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FIBROMATOSIS PARAMANDIBULAR INFANTIL
PRESENTACION DE DOS CASOS CLINICOS

RESUMEN
Las fibromatosis de partes blandas constituyen a menudo un problema diagnds-
tico, especialmente dado en la edad infantil, debido al cardcter celular de estos pro-
cesos que pueden inducir a pensar en la existencia de un fibrosarcoma. Presenta-
mos dos casos de fibromatosis orales de partes blandas paramandibulares, comen-
tandose los hallazgos histopatologicos y los diagndsticos diferenciales planteados.
Palabras clave: Fibromatosis oral paramandibular.

ORAL PARAMANDIBULAR FIBROMATOSIS
REPORT OF TWO CASES

SUMMARY

Fibrous tumors and tumorlike lesions form a heterogeneous group of distinct en-
tities, differing in biologic behavior, but being histologically very similar, thus pre-
senting considerable difficulties in pathologic diagnosis. The problem of proper
diagnosis is particularly critical in children, since fibrous tumors in this age group
tend to be rather cellular and a misdiagnosis of fibrosarcoma may be made. We pre-
sent two cases of paramandibular fibromatosis, with the histopathologic features
and the differential diagnosis.
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INTRODUCCION

Las fibromatosis orales representan
un heterogéneo grupo de lesiones pro-
liferativas de caracter fibroso infiltran-
te local que pueden presentarse a cual-
quier edad. El espectro del comporta-
miento clinico es muy amplio. El pro-
blema de un diagnéstico acertado y pre-
coz es particularmente critico en nifios,
ya que los tumores fibrosos en este gru-
po de edad tienden a ser mds celulares
y puede realizarse erréneamente un
diagnéstico de fibrosarcoma (1, 2).

Presentamos dos casos de fibroma-
tosis oral paramandibular, en nifios de
corta edad. Se comentan los hallazgos
histopatolégicos, los posibles diagnos-
ticos diferenciales, el tratamiento y la
evolucién de los casos.

CASOS CLINICOS
Caso 1

Se trata de una nifia de 3 afios de
edad, a la que hacia 9 meses los padres
le habian notado la aparicién de una tu-
moracién en el cuerpo mandibular iz-
quierdo, sin dolor local, ni signos infla-
matorios. No existia el antecedente de
trauma local previo. A la exploracién
se apreciaba una tumoracién mandibu-
lar izquierda de 3 X 4 cm, de consisten-
cia dura, formando cuerpo con la man-
dibula desde delante del dngulo mandi-
bular hasta linea media (Fig. 1). La ca-
ra externa de la mandibula estaba libre
en el fondo del vestibulo y abombaba a
nivel del borde inferior; la cara interna
estaba insuflada. La tumoracion no era
dolorosa a la palpacion.

La radiografia panordmica extraoral
evidencié tnicamente una zona de ma-
yor radiolucidez mandibular izquierda
en la zona de molares deciduales. La
tomografia computarizada mostré una
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Figura I:

Caso 1. Imagen
de la cara de la
nifia, donde se
aprecia la
tumoracion
submandibular
izquierda.

Figura 2A:
Caso 1.
Tomografia
computerizada
mandibular,
evidenciando
la masa en la
cara inferior
mandibular, de
densidad de
partes blandas,
de4 x2,5cm
(puntas de
flecha).

Figura 2B:
Microfotografia
de la lesion
mostrando la
proliferacion
de elementos
fibrobldsticos
dispuestos en
haces
desordenados
(H-E, 125x).

masa situada en la cara inferior de la ra-
ma horizontal y el dngulo mandibular
del lado izquierdo que desplazaba la
piel y el tejido celular subcutdneo de
dicha zona, y por la cara interna asi-
mismo desplazaba la musculatura del
suelo de laboca y de la faringe; con una
densidad de partes blandas; la cortical
interna mandibular mostraba imagenes
liticas de erosion por el tumor (Fig. 2A).

Una biopsia de la lesién mostré una
proliferacion fibroblastica moderada-
mente celular; las células de habito fi-
brobldstico no mostraban mitosis, ni
pleomorfismo. Se extirpd la tumoracién
mediante abordaje subdngulomandibu-
lar, se localizaron los grandes vasos y
se practicé preligadura de la arteria ca-
rétida externa; después se completé la
diseccion de la tumoracion, que estaba
muy adherida a la cara interna de la
mandibula e incluso llegaba a erosio-
nar la cortical en dos dreas. La anato-
mia patolégica reveld que todo el mate-
rial estaba formado de elementos fibro-
blasticos dispuestos en haces desorde-
nados, con una celularidad fusiforme
(Fig. 2B). Tras la intervencion la pa-
ciente ha sido seguida durante siete
afios no mostrando signos de recidiva.

Caso 2

Se trata de una nifia de 2,5 afios, a la
que sus padres detectaron desde hacia
cuatro semanas una asimetria facial. A
la exploracién se palpaba una tumora-
cioén submandibular izquierda, no dolo-
rosa a la palpacion, de limites impreci-
sos y adherida a hueso. La radiografia
panordmica extraoral no evidencio le-
siones valorables. En la tomografia
computerizada se observé una tumora-
cion de partes blandas de 3,5 X 2,5 cm,
bien delimitada, en la region submandi-
bular izquierda, con extension medial a
la rama horizontal de la mandibula, ob-
servandose irregularidad y esclerosis en
su vertiente interna, con imdgenes liti-
cas de la cortical interna (Fig. 3A).

Bajo anestesia general, la tumoracion
se extirpé en bloque, despegandola de
la cara interna de la mandibula, que te-
nia la cortical usurada. El examen histo-
patolégico mostrd una lesion fibroma-
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tosa compuesta de células fusiformes,
sin actividad divisional; situadas en una
matriz fibrosa de aspecto fascicular
(Fig. 3B). Tras un seguimiento de dos
afios, la paciente contintia en buen esta-
do y sin observarse recidivas.

DISCUSION

La fibromatosis oral de tejidos blan-
dos es una proliferacién fibrosa benig-
na que puede conllevar problemas por
su conducta agresiva y posible recu-
rrencia. Afecta a nifios y jévenes y no
tiene predileccién por ningln sexo.
Melrose y Abrams (3) refirieron tres ca-
sos y usaron el término «juvenil» (3)
para hacer notar que las lesiones ocu-
rrian en niflos y adolescentes, mientras
que el adjetivo «agresivo» enfatizaba
un comportamiento bioldgico (4). Aun-
que segun Vally y cols. (5) estas cuali-
ficaciones son imprecisas e innecesa-
rias.

La localizacién mds frecuente de las
fibromatosis orales de partes blandas
es a nivel paramandibular. Vally y cols.
(5) revisaron 28 casos publicados en la
literatura y 13 de ellos fueron paraman-
dibulares; asimismo, 2 de los 3 nuevos
aportados por ellos tenian esta localiza-
cion. La tumefaccidn es el sintoma mas
frecuente de estos pacientes y no suele
ser una lesion dolorosa; tnicamente 4
casos de los revisados por Vally y cols.
(5) mostraron discreto dolor a la palpa-
cion, tal y como sucedié en uno de nues-
tros casos.

Pueden suscitar una reabsorcion de
la superficie 6sea mandibular, especial-
mente en el borde inferior mandibular,
y s6lo en un caso se ha descrito inva-
sién hacia el interior de la mandibula
(5). En nuestros casos se comprobo re-
absorcion del borde mandibular, y al
extirpar la lesion el hueso aparecia re-
chazado por ésta, como usurado, pero
no destruccién ni invasién désea.

La histopatologia muestra una lesion
infiltrativa, no encapsulada, con un pa-
tron de crecimiento fascicular. La le-
sién se compone de tejido conectivo
bien diferenciado con fibroblastos com-
pactos y uniformes, sin atipias celula-
res y pocas o ninguna mitosis y consi-

Figura 3A:
Tomografia
computerizada,
muestra una
tumoracion de
partes blandas
de 3,5 X2,5 cm,
en region
submandibular
izquierda, con
zonas internas
de baja
captacion de
contraste

(flechas).

Figura 3B:
Microfotografia
de la
fibromatosis,
donde se
aprecian células
fusiformes, sin
atipias ni
mitosis,
dispuestas en un
estroma fibroso
(H-E, 250x).

derables cantidades de coldgena o reti-
culina separando las células tumorales.
Cuando se produce la invasion del mus-
culo pueden observarse células gigan-
tes de origen muscular y espacios vas-
culares en hendidura no asociados a re-
accion inflamatoria (6-8).

Se plantea el diagndstico diferencial
de la fibromatosis de la cavidad oral,
con el fibroma desmopldstico, la fasci-
tis nodular y la miofibromatosis. Todas
estas lesiones fibrosas agresivas local-
mente, que no provocan metdstasis, de-
ben siempre diferenciarse del fibrosar-
coma, en especial de los bien diferen-
ciados (1).

La fibromatosis de tejidos blandos
referida también como tumor desmoide
tiene su origen en las fascias o aponeu-
rosis musculares. Lesiones similares en
apariencia que se originan dentro del
hueso se denominan fibromas desmo-
plasticos (5, 9-11). El fibroma desmoi-
de o desmopldstico es un tumor muy in-
frecuente. Se manifiesta antes de los 20
aflos y aparece como una tumefaccion
dura fijada a la mandibula y mas rara
vez en el maxilar superior. Radiol6gi-
camente presenta radiotransparencia, al
principio cortical, pero que se centrali-
zarapidamente, de aspecto pseudoquis-
tico, con limites precisos. En ocasiones
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la cortical estd rota y también pueden
aparecer zonas de osteocondensacion.
Histolégicamente consiste en una den-
sa proliferacion conectiva fibrobldstica
que constituye bandas y fasciculos en-
trecruzados (12,13).

La fascitis nodular es una lesién be-
nigna, probablemente un crecimiento
fibrobldstico reactivo, que se extiende
como un nédulo solitario desde una fas-
cia superficial hacia el tejido subcuta-
neo graso, o menos frecuentemente ha-
cia el misculo subyacente. Las fascitis
nodulares de cabeza y cuello fueron
descritas con detalle por Werning (14),
que report6 41 casos en esta zona y re-
vis6 la literatura al respecto. La mayo-
ria de las veces las lesiones eran subcu-
taneas, sobre la mandibula o el cigoma,
aunque también se presentaron lesio-
nes intraorales. Histolégicamente pre-
senta un patron de crecimiento nodular,
con frecuencia circunscrito, suele mos-
trar tendencia infiltrativa y un compo-
nente inflamatorio (6).

Un tipo de fibromatosis histolégico
raro, la miofibromatosis infantil, se des-
cribe en los tejidos blandos bucales y
hueso; puede ser solitario o multifocal
y observarse en lactantes y nifios (15).
Es una proliferacién fibrobldstica be-
nigna, las células tienen la forma de hu-

so con hébito de miofibroblastos. Son
lesiones que suelen aparecer en nifios
pequeiios, se aprecian cuando nacen o
poco después. Son muy infrecuentes.
Lingen y cols. (16) encontraron 32 ca-
sos referidos en la litaratura. Se extir-
pan y la probabilidad de recurrencia es
baja (17).

La diferenciacion entre una fibroma-
tosis y un fibrosarcoma bien diferen-
ciado puede ser dificil y, en ocasiones,
representar un serio problema de diag-
nostico diferencial (3). El fibrosarcoma
es infiltrativo, muestra un patrén «en
punta espigada», los nticleos son pleo-
morfos e hipercromadticos y las mitosis
abundantes y tipicas (6).

En la fibromatosis oral de tejidos
blandos el tratamiento es la extirpacion
quirtirgica conservadora. Es necesaria
una excisién completa con un margen
generoso de tejido clinicamente nor-
mal. Este requerimiento estd basado en
el conocimiento de la naturaleza infil-
trante del proceso y la posibilidad de
recurrencias desde los margenes qui-
rirgicos del tumor. Segin Vally y cols.
(5) de los 28 casos recogidos en la lite-
ratura 23 se trataron sé6lo con cirugia;
en 2 se combinaron cirugia y radiotera-
pia, quimioterapia en un caso; y qui-
mioterapia y cirugia en 2 casos. Aun-

que en algunos casos se ha referido cu-
racién con radio y quimioterapia (6);
la radioterapia, en especial cuando hay
afectacion ésea, no estd indicada por el
riesgo de desarrollarse un sarcoma en
el hueso irradiado.

En las fibromatosis orales de partes
blandas en raras ocasiones se presen-
tan recurrencias; de producirse suelen
ocurrir en el primer afio, aunque se han
descrito hasta incluso 10 afos después
del tratamiento quirtrgico (3). Sin em-
bargo, en pocas ocasiones se han rea-
lizado adecuados seguimientos para
controlar las recidivas. Los tres pa-
cientes referidos por Melrose y
Abrams (6) fueron controlados 4,5y 9
afios, sin recidivas. De los 28 casos de
la literatura analizados por Vally y
cols. (5), con un seguimiento entre 6
meses y 21 afios, se produjo una tasa
de recurrencias del 22%. En ningtin
caso se describieron metdstasis. Nues-
tros pacientes fueron controlados dos
y siete aflos respectivamente sin pre-
sentar recurrencias.
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