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abdomen agudo por perforación del intestino
involucrado.  Propusieron el término “miofibro-
matosis infantil”, ya que se presenta tanto en el
período neonatal  como en la infancia,  para
distinguirla de la fibromatosis infantil tipo desmoide
y reflejar la naturaleza miofibroblástica de las
células.

Hartz y Guerrero (8) publicaron el caso de una
niña de 2 meses de edad con tumor retroauricular
derecho, presente desde el nacimiento, de rápido
crecimiento y acompañado de adenopatía metastá-
sica, que fue reportado como fibrosarcoma.

Presentamos el caso de un diagnóstico prenatal
de obstrucción intestinal, con múltiples nódulos
localizados en cuello, tórax, miembro superior
derecho, y con clínica de oclusión intestinal, debido
a compresión extrínseca del intestino por el nódulo
miofibromatoso.

Caso clínico

Neonato masculino, obtenido por cesárea por
presentación podálica, con diagnóstico ecosono-
gráfico prenatal de obstrucción intestinal.  Se trata
del producto de madre de 23 años, segunda gesta,
embarazo simple, controlado.  Al nacer, buenas
condiciones generales, a término, peso: 3 420 g;
lesión nodular de 2 cm de diámetro en región
parotídea derecha, eritematosa, acompañada de
parálisis facial periférica, nódulos de consistencia
dura en miembro superior y región pectoral derecha.
Distensión abdominal con residuo gástrico de color
verde.  Se practicó radiografía toracoabdominal en
posición de pie que reveló dilatación de asas delgadas
hasta yeyuno proximal, ausencia de aire en el resto
del tubo digestivo. Imagen cardiopulmonar normal.

Fue intervenido quirúrgicamente durante el
segundo día de vida, con el diagnóstico de atresia

INTRODUCCIÓN

Los tumores del tejido fibroso están constituidos
por un amplio y variado grupo de entidades definidas,
que difieren en su conducta y algunas veces nos
plantean dificultad para su diagnóstico.  Estas
lesiones según sus características clínicas y conducta
biológica se clasifican en cuatro categorías: 1.
proliferaciones fibrosas benignas; 2. fibromatosis
( tumores desmoides);  3.  f ibrosarcomas y 4.
proliferaciones fibrosas de la primera y segunda
infancia (1).  En este último grupo se distinguen dos
tipos: un subgrupo cuyo cuadro clínico, histo-
patología y evolución corresponde a lesiones
similares que ocurren en adultos, y otro subgrupo
que consiste en proliferaciones fibrosas peculiares
de la primera y segunda infancia, que difieren en su
cuadro clínico, hallazgos patológicos y conducta
biológica de aquellas halladas en niños más grandes
y adultos.  En esta última categoría se encuentra la
miofibromatosis infantil (MI), que se caracteriza
por lesión nodular única o múltiple, compuesta de
células fusiformes productoras de colágeno y que
involucra a la piel, el tejido celular subcutáneo,
músculo esquelético, hueso y vísceras.  Descritas
por William y Schrum (2) en 1951 como fibrosarcoma
congénito y denominado por Stout (3), en 1954,
como fibromatosis congénita generalizada, se
describen en esta enfermedad dos formas, una
solitaria con lesión única en el tejido, hueso o víscera
(4,5) y otra multicéntrica con múltiples nódulos en
tejidos blandos, huesos y vísceras.  La ubicación
más frecuente de las lesiones viscerales es en
corazón, pulmón y tracto gastrointestinal (6).

En 1981, Chung y Enzinger (7) presentaron 61
casos, 4 de los cuales corresponden a la forma
multicéntrica con compromiso visceral, 3 con
lesiones viscerales múltiples de evolución fatal, y el
único sobreviviente de este grupo presentó una lesión
visceral, localizada en colon, que provocó cuadro de
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alta del yeyuno, y los hallazgos quirúrgicos fueron
dilatación del yeyuno hasta 20 cm del asa fija, y
nódulo mesentérico de aproximadamente 1 cm de
diámetro, de color blanco, consistencia dura, que
acoda, comprime y provoca obstrucción del yeyuno.
Se resecan 10 cm de intestino y se realiza anastomo-
sis término-términolateral en un plano a puntos
separados con seda 3-0.  Luego se practica biopsia
de nódulo en región pectoral derecha de 2 cm de
diámetro, y al intentar realizar su exéresis total, se
encuentra firmemente adherido a planos profundos,
y al seccionarla, observamos que se trataba de una
lesión quística, de paredes blancas, de consistencia
dura, y de aproximadamente 0,5 cm de espesor, que
hace recordar al tejido fibroso, y contenía un líquido
amarillo claro, fluido.

La anatomía patológica reveló asa intestinal 10 x
2,5 cm, dilatada en uno de sus extremos y disminuida
de calibre en el otro.  Al realizar corte en el sitio de
la estenosis se aprecia nódulo mesentérico de
aproximadamente 1 cm de diámetro, de color blanco,
de consistencia dura que acoda y comprime la pared
de intestino y provoca obstrucción intestinal (Figura
1).  Los cortes histológicos mostraron mucosa intes-
tinal (yeyuno) sin cambios significativos.  A nivel
de la subserosa, se observa nódulo bien delimitado
const i tuido por el  tej ido f ibromuscular,  con
calcificación focal (Figura 2 y 3).  El nódulo torácico
se encuentra constituido histológicamente por
proliferación de tejido fibromuscular y áreas de
hialinización focal.  Diagnóstico de Anatomía
Patológica: miofibromatosis infantil multicéntrica
con compromiso visceral (intestino).

Figura 1.  Asa intestinal de yeyuno de 10 x 2,5 cm,
disminuida de calibre en uno de sus extremos, y el otro
extremo dilatado.  En el extremo derecho de la lámina,
hay nódulo miofibromatoso de aproximadamente 1 cm de
diámetro.

Figura 2a.  Corte de nódulo mesentérico teñido con
hematoxilina y eosina a 10 aumentos donde se muestra en
un extremo de la lámina, mucosa intestinal sin cambios
significativos y en el otro extremo calcificaciones y
proliferación de tejido fibroso.

Figura 2b.  Detalle de corte de nódulo mesentérico teñido
con hematoxilina y eosina a 40 aumentos donde se
observan las calcificaciones rodeadas por tejido fibroso.



MIOFIBROMATOSIS INFANTIL

Vol. 108, Nº 1, marzo 2000222

multicéntrica cuando las lesiones son múltiples.  La
forma solitaria predomina en varones, mientras que
la multicéntrica predomina en hembras.  Cuando en
la MI multicéntrica, existen lesiones nodulares en
toda la superficie corporal se denomina generalizada
(7).

La MI puede cursar con compromiso visceral,
único (4,5) o múltiple, está última de peor pronóstico
(7,11).  Las vísceras más frecuentemente compro-
metidas son corazón, pulmón y tracto gastrointesti-
nal (6), pero se han descrito lesiones en hígado,
riñón, y páncreas (4,5,12).  En el tracto gastrointes-
tinal puede manifestarse como perforación (7) u
obstrucción (13).

El compromiso visceral en la MI se puede
catalogar en uno de estos grupos: a. MI visceral
solitaria, cuando existe una sola lesión localizada en
una víscera (4,5); b. MI multicéntrica con compro-
miso visceral único, cuando existen múltiples
nódulos en tejidos blandos y una sola lesión vis-
ceral, como correspondió en nuestro caso; y c. MI
multicéntrica con compromiso visceral múltiple,
cuando existen múltiples lesiones en partes blandas
y en varias vísceras.

Figura 3.  Corte de nódulo mesentérico teñido con
hematoxilina y eosina a 10 aumentos donde existe
proliferación de tejido fibromuscular.

Al primer día posoperatorio, deterioro clínico
con signos de sepsis.  Cultivos de sangre y de catéter
positivo para Estafilococo epidermidis y el examen
de orina reporta blastosporas en gemación.  Ultra-
sonido abdominal, evaluación cardiovascular con
ecosonograma cardíaco y estudio radiológico óseo,
normales.  Egresa en buenas condiciones a los 22
días de vida.  Último control a los 6 meses de edad,
persiste nódulo de 2 cm de diámetro, de consistencia
dura en región parotídea derecha y parálisis facial
derecha (Figura 4).  Hubo regresión espontánea de
nódulos en brazos y tórax.

DISCUSIÓN

La MI es la proliferación fibrosa más frecuente
en la infancia (9,10).  Clínicamente, se caracteriza
por la presencia de nódulos único o múltiples, en
piel, tejido subcutáneo, músculo, hueso, y vísceras
(6,7).  El o los nódulos están presentes desde el
momento del nacimiento en más de la mitad de los
casos, y antes de los 2 años de edad en el 89%.  De
acuerdo al número de lesiones se clasifica en IM
forma solitaria cuando la lesión es única, y MI forma

Figura 4.  Fotografía del lactante a los 6 meses de edad:
se aprecia asimetría facial con desviación de los rasgos a
la izquierda, a consecuencia de parálisis facial periférica
derecha.
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En todo infante que presente desde el momento
del nacimiento lesiones nodulares múlt iples,
localizadas en cabeza, tronco y extremidades, debe
sospecharse el diagnóstico de MI multicéntrica; y es
necesario realizar estudios radiológicos en busca de
lesiones óseas.  Si se acompaña de un cuadro de
obstrucción intestinal, seguramente debe existir
compromiso visceral intestinal.  La MI se presenta
con mayor frecuencia en los dos primeros años de
vida, y es la única proliferación fibrosa de la infancia
que puede presentar lesiones óseas y/o viscerales,
hecho que permite hacer el diagnóstico diferencial
con otras entidades (6); sin embargo, cuando la
lesión es única y se localiza en tejidos blandos, debe
hacerse el diagnóstico diferencial con leiomiomas,
neurofibromas, sarcomas de tejidos blandos, neu-
roblastoma metastásico, f ibromatosis hial ina,
hemangiomas profundos.  La biopsia es necesaria
para el diagnóstico (14).  Cuando existe compromiso
visceral, el tratamiento quirúrgico va a depender del
órgano involucrado (4,5,12,13).

El diagnóstico de MI se confirma por medio de
las características histopatológicas de la lesión, que
se distingue por una zona periférica constituida por
células fusiformes gruesas, con eosinofilia marcada,
dispuestas en cortos haces o fascículos que rodean
una zona central, compuesta por células más redon-
deadas ubicadas alrededor de los vasos sanguíneos,
similar a los hemangiopericitomas.  En algunos
casos, el centro está irregularmente hialinizado,
focalmente hemorrágico o presenta degeneración
quística o necrosis por coagulación, a menudo con
focos de calcificación en su periferia (7), como
sucedió en nuestro caso.

 Los estudios inmunohistoquímicos (14-16) que
demuestran inmunotinción positiva para vimentina
y actina, pero negativo para desmina, apoyan la
naturaleza miofibroblástica de la lesión; sin em-
bargo, Fletcher y col. (17), encontraron en algunos
de sus casos inmunotinción positiva para desmina, y
plantearon que la MI es un tumor de células
musculares lisas primitivas.  Recientemente, se ha
propuesto una relación histogénica entre MI, fibro-
sarcoma congénito y hemangiopericitoma congénito
(18), y plantean que todas estas lesiones representan
diferentes etapas de maduración de una misma
entidad.

En las MI de formas solitaria y multicéntrica, sin
compromiso visceral, el pronóstico es bueno, ya que
se ha observado regresión espontánea al cabo de 1 a
2 años después del diagnóstico.  Benjamin y col.

(19) han planteado que la regresión espontánea  se
debe a contracción miofibroblástica.  En la MI con
compromiso visceral, el pronóstico depende de la
localización de la lesión y del número de órganos
involucrados.  Cuando es única y puede ser extirpada,
el pronóstico es bueno; mientras que es malo en
aquellos con compromiso visceral múltiple.

La causa exacta de la MI no está clara, pero se
piensa que los factores genéticos juegan un impor-
tante papel en su etiología.  Bracko y col. (15)
reportan ocurrencia en dos hermanos de una familia,
hecho que parece confirmar la importancia de la
herencia como factor etiológico, aunque todavía no
se ha precisado con certeza si esta entidad sigue un
patrón de herencia autosómico dominante (14,20) o
autosómico recesivo (21,22); su presencia en varios
miembros de una familia avala el concepto auto-
sómico recesivo, pero este mecanismo de herencia
no explica los casos en medias hermanas (23) y en
generaciones sucesivas (20), los cuales hacen a la
herencia autosómica dominante la explicación más
probable (15).

Este caso demuestra que la MI multicéntrica es
un cuadro clínico que comienza antes del nacimiento,
puede presentar compromiso visceral intestinal con
obstrucción, que puede ser demostrada por medio de
la ecosonografía prenatal.  Al nacer, la presencia de
nódulos en otras partes del cuerpo permite sospechar
el diagnóstico de MI.  Para confirmarlo es necesario
la biopsia.  Las lesiones de parte blandas pueden
involucionar espontáneamente.  Si el compromiso
visceral es único el pronóstico es bueno.
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