulmon. La celularidad, el indice

de mitosis, la extension del tumor y la necrosis no se correlacionan con el
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comportamiento clinico. La mayoria de los fiborosarcomas de tipo infantil se curan

con la escision local amplia y quimioterapia 2.

Tumores fibroblasticos y miofibroblasticos malignos

Sarcoma fibromixoide de bajo grado

Es una neoplasia fibroblastica maligna compuesta por células ahusadas con
variable matriz mixioide y de coldgeno. Considerada como variante del fibrosarcoma
de tipo adulto, la mayoria de los pacientes son adultos jévenes (en la cuarta década
de la vida) pero la edad de presentacion puede ir desde los 3 afios gasta los 78
afos. El 20% ocurre en pacientes menores de 18 afios. Es mas frecuente en el sexo
masculino, la presentacion usual es una masa de lento crecimiento, dolorosa,
localizada en los tejidos blandos profundos de 1 a 18 cm, con un promedio de 8 a
10 cm en su didmetro mayor. La localizacion principal es en las extremidades
inferiores particularmente en el muslo, seguido de la pared toracica, hombro, region

inguinal y cuello; rara vez se presenta en visceras 24,

La mayoria de los casos se origina a nivel del musculo esquelético.
Macroscopicamente son lesiones bien circunscritas, al corte de apariencia fibrosa
con areas brillante de color blanco amarillos, pueden presentar degeneracion
quistica. El tamafio promedio es de 5 cm pero pueden alcanzar una medida de hasta
20 cm @),

Histologicamente cuentan con bordes infiltrativos, a bajo aumento se observan con
baja a moderada celularidad, las células son de aspecto benigno, ahusadas, con
escaso citoplasma eosinofilo, los nicleos son hipercromaticos con un nucleolo poco
aparente. Pueden presentar leve pleomorfismo nuclear y baja actividad mitésica.
Las células se encuentran dispuestas en un estroma fibroso y mixoide que varia en
diferentes areas del tumor. Las zonas mixoides pueden alternar de manera abrupta
con las areas fibrosas o presentar una transicion gradual. Las células adquieren una
forma estelar en las areas mixoides y cuentan con una red vascular ramificante y

curvilinea con acentuacion celular perivascular (figura 10). Células epitelioides y
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rosetas pericelulares rodeando agregados de colageno pueden observarse de
manera focal. Otros hallazgos incluyen degeneracion quistica, metaplasia 6sea y

vasos con patron hemangiopericitoide 34,

Como variante morfologica se considera el tumor de células ahusadas hialinizante
con rosetas gigantes el cual se caracteriza por ndédulos hialinizados paucicelulares
prominentes rodeados por células neoplasicas redondas, el resto de la lesién
presenta hallazgos histolégicos similares al sarcoma fibromixoide de bajo grado.

Raros casos muestran areas de transicion a sarcoma pleomorfos indiferenciados
(2,31)

Figura 10. Sarcoma fibromixoide de bajo grado. Caso 130. A) Estroma colagenizado

y mixoide. B) Rosetas gigantes de nddulos hialinizados paucicelulares.

El sarcoma fibromixoide de bajo grado expresa actina de musculo liso, actina
especifica de musculo esquelético y desmina, pueden expresar EMA, CD99, BCL2
y MUCA4. Los anticuerpos para desmina, CD34, PS100 y citoqueratinas son
negativos. Hay variable expresion de DOG1. Molecularmente presentan
caracteristicamente la t(7;16)(g33;p11) en un 75% de los casos con fusion de los
genes FUS-CREB3L2 y la t(11;16)(p11;p1l1l) con fusion de los genes FUS-
CREB3L1. Dichas alteraciones cromosémicas también e han descrito con el tumor

de células ahusadas hialinizante con rosetas gigantes 32,
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El tratamiento consiste en la escisidn quirdrgica con bordes negativos y seguimiento
estrecho a pesar del bajo indice de recurrencias y metastasis durante los primeros
5 afios después de la cirugia. Los principales sitios de metastasis son el pulmén, la

pleuray la pared toracica ©.

Fibrosarcoma epitelioide esclerosante

Variante del fibrosarcoma compuesto por células epitelioides dispuestas en nidos y
cordones en una matriz densamente hialinizada y colagenizada. La mayoria de los
pacientes se presentan con una masa de localizacién profunda y dolorosa en un
tercio de los casos. El rango de edad es amplio con una media aproximada de 45

afnos. No hay predileccion por el género @4,

Los sitios mas frecuentes de afectacion son los tejidos blandos profundos de las
extremidades inferiores, seguido por el tronco, las extremidades superiores y
cabeza y cuello. Las visceras que pueden estar involucradas son los rifiones,

pulmones, pancreas, asi como el hueso *33),

Macroscopicamente el tumor es usualmente bien circunscrito y lobulado o
multinodular, el tamafio en promedio es de 5 a 10 cm de diametro, alcanzado una
medida de hasta 20 cm de diametro. Al corte pueden mostrar cambios quisticos y
mixoides. La mayoria aparecen dentro del muasculo esquelético de las
extremidades, la fascia profunda o periostio. En raras ocasiones pueden infiltrar el

tejido 6seo adyacente o el tejido celular subcutaneo @4,

Microscoépicamente los tumores son bien circunscritos, pero muestran infiltracion a
los tejidos blandos adyacentes. A bajo aumento son hipocelulares con extensas
areas de estroma denso hialinizado. Las células predominantemente son
epitelioides y estan dispuestas en una variedad de patrones incluyendo nidos,
cordones, trabéculas, acinos y alveolos (figura 11). El nucleo es redondo a ovalado,

con cromatina vesicular y un nucleolo baséfilo aparente. El indice mitdsico es bajo
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pero pueden cuantificarse mas de 5 mitosis en 10 campos 40x. Hay necrosis en un
tercio de los casos y de manera focal calcificaciones, areas mixoides, metaplasia
O0sea o cartilaginosa. Los vasos sanguineos estan frecuentemente hialinizados
mostrando un patrén hemangiopericitoide 34,

Figura 11. Fibrosarcoma epitelioide esclerosante. Caso 131. A) Imagen de bajo

aumento (4x) con patrén de difuso. B) Patrén de crecimiento en cordones,

trabéculas y nidos dentro de un estroma denso hialinizado.

El fibrosarcoma epitelioide esclerosante expresa por inmunohistoquimica MUC4 y
el 50% EMA. Son negativos para desmina, actina de muasculo liso, HMB-45, CD68,
CD45 y CD34. Molecularmente se caracteriza por la fusion de genes EWSR1-
CREB3L1 en el 60% de los casos 3.

El tratamiento consiste en la escision quirdrgica amplia con margenes negativos, en
ocasiones puede requerir amputacion. Se complementa el manejo terapéutico con
quimioterapia y radioterapia para las recurrencias y metastasis. El fibrosarcoma
epitelioide esclerosante tiene un mal prondéstico con recurrencia local arriba del 50%
y metastasis de hasta el 80% a pulmon, pleura, hueso y sistema nervioso central
con una sobrevida a 5 afios del 75% 3,
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3.- PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

Los tumores fibroblasticos y miofibroblasticos son un subconjunto de neoplasias
mesenqguimales relativamente comunes en la poblacion pediatrica los cuales
representan alrededor del 12% de los tumores de tejidos blandos. Las
caracteristicas macroscopicas de estos tumores pueden ser inespecificas y los
hallazgos histologicos pueden superponerse. El diagnéstico histopatolégico de
certeza es esencial para un correcto manejo terapéutico. Ademas, cada tipo
histolégico presenta un pronéstico e indices de recurrencia diferentes. El
conocimiento de las asociaciones con sindromes de algunos de estos tumores
facilita aun mas el diagnéstico, por ejemplo el sindrome de poliposis adenomatosa

familiar con el fiboroma de Gardner y la fibromatosis desmoides.

4.- PREGUNTAS DE INVESTIGACION

Describir la frecuencia de las lesiones fibroblasticas y miofibroblasticas en la
poblacién pediatrica del Hospital Infantil de México Federico Gomez en el periodo
comprendido del 2000 al 2020.

5.- JUSTIFICACION

El diagnostico y adecuada clasificacion de las lesiones fibroblasticas y
miofibroblasticas es importante para su correcto abordaje terapéutico. Se debe de
no sobretratar las lesiones benignas y autolimitadas como la fascitis nodular que
pueden crecer rapidamente y pueden tener datos histolégicos de malignidad. Al
contrario, tumores malignos como el sarcoma fibromixoide de bajo grado puede
mostrar un curso clinico indolente y hallazgos histologicos benignos y necesitan un
tratamiento mas agresivo y seguimiento estrecho clinico por recurrencias y

metastasis.

En comparacion con los tumores malignos de los adultos que poseen numerosas
alteraciones genéticas, los tumores de tejidos blandos pediatricos tienen menores
alteraciones moleculares, en ocasiones unicas como fusién de genes con ETV6 en
el fibrosarcoma infantil o fusion de genes con ALK como tumor el miofibroblastico
inflamatorio, por lo que el presente estudio descriptivo tiene como propdsito ser una

base para los siguientes proyectos de investigacidon y hacer hincapié en la
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necesidad actual de realizar estudios complementarios como son la
inmunohistoquimica y estudios moleculares para realizar un diagnéstico mas

preciso y ofrecer a los pacientes la posibilidad de un tratamiento diana.

6.- HIPOTESIS

Los tumores fibroblasticos y miofibroblasticos intermedios y malignos tienen mayor
frecuencia de recurrencias y metastasis que los tumores fibroblasticos y

miofibroblasticos benignos como se encuentra reportado en la literatura mundial.

Los tumores fibroblasticos y miofibrolasticos son més frecuentes en la region de

cabeza y cuello.

Los tumores fibroblasticos y miofibroblasticos se presentan en igual frecuencia en

hombres y mujeres.

7.- OBJETIVOS
7.1 Objetivo general

Describir la frecuencia de las lesiones fibroblasticas y miofibroblasticas de la
poblacién pediatrica del Hospital Infantil de México Federico Gomez en el periodo
comprendido del 2000 a 2020.

7.2 Objetivos especificos

Describir la frecuencia de las lesiones fibroblasticas y miofibroblasticas conrespecto
a la edad, sexo, localizacion y tamafio en la poblacion pediatrica del Hospital Infantil

de México Federico Gomez en el periodo comprendido del 2000 al 2020.

Describir la frecuencia de las recurrencias y metastasis de las neoplasias
fibroblasticas y miofibroblasticas en el Hospital Infantil de México Federico Gomez

en el periodo comprendido del 2000 a 2020.

8.- METODOLOGIA
8.1 Tipo y disefio del estudio

Estudio transversal, descriptivo y retrospectivo.

8.2 Poblaciéon de estudio
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Pacientes que cuenten con diagndstico histopatoldgico de lesiones fibroblasticas y
miofibroblasticas diagnosticados en el servicio de Patologia clinica y experimental

del Hospital Infantil de México Federico Gomez del afio 2000 a 2020.

8.3 Criterios de inclusion

Biopsias y piezas quirdrgicas de pacientes con diagnostico de tumor
fibroblastico/miofibroblastico realizado en el Hospital Infantil de México Federico
GoOmez durante el periodo 2000 al 2020.

8.4 Criterios de exclusién

Biopsias y piezas quirirgicas de pacientes que no cuenten con material suficiente
(laminillas y bloques de parafina) para su revision.

8.5 Muestreo y tamario de la muestra

El tipo de muestra no sera probabilistico. Acorde al nimero de casos encontrado en

el archivo del servicio de Patologia.

8.6 Materiales

1.- Recursos humanos: investigador, director de tesis, asesor de tesis, personal del
servicio de Anatomia Patoldgica del Hospital Infantil de México Federico Gomez

(administrativos, archivo, laboratorio de histopatologia e inmunohistoquimica).

2.- Recursos materiales: libretas de archivo de reportes de biopsias quirdrgicas del
departamento de patologia clinica y experimental del Hospital Infantil de México
Federico Gomez. Laminillas tefiidas con hematoxilina y eosina, laminillas con
tinciones de histoquimica y reacciones de inmunohistoquimica del archivo del
departamento de Patologia clinica y experimental del Hospital Infantil de México

Federico Gmez.
8.7 Métodos

Del archivo de reportes de las biopsias y piezas quirdrgicas del departamento de
Patologia Clinica y experimental del Hospital Infantil de México Federico Gémez se
obtendran todos aquellos casos con diagndéstico histopatoldgico confirmatorio de

tumor fibroblastico/miofibroblastico. Una vez recolectados se obtendra una base de
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datos con los datos clinicos e histologicos para diagnosticar y en su caso reclasificar
dichas lesiones. La clasificacion de las mismas se realizard de acuerdo a la

Organizacién Mundial de la Salud (OMS) por medio del fasciculo de Tumores de

tejidos blandos del afio 2020.

9.- Definicion de variables

Variable Definicién Definicion Tipo Escala de
conceptual operacional de medicién
variabl
e

Edad Tiempo Grupo Cuantit Recién nacido
cronolégico de etarios: ativa Lactante
vida cumplido menores 1 | ordinal Preescolar

desde el momento | afio,dela3 Escolar
del nacimiento anos, de 3 a Adolescente
6 anos, de 6
al2 anosy
de12a1l7
anos.

Sexo Condicion de un Mujer: Cualitat Mujer
organismo que géenero iva Hombre
distingue entre gramatical | nomina
hombre y mujer propio del I

sexo
femenino.
Hombre:
género
gramatical
propio del
sexo
masculino.
Tipo de Clasificacion de | De acuerdo a | Cualitat | Fascitis nodular
neoplasia las neoplasias la iva Hamartoma
fibroblastica | fibroblasticas/miofi | clasificacion | nomina fibroso de la
/miofibrobla broblasticas por de la I infancia
stica hallazgos Organizacion Fibromatosis
morfoldgicos. Mundial de la digital infantil
Salud (2020) Miofibroma/miofib
romatosis
Angiofiboroma
nasofaringeo
Fibromatosis
desmoide
Lipofibromatosis
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Fibrosarcoma
infantil
Tumor

miofibroblastico
inflamatorio
Sarcoma
fiboromixoide de
bajo grado
Fibrosarcoma
epitelidoide
esclerosante

Tamafio Longitud de la Distancia en | Cuantit Menores de 1
neoplasia en su centimetros atva | cm,delab5cm,
eje mayor (por de las nomina | de5al0cmy

estudio de imagen neoplasias I mayor de 10 cm.
0 espécimen sin importar
quirdrgico) localizacion
Localizacion Ubicacion Sitio primario | Cualitat | Cabezay cuello
anatémica por de la iva Torax
segmentos neoplasia nomina Abdomen
corporales I Extremidades
superiores
Extremidades
inferiores
Intrabdominal
Visceral
Recurrencia Evidencia Presencia de | Cualitat Si
dela macroscopica/micr células iva No
enfermedad oscopica de neoplasicas | nomina
recidiva de la viables en el I
enfermedad sitio primaria | dicotd
de la mica
neoplasia
(postratamien
to)
Metastasis Evidencia de Presencia de | Cualitat Si
neoplasia en un células iva No
sitio distante al neoplasicas | nomina
sitio primario viables o con I
efectos post | dicoto
tratamiento mica
en un sitio
distante a la
localizacion
primaria.
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10.- Plan de andlisis estadistico

Se realizara una base de datos tomando en cuenta cada una de las variables y se

realizara un andlisis de frecuencias y porcentajes descriptivos.

11.- Consideraciones éticas

Con base en el reglamento de la Ley General de Salud en Materia de investigaciéon
para la salud en el Titulo Segundo, capitulo I, articulo 17, este proyecto se clasifica
con una investigacion sin riesgo debido a que no implica intervencién directa con
los pacientes. Como parte de las consideraciones éticas en investigacion se
salvaguardara la confidencialidad de los datos personales extraidos de los reportes
de histopatologia y tanto el protocolo de investigacion como los resultados obtenidos
en el estudio estaran abiertos al acceso publico. No existe riesgo alguno para los
investigadores y el personal del laboratorio en este proyecto de investigacion. El
servicio de Patologia clinica y experimental del Hospital Infantil de México Federico
Gomez cuenta con las normas de bioseguridad establecidas por la ley mexicana

para su adecuado funcionamiento.

12.- Resultados

Se recolectaron 262 casos de tumores fibroblasticos y miofibroblasticos del archivo
de Patologia Clinica y Experimental, de estos 143 contaron con el material
adecuado para su revision, 56 fueron angiofiboromas nasofaringeos (43% del total
de casos), 24 fibromatosis desmoide (18% del total de casos), 18
miofibromas/miofibromatosis (14% del total de casos), 17 tumores miofibroblasticos
inflamatorios (13% del total de casos), 5 fascitis nodulares (4% del total de casos),
4 fibrosarcomas infantil (3% del total de casos), 2 hamartomas fibrosos de la infancia
(2% del total de casos), 2 fibromatosis digital infantil (2% del total de casos), 1
lipofibromatosis (1% del total de casos), 1 sarcoma fibromixoide de bajo grado (1%
del total de casos) y 1 fibrosarcoma epitelioide esclerosante (1% del total de casos).

Ver grafica 1y 2. Los 12 casos restantes se reclasificaron con otros diagndsticos.
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Grafica 1. Tumores fibroblasticos y miofibroblasticos
evaluados en el Hospital Infantil de Mexico Federico

Gomez 2000-2020
56

Gréfica 1. SFBG: sarcoma fibromixoide de bajo grado, FEE: fibrosarcoma epitelioide
esclerosante, TMI: tumor miofibroblastico inflamatorio, NAF: angiofiboroma
nasofaringeo, FDI: fibrosis digital infantil.

Grafica 2. Porcentaje de los tumores fibroblasticos y
miofibroblasticos evaluados en el Hospital Infantil de
México Federico GOmez 2000-2020

1%

3%
2%

2% | 4%

’/

1%

= FIBROSARCOMA INFANTIL = FASCITIS NODULAR
HAMARTOMA FIBROSO DE LA INFANCIA LIPOFIBROMATOSIS
= SARCOMA FIBROMIXOIDE DE BAJO GRADO = FIBROSARCOMA EPITELIOIDE ESCLEROSANTE
= FIBROMATOSIS = TUMOR MIOFIBROBLASTICO INFLAMATORIO
= MIOFIBROMA = ANGIOFIBROMA NASOFARINGEO

= FIBROMATOSIS DIGITAL INFANTIL
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En general la edad de presentacion méas frecuente fue entre los 12 y 17 afios
(adolescentes) con 66 casos (50%), los hombres representaron el sexo mas
afectado con 102 casos (78%), el tamafio mas frecuente estuvo entre los 5y 10 cm
con 40 casos (30%), la localizacion mas frecuente fue cabeza y cuello con 75 casos
(57%), 104 casos no tuvieron recurrencias (79%), ningln caso presentd metastasis
y solo 4 casos (3%) tuvieron asociacion con algun sindrome (fiboromatosis desmoide

con sindrome de Gardner). Ver gréficas 3 a 10.

Grafica 3. Relacion de tumores fibroblasticos y
miofibroblasticos respecto a la edad
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Grafica 4. Porcentaje de tumores fibroblasticos y
miofibroblasticos respecto a la edad
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Gréfica 6. Porcentaje de tumores fibroblasticos y

Grafica 7.- Relacidon de tumores fibroblasticos y
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Grafica 5. Relacion de tumores fibroblasticos y

miofibroblasticos respecto al sexo
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Grafica 8. Porcentaje de tumores fibroblasticos y
miofibroblasticos respecto a la localizacion

4% 1% = Localizacion Cabeza y cuello
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Grafica 9. Porcentaje de recurrencias de los tumores
fibroblasticos y miofibroblasticos
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Grafica 10. Porcentaje de metastasis de tumores
fibroblasticos y miofibroblasticos
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41



Fascitis Nodular

Se recolectaron 9 casos de fascitis nodular, 5 de ellos contaban con el material
adecuado para su revision y todos ellos cumplieron con los criterios histolégicos
diagnésticos de la lesion. La edad de presentacién mas frecuente ocurrié entre los
3 y 6 afos (prescolares) en un 40% (2 casos), el 80% ocurrieron en mujeres (4
casos), el tamafio mas comun fue entre 1 y 5 cm en un 40% (3 casos) y el sitio mas
frecuente de afectacion fue cabeza y cuello en un 40% (2 casos). No hubo

recurrencias, metastasis, ni asociacion sindromética. Ver gréaficas 11 a 15.

Gréfica 11. Fascitis nodular. Relaciéon de casos
respecto a la edad
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Grafica 12. Fascitis nodular. Porcentaje de casos
respecto a la edad
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Grafica 13. Fascitis nodular. Porcentaje de casos
respecto al sexo

mHombre = Mujer

Grafica 14. Fascitis nodular. Porcentaje de casos por
tamano
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Grafica 15. Fascitis nodular. Porcentaje de casos por
localizacion
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Hamartoma fibroso de la infancia

Se recolectaron 3 casos de hamartoma fibroso de la infancia de los cuales 2
contaban con material adecuado para su revision y cumplieron con los criterios
histologicos diagndésticos de la lesion. Los dos casos se presentaron en una edad
de 1 a 3 afios (100%) y fueron mujeres (100%), 1 caso present6 un tamafio de 1 a
5 cm (50%), el otro caso no se conté con el tamafio real del tumor y las
localizaciones fueron 1 caso en cabeza y cuello (50%) y 1 caso en el térax (50%).
No hubo recurrencias, ni metastasis. Ver graficas 16 a 19.

Grafica 16. Hamartoma fibroso de la infancia. Relaciéon
de casos respecto a la edad
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Grafica 17. Hamartoma fibroso de la infancia. Relacion
de casos respecto al sexo
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Grafica 18. Hamartoma fibroso de la infancia. Relacion
de casos respecto al tamano
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Grafica 19. Hamartoma fibroso de la infancia. Relacion
de casos respecto a la localizacion.

m Cabeza y cuello m Térax = Abdomen
= Extremiades superiores m Extremidades inferiores ® Intraabdominal

= Visceral

Fibromatosis digital infantil

Se recolectaron 5 casos de fibromatosis digital infantil, 2 de ellos contaban con
material adecuado para su revision y cumplieron los criterios histoldégicos
diagnosticos de la lesidon, 1 caso se presentd en el rango de edad de 1 a 3 afios
(50%) y 1 caso en el rango de edad de 3 a 6 afios (50%), los dos casos fueron
hombres (100%), el tamafio de 1 caso fue de 1 a 5 cm (50%), mientras que el otro
no se contaba con tamafio real del tumor. Ambos se presentaron en el segundo
dedo de la mano izquierda (50%). En ninguno de ellos hubo recurrencias,

metastasis 0 asociaciones sindromaticas. Ver graficas 20 a 24.
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Grafica 20. Fibromatosis digital infantil. Relacion de
casos respecto a la edad
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Grafica 21. Fibromatosis figital infantil. Porcentaje de
casos respecto a la edad
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Grafica 22. Fibromatosis digital infantil. Relacion de
casos respecto al sexo
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Grafica 23. Fibromatosis digital infantil. Porcentaje de
casos respecto al sexo
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Gréfica 24. Fibromatosis digital infantil. Relacidon de
casos respecto al tamaifio.
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Miofibroma/miofibromatosis

Se recolectaron 54 casos de miofiboroma/miofibromatosis, 22 contaban con material
adecuado para su revision y de estos 18 cumplieron con los criterios histologicos
diagnosticos de la lesién, los 4 casos restantes se reclasificaron como: 1
fibromatosis desmoide, 1 tumor miofibroblastico inflamatorio, 1 tumor fibroso
solitario y 1 neurofibroma. La edad de presentacion mas frecuente fueron 6 casos

(33%) en el rango de edad de 1 a 3 afios y 6 casos (33%) en el rango de edad de 6
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a 12 afios, el sexo mas afectado fueron los hombres con 13 casos (72%), el tamafio
mas frecuente fue de 1 a 5 cm en 6 casos (33%), las localizaciones mas frecuentes
fueron cabeza y cuello con 7 casos (39%) y 7 casos en las extremidades inferiores
(39%), s6lo en un caso hubo recurrencia de la enfermedad (6%). Ningun caso
presentd metastasis o asociacion sindromatica. Ver graficas 25 a 34.

Grafica 25. Miofibroma/miofibromatosis. Relacion de
casos respecto a la edad
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Grafica 26. Miofiboroma/miofibromatosis. Porcentaje de
casos respecto a la edad
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Gréfica 27. Miofibroma/miofibromatosis. Relacion de
casos respecto al sexo.
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Grafico 28. Miofibroma/miofibromatosis. Porcentaje de
casos respecto al sexo
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Grafico 29. Miofibroma/miofibromatosis. Relacion de
casos respecto al tamafo
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Grafica 30. Miofiboroma/miofibromatosis. Porcentaje de
casos respecto al tamafo
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Grafica 31. Miofiboroma/miofibromatosis. Relacion de
casos respecto a la localizacion
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Gréfica 32. Miofibroma/miofibromatosis. Porcentaje de
casos respecto a la localizacion
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Grafica 33. Miofiboroma/miofibromatosis. Porcentaje de
casos con recurrencia

= Sj = No

50



Grafico 34. Miofibroma/miofibromatosis. Porcentaje
de casos con metastasis

=Si =No

Angiofibroma nasofaringeo

Se recolectaron 102 casos de angiofiboromas nasofaringeos de los cuales 56
contaban con el material adecuado para su revision y cumplieron con los criterios
histologicos diagnésticos de la lesion. La edad de presentacion mas frecuente fue
en adolescentes entre 12 y 17 afilos con 47 casos (84%), los 56 casos se
presentaron en hombres (100%), el tamafio mas frecuente fue de 5 a 10 cm (59%)
y 10 casos presentaron recurrencias (18%). Ningun caso presenté metastasis, ni
asociacion sindromatica. Ver gréaficas 35 a 41.

Gréfica 35. Angiofiboroma nasofaringeo. Relacion de
casos respecto a la edad
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Grafica 36. Angiofibroma nasofaringeo. Porcentaje de
casos respecto a la edad
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Grafica 37. Angiofibroma nasofaringeo. Porcentaje de
caso respecto al sexo

Grafica 38. Angiofibroma nasofaringeo. Relacion de
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Grafica 39. Angiofibroma nasofaringeo. Porcentaje de
casos respecto al tamafio
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Grafica 40. Angiofiboroma nasofaringeo. Porcentaje de
casos con recurrencia
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Gréfica 41. Angiofibroma nasofaringeo. Porcentaje de
casos con metastasis
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=Si = No

53



Fibromatosis desmoide

Se recolectaron 42 casos de fibromatosis desmoide de los cuales 27 contaban con
material adecuado para su revision, de estos 24 cumplieron con los criterios
histolégicos diagndsticos de la lesion y 3 casos fueron reclasificados como: 1 tumor
fibrohistiocitico plexiforme, 1 fascitis nodular y 1 lipoma intramuscular. La edad de
presentacion mas frecuente fue en el rango de edad de 12 a 17 afios con 10 casos
(42%), la afectacion por sexo fue por igual 12 casos en hombres (50%) y 12 casos
en mujeres (50%), el tamafio mas frecuente fue entre 10 a 15 cm con 13 casos
(54%), la localizacion mas frecuente fue en extremidades inferiores con 13 casos
(54%), 12 casos presentaron recurrencia (50%) y 4 casos se asociaron con
sindrome de Gardner (17%). Ningun caso presentd metastasis. Ver graficas 42 a
52.

Grafica 42. Fibromatosis desmoide. Relacion de casos
respecto a la edad

12
10

10

8

6

6 5

4 3

2

0
0

<1 afo 1 a <3 afios 3 a <6 afios 6 a <12 afios 12 a 17 afos

Grafica 43. Fibromatosis desmoide. Porcentaje de
casos respecto a la edad
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Grafica 44. Fibromatosis desmoide. Relacion de casos

respecto al sexo
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Grafica 45. Fibromatosis desmoide. Porcentaje de
casos respecto al sexo
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Grafica 46. Fibromatosis desmoide. Relacion de casos
respecto al tamaiio.
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Grafica 47. Fibromatosis desmoide. Porcentaje de
casos respecto al tamafo
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Gréfica 48. Fibromatosis desmoide. Relacion de
casos respecto a la localizacion
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Grafica 49. Fibromatosis desmoide. Porcentaje de
casos respecto a la localizacion
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Gréfica 50. Fibromatosis desmoide. Porcentaje de
casos con recurrencia
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Grafica 51. Fibromatosis desmoide. Porcentaje de
casos con metastasis
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Grafica 52. Fibromatosis desmoide. Porcentaje de
casos asociados a sindromes
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Lipofibromatosis

Se recolectaron 2 casos de lipofiboromatosis de los cuales s6lo 1 contaba con el
material adecuado para su revision y cumpli6 con los criterios histolégicos
diagnésticos. El Unico caso se presentd en una mujer en el rango de edad de 3 a 6
afios, con un tamafio dentro del rango de 1 a 5 cm y de localizacion en cabeza y
cuello. La paciente no presentd recurrencias, metastasis, ni asociaciones

sindromaéticas.
Tumor miofibroblastico inflamatorio

Se recolectaron 33 casos de tumor miofibroblastico inflamatorio de los cuales 20
contaban con material adecuado para su revision, de estos 17 cumplieron con los
criterios histologicos diagnésticos de la lesion y los 3 casos restantes se
reclasificaron como: 1 fascitis nodular, 1 enfermedad por 1gG4 y 1 linfoma
anaplasicos de células grandes T. La edad de presentacion mas frecuente fue en el
rango de edad de 6 a 12 afios con 8 casos (47%), el sexo mas afectado fueron los
hombres con 12 casos (71%), el tamafio mas frecuente fue entre 10 a 15 m con 5
casos (
35%), la localizacion mas frecuente fue visceral con 6 casos (35%) en pulmon e
higado y 2 casos tuvieron recurrencia (12%). Ningun caso presentd metastasis, ni

asociacion sindromatica. Ver graficas 53 a 62.

Grafica 53. Tumor miofibroblastico inflamatorio.
Relacion de casos respecto a la edad
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Grafica 54. Tumor miofibroblastico inflamatorio.
Porcentaje de casos respecto la edad
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Grafica 55. Tumor miofibroblastico inflamatorio.
Relacion de casos respecto al sexo
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Grafica 56. Tumor miofibroblastico inflamatorio.
Porcentaje de casos respecto al sexo
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Grafica 57. Tumor miofibroblastico inflamatorio.
Relacion de casos respeto al tamafio
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Grafica 58. Tumor miofibroblastico inflamatorio.
Porcentaje de casos respecto al tamafio
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Grafica 59. Tumor miofibroblastico inflamatorio.
Relacion de casos respecto a la localizacion
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Grafica 60. Tumor miofibroblastico inflamatorio.
Procentaje de casos respecto a la localizacion

= Cabeza y cuello = Torax = Abdomen
Extremiades superiores = Extremidades inferiores = Intraabdominal

= Visceral

Grafica 61. Tumor miofibroblastico inflamatorio.
Proentaje de casos con recurrencia
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Grafica 62. Tumor miofibroblastico inflamatorio.
Porcentaje de casos con metastasis
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Fibrosarcoma infantil

Se recolectaron 8 casos de fibrosarcoma infantil de los cuales 6 contaban con
material adecuado para su revision, de estos 4 cumplieron con los criterios
histologicos diagnésticos de la lesién y los 2 casos restantes se reclasificaron como:
1 miofiboroma y 1 rabdomiosarcoma embrionario. La edad de presentacion mas
frecuente fue en menores de un afio con 2 casos (50%), 3 casos ocurrieron en
mujeres (75%), el tamafio del Unico caso referido fue entre 1 a 5 cm (25%), los tres
casos restantes correspondian a biopsias incisionales y no se referia el tamafio
completo del tumor (75%), la localizacion mas frecuente fue en extremidades
inferiores con 2 casos (50%) y un caso tuvo recurrencia (25%). No se reportd

metéastasis 0 asociacion sindromatica en ningun caso. Ver graficas 63 a 72.
Grafica 63. Fibrosarcoma infantil. Relacion de casos
con respecto a la edad
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Grafica 64. Fibrosarcoma infantil. Porcentaje de casos
respecto a la edad
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Grafica 65. Fibrosarcoma infantil. Relacion de casos
respecto al sexo
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Grafica 66. Fibrosarcoma infantil. Porcentaje de casos
respecto al sexo
® Hombre ®= Mujer
Grafica 67. Fibrosarcoma infantil. Relacion de casos
respecto al tamafio
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Grafica 68. Fibrosarcoma infantil. Porcentaje de casos
respecto al tamafio
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Gréfica 69. Fibrosarcoma infantil. Relacion de casos
respecto a la localizacion.
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Grafica 70. Fibrosarcoma infantil. Procentaje de casos
respecto a la localizacion
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Grafica 71. Fibrosarcoma infantil. Porcentaje de casos
con recurrencia
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Grafica 72. Fibrosarcoma infantil. Porcentaje de casos
con metastasis
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Sarcoma fibromixoide de bajo grado

Se recolectaron 3 casos de sarcoma fibromixoide de bajo grado de los cuales sélo
1 caso contaba con el material adecuado para su revision y cumplia con los criterios
histolégicos diagnésticos de la lesion. El caso se presenté en un hombre en el rango
de edad de 3 a 6 afios, la lesion present6 un tamafio entre 5 a 10 cm de localizacion
en la extremidad inferior. Al momento del diagndstico no presentaba recurrencias,

metastasis o0 asociacion sindromatica.

Fibrosarcoma epitelioide esclerosante

Se recolectd 1 caso de fibrosarcoma epitelioide esclerosante, el cual cumplia con
los criterios histolégicos diagnosticos de la lesion. El caso se presento en un hombre
adolescente en el rango de edad de 12 a 17 afios, la biopsia era incisional de
localizacion en la extremidad superior, la cual no se referia el tamafo real de la
misma. Al momento del diagndstico no presentaba recurrencias, metastasis o

asociacion sindromatica.

Tablas cruzadas realizadas en SPSS ( Statistical Package for the Social

Sciences)

Relacién de las neoplasias fibroblasticas / miofibriblasticas por grupo etario

EDAD
l2al7pal2 3a6 [1a3

afios [aflos |afios |afios <1 afio|Total

DIAGNOST |Fascitis nodular Recuento 1 1 2 0 1 5
ICO 0b dentrode |1.5% [3.3% [12.5% [0.0% [20.0% [3.8%
EDAD
Fibromatosis Recuento 10 5 6 3 0 24
desmoide % d
o dentrode [15.2% [16.7% |37.5% [21.4% [0.0% [18.3%
EDAD
Fibromatosis digitalRecuento 0 0 1 1 0 2

infantil

EDAD

% dentrode [0.0% [0.0% [6.3% [7.1% [0.0% [1.5%
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EDAD

Fibrosarcoma Recuento 1 0 0 0 0 1
epitelidoide O dentrode [1.5% 10.0% [0.0% 0.0% 0.0% [0.8%
esclerosante EDAD
Fibrosarcoma Recuento 0 1 1 0 2 4
infant 0 dentrode  [0.0% [B.3% [6.3% 0.0% 140.0% [3.1%
EDAD
Hamartoma fibroso|Recuento 0 0 0 2 0 2
de la infancia 0% dentro de [0.0% [0.0% [0.0% [14.3% [0.0% [1.5%
EDAD
Lipofiboromatosis [Recuento 0 0 0 1 0 1
% dentrode [0.0% [0.0% [0.0% [7.1% [0.0% [0.8%
EDAD
Miofibroma Recuento 3 §] 2 (§] 1 18
% dentrode [4.5% [20.0% [12.5% K42.9% [20.0% [(13.7%
EDAD
Angiofiboroma Recuento a7 9 0 0 0 56
TSRS 0% dentro de  [71.2% [30.0% [0.0% [0.0% [0.0% [42.7%
EDAD
Sarcoma Recuento 0 0 1 0 0 1
nggm'rgg'ge de b dentode 0.0% 0.0% 6.3% 0.0% 0.0% [0.8%
109 EDAD
Tumor Recuento 4 8 3 1 1 17
miofibroblastico  g"qe i Ge 16,19 [26.7% [18.8% [7.1% [20.0% [13.0%
inflamatorio
EDAD
Total Recuento 66 30 16 14 131
% dentro de [100.0%(100.0% 100.0%100.0%|100.0%

En cuanto a la edad los tumores mas frecuentes en el grupo de edad de 12 a 17

afos fueron: el nasoangiofibroma nasal (71.2%) y la fiboromatosis desmoide (15.2%),

en el grupo de edad de 6 a 12 afios fueron: el nasoangiofibroma (30%) y el tumor

miofibroblastico inflamatorio (26.7%), en el grupo de edad de 3 a 6 afios fueron: la

fibromatosis desmoide (37.5%) y el tumor miofibroblastico inflamatorio (18.8%), en

el grupo de edad de 1 a 3 afios fueron: el miofiboroma/miofibromatosis (42.9%) y la

fiboromatosis desmoide (21.4%) y en el grupo de menores de un afio fue el

fibrosarcoma infantil (40%). No se encontrdé significancia estadistica entre estas

variables (p>0.05).
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Relacion de las neoplasias fibroblasticas / miofibroblasticas SEXO

por sexo H M
DIAGNOSTICO Fascitis nodular Recuento 1 4
% dentro de SEXO 1.0% 13.8%
Fibromatosis desmoide Recuento 12 12
% dentro de SEXO 11.8% 41.4%
Fibromatosis digital Recuento 2 0
infantil % dentro de SEXO 2.0% 0.0%
Fibrosarcoma Recuento 1 0
epitelidoide % dentro de SEXO 1.0% 0.0%
esclerosante
Fibrosarcoma infantii  Recuento 3 1
% dentro de SEXO 2.9% 3.4%
Hamartoma fibroso de Recuento 0 2
la infancia % dentro de SEXO 0.0% 6.9%
Lipofibromatosis Recuento 1 0
% dentro de SEXO 1.0% 0.0%
Miofibroma Recuento 13 5
% dentro de SEXO 12.7% 17.2%
Angiofibroma Recuento 56 0
nasofaringeo % dentro de SEXO 54.9% 0.0%
Sarcoma fibromixoide Recuento 1 0
de bajo grado % dentro de SEXO 1.0% 0.0%
Tumor miofibroblastico Recuento 12 5
inflamatorio % dentro de SEXO 11.8% 17.2%
Total Recuento 102 29

% dentro de SEXO 100.0% 100.0%

Respecto al sexo los tumores mas frecuentes en hombres fueron: el angiofiboroma
nasofaringeo (54.9%), miofiboroma/miofibromatosis (12.7%), tumor miofibroblastico
inflamatorio (11.8%) y la fiboromatosis desmoide (11.8%). En las mujeres los tumores
mas frecuentes fueron: la fibromatosis desmoide (54.9%),
miofibroma/miofibromatosis (17.2%) y el tumor miofibroblastico inflamatorio

(17.2%). No se encontro significancia estadistica entre estas variables (p>0.05).
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Relacion de las neoplasias fibroblasticas /
miofibroblasticas por tamafo

TAMANO

<lcm la5cmcm

DIAGNOSTI Fascitis Recuento

CO

Total

nodular % dentro de TAMANO
Fibromatosis Recuento
desmoide o4 dentro de TAMARO
Fibromatosis Recuento
digital infantil o4 gentro de TAMARO
Fibrosarcoma Recuento

epitelidoide o4 gentro de TAMARNO
esclerosante

Fibrosarcoma Recuento
infantil % dentro de TAMANO
Hamartoma Recuento

fibroso de la o4 gentro de TAMARNO
infancia

Lipofibromato Recuento
sis % dentro de TAMANO
Miofiboroma Recuento

% dentro de TAMANO
Angiofibroma Recuento
nasofaringeo o4 dentro de TAMARO
Sarcoma Recuento

fioromixoide o4 dentro de TAMARO
de bajo grado

Tumor Recuento

miofibroblasti o4 dentro de TAMANO
CcO

inflamatorio
Recuento

% dentro de TAMANO
% del total

0
0.0%
0
0.0%
0
0.0%
0
0.0%

0
0.0%
0
0.0%

0

0.0%

0

0.0%

1
100.0%
0

0.0%

0
0.0%

1
100.0%

0.8%

5alo
3 1
8.1% 2.5%
0 0
0.0% 0.0%
1 0
2.7%  0.0%
0 0
0.0% 0.0%
1 0
2.7%  0.0%
1 0
2.7%  0.0%
1 0
2.7%  0.0%
6 3
16.2% 7.5%
20 33
54.1% 82.5%
0 1
0.0% 2.5%
4 2
10.8% 5.0%
37 40
100.0% 100.0%
28.2% 30.5%

No
>10 cm referido
0 1
0.0% 3.1%
13 11
61.9% 34.4%
0 1
0.0% 3.1%
0 1
0.0% 3.1%
0 3
0.0% 9.4%
0 1
0.0% 3.1%
0 0
0.0% 0.0%
2 7
9.5% 21.9%
1 1
48% 3.1%
0 0
0.0% 0.0%
5 6
23.8% 18.8%
21 32
100.0% 100.0%
16.0% 24.4%

Los tumores que presentaron un tamafio mayor de 10 cm fueron: la fibromatosis

desmoide (61.9%), el tumor miofibroblastico inflamatorio (23.8%) y el miofioroma

(9.5%). No se encontro significancia estadistica entre estas variables (p>0.05).
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LOCALIZACION

Cabezay Extremidad Extremidad Intraabdomin
Relacion de neoplasias fibroblasticsa / miofibroblasticas por localizacién cuello Torax Abdomen superior inferior al Visceral
DIAGNOSTICO Fascitis nodular Recuento 2 1 0 1 1 0 0
% dentro de LOCALIZACIO 2.6% 12.5% 0.0% 12.5% 4.0% 0.0% 0.0%
Fibromatosis desmoide Recuento 5 2 2 0 13 1 1
% dentro de LOCALIZACIO 6.6% 25.0% 100.0% 0.0% 52.0% 20.0% 14.3%
Fibromatosis digital infantil Recuento 0 0 0 2 0 0 0
% dentro de LOCALIZACIO 0.0% 0.0% 0.0% 25.0% 0.0% 0.0% 0.0%
Fibrosarcoma epitelidoide Recuento 0 1 0 0 0 0 0
esclerosante % dentro de LOCALIZACIO 0.0% 12.5% 0.0% 0.0% 0.0% 0.0% 0.0%
Fibrosarcoma infantil Recuento 1 0 0 1 2 0 0
% dentro de LOCALIZACIO 1.3% 0.0% 0.0% 12.5% 8.0% 0.0% 0.0%
Hamartoma fibroso de la infancia Recuento 1 1 0 0 0 0 0
% dentro de LOCALIZACIO 1.3% 12.5% 0.0% 0.0% 0.0% 0.0% 0.0%
Lipofibromatosis Recuento 0 0 0 1 0 0 0
% dentro de LOCALIZACIO 0.0% 0.0% 0.0% 12.5% 0.0% 0.0% 0.0%
Miofibroma Recuento 8 0 0 3 7 0 0
% dentro de LOCALIZACIO 10.5% 0.0% 0.0% 37.5% 28.0% 0.0% 0.0%
Angiofibroma nasofaringeo Recuento 56 0 0 0 0 0 0
% dentro de LOCALIZACIO 73.7% 0.0% 0.0% 0.0% 0.0% 0.0% 0.0%
Sarcoma fibromixoide de bajo Recuento 0 0 0 0 1 0 0
grado % dentro de LOCALIZACIO 0.0% 0.0% 0.0% 0.0% 4.0% 0.0% 0.0%
Tumor miofibroblastico Recuento 3 3 0 0 1 4 6
inflamatorio % dentro de LOCALIZACIO 3.9% 37.5% 0.0% 0.0% 4.0% 80.0% 85.7%
Total Recuento 76 8 2 8 25 5 7
% dentro de LOCALIZACIO 100.0% 100.0% 100.0% 100.0% 100.0% 100.0% 100.0%
% del total 58.0% 6.1% 1.5% 6.1% 19.1% 3.8% 5.3%

En cuanto a la localizacion los tumores mas frecuentes en cabeza y cuello fueron: angiofioroma nasofaringeo (73.7%) y el

miofibroma/miofibromatosis (10.5%), en el torax fueron: el tumor miofibroblastico inflamatorio (37.5%) y la fiboromatosis

desmoide (25%); en las extremidades superiores: el miofioroma (37.5%) y el fibrosarcoma infantil (25%), en las

extremidades inferiores: el miofioroma/miofibromatosis (80%) y la fibromatosis desmoide (20%). No se encontro

significancia estadistica entre estas variables (p>0.05). El sitio mas frecuente de presentacion de las neoplasias fue en

cabeza y cuello (58%) y el sitio de menor frecuencia fue el abdomen (1.5 %), de esto ultimos todos ellos correspondieron

a fiboromatosis desmoide.
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Relacion de recurrencia de la enfermedad por diagnostico

DIAGNOSTICO Fascitis nodular Recuento 0

% dentro de RECURRENCIA 0.0%

% del total 0.0%
Fibromatosis desmoide Recuento 3

% dentro de RECURRENCIA 18.8%

% del total 2.3%
Fibromatosis digital infantil Recuento 0

% dentro de RECURRENCIA 0.0%

% del total 0.0%
Fibrosarcoma epitelidoide esclerosante Recuento 0

% dentro de RECURRENCIA 0.0%

% del total 0.0%
Fibrosarcoma infantil Recuento 1

% dentro de RECURRENCIA 6.3%

% del total 0.8%
Hamartoma fibroso de la infancia Recuento 0

% dentro de RECURRENCIA 0.0%

% del total 0.0%
Lipofibromatosis Recuento 0

% dentro de RECURRENCIA 0.0%

% del total 0.0%
Miofibroma Recuento 1

% dentro de RECURRENCIA 6.3%

% del total 0.8%
Angiofibroma nasofaringeo Recuento 9

% dentro de RECURRENCIA 56.3%

% del total 6.9%
Sarcoma fibromixoide de bajo grado Recuento 0

% dentro de RECURRENCIA 0.0%

% del total 0.0%
Tumor miofibroblastico inflamatorio Recuento 2

% dentro de RECURRENCIA 12.5%

% del total 1.5%

Total Recuento 16
% dentro de RECURRENCIA 100.0%
% del total 12.2%

Por dltimo, los tumores que con mayor frecuencia recurrieron fueron: el
angiofiboroma nasofaringeo (56.3%), la fiboromatosis desmoide (18.8%) y el tumor
miofibroblastico inflamatorio (12.5%). No se encontro significancia estadistica entre

estas variables (p>0.05).
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13.- Discusion

Los tumores fibroblasticos y miofibroblasticos representan entre el 10 y el 12% de
las neoplasias pediatricas. El estudio de estas lesiones ha tenido cambios a lo largo
del tiempo donde anteriormente se diagnosticaban Unicamente por el aspecto
histolégico, sin embargo, ahora se conoce que las caracteristicas histopatologicas
pueden superponerse y por lo tanto es necesario apoyarse de otras herramientas
como los estudios de inmunohistoquimica y la biologia molecular. Se hace hincapié
en que un adecuado diagnostico entre las lesiones benignas, intermedias y
malignas repercutird de manera importante en el prondstico a corto y a largo plazo.
Existe tratamiento diana con anticuerpos monoclonaes para las proteinas ALK1
(alectinib) en el caso de los tumores miofibroblasticos inflamatorios y el NTRK
(entrectinib) para el fibrosarcoma infantil, por lo que los pacientes con estos

diagnosticos pueden beneficiarse con este tipo de terapia.

En la actualidad existen anticuerpos utilizados en los estudios de
inmunohistoquimica que se correlacionan de manera adecuada con las
translocaciones y mutaciones estudiadas en ciertos tumores, tal es el caso del
fibrosacorcoma infantil en el cual podria utilizarse anticuerpos NTRK3 ya que este
tumor se caracteriza por la translocacion t(12;15)(p13;925) con la fusion de los
genes ETV6 y NTRK3 o de igual manera utilizar anticuerpos para reconocer ALK1
para los tumores miofibroblasticos inflamatorios o contra la B-catenina para las
fibromatosis desmoides. Por otro lado para los casos en los que la morfologia y los
estudios de inmunohistoquimica ponen en duda el diagnostico entre las diversas
neoplasias evaluadas en este proyecto de investigacion el estudio molecular puede
ser confirmatorio para los siguientes tumores: fascitis nodular (mutacion del gen
USP6 en el cromosoma 17p13), hamartoma fibroso de la infancia (inserciones o
duplicaciones del exén 20 del EGFR), miofiboroma y miofibromatosis (mutacion del
gen del factor de crecimiento derivados de las plaquetas), la fibromatosis desmoide
con mutacion del gen CTNNB1-B catenina en el cromosoma 3p y el gen APC en el
cromosoma 5g21), la lipofibromatosis de tipo neural (mutacion del gen NTRK1), el
tumo miofibroblastico inflamatorio con mutaciones en el gen ALK 2p.23) y el

fibrosarcoma infantil (translocacion 12;15)(p13;925).
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En general los tumores fibroblasticos y miofibroblasticos son tumores con un
pronostico excelente con una sobrevida a 5 afios mayor del 90%, de los 131 casos
evaluados el 13% (17 casos) presentaron recurrencias y ningln caso metastasis,
por lo que es conveniente que en pacientes con tumores de comportamiento

intermedio y malignos se realice un seguimiento clinico estrecho.

14.- Conclusiones

De acuerdo con el andlisis estadistico realizado corroboramos que los datos
obtenidos en cuanto la frecuencia, la edad, la localizacién, el porcentaje de
recurrencias y metastasis concuerdan con lo estipulado en la literatura mundial,
siendo mas frecuentes los tumores fibroblasticos y miofibroblasticos benignos, la
edad de presentacion varia de acuerdo al diagndstico y en nuestra casuistica fue
en el grupo de los adolescentes (12 a 17 afios), la localizacion mas comun de
manera general fue en cabeza y cuello y el porcentaje de recurrencias y metastasis
fue concordante en los tumores fibroblasticos y miofibroblasticos de

comportamiento intermedio y maligno.

De los 131 casos de tumores fibroblasticos y miofibroblasticos evaluados se

concluyd lo siguiente:

-Los tumores fibroblasticos y miofibroblasticos mas frecuentes fueron los de
comportamiento biolégico benigno representando el 64% del total de los
casos (83 casos), de los cuales la lesibn mas frecuente corresponde al

angiofibroma nasofaringeo con 56 casos (43%).

-Los tumores fibroblastico y miofibroblasticos de comportamiento intermedio
localmente agresivos representaron el 19% del total de casos (25 casos), de
los cuales la lesion mas frecuente fue la fibromatosis desmoide con 24 casos
(18%).

-Los tumores fibroblasticos y miofibroblasticos de comportamiento intermedio

raramente metastatizantes representaron el 16% del total de casos (21
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casos), de los cuales la lesibn mas frecuente fue el tumor miofibroblastico

inflamatorio con 17 casos (13%).

-Los tumores fibroblastico y miofibroblasticos de comportamiento maligno
representaron Unicamente el 2% del total de los casos (2%), un caso
correspondié al sarcoma fibromixoide de bajo grado (1%) y un caso al
fibrosarcoma epitelioide esclerosante (1%).

-La edad de presentacion mas frecuente fue en el grupo de los adolescentes

de 12 a 17 afos con 66 casos (50% del total de los casos).
-Los hombres representaron el 78% de los casos (102 casos).

-El tamafio mas frecuente fue entre el rango de 5 a 10 cm con 40 casos
(31%).

-La localizacion mas frecuente fue cabeza y cuello con 75 casos (57%).
-La recurrencia se observo en 17 casos (13%)
-Ningun caso presentd metastasis.

-Cuatro casos tuvieron asociacion sindromatica (3%) y fue entre la

fibromatosis desmoide y el sindrome de Gardner.

-Se realizaron tablas cruzadas con Chi cuadrada en el programa SPSS entre
las variables subtipo histolégico de tumor fibroblastico/miofibroblastico, edad,
localizacion, tamafio del tumor y recurrencia, en ninguna de ellas se obtuvo

un resultado significativamente estadistico p > 0.05.

-En cuanto a las variables histolégicas (ver anexo) hay ciertas caracteristicas
gue apoyan al diagnostico morfolégico en laminillas tefildas en hematoxilina
y eosina para cada tumor fibroblastico y miofibroblastico descritos en la
literatura y que fueron hallados en los casos valorados como son: presencia
de células gigantes multinucleadas de tipo osteoclasto en la fascitis nodular,
células primitivas en el hamartoma fibroso de la infancia, nédulos mioides en

el miofibroma/miofibromatosis, vasos con patron hemangiopericitoide y vasos
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de mediano calibre de paredes gruesas en los angiofiboromas nasofaringeos,
fasciculos largos y edema perivascular en las fibromatosis desmoide, la
presencia de células plasmaticas y eosindfilos en el estroma del tumor
miofibroblastico inflamatorio y rosetas de colageno en el sarcoma
fibromixoide de bajo grado.

15.- Cronograma de actividades

. . Dicie .
. Ago | Septie | Octu | Novie Ener | Febr | Marz . | May | Juni
Actividad Julio sto mbre bre mbre mbr ero Abril

o o] o o]
2021 | 5601 | 2021 | 2021 | 2021 oy | 2022 | 2022 | 2022 2022 | 5402 | 2022

Selecciéon y
delimitacion del X
tema
Realizacion del
protocolo de tesis
Aprobacién del
protocolo de tesis
Realizacion de base
de datos
Busqueda de
material en el X X
archivo de Patologia
Valoracién del
material (laminillas y X X X
bloques)
Recoleccion de X X X
resultados
Analisis de X
resultados
Elaboracién del X
manuscrito
Revision del
manuscrito por los X
tutores
Impresién de tesis X
Entrega de tesis X
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18.- Anexo. Variables histolégicas evaluadas en los tumores fibroblasticos y miofibroblésticos.

Fascitis nodular

No. Patrén de Estroma Tipo de Tipo celular Patron Bordes Necrosis Numero Mitosis MO/MC | CI CGMTO HR/HA
de crecimiento infiltracion vascular quirdrgicos mitosis atipicas
caso
1 Haces Colagenizado Infiltrativo Fusocelular | Capilares, NV Ausente 2 Ausentes MO LO | Ausentes HR
cortos laxo vasos de
mediano
tamafio
2 Haces Cologanizado, Infiltrativo Fusocelular | Capilares, NV Ausente 1 Ausentes | Ausente | LO | Presentes HR
cortos mixoide vasos de
mediano
tamafio
3 Haces Colagenizado, Infiltrativo Fusocelular | Capilares, Positivos Ausente 3 Ausentes | Ausente | LO | Presentes | HR, HA
cortos, mixoide vaosos de
haces mediano
largos, tamafio
rehilete
4 Haces Colagenizado Infiltrativo Fusocelular | Capilares, Positivos Ausente 2 Ausentes MO LO | Presentes | HR, HA
largos, vasos de
haces mediano
cortos tamafio
5 Haces Colagenizado, Infiltrativo Fusocelular | Capilares, Negativos Ausente 2 Ausentes | Ausente | LO | Ausentes HR
cortos, mixoide vasos
hacss mediano
largos, tamafio
rehilete
Hamartoma fibroso de la infancia
No. Patrén de Estroma Tipo de Tipo celular Patrén Bordes Necrosis Numero Mitosis MO/MC Cl CGMTO HR/HA
de crecimiento infiltracion vascular quirdrgicos mitosis atipicas
caso
6 Infiltrativo Colagenizado Infiltrativo Fusocelular, | Capilares, Negativos Ausente len Ausentes | Ausente LO | Ausentes | Ausente
tejido vasos componente
adiposo pequefio células
maduro, tamafio primitivas
células
primitivas
7 Infiltrativo Colagenizado, Infiltrativo | Fusocelular, | Capilares, NV Ausente 2en Ausentes | Ausente | LO | Ausentes HR
mixoide tejido vasos componente
adiposo pequefio células
maduro, tamafio primitivas
células
primitivas
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Fibromatosis digital infantil

No. Patrén de Estroma Tipo de Tipo celular Patron Bordes Necrosis Numero Mitosis MO/MC Cl CGMTO HR/HA
de crecimiento infiltracion vascular quirdrgicos mitosis atipicas
caso
8 Haces Celular, Infiltrativo: Fusocelular Capilares, Positivos Ausente 2 Ausente | Ausente | LO | Ausente | Ausente
cortos, colagenizado tejido vasos de
haces celular mediano
largos subcutaneo calibre
y musculo
esquelético
9 Haces Celular, Infiltrativo: Fusocelular Capilares, NV Ausente 2 Ausente | Ausente | LO | Ausente | Ausente
largos, colagenizado tejido vasos de
rehilete celular mediano
subcutéaneo calibre
y musulo
esquelético
Miofibroma/miofibromatosis
No. Patrén de Estroma Tipo de Tipo celular Patrén Bordes Necrosis | NUmero Mitosis MO/MC | CI | CGMTO HR/HA
de crecimiento infiltracion vascular quirdrgicos mitosis atipicas
caso
10 Haces Celular Infiltrativos: Fusocelular Capilares, NV Ausente 3 Ausente | Ausente | LO | Ausente Ausentes
largos, musculo asta de
haces esquelético ciervo
cortos
11 Hacess Colagenizado, Infiltrativo: Bifasico Capilares, NV Ausente 3 Ausente | Ausente | LO | Ausente Ausentes
largos, mixoide musculo vasos
haces esquelético tamafio
cortos, mediano
nédulos
mioides
12 Haces Colagenizado, Infiltrativo: Fusocelular Capilares, Positivo Ausente 2 Ausente | Ausente | LO | Ausente Ausentes
largos, mixoide musculo asta de
haces esquelético ciervo,
cortos edema
perivascular
13 Haces Colagenizado, Infiltrativo: Fusocelular Capilares, NV Ausente 4 Ausente | Ausente | LO | Ausente Ausentes
largos, mixoide musculo asta de
haces esquelético ciervo
cortos,
nédulos
mioides
14 Haces Colagenizado, Infiltrativo: Bifasico Capilares, NV Ausente 3 Ausente | Ausente | LO | Ausente Ausentes
cortos, mixoide, musculo vasos de
haces esquelético mediano
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largos, matriz tamafio,
nddulos condroide asta de
mioides ciervo
15 Haces Celular, Infiltrativo: Bifasico Capilares, NV Ausente Ausente | Ausente | LO | Ausente Ausentes
largos, estroma musculo asta de
haces colagenizado esquelético ciervo
cortos,
nddulos
mioides
16 Haces Celular Infiltrativo: Bifasico Capilares, NV Ausente Ausente | Ausente | LO | Ausente HR
largos, musculo vasos de
haces esquelético, pequefio
cortos, tejido tamafio,
celular asta de
subcutéaneo ciervo
17 Haces Celular Infiltrativo: Bifasico Capilares, NV Ausente Ausente | Ausente | LO | Ausente HR
largos, musculo vasos en
nédulos esquelético asta de
mioides ciervo
18 Haces Celular, Infiltrativos: Bifasico Capilares, NV Ausente Ausente | Ausente | LO | Ausente Ausente
largos, estroma musculo vasos en
nédulos mixoide esquelético hasta de
mioides ciervo
19 Haces Celular, Infiltrativo: Bifasico Capilares, NV Ausente Ausente | Ausente | LO | Ausente Ausente
largos, estroma musculo vasos en
haces colagenizado esquelético asta ciervo
cortos,
nédulos
mioides
20 Haces Celular, Infiltrativo: Bifasico Capilares, NV Ausente Ausente | Ausente | LO | Ausente Ausente
largos, estroma musculo vasos en
haces colagenizado, esquelético asta de
cortos, mixoide ciervo
nédulos
mioides
21 Haces Celular, Infiltrativo: Bifasico Capilares, Positivos Ausente Ausente | Ausente | LO | Ausente HR
largos, estroma musculo vasos en
nédulos colagenizado esquelético asta de
mioides ciervo
22 Haces Celular, Infiltrativo: Bifasico Capilares, NV Ausente Ausente | Ausente | LO | Ausente Ausente
largos, estroma musculo vasos de
haces colagenizado esquelético mediano
cortos, y mixoide tamafio,
nédulos vasos en
mioides asta de
ciervo
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23 Haces Celular, Infiltrativo: Bifasico Capilares, Positivos Ausente Ausente | Ausente | LO | Ausente Ausente
largos, estroma musculo vasos de
nédulos colagenizado esquelético mediano
mioides tamario,
vasos en
asta de
ciervo
24 Haces Celular, Infiltrativo: Bifasico Capilares, NV Ausente Ausente | Ausente | LO | Ausente HR
largos, estroma musculo vasos en
haces colagenizado, esquelético asta de
cortos, mixoide ciervo
nédulos
mioides
25 Haces Celular, Infiltrativo: Bifasico Capilares, NV Ausente Ausente | Ausente | LO | Ausente Ausente
largos, estroma musculo vasos en
nédulos colagenizado esquelético asta de
mioides ciervo
26 Haces Celular, Infiltrativo: Bifasico Capilares, NV Ausente Ausente | Ausente | LO | Ausente Ausente
largos, estroma musculo vasos en
haces mixoide esquelético asta de
cortos ciervo
Angiofibroma nasofaringeo
No. de Patrén de Estroma Tipo de Tipo celular Patrén Bordes Necrosis | Numero Mitosis MO/MC Cl CGMTO HR/HA
caso crecimiento infiltracion vascular | quirdrgicos mitosis atipicas
27 Haces Colagenizado, | Submucosa | Fusocelular | Astade NV Ausente 3 Ausente | Ausente | LO, | Ausente HR
largos mixoide respiratoria ciervo, EO
vasos
arteriales
de
paredes
gruesas
28 Haces Colagenizado | Submucosa | Fusocelular | Astade NV Ausente 2 Ausente | Ausente | LO | Ausente HR
largos respiratoria ciervoy
vasos
arteriales
de
paredes
gruesas
29 Haces Colagenizado | Submucosa | Fusocelular | Astade NV Ausente 2 Ausente | Ausente | LO, | Ausente HR
largos respiratoria ciervo, EO
vasos
arteriales
de
paredes
gruesas
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30

Haces
largos

Colagenizado

Submucosa
respiratoria

Fuoscelular

Asta de
ciervo,
vasos

arteriales
de
paredes
gruesas

NV

Ausente

Ausente

Ausente

LO

Ausente

HR

31

Haces
largos

Colagenizado

Submucosa
respiratoria

Fusocelular

Asta de
ciervo,
vasos de
mediano
tamafio

NV

Ausente

Ausentes

Ausente

LO

Ausente

Ausente

32

Haces
largos

Celular,
variable

Submucosa
respiratoria

Fusocelular

Asta de
ciervo,
vasos de
paredes
gruesas

NV

Ausente

Ausente

Ausente

LO

Ausente

Ausente

33

Haces
largos

Mixoide

Submucosa
respiratoria

Fusodelular

Asta de
ciervo,
vasos de
paredes
gruesas

NV

Ausente

Ausente

Ausente

LO

Ausente

Ausente

34

Haces
largos

Celular,
mixoide

Submucosa
respiratoria

Fusocelular

Asta de
ciervo,
vasos de
paredes
gruesas

NV

Presente

Ausente

Ausente

LO

Ausente

HR

35

Haces
largos

Celular

Submucosa
respiratoria

Fusocelular

Asta de
ciervo,
vasos de
paredes
gruesas

NV

Ausente

Ausente

Ausente

LO

Ausente

HR

36

Haces
largos

Celular,
mixoide

Submucosa
respiratoria

Fusocelular

Asta de
ciervo,
vasos de
paredes
gruesas

NV

Presente

Ausente

Ausente

LO,
EO

Ausente

Ausente

37

Haces
largos

Celular,
mixoide

Submucosa
respiratoria

Fusocelular

Asta de
ciervo,
vasos de
paredes
gruesas

NV

Ausente

Ausente

Ausente

LO,
EO

Ausente

HR

38

Haces
largos

Celular,
colagenizado

Submucosa
respiratoria

Fusocelular

Asta de
ciervo,
vasos de
paredes
gruesas

NV

Presente

Ausente

Ausente

LO

Ausente

Ausente
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39

Haces
largos

Celular,
colagenizado

Submucosa
respiratoria

Fusocelular

Asta de
ciervo,
vasos de
paredes
gruesas

NV

Presente

Ausente

Ausente

LO,
EO

Ausente

Ausente

40

Haces
largos

Celular,
mixoide

Submucosa
respiratoria

Fusocelular

Asta de
ciervo,
vasos de
paredes
gruesas

NV

Ausente

Ausente

Ausente

LO

Ausente

Ausente

41

Haces
largos

Celular,
colagenizado

Submucosa
respiratoria

Fusocelular

Asta de
ciervo,
vasos de
mediano
calibre

NV

Presente

Ausente

Ausente

LO,
EO

Ausente

HR

42

Haces
largos

Celular,
colagenizado

Submucosa
respiratoria

Fusocelular

Asta de
ciervo,
vasos de
mediano
calibre

NV

Ausente

Ausente

Ausente

LO

Ausente

HR

43

Haces
largos

Celular,
colagenizado,
mixoide

Submucosa
respiratoria

Fusocelular

Asta de
ciervo,
vasos de
paredes
gruesas

NV

Presente

Ausente

Ausente

LO,
EO

Ausente

Ausente

a4

Haces
largos

Hipocelular,
colagenizado

Submucosa
respiratoria

Fusocelular

Asta de
ciervo,
vasos de
paredes
gruesas

NV

Ausente

Ausente

Ausente

LO

Ausente

HR

45

Haces
largos

Celular,
colagenizado

Submucosa
respiratoria

Fusocelular

Asta de
ciervo,
vasos de
paredes
guresas

NV

Ausente

Ausente

Ausente

LO

Ausente

Ausente

46

Haces
largos

Celular,
colagenizado,
mixoide

Submucosa
respiratoria

Fusocelular

Asta de
ciervo,
vasos de
paredes
gruesas

NV

Ausente

Ausente

Ausente

LO

Ausente

Ausente

47

Haces
largos

Celular,
colagenizado

Submucosa
respiratoria

Fusocelular

Asta de
ciervo,
paredes
de
paredes
gruesas

NV

Presente

Ausente

Ausente

LO

Ausente

HR
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48

Haces
largos

Celular,
colagenizado

Submucosa
respiratoria

Fusocelular

Asta de
ciervo,
vasos de
mediano
tamafio

NV

Ausente

Ausente

Ausente

LO,
EO

Ausente

Ausente

49

Haces
largos

Celular,
colagenizado

Submucosa
respiratoria

Fusocelular

Asta de
ciervo,
vasos de
mediano
tamafio

NV

Presente

Ausente

Ausente

LO

Ausente

HR

50

Haces
largos

Celular, laxo

Submucosa
respiratoria

Fusocelular

Asta de
ciervo,
vasos de
paredes
gruesas

NV

Ausente

Ausente

Ausente

LO

Ausente

Ausente

51

Haces
largos

Celular,
colagenizado

Submucosa
respiratoria

Fusocelular

Asta de
ciervo,
vasos de
paredes
gruesas

NV

Presente

Ausente

Ausente

LO,
EO

Ausente

Ausente

52

Haces
largos

Celular, laxo

Submucosa
respiratoria

Fusocelular

Asta de
ciervo,
vasos de
mediano
calibre

NV

Ausente

Ausente

Ausente

LO,
NO,
EO

Ausente

HR

53

Haces
largos

Celular,
colagenizado

Submucosa
respiratoria

Fusocelular

Asta de
ciervo,
vasos de
paredes
gruesas

NV

Ausente

Ausente

Ausente

LO

Ausente

Ausente

54

Haces
largos

Celular,
colagenizado,
mixoide

Submucosa
respiratoria

Fusocelular

Asta de
ciervo,
vasos de
mediano
tamafo

NV

Presente

Ausente

Ausente

LO

Ausente

HR

55

Haces
largos

Celular,
colagenizado

Submucosa
respiratoria

Fusocelular

Asta de
ciervo,
vasos de
mediano
tamafo

NV

Ausente

Ausente

Ausente

LO,
EO

Ausente

HR

56

Haces
largos

Cellular,
mixoide

Submucosa
respiratoria

Fusocelular

Asta de
ciervo,
vasos de
paredes
gruesas

NV

Ausente

Ausente

Ausente

LO

Ausente

HR
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57

Haces
largos

Celular,
colagenizado,
mixoide

Submucosa
respiratoria

Fusocelular

Asta de
ciervo,
vasos de
paredes
gruesas

NV

Presente

Ausente

Ausente

LO

Ausente

Ausente

58

Haces
largos

Celular,
colagenizado

Submucosa
respiratoria

Fusocelular

Asta de
ciervo,
paredes
de
mediano
tamafio

NV

Presente

Ausente

Ausente

LO

Ausente

Ausente

59

Haces
largos

Celular, laxo,
colagenizado

Submucosa
respiratoria

Fusocelular

Asta de
ciervo,
vasps de
paredes
gruesas

NV

Ausente

Ausente

Ausente

LO,
EO

Ausente

Ausente

60

Haces
largos

Celular,
colagenizado

Submucosa
respiratoria

Fusocelular

Asta de
ciervo,
vasos de
paredes
gruesas

NV

Ausente

Ausente

Ausente

LO,
EO

Ausente

HR

61

Haces
largos

Celular,
colagenizado

Submucosa
respiratoria

Fusocelular

Asta de
ciervo,
vasos de
paredes
gruesas

NV

Ausente

Ausente

Ausente

LO

Ausente

HR

62

Haces
largos

Celular,
mixoide

Submucosa
respiratoria

Fusocelular

Asta de
ciervo,
vasos de
mediano
calibre

NV

Presente

Ausente

Ausente

LO

Ausente

Ausente

63

Haces
largos

Celular,
colagenizado

Submucosa
respiratoria

Fusocelular

Asta de
ciervo,
vasos de
mediano
calibre

NV

Ausente

Ausente

Ausente

LO

Ausente

Ausente

64

Haces
largos

Celular,
hipocelular,
mixoide

Submucosa
respiratoria

Fusocelular

Asta de
ciervo,
vasos de
mediano
calibre

NV

Presente

Ausente

Ausente

LO,

Ausente

HR

65

Haces
largos

Celular,
colagenizado

Submucosa
respiratoria

Fusocelular

Asta de
ciervo,
vasos de
paredes
gruesas

NV

Ausente

Ausente

Ausente

LO

Ausente

HR
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66 Haces Celular, Submucosa | Fusocelular Asta de NV Ausente Ausente | Ausente | LO | Ausente Ausente
largos colagenizado, | respiratoria ciervo,
mixoide vasos de
paredes
gruesas
67 Haces Submucosa | Fusocelular | Astade NV Presente Ausente | Ausente | LO, | Ausente Ausente
largos Celular, respiratoria ciervo, EO
colagenizado vasos de
mediano
calibre
68 Haces Celular, Submucosa | Fusocelular | Astade NV Ausente Ausente | Ausente | LO | Ausente HR
largos colagenizado | respiratoria ciervo,
vasos de
mediano
calibre
69 Haces Celular, Submucosa | Fusocelular | Astade NV Presente Ausente | Ausente | LO, | Ausente HR
largos colagenizado, | respiratoria ciervo, EO
mixoide vasos de
paredes
gruesas
70 Haces Celular, Submucosa | Fusocelular | Astade NV Ausente Ausente | Ausente | LO | Ausente HR
largos colagenizado, | respiratoria ciervo,
mixoide vasos de
mediano
calibre
71 Haces Celular, Submucosa | Fusocelular Asta de NV Ausente Ausente | Ausente | LO | Ausente HR
largos colagenizado respiratoria ciervo,
vasos de
paredes
gruesas
72 Haces Celular, Submucosa | Fusocelular Asta de NV Presente Ausente | Ausente | LO, | Ausente Ausente
largos mixoide respiratoria ciervo, EO
vasos de
paredes
grueas
73 Haces Celular, Submucosa | Fusocelular Asta de NV Ausente Ausente | Ausente | LO, | Ausente HR
largos colagenizado | respiratoria ciervo, EO
vasos de
mediano
calibre
74 Haces Celular, Submucosa | Fusocelular Asta de NV Presente Ausente | Ausente | LO | Ausente HR
largos colagenizado | respiratoria ciervo,
vasos de
paredes
gruesas
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75 Haces Celular, Submucosa | Fusocelular Asta de NV Ausente Ausente | Ausente | LO | Ausente Ausente
largos colagenizado | respiratoria ciervo,
mixoide vasos de
paredes
gruesas
76 Haces Celular, Submucosa | Fusocelular | Astade NV Ausente Ausente | Ausente | LO, | Ausente HR
largos colagenizado | respiratoria ciervo, EO
vasos de
paredes
gruesas
77 Haces Celular, Submucosa | Fusocelular | Astade NV Presente Ausente | Ausente | LO | Ausente HR
largos colagenizado, | respiratoria ciervo,
mixoide vasos de
paredes
gruesas
78 Haces Celular, Submucosa | Fusocelular | Astade NV Presente Ausente | Ausente | LO | Ausente HR
largos colagenizado | respiratoria ciervo,
vasos de
mediano
calibre
79 Haces Celular, Submucosa | Fusocelular | Astade NV Ausente Ausente | Ausente | LO | Ausente Ausente
largos colagenizado | respiratoria ciervo,
vasos de
paredes
gruesas
80 Haces Celular, Submucosa | Fusocelular Asta de NV Ausente Ausente | Ausente | LO | Ausente HR
largos colagenizado, | respiratoria ciervo,
mixoide vasos de
paredes
gruesas
81 Haces Celular, Submucosa | Fusocelular Asta de NV Presente Ausente | Ausente | LO, | Ausente HR
largos colagenizado respiratoria ciervo, EO
vasos de
paredes
gruesas
82 Haces Celular, Submucosa | Fusocelular Asta de NV Ausente Ausente | Ausente | LO | Ausente HR
largos colagenizado, | respiratoria ciervo,
mixoide vasos de
mediano
calibre
83 Haces Celular, Submucosa | Fusocelular Asta de NV Ausente Ausente | Ausente | LO, | Ausente Ausente
largos colagenizado | respiratoria ciervo, EO
vasos de
paredes
gruesas
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Fibromatosis desmoide

No. de Patrén de Estroma Tipo de Tipo celular Patron Bordes Necrosi Numer Mitosis MO/MC Cl CGMTO HR/HA
caso crecimient infiltracion vascular quirdrgico s o] atipicas
o s mitosis
84 Haces Colageniz Infiltrativo Fusocelular Capilares, Positivo Ausente 3 Ausente Ausentes LO | Ausentes HR
largos, ado Rifidn vasos de s Calcificacione
haces musculo pequefio s distréficas
cortos esquelético tamafio,
, piel y asta ciervo
tejido Edema
celular perivascular
subcutane
0.
85 Haces Colageniz | Infiltrativo: Fusocelular Capilares, NV Ausente 3 Ausente Ausente LO | Presente HR
largos, ado musculo vasos s 5
rehilete esquelético pequefio
tamanio,
asta de
ciervo,
edema
perivascular
86 Haces Colageniz | Infiltrativo: Fusocelular Capilares, NV Ausente 3 Ausente Ausente LO | Ausentes | Ausente
largos ado piel vasos S
(dermis pequefio
profunda), calibre
tejido
células
subcutéane
o
87 Haces Colageniz Infiltrativo Fusocelular Capilares, NV Ausente 2 Ausente Ausente LO | Ausentes | Ausente
largos, ado, musculo vasos
rehilete, areas esquelético pequefios,
espina de celulares , tejido asta de
pescado que celular ciervo,
alternan subcutéane edema
con areas 0) perivascular
laxas , hiperplasia
mixoides de la
muscular
88 Haces Colageniz | Inftiltrativo: | Fusocelular Capilares, NV Ausente 1 Ausente Ausente LO Ausente Ausente
largos ado musculo pequefio
esquelético tamario,
, tejido asta de
celular ciervo,
subcuténe edema
0. perivascular
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89 Haces Colageniz | Infiltrativo: Fusocelular Capilares, Positivo Ausente Ausente Ausente LO Ausente Ausente
largos, ado musculo pequefio
haces esquelético tamafio,
cortos, asta de
rehilete ciervo,
edema
perivascular
90 Haces Colageniz NV Fusocelular Capilares, Positivo Ausente Ausente Ausente LO Ausente Ausente
largos, adoy laxo pequefio ,
haces tamario, PO
cortos asta de
ciervo,
edema
perivascular
91 Haces Colageniz | Infiltrativo: | Fusocelular Capilares, Positivo Ausente Ausente Ausente LO | Ausente Ausente
largos ado musculo vasos de
esquelético pequefio
calibre
92 Haces Colageniz | Infiltrativo: Fusocelular Capilares, Positivo Ausente Ausente Ausente LO | Ausente Ausente
largos, ado, musculo vasos de ,
haces areas esquelético pequefio PO
cortos hialinizad tamario,
as asta de
ciervo,
hiperplasia
de la
muscular
93 Haces Colageniz Infiltrativo: Fusocelular Capilares, Positivo Ausente Ausente Ausente LO Ausente Ausente
largos, ado musculo asta de
rehilete esquelético ciervo,
y tejido edema
celular perivascular
subcutéane
o
94 Haces Celular, Infiltrativo: Fusocelular Capilares, NV Ausente Ausente Ausente LO Ausente Ausente
largos, colageniz musculo asta de
rehilete ado esquelético ciervo
95 Haces Celular Infiltrativo: Fusocelular Capilares, NV Ausente Ausente Ausente LO Ausente Ausente
largos, tejido asta de
rehilete celular ciervo
subcutéane
o
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96 Haces Celular, Infiltrativo: Fusocelular Capilares, Positivo Ausente Ausente Ausente LO Ausente HR
largos, colageniz musculo vasos
rehilete ado, esquelético pequefioy
areas mediano
laxas. tamario,
asta de
ciervo
97 Haces Colageniz | Infiltrativo: | Fusocelular Capilares, NV Ausente Ausente Ausente LO | Ausente Ausente
largos, ado musculo vasos de 5
haces esquelético pequefio
cortos, tamafio
98 Haces Celular, Infiltrativo: Fusocelular Capilares, Positivo Ausente Ausente Ausente LO Ausente HR
largos, colageniz musculo vasos
rehilete ado esquelético pequefios,
hasta de
ciervo
99 Haces Celular, Infiltrativo: Fusocelular Capilares, NV Ausente Ausente Ausente LO Ausente Ausente
largos colageniz musculo vasos
ado esquelético pequefios
100 Haces Celular, Infiltrativo: Fusocelular Capilares, NV Ausente Ausente Ausente LO Ausente Ausente
cortos, colageniz musculo vasos
haces ado esquelético pequefios
largos,
rehilete
101 Haces Celular, Infiltrativo: Fusocelular Capilares, Positivo Ausente Ausente Ausente LO Ausente Ausente
largos, colageniz musculo asta de ,
rehilete ado esquelético ciervo, PO
edema
perivascular
102 Haces Colageniz NV Fusocelular Capilares, NV Ausente Ausente Ausente LO Ausente Ausente
largos ado asta de
ciervo,
edema
perivascular
103 Haces Celular, Infiltrativo: Fusocelular Capilares, Positivo Ausente Ausente Ausente LO Ausente Ausente
largos colageniz musculo asta de
ado esquelético ciervo,
edema
perivascular
104 Hacer Celular, Infiltrativo: Fusocelular Capilares, Positivo Ausente Ausente Ausente LO Ausente Ausente
largos, colageniz musculo vasos
rehilete ado esquelético pequefio
tamafio
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105 Haces Celular Infiltrativo: Fusocelular Capilares, NV Ausente 1 Ausente Ausente LO Ausente Ausente
largos musculo vasos de ,
esquelético pequefio PO
tamafio
106 Haces Celular, Infiltrativo: Fusocelular Capilares, Positivo Ausente 2 Ausente Ausente LO Ausente Ausente
largos colageniz tejido vasos de
ado, celular pequefio
hialinizad | subcutane calibre,
o o hiperplasia
dela
muscular,
asta de
ciervo,
edema
perivascular
107 Haces Celular, Infiltrativo: Fusocelular Capilares, NV Ausente 3 Ausente Ausente LO Ausente Ausente
largos colageniz musculo vasos
ado esquelético pequefio
tamafio
Lipofibromatosis
No. de Patron de Estroma Tipo de Tipo celular Patron Bordes Necrosis | Nimero Mitosis MO/MC (¢]] CGMTO HR/HA
caso crecimiento infiltracion vascular quirdrgicos mitosis atipicas
108 Bifasico Colagenizado Infiltrativo: Fusocelular | Capilares, Positivos Ausente 2 Ausentes | Ausentes | LO | Ausentes | Ausentes
musculo y tejido vasos de
esquelético adiposo pequefio
y
mediano
calibre
Tumor miofibroblastico inflamatorio
No. de Patrén de Estroma Tipo de Tipo celular Patréon Bordes Necrosis | Nimero | Mitosis MO/MC (¢]] CGMTO HR/HA
caso crecimiento infiltracion vascular quirdrgicos mitosis | atipicas
109 Haces Celular, Infiltrativo: Fusocelular | Capilares, NV Ausente 2 Ausente | Ausente | LO, Ausente Ausente
largos, colagenizado, pared asta de PO,
haces hialino intestinal ciervos EO
cortos
110 Haces Celular, Infiltrativo: Fusocelular | Capilares, Positivo Ausente 6 Ausente | Ausente | LO, Ausente Ausente
largos, mixoide, pared vasos de PO,
haces hialino vesical pequefioy EO,
cortos mediano NO
calibre
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111 Haces Celular, Infiltrativo: Fusocelular | Capilares, NV Ausente Ausente | Ausente | LO, Ausente Ausente
largos, mixoide, parénquima asta de PO,
haces hialinizado pulmonar ciervo EO
cortos,
rehilete
112 Haces Células, Infiltrativo: Fusocelular | Capilares, NV Ausente Ausente | Ausente | LO, Ausente Ausente
largos mixoide, parénquima astas de PO,
esclerosis, hepético ciervo EO
hialinizado
113 Haces Celular, NV Fusocelular | Capilares, NV Ausentes Ausente | Ausente | LO, Ausente HR
largos mixoide asta de PO,
ciervo NO,
EO
114 Haces Celular, NV Fusocelular | Capilares, NV Ausente Ausente | Ausente | LO, Ausente Ausentes
largos, mixoide, asta de PO,
haces hialinizado ciervo EO,
cortos NO
115 Haces Celular, Infiltrativo: Fusocelular | Capilares, NV Ausente Ausente | Ausente | LO, Ausente Ausente
largos colagenizado musculo vasos de PO
esquelético pequefio
tamafio
116 Haces Celular Infiltrativo: Fusocelular | Capilares, NV Ausente Ausente | Ausente | LO, Ausente Ausente
largos musculo vasos de PO,
esquelético pequefio EO
tamafio
117 Haces Celular, Infiltrativo: Fusocelular | Capilares, NV Ausente Ausente | Ausente | LO, Ausente Ausente
largos mixoide musculo asta de PO,
esquelético ciervo EO,
NO
118 Haces Celular NV Fusocelular | Capilares, NV Ausente Ausente | Ausente | LO, Ausente Ausente
largos vasos de PO,
pequefio
tamafio
119 Haces Celular, Infiltrativo: Fusocelular | Capilares, NV Ausente Ausente | Ausente | LO, Ausente Ausente
largos, mixoide musculo vasos de PO
haces esquelético pequefio
cortos tamafio
120 Haces Laxo, NV Fusocelular | Capilares, Positivo Ausente Ausente | Ausente | LO, Ausente Ausente
largos colagenizado vasos de PO
pequefio
tamafio
121 Haces Celular, laxo, Infiltrativo: Fusocelular | Capilares, NV Ausente Ausente | Ausente | LO, | Calcificaciones | Ausente
largos, mixoide, Parénguima vasos de PO
haces hialinizado hepatico pequefioy
cortos, mediano
rehilete calibre,

95




asta de
ciervos

122 Haces Celular, Infiltrativo: Fusocelular | Capilares, NV Ausente 2 Ausente | Ausente | LO, Ausente Ausentes

largos mixoide pared vasos PO
esofégicay pequefios,
géstrica asta de
ciervo
123 Haces Celular, NV Fusocelular | Capilares, Positivo Ausente Ausente | Ausente | LO, Ausente Ausente
largos, colagenizado, asta de PO,
haces hialinizado ciervo EO
cortos,
rehilete
124 Haces Celular, NV Fusocelular | Capilares, NV Ausente 4 Ausente | Ausente | LO, Ausente Ausente
largos, hialinizado, vasos de PO,
haces colagenizado pequefio y EO
cortos, mediano
rehilete tamafio,
asta de
ciervo
125 Haces Celular Infiltrativo: Fusocelular | Capilares, NV Ausente Ausente | Ausente | LO, Ausente HR
largos traquea vasos de PO,
pequefio EO
tamafio
Fibrosarcoma infantil

No. de Patrén de Estroma Tipo de Tipo celular Patrén Bordes Necrosi | Numero Mitosis MO/MC Cl CGMT HR/HA

caso crecimiento infiltracion vascular quirdrgicos S mitosis atipicas @)

126 Haces Celular, Infiltrativo Fusocelular | Capilares NV Present 5 Ausentes Ausent LO Ausent Ausent
cortos, colagenizado , vasos e focal e e e
haces pequefio
largos, calibre
rehilete,
espinas de
pescado

127 Haces Celular, Infiltrativo Fusocelular | Capilares Positivos Ausent 2 Ausentes | Ausent LO Ausent HR
cortos, colagenizado, , vasos e e e
haces mixoide pequefio
largos, y
rehilete, mediano
espina de calibre
pescado

128 Haces Celular Infiltrativo Fusocelular | Capilares NV Present 5 Ausentes | Ausent LO Ausent Ausent
largos, , vasos e e e e
rehilete de
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pequefio
calibre,
asta de
ciervo
129 Haces Celular Infiltrativo Fusocelular | Capilares NV Ausent 9 Ausentes | Ausent LO Ausent HR
largos, , vasos e e e
rehilete en asta
de ciervo
Sarcoma fibromixoide de bajo grado
No. Patrén de Estroma Tipo de Tipo Patrén Bordes Necrosis | Numero Mitosis MO/MC | CI | CGMTO | HR/HA
de crecimiento infiltracion celular vascular quirdrgicos mitosis atipicas
caso
130 Haces Colgenizado(rosetas Infiltrativo: Epitelioide | Capilares, NV Focal 4 Ausente | Ausente | LO | Ausente HR
cortos y de colageno), mixoide musculo vasos de
largos esquelético mediano
calibre,
Fibrosarcoma epitelioide esclerosante
No. Patrén de Estroma Tipo de Tipo celular Patrén Bordes Necrosis Numero Mitosis MO/MC Cl CGMTO HR/HA
Qx crecimiento infiltracion vascular quirdrgicos mitosis atipicas
131 Difuso Colagenizad Infiltrativo: Epitelioide Capilares NV Ausente 5 Ausente Ausente L Ausente | Ausente
oy tejido y vasos O
hialinizado celular de
subcutéaneo mediano
y musculo calobre
esquelético

Nomenclatura utilizada para las variables histologicas: No Qx: Numero de quirdrgico, MO: metaplasia 6sea, MC: metaplasia cartilaginosa, Cl: componente inflamatorio, LO: linfocitos,
NO; neutréfilos, EO: eosindfilos, PO: células plasmaticas, CGMTO: células gigantes tipo osteoclasto, HR: hemorragia reciente, HA: hemorragia antigua, NV: no valorable.
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