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INFORMACION DEL ARTICULO RESUMEN

Historia del articulo: El fibroma desmoplésico es una lesién neoplasica relativamente rara. Se considera un tu-

Recibido el 22 de enero de 2009 mor primario de hueso, que se presenta comunmente en la regién mandibular. Se define

Aceptado el 22 de diciembre de 2009 como un tumor benigno caracterizado por la formacién de abundante matriz y fibras cola-
genas. En marzo de 2004 se presenta el caso de un paciente de 15 afios, varén, con aumen-

Palabras Clave: to gradual en la regién derecha de la mandibula de 4 meses de evolucién. Se manifiesta

Fibroma desmoplésico asintomatico, con aumento de volumen, con una apariencia radiografica y tomografica

bien delimitada radioltcida. A la exploracién se observa un infiltrado a través de la cortical
lingual. La lesién es similar a las descritas en la literatura de fibroma desmoplasico.
© 2010 SECOM. Publicado por Elsevier Espana, S.L. Todos los derechos reservados.

Desmoplastic fibroma, report of a case and a literature review

ABSTRACT

Keywords: Desmoplastic fibroma (fibromatosis) is rarely seen a primary tumor of bone. Its occurrence
Desmoplastic fibroma as a central lesion in the jaws is even more uncommon. It is rare tumor of bone, especially
in the mandibule. In march 2004, a 15 year-old boy presented, with a 4 month history of
gradual enlargement of the right mandibule. Painless intraoral and extraoral swelling, the
cortical plate of bone overlying the lesions is expanded with thinning, erosion, and
infiltration into the surrounding tissues. The lesion is similar to the one described on the
articule.
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Figura 1 - Imagen inicial con aumento de volumen en el lado
derecho de la cara.

El fibroma desmopldsico es un raro tumor miofibroblastico
que comprende menos del 1% de los tumores éseos inclu-
yendo neoplasias benignas?. Estas manifestaciones de fibro-
matosis agresivas fueron descritas por primera vez por Jaffe
en 19582, que encontrd esta patologia en diferentes huesos,
como la tibia, la escépula o el fémur. El primer caso publicado
de fibroma desmoplasico se atribuye a Griffith e Irby en 19653,
y desde esa fecha numerosos casos han sido publicados. El
modo de tratamiento de esta patologia es controvertido, al
igual que sus variables, el seguimiento, que es complemen-
tado con el analisis clinico-patolégico, y las caracteristicas
radiograficas®.

En la revision de la literatura de los 40 afios previos al
afio 2002 existe el reporte de 74 casos, con predileccién por
mujeres frente a hombres. La neoplasia ocurre en un
amplio rango de edad, extendiéndose de la primera a la
sexta décadas de la vida con un 84% de pacientes jévenes
de 30 afios de edad de promedio; la mayoria de los casos
involucra la mandibula, y el resto, los maxilares. Los signos
y sintomas son también variados, en un 65% de casos se
presenta asintomatico, comenzando solo con un aumento
de volumen. En alguno de los casos se presenta con dolor

Figura 2 - Radiografia panoramica con proceso radiolicido en
rama mandibular.

intenso, en otros, con limitacién a la apertura bucal, y en
un bajo porcentaje con movilidad dental; cuando se pre-
senta en maxilar puede ocasionar proptosis del globo ocu-
lar®.

Con respecto a las caracteristicas radiogréficas, de los
casos publicados, se presenta con zonas multiloculares en
radiografias convencionales y el resto se presenta como
unilocular, y otras como componente mixto con zonas
radioltcidas radio-opacas®. Se ha encontrado perforacién
de corticales y otros causan expansiéon de las mismas.
Puede causar desplazamiento dental con o sin resorcién
radicular en un bajo porcentaje’. Se ha informado de esta
neoplasia en diferentes partes del cuerpo, con iguales
caracteristicas radiogréaficas que las que se presentan en la
regién maxilofacial®.

Caso clinico

Se trata de un paciente de 15 afos, sin antecedentes de rele-
vancia. Al examen clinico-radiografico se observa un aumento
de volumen en regién preauricular derecha de 4 meses de
evolucién, asintomatico (fig. 1). Se realiza toma de biopsia
incisional de la regién retromandibular con el diagnéstico de
fibroma desmoplasico, el cual fue corroborado con el estudio
de toda la lesién.

Radiograficamente existe una zona radiolicida multilocu-
lar a nivel de la rama ascendente de la mandibula (fig. 2) y en
la tomografia axial computarizada (TAC) con expansién a
tejidos blandos (fig. 3).
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Figura 3 - En la tomografia axial computarizada se observa
lesion de lado derecho que involucra rama mandibular y se
expande dentro de los tejidos blandos adyacentes.

Figura 4 - Excision del tumor que muestra el area involucrada.

Las pruebas de laboratorio se encuentran en pardmetros
normales. En el procedimiento quirirgico se realiza reseccién
en bloque con abordaje submandibular, abarcando hasta la
regién del céndilo (fig. 4); posteriormente se coloca clavo de
Kirchner (fig. 5) para mantener el espacio de la zona del
tumor.

Lalesién es enviada a estudio, que corrobora el diagnéstico
de fibroma desmoplasico similar a la biopsia previa (fig. 6). El
paciente se encuentra hasta la fecha en control de dos afos
con favorable evolucién y sin datos de recidiva.

Figura 5 - Radiografia panoramica con clavo de Kirchner
donde se observa formacién ésea a dos afios de control sin
recidiva.

Figura 6 - Imagen macroscépica de la lesion.

Discusién

El fibroma desmoplasico es definido por la Organizacion
Mundial de la Salud como un raro tumor intraéseo benigno
que es homologo al tejido blando, tumor desmoide o fibroma-
tosis con celularidad variable de bajo grado®. Aunque la etio-
logia de este tumor es desconocida, se cree que puede ser
causada por trauma, factores endocrinos o genéticos'®. En la
regién maxilofacial el diagnéstico temprano puede ser dificil
por su comportamiento, y las caracteristicas radiograficas
pueden ser confundidas con otras lesiones. Es una neoplasia
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Figura 7 - Corte histolégico con abundante tejido de colageno.

benigna con un potencial localmente invasivo al hueso y
tejido conectivo sin causar metastasis!®.

El fibroma desmopléasico representa la contraparte 6sea de
la fibromatosis de tejido blando, y algunos autores lo han
clasificado como una variante de fibroma no osificante éseo y
lo han considerado como un intermediario entre una lesién
fibrosa benigna y un fibrosarcoma grado I'2.

Este tumor representa del 0,06% al 0,3% de todos los tumo-
res 6seos benignos. La regién mandibular es la mas comun-
mente afectada del esqueleto maxilofacial’3. En la mandibula
la lesién tiende a aparecer en la regién posterior, general-
mente en rama y angulo mandibular. Este tumor aparece
entre la segunda y tercera décadas de la vida, usualmente
asintomatico, con crecimiento lento como una masa firme.
Radiograficamente el fibroma desmoplésico presenta radiolu-
cidez multilocular. El diagnéstico diferencial debe hacerse con
quistes, neoplasias benignas y sarcomas!4. A nivel microscé-
pico el fibroma desmopldasico consiste de pequefio a mode-
rado de matriz celular y tejido de estroma fibrocolagenoso
carente de pleomorfismo celular, hipercromatismo nuclear y
mitosis. El incremento de la celularidad estd asociado con un
incremento de la recurrencia. La ausencia de osteoide con
una completa y prominente zona de coldgeno (fig. 7) ayuda a
distinguir esta lesién de otras lesiones fibrosas en hueso,
incluyendo neoplasias benignas, fibroma no osificante y
fibroma odontogénico®>.

Es importante distinguir un fibroma desmoplésico de un
fibrosarcoma de bajo grado. Un rango significativo de recu-
rrencia es asociado con el fibroma desmoplasico, depen-
diendo de la forma en que sea tratado. Si la lesién es tratada
con reseccioén o excisién no tiende a recurrir, de manera que

los tumores tratados con excisién local o enucleacién recu-
rren de un 20 a 40% aproximadamente, y tratado solo con
curetaje el porcentaje de recurrencia es alto®.
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