PRESENTACION DE CASO

Fibromatosis mandibular infantil: presentacién de un
caso

Infantile mandibular fibromatosis: presentation of a case

Dra. Marisel Garcia del Busto Chinea, Dr. Guillermo Sanchez Acuiia, Dr.
Angel Diaz Brito, Dr. Abel Santana Gonzalez-Chavez

Hospital Provincial Pediatrico Docente Eliseo Noel Caamafo. Matanzas, Cuba.

RESUMEN

La fibromatosis constituye una entidad pseudotumoral poco frecuente. Esta se
clasifica en juvenil y del adulto. Se caracteriza por una gran agresividad local con
tendencia a la recurrencia y a no metastizar. Histolégicamente esta formada por
una neoformacion de tejido conectivo fibromatoso que invade las estructuras
adyacentes. Se presenta una paciente femenina de 12 afios que acude a consulta
con un aumento de volumen en la mandibula derecha de cuatro meses de
evolucion. En los estudios radioldégicos se observa una lesiéon osteolitica muy
vascularizada la cual fue tratada quirdrgicamente con una reseccidn segmentaria
mandibular. La evolucién post-operatoria es favorable después de seis afios de
seguimiento.

Palabras clave: fibrosis mandibular postraumatica, nifio, pseudotumoral, tumores
desmoides.

ABSTRACT

The fibromatosis is a rare pseudotumoral entity. It is classify in juvenile
fibromatosis and adult fibromatosis. The fibromatosis is characterized for a local
aggressivity, recurrence but not metastases. Histopathological findings have
indicated that fibromatosis is an invasive neoformation of fibromatous connective
tissue involving adjacent structures. A 12 year-old female patient is presented that
goes to clinic with increase of volume in right mandible of four months of evolution.
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On radiography studies is observed wide area highly vascular of osteolysis at level
of the mandibler body. The lesion was carried out surgically and a segmentary
mandible resection was done. After six years of follow out she has presented a
satisfactory evolution.

Key words: jaw fibrosis postraumatica, child, pseudotumora,
neoplasms desmoides.

INTRODUCCION

Los tumores desmoides también conocidos como fibromatosis agresiva,
son entidades poco frecuentes y se les consideran neoplasias constituidas por
fibroblastos maduros dentro de una extensa matriz colagena.®® Estan incluidos
entre las proliferaciones fibrosas exuberantes y los fibrosarcomas de bajo grado.®
Teniendo en cuenta los escasos reportes en Cuba de nifios con esta enfermedad
localizada en la mandibula,®*® los autores se motivaron a presentar este caso, al
cual se le realizé una reseccion segmentaria en la mandibula con reconstruccién
inmediata. El diagnoéstico histopatoldgico final resultdé ser una fibromatosis
mandibular post-traumatica.

PRESENTACION DEL CASO

Paciente de 11 afios de edad que acude a nuestro servicio por un aumento de
volumen en la region del cuerpo mandibular derecho, de 4 meses de evolucion, no
doloroso. Como antecedente la paciente sufri6 un trauma en la zona. Al examen
fisico se presentaba una ligera asimetria facial provocada por la distensién de las
tablas Oseas vestibulares y linguales en el cuerpo mandibular inferior derecho. Se
notaban vasos gingivales ingurgitados a ese nivel. En el estudio ortopantomografico
se observé una lesion radiollcida en el cuerpo mandibular derecho, la cual insuflaba
la cortical con ruptura de la misma hacia su parte interna (fig. 1). En la tomografia
axial computarizada contrastada (fig. 2) se confirmé esta lesibn con una gran
capacidad de captar el contraste. Se le realiz6 a la paciente un estudio
angiocarotideo con cateterismo selectivo de la carétida externa, donde se comprobd
una hipervascularizacién a nivel de la zona del defecto 6seo, la cual capté contraste
homogéneo sin definirse venas de drenaje precoz. Estos hallazgos hicieron pensar
en dos posibilidades diagnoésticas, un hemangioma 0&seo central o una lesion
tumoral hipervascularizada en la mandibula. La paciente fue intervenida
quirdrgicamente realizandosele una reseccion segmentaria mandibular con
reconstruccion inmediata utilizando una barra de titanio como mantenedor de
espacio (fig. 2.1). La evolucion postoperatoria fue sin complicaciones, y a los 7
meses de operada se realizaron estudios radiogréaficos, observandose hueso de
neoformacién en la zona del defecto (fig. 3). Esto se relaciona con la capacidad
osteogénica del periostio que cubrié el mantenedor de espacio. El diagndstico
histolégico confirmé una fibromatosis mandibular postraumatica. La armonia facial
y la eficiencia masticatoria de la paciente fueron favorables.
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Fig. 1 Ortopantomografia. Lesion radiolicida
en cuerpo mandibular derecho.

Fig.2 TAC Lesion vascularizada
a nivel de mandibula derecha.
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Fig.2.1 Reseccion segmentaria mandibular
y colocacion placa de titanio.

Fig. 3 Hueso de neoformacion en la zona del defecto.

DISCUSION

En 1954, Stout por primera vez utiliza el término “fibromatosis juvenil” para
describir la enfermedad cuando se presenta en pacientes menores de 15 afios.®
Esta entidad, también llamada tumor desmoides, constituye el 0,03 % de todas las
neoplasias, con una prevalencia de un 13 % en los pacientes con Sindrome de
Gardner y poliposis adenomatosa familiar.

Estos tumores con tejido fibroso en nifios se clasifican segin Enzinger and Weiss
.9
en:

I. Hamartoma fibroso
1. Miofibromatosis

I11. Fibromatosis colli
IV. Fibromatosis digital
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V. Fibromatosis Infantil (desmoide)
V1. Fibroma aponeurdtico calcificado
VIIl. Fibromatosis Hialina

Se presentan a cualquier edad y la proporcién de mujeres y hombres es de 2:1.%%
Se han descrito la variedad superficial que involucra a los tejidos blandos y la
profunda que afecta al hueso. La variante profunda es agresiva, con un crecimiento
rapido, y puede infiltrar los tejidos de forma focal o difusa, por lo que su
comportamiento se puede interpretar como un tumor maligno.®® La fibromatosis
nunca metastiza, ni se degenera en una lesibn sarcomatosa, sin embargo, se ha
reportado la regresién espontanea.® La enfermedad se puede encontrar en la
region de cabeza y cuello en un 12 a un 15 % de los casos, y fundamentalmente en
la lengua y la mandibula.®**®

La etiologia es desconocida y dentro de los factores que se invocan en la
patogénesis se hallan factores genéticos, el trauma y factores endocrinos.®® La
presentacion clinica es inespecifica. Los sintomas mas comunes son la tumefaccion
de comienzo insidioso, firme, poco movible adherida a los tejidos profundos o
localizada en el hueso, como ocurri6 en esta paciente. El tumor en pocas
ocasiones, debido a un crecimiento rapido, provoca dolor u otros sintomas.® Desde
el punto de vista imagenoldégico, la fibromatosis mandibular se presenta como una
lesion radiolucida que expande la cortical y la adelgaza.***® Desde el punto de
vista histoldgico, el tumor se caracteriza por su abundancia en fibras colagenas,
separadas por fibroblastos fusiformes y ocasionalmente, estrellados.*>*®

La cirugia radical de la lesibn con margenes microscopicos positivos constituye una
opcion aceptable de tratamiento, ya que alcanzar margenes negativos representa
una alta morbilidad para estos pacientes. En los casos inoperables, la radioterapia
junto al tratamiento quimioterapéutico cuadyugante son opciones que hay que
tener presentes. La recurrencia de la enfermedad se presenta en un 20 a un 70 %
de los casos durante el primer afio, pero se ha descrito reaparicion de la misma
hasta 5 afios después. 31419
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