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Fibromatosis juvenil agresiva”®

Dres, JAIME N. GRUNBERG *#, LILIANA PALMA DE VINUELA *#%
y ERNESTO CERRUTTT **+*

La fibromatosis constituye una enferme-
dad relativamente rara con una presenta-
cién clinica multifacética.

Se incluye dentro de ella la fibromatosis

paimar y plantar descritas primeramente
por DuPUYTREN en 1839, la fibromatosis

colli que afecta el esternocleidomasteideo,.

la fibromatosis musculo aponeurética abdo-
minal o desmoide, la fibromatosis heredi-
taria gingival, el fibroma desmoide dseo y
la fibromatosis juvenil.

Este dltimo término se usa cuando el pa-
ciente tiene menos de dieciséis afios y la
lesién no es congénita.

Topogréficamente se considera que el 40
por 100 se localizan en cabeza y cuello. La
localizacién palmo-plantar tiene también un
alto porcentaje,
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CAS0O CLINICO

J. P. 8, cinco afios, sexo masculino, procedente
del interior de la Repiiblica,

Consulta en ¢l mes de noviembre de 1979 por
una tumefaccion cervical izquierda, siguiendo a un
cuadro febril diagnosticade como una angina, La
tumefaccion azumenta de tamafio por lo cual el
médico otorrinolaringdlogo tratante le realiza una
biopsia, La misma no da elementos patolégicos
para arribar a un diagndstico.

A partir de ese momento la tumoracién sub-
mandibular crece ripidamente y nos es enviada en
consulta, A su ingreso al Hospital Pereyra Rossell
el 25.1-80 se constata una tumoracién submaxilar
inferior izquierda de aproximadamente 10 cm, de
didmetro (fig. 1) que rodea el cuerpo y rama as-
cendente de la mandibula y se extiende desde cerca
de la linea media hasta la mitad de la rama as-
cendente. ‘

En sentido transversal, también de 10 cm. de
ancho, engloba el borde basilar y rama ascendente,
haciendo cuerpo con el hueso, Esta fija a la piel.
La palpacién es indolora,

Las radiografias de los huesog largos y pelvis
son normales,

La velocidad de eritrosedimentacién, asi como
orina, glicemia, urea y mielograma son normales.
Los hemogramas sélo muestran una eosinofilia
(8. 12, 15 por 100, respectivamente), El proteino-
grama, un moderado descenso de las gammaglobu-
linas, Las fofatasas alcalinas estin dentro de los
limites normales ¥ hay un aumento de las fosfata-
sas dcidas (18 wi./ml),

El informe anatomopatoldgico de una nueva
biopsia habla de sarcoma con elementos fibromixo-
sarcomatosos,

En el tiempo transcurrido entre esta biopsia y la
intervencién quirdrgica, el tumor aumenta ripida-
mente de tamaio y se ulcera en piel (fig. 3).



96 JAIME N, GRUNBERG Y COLABS,

Fi16. 2.—La flecha indica una zona con discreta
interrupcidén de la cortical,

Intervencion guiriirgica, 14-2-80

Anestesiz -general con intubacidén nasotragueal,
Por abordaje submandibular se reseca en bloque
con el tumor, la piel ulcerada, la hemimandibula,
el masetero, el pterigoideo interno y la mucosa bu-
cal que cubre el tumor (figs. 4 vy 5).

Se envia toda la pieza operatoria a anatomia
patoldgica, siendo exhaustivamente estudiada, con
pedidos de consulta a otros centros de Patologia.

Fi1c. 3—Paciente intubado para la intervencida.
Se ven las llceras de piel.

Fic. 4—Heza operatoria, vista por la cara interna.

Esto retarda conocer el diagnéstico definitivo de
“Fibromatosis juvenil agresiva”.

Con el diagnéstico de la biopsia y la evolutivi-
dad clinica agresiva se considera indicada la co-
baltoterapia postoperatoria que se interrumpe al
recibir el diagnéstico patclégico de la pieza.

COMENTARIO

En la literatura revisada hemos encontra-
do ocho casos de fibromatosis juvenil agre-
siva que comprometen el maxilar inferior.

— CoNNOLLY, en 1961, describe un tu-
mor de 2 X 2,5 cm. en un nifio de seis
afios, que compromete el dngulo mandibu-
lar, asi como los misculos de la regidn y la
pardtida.
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‘ -
Fi6. 6—Fasciculos fibrosos dispuestos en distintas
.orientaciones, dando el caracteristico aspecto
: -+ de “meinado”.

Fig. 7.—A mayor aumento se observan fibroblastos
bien diferencindos y formacién de colipeno.
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— KAUFFMAN vy STouT, en 1963, des-
criben un caso con compromise mandibu-
lar en una serie de tumores mesenquimato-
sos congénitos.

— CoNLEY, en 1966, refiere dos casos
con compromiso de! maxilar inferior, en
una revisién de 40 casos de fibromatosis de
cabeza y cuello. Coloca esta afeccidn en
una posicidn intermedia entre tumor benig-
no y fibrosarcoma.

— SuAPIRO ¥ GOFFIN, en 1968, descri-
ben un caso de répido crecimiento en una
joven de dieciséis afios.

— PEEDE v EPKER, en 1977, refieren el
caso de una nifia de cuatro afios a la cual
se le realizé cirugia amplia y reconstruc-
cién inmediata con injerto de costilla.

— HENEFER y colabs., en 1978, descri-
ben dos casos en nifios de uno y dos afios,
respectivamente, ambos con compromiso.
mandibular, a los cuales se les practicé ci-
rugia radical resecando la porcién inferior
del maxilar, pero sin interrupcién del mis-
mo, con seguimiento de siete afios sin re-
cidiva.

Estos tumores histoldgicamente se carac-
terizan por la proliferacién de fibroblastos
separados por coldgeno y fibras de reticuli-
na. No se ven signos de malignidad celular,
no habiendo anaplasia, ni aumento de las
mitosis, ni monstruosidades celulares.

Pero el tumor no tiene cdpsula e infiltra
tejidos vecinos, en algunos casos hasta 3 cen-
tfmetros del limite palpable.

El diagnéstico histoldgico no siempre es
fcil, especialmente en la biopsia. La con-
fusién con tumores malignos es frecuente-
mente citada en la literatura.

EnziNGER ha denominado al mas celular
en nifios, como «fibromatosis infantil agre-
sivan.

La evolucién es altamente agresiva invo-
lucrando en su crecimiento todo lo que esta
a su alrededor, misculos, grasa, piel, glan-
dulas, nervios, asi como también huesos.

No producen metéstasis pero la recidiva
es frecuente, tanto que algunos la sitdan
en el 50 por 100. Esta caracterfstica, unida
a la extraordinaria celularidad de algunos
casos. hace que diversos autores no hablen
de fibromatosis sino de fibrosarcoma bien
diferenciado.
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Desde el punto de vista terapéutico se
recomienda cirugia amplia, con buen mar-
gen de seguridad para evitar las recidivas.

La radioterapia no es efectiva.

I.a importancia del conocimiento de esta
patologia es la frecuencia con que se diag-
nostica comeo sarcoma. Si bien la fibromato-
sis juvenil agresiva es recidivante, su cu-
racién se logra con una cirugfa amplia.

El caso que se describe se asemeja a otros
descritos en la literatura: gruesa masa tu-
moral que erosiona discretamente la corti-
cal Osea del maxilar inferior. Como carac-
teristica particular a este caso es su creci-
miento rdpido, con exteriorizacién a piel y
con caracteres histoldgicos en el limite de
malignidad que llevaron en primera instan-
cia al diagndstico de sarcoma.

El diagndstico definitivo hecho con Ia
pieza operatoria fue de fibroma juvenil
agresivo (figs. 6 y 7).

RESUMEN

Se describe un caso de «fibromatosis ju-
venil agresiva» de gran tamafio, que rodea
el hemimaxilar inferior izquierdo y que es
tratado con hemirreseccién de la mandibula,

"Este caso, como ocurre frecuentemente
en otros casos citados en la literatura, fue
inicialmente diagnosticado como sarcoma.
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