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RESUMEN

La miofi bromatosis infantil es una patología rara que suele afectar a 
niñ os menores de 2 añ os. Má s de la mitad son congé nitos, localizá ndose 
en cabeza-cuello en un 30% de los casos. Son tumores mesenquimales 
benignos que aparecen como lesiones aisladas o mú ltiples, con o sin 
afectació n visceral. 

Caso 1: recié n nacida que presenta tumoració n en cuero cabelludo 
sospechosa de encefalocele. Ecografía y RM: masa só lida y heterogé nea 
de 4×2 cm con aumento de vascularizació n perifé rica. Caso 2: varó n de 7 
meses con tumoració n en zona occipital derecha detectada a los 4 meses. 
Ecografía y RM: lesió n de 1×1,5 cm en mú sculo esplenio de la cabe-
za sugestiva de hemangioma. Resultados: tras la resecció n quirú rgica 
completa, el estudio histoló gico e inmunohistoquí mico identifi có  las 
lesiones como miofi broma. El estudio de extensió n resultó  normal y la 
evolució n de los pacientes fue favorable. 

El diagnó stico diferencial del miofi broma debe realizarse con otros 
tumores mesenquimales y con lesiones no neoplá sicas características 
de la regió n afecta. La localizació n visceral y las formas mú ltiples em-
peoran el pronó stico, siendo importante el estudio de extensió n. Su 
tratamiento es la cirugía conservadora aunque, si no existen riesgos para 
el niñ o, la posibilidad de regresió n espontá nea hace que la abstenció n 
terapé utica tambié n sea una alternativa correcta.
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CONGENITAL SOLITARY INFANTILE MYOFIBROMA: 
REPORT OF TWO CASES

ABSTRACT

The infantile myofi bromatosis is a rare pathology usually affecting 
children under 2 years. More than half are congenital, located in head 
and neck in a 30% of the cases. Myofi broma is a benign mesenchymal 
tumor that appear an isolated lesion or multiple, with or without visceral 
involvement. 

Case 1: A newborn girl that presents lump in scalp suspected of 
encefalocele. Ultrasound and RM: solid and heterogeneous mass 4×2 
cm with increased peripheral vascularisation. Case 2: A 7-months-old 

baby boy with lump in right occipital zone detected at 4 months. Ul-
trasound and RM: injury 1×1,5 cm in head esplenio muscle suggestive 
of hemangioma. Results: After surgical total resection, the histological 
study and immunohistochemical identifi ed the lesion as myofi broma. 
The evaluation of disease dissemination was normal and the recovery 
of the patients was favorable. 

The differential diagnosis of myofi broma must be carried out with 
other mesenchymal tumors and with non neoplastic injuries character-
istics of the region affects. The visceral location and multiple forms 
worsen the prognosis, so is important do an exhaustive study. Treat-
ment is conservative surgery, but if there is no risk to the child, the 
possibility of spontaneous regression makes the abstention therapeutic 
a correct alternative.
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INTRODUCCIÓN

La miofi bromatosis infantil (MI) es una patología tumoral 
benigna descrita por primera vez por Stout en 1954, quien 
la llamó  “fi bromatosis generalizada congé nita”. En 1981, 
Chung y Enzinger acuñ aron el té rmino miofi bromatosis in-
fantil, basados en sus características histoló gicas y en su 
mayor incidencia en niñ os(1,2). Aunque es una enfermedad 
rara, es el tumor mesenquimal má s frecuente de la infancia, 
soliendo aparecer al nacimiento o en etapas tempranas de 
la vida(2-4).

Las lesiones pueden ser aisladas o mú ltiples, clasifi cá ndose 
en 3 categorí as: solitaria (miofi broma), mú ltiple sin afectació n 
visceral y mú ltiple con afectació n visceral. En general, es una 
patologí a con buen pronó stico, pero la implicació n visceral 
se considera un factor importante de mala evolució n(5). Los 
miofi bromas se localizan con má s frecuencia en cabeza, cuello 
y tronco, con preferencia por tejidos blandos como piel, grasa 
o mú sculo; o por tejido ó seo(3,4).

Al microscopio se pueden distinguir dos zonas caracterís-
ticas, una central con apariencia hemangiopericitoide y otra 
perifé rica leiomatosa. Estos hallazgos, junto a sus propiedades 
inmunohistoquí micas, confi rman su origen miofi broblá stico 
y, con ello, el diagnó stico(1).
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CASO CLÍNICO

Caso 1: niñ a nacida a té rmino, con embarazo controlado, 
que presenta al nacimiento una tumoració n en regió n occipital. 
La masa no habí a sido detectada en los controles prenatales y 
la primera sospecha diagnó stica fue de encefalocele. Se reali-
zaron ecografía y resonancia magné tica (RM) que mostraron 
una masa só lida y heterogé nea de 4×2 cm con aumento de 
vascularizació n perifé rica y que producí a remodelació n de la 
tabla ó sea externa, sin existir comunicació n con estructuras 
intracraneales (Fig. 1). 

La tumoració n alojada en cuero cabelludo parecía de origen 
vascular, pero para su diagnó stico defi nitivo era indispensable 
la toma de biopsia. Debido a su localizació n y tamañ o se realizó  
la extirpació n total de la masa sin incidencias y con buen re-
sultado esté tico (Fig. 2). En el estudio anatomopatoló gico, la 
pieza mostró  una superfi cie lisa y bien delimitada. Al realizar 
los cortes seriados se halló  un tejido blanquecino, con centro 
moteado de coloració n rojo negruzca y de consistencia elá stica, 
demostrando un patró n de crecimiento hemangiopericitoide con 
inmunohistoquímica positiva para vimentina, actina mú sculo 
liso (AML) y CD34 (focal) y negativa para desmina; todo ello 
compatible con miofi broma (Fig. 3). 

Caso 2: varó n de 7 meses con tumoració n en zona occipital 
derecha detectada por sus padres a los 4 meses. Desde entonces 
presentó  un crecimiento paulatino que motivó  a la familia a 
consultar. En la exploració n física la piel no parecía afectada 
y la masa era de consistencia elá stica con adherencia a planos 
profundos. Para su estudio se solicitaron ecografía y RM, que 
objetivaron una lesió n heterogé nea de 1×1,5 cm en mú sculo es-
plenio de la cabeza con zonas quísticas en su interior y aumento 
perifé rico de captació n de contraste (Figs. 4 y 5), por lo que el 
hemangioma fue propuesto como primer diagnó stico. 

Ante las reducidas dimensiones del tumor y la necesi-
dad de biopsia, se decidió  realizar la resecció n quirú rgica 
completa, llevada a cabo sin incidencias. La pieza mostraba 

un aspecto macroscó pico redondeado, rojizo y elá stico, con 
á reas quísticas amarillentas al corte. El examen microscó pico 
confi rmó  el diagnó stico de miofi broma. 

El estudio de extensió n realizado en ambos casos mediante 
ecografía abdominal, ecografía cardiaca y serie ó sea, resultó  
normal y la evolució n de los dos pacientes ha sido favorable, 
sin recidivas ni aparició n de nuevos tumores primarios a lo 
largo de 20 y 36 meses de seguimiento, respectivamente. 

DISCUSIÓN

La miofi bromatosis infantil abarca el 35% de los tumores 
de partes blandas que se encuentran presentes al nacimiento, 
con una incidencia de 1/400.000 recié n nacidos. Má s de la mi-
tad de los casos aparecen al nacimiento y el 89% se diagnosti-
can en menores de 2 añ os(4). En cuanto al sexo, la participació n 

 Figura 1. RM sagital SET1 con gadolinio. Realce intenso de la lesió n 
salvo en el centro. Obsé rvese la remodelació n de la tabla ó sea, sin existir 
comunicació n con el espacio intracraneal.

 Figura 2. Caso 1. A) Visió n macroscó pica de la tumoració n; B) As-
pecto postoperatorio. El cierre del defecto cutá neo se realizó  mediante 
Z-plastia del cuero cabelludo.
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de varones es mayor de forma global, ya que la relació n es de 
2:1 en las formas solitarias que son las má s frecuentes, pero 
en las formas mú ltiples son las niñ as las má s afectadas(2,6). 
Hoy se considera que la forma solitaria es la má s frecuente 
(60%), aunque Wiswell y cols. afi rman en su revisió n que es 
la miofi bromatosis mú ltiple con un 53% de los casos(3).

Suele presentarse como una masa solitaria en crecimien-
to, visible o palpable, en piel, mú sculo o tejido subcutá neo. 
Pero puede alojarse en cualquier ó rgano, incluso en el sis-
tema nervioso central. La afectació n visceral es el factor de 
mal pronó stico má s importante, asociado normalmente a las 
formas mú ltiples. Pero tambié n existen casos en la literatu-
ra de miofi bromas solitarios que afectan a ó rganos internos, 
sobre todo a pulmó n, corazó n o tracto digestivo(3,5); siendo 
é ste el caso de una forma solitaria visceral que debutó  como 
una obstrucció n intestinal neonatal en nuestro centro(7). La 
evolució n natural del tumor es el crecimiento paulatino y, 
aunque se ha descrito su regresió n espontá nea en un 60% 
de los casos, puede invadir estructuras vecinas y alterar su 
funció n y desarrollo(1).

La etiología de la MI es incierta, aunque se acepta que las 
formas familiares siguen una herencia autosó mica dominante, 
lo cierto es que la mayoría de casos descritos son esporá dicos, 
siendo escasas las ocasiones en las que se han anotado asociacio-
nes con aberraciones cromosó micas, como la deleció n del brazo 
largo del cromosoma 6 o la translocació n 9-16. Ante un caso de 
MI se debe realizar una historia clínica familiar exhaustiva. Otra 
asociació n propuesta es la implicació n de los estró genos mater-
nos en la aparició n del tumor, puesto que é ste comienza a regre-
sar cuando la exposició n estrogé nica cesa, tras el nacimiento(2,5). 
Incluso se ha planteado la hipó tesis de que esté  causado por stem 
cells mesenquimales maternas, que llegan al feto por microqui-
merismo. Pero este hecho ha sido puesto en duda recientemente 
por Yousefi  y cols. al comprobar que las cé lulas tumorales de los 
pacientes varones eran, en su gran mayoría, XY(8).

El diagnó stico diferencial debe realizarse, ademá s de 
con las lesiones características de la zona afecta, como fue 
en nuestro primer caso el encefalocele, con otras tumora-
ciones de tejidos blandos como leiomioma, neurofi broma, 

fi brosarcoma, leiomiosarcoma, neuroblastoma metastá sico 
o hemangioma; siendo necesaria la biopsia puesto que, en 
apariencia y comportamiento pueden ser muy similares(2). 
La confi rmació n diagnó stica nos la da el estudio histoló gico, 
apareciendo al microscopio una zona perifé rica de cé lulas 
fusiformes que rodean en haces la zona central, constituida por 
cé lulas má s redondeadas que se agrupan en torno a los vasos 
sanguíneos siguiendo un patró n hemangiopericitoide. En la 
parte central es posible encontrar focos hemorrá gicos o necro-
sis por coagulació n como en nuestros casos e incluso zonas 
de calcifi cació n perifé rica. El examen inmunohistoquímico 
completa el estudio con la positividad a vimentina y AML y 
la negatividad a desmina y S-100, características propias de 
cé lulas miofi broblá sticas(3,4). Algunos autores como Gengler 
y Guillou, sugieren la posibilidad de que estos tumores esté n 
relacionados con los hemangiopericitomas congé nitos, siendo 
ambos la misma entidad, pero en distinta fase madurativa(9).

La exé resis quirú rgica sigue siendo la primera opció n 
terapé utica en los casos de tumoraciones solitarias, sobre todo 
en las que puedan poner en riesgo la vida del niñ o o perjudiquen 
el desarrollo de estructuras vecinas(1). Pero tambié n es correcto 

 Figura 4. Caso 2. Ecografía cervical con sonda lineal de partes blandas. 
Nó dulo muscular de ecogenicidad heterogé nea con á reas hiperecogé nicas 
y otras anecoicas, de 1,29×1,2 cm.

 Figura 3. Caso 1. A) Tinció n hematoxilina-eosina en la que se muestra el patró n de crecimiento hemangiopericitoide. Las cé lulas proliferantes 
crecen en torno a los vasos que contienen eritrocitos en su interior; B) Té cnica de inmunohistoquímica para CD34, marcador vascular. Nó tese 
que es positiva en los vasos, imá genes irregulares de mayor intensidad de tinció n, y en las cé lulas situadas en torno a ellos (patró n de crecimiento 
perivascular); C) Té cnica de tricró mico de Masson en la que se observa en color azul el tejido conectivo y en rojizo las cé lulas.

A B C

Cir Ped 24/3.indb   186Cir Ped 24/3.indb   186 23/12/11   10:03:5923/12/11   10:03:59



187Miofi broma infantil solitario congénito. Presentación de dos casos VOL. 24 Nº 3, 2011

mantener una conducta expectante en aquellos casos en los que 
las dimensiones de la tumoració n, su localizació n o nú mero hagan 
de la cirugía un perjuicio innecesario, ya que la apoptosis masiva 
de las cé lulas tumorales puede provocar la regresió n espontá nea 
en aproximadamente 1 o 2 añ os(10). Ademá s, se debe tener en 
cuenta que existe hasta un 10% de recidivas tras la cirugía y 
que la aparició n de nuevos tumores es posible, por lo que estos 
pacientes deberá n ser controlados con periodicidad(1,5).

Otros mé todos terapé uticos descritos en la literatura cientí-
fi ca son la utilizació n de corticoides, fá rmacos quimioterá picos 
o radioterapia, como tratamiento adyuvante o neoadyuvante a 
la cirugía en los casos má s graves. Los corticoides junto al ta-
moxifeno han sido utilizados en algunos casos por la supuesta 
relació n del crecimiento tumoral con los estró genos maternos, 
pero su uso no aportó  mejorías. La quimioterapia a bajas 
dosis parece aportar benefi cios reducidos, dando resultados 
positivos en el dolor provocado por los tumores localizados 
en hueso y su regresió n. No obstante, tambié n hay que tener 
en cuenta sus efectos secundarios como son la infertilidad o la 
aparició n de malignizació n secundaria. Ademá s, sus resultados 
son difíciles de valorar, puesto que estos pueden ser debidos 
a la regresió n espontá nea y no al tratamiento en sí(5).

El pronó stico es muy favorable en el miofi broma solitario 
sin afectació n visceral, pero la morbilidad aumenta cuando las 
formas son mú ltiples y la mortalidad aparece directamente rela-
cionada con la implicació n de ó rganos internos como el corazó n 
o el intestino, sobre todo cuando su afectació n es mú ltiple(1-10).

La MI es una enfermedad rara que aparece en los primeros 
añ os de vida, siendo má s de la mitad casos congé nitos. El 
diagnó stico diferencial del miofi broma debe realizarse con 
otros tumores mesenquimales y con lesiones no neoplá sicas 
características de la regió n afecta, siendo necesaria la biopsia 
para su diagnó stico defi nitivo, que viene dado por las carac-
terísticas histoló gicas. La localizació n visceral y las formas 
mú ltiples empeoran el pronó stico, por lo que es importante el 
estudio de extensió n. La resecció n quirú rgica es una opció n 
correcta en la mayoría de los casos, siendo fundamental la 

vigilancia postoperatoria. Aun así, si no existen riesgos para 
el desarrollo del niñ o, la espera de la regresió n espontá nea 
tambié n es adecuada.
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 Figura 5. Caso 2. A) Axial T1 FATSAT 
con gadolinio; B) Coronal T1 FATSAT 
con gadolinio. Nó dulo hipointenso con 
realce perifé rico en mú sculo esplenio 
de la cabeza.
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