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Maxilar en Paciente Pediatrico. Seguimiento a Dos
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RESUMEN: El fibroma desmoplasico (FD) es una neoplasia intraésea benigna, localmente agresiva, de muy baja
frecuencia - especialmente en nifios pequefios - y es considerada la contraparte ésea de la fibromatosis tipo desmoide. Se
han descrito tratamientos que van desde la enucleacion y legrado hasta la reseccion del segmento éseo afectado, debido
a su alta tasa de recidiva. Sin embargo, se ha establecido un consenso para evitar dichas recidivas, que consiste en realizar
una reseccion segmentaria con margenes de seguridad. En este reporte de caso se decidio realizar un tratamiento conser-
vador debido a la edad de la paciente, siendo el caso mas joven reportado en la literatura con un FD maxilar y, de esta
manera, evitar mutilaciones y necesidad de reconstruccion 6sea a tan corta edad, considerando también su estado de
crecimiento, generacion de potenciales asimetrias o desarrollo facial anormal que podria generar secuelas estéticas y

funcionales, alterando su calidad de vida.
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INTRODUCCION

El primer caso de fibroma desmoplasico (FD)
en los maxilares fue descrito en 1965 en la mandibula
de una nifia de 8 afios (Griffith & Irby, 1965). Esta le-
sion corresponde a una neoplasia intradsea benigna,
pero localmente agresiva (Schneider et al., 2009) y de
origen fibroblastico. Su presentacion es poco frecuen-
te, representando asi menos del 1 % de todos los tu-
mores 6seos(Said-Al-Naief et al., 2006). Su etiologia
es desconocida, aunque se ha sugerido una posible
asociacion con traumatismos, factores endocrinos y
mutaciones genéticas, sin descartar una etiologia
multifactorial (Neville et al., 2009). Se presenta comun-
mente en las dos primeras décadas de vida (edad pro-
medio informada de 14 afios) (Takazawa et al., 2003)
aunque se extiende desde el nacimiento hasta la sex-
ta década de vida, con un peak de incidencia entre los
10 y los 19 afios (Stefanidis et al., 2011).

El FD tiene predileccion por el fémur, pelvis, ra-
dio y tibia. Sin embargo, cuando esta presente en los
huesos maxilares, aproximadamente el 86 % ocurre
en mandibulay el 14 % en maxilar (Woods et al., 2015).
Ademas, cuando su presentacion es en mandibula, la
mayoria de las lesiones se observan en la rama, el
angulo y a nivel del cuerpo posterior mandibular
(Skinner et al., 2017).

Respecto a su presentacion clinica, suele des-
cribirse como una masa firme e indolora, de crecimien-
to lento, que a veces puede causar reabsorciéon
radicular, sinusitis recurrente o exoftalmos, segun su
localizacion (Inwards et al., 1991).

El manejo es desafiante y se han descrito dife-
rentes estrategias terapéuticas, incluidas la enuclea-
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cion del tumor, reseccion mandibular y quimio-radio-
terapia (Chemli et al., 2009). En términos generales,
existe consenso sobre el manejo de la patologia me-
diante reseccion quirurgica con margenes de seguri-
dad; mientras que la radio y quimioterapia estan re-
servadas como tratamientos coadyuvantes en pacien-
tes seleccionados que mantengan margenes positi-
vos (Ferri et al., 2013); estas ultimas intervenciones
mencionadas, se sugieren para controlar tumores muy
agresivos y que recidivan, especialmente cuando la
reseccion completa del tumor es imposible o se desea
evitar una cirugia que mutile al paciente (Seper et al.,
2005).

CASO CLIiNICO

Se presenta caso de paciente de sexo femeni-
no, de 14 meses de edad, nacionalidad boliviana, que
consulté en servicio de cirugia maxilofacial por segun-
da opinidn respecto a lesidén en regidon geniana izquier-
da de rapida evolucion (4 meses). Sus tratantes pre-
vios le indicaron reseccion con margen de seguridad
y reconstruccion con injerto autélogo. Paciente sin an-
tecedentes morbidos ni familiares relevantes. Se re-
fiere historia de contusion en region facial (caida a los
3 meses de edad). Al examen fisico presentaba au-
mento de volumen de consistencia dura y margenes
bien definidos en regién geniana izquierda, cubierto

por piel de caracteristicas normales, borramiento del
surco nasogeniano izquierdo, sin compromiso de la
region orbitaria y ausencia de linfadenopatia regional.
No se apreciaba evidencia de sintomatologia doloro-
sa ni de incapacidad funcional. En la cavidad oral se
observé aumento de volumen de limites netos y con-
sistencia dura en fondo de vestibulo en relaciéon a pro-
ceso ascendente del maxilar izquierdo, mucosas de
coloracién conservadas, piezas dentarias sin
discromias y en ausencia de movilidad. Se realizo
tomografia axial computarizada (TAC) de cara, en don-
de se observé lesion unilocular, corticalizada, en rela-
cion a proceso ascendente del maxilar izquierdo, con
tamario de 15 x 15 mm, sin infiltracién de tejidos blan-
dos ni dafio a estructuras dentales (Figs. 1y 2).

En junio de 2019 se realiz6 biopsia bajo anes-
tesia general. Durante el acto intraoperatorio se ob-
servo lesion con margenes definidos y con plano de
clivaje, por lo que se decidi6 realizar biopsia
excisional, enucleando de la lesion y legrado del le-
cho 6seo (Fig. 3).

El estudio histopatoldgico diagnostico fibroma
desmoplasico, indicando presencia de un tejido 6seo
cortical y trabecular con signos de remodelacion. Le-
sion proliferativa conformada por células fusiformes
con nucleos ovoides con cromatina fina y citoplasma
anfofilo con margenes celulares mal definidos (Fig. 4A).
Las células se disponian en haces cortos entrelaza-
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Fig. 1. Reconstruccion 3D de TAC de cara: se observa lesion 6sea en proceso ascendente del maxilar.
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Fig. 2 Cortes sagital, frontal y axial de en TAC de cara: se aprecia lesion 6sea en proceso ascendente del maxilar, sin invadir
estructuras nobles.

Fig 3. A, Vestibulotomia y esquelitizacion. B, Lecho 6seo luego de exéresis de la lesion y Iegrado C, Muestras macroscoplcas
de la lesién para estudio histopatolégico.

Fig. 4. Muestras microscoépicas del estudio histopatoldgico. A, Tincion hematoxilina - Eosina, muestra células fusiformes
con nucleos ovoides con cromatina fina. B, Tincién citoplasmatica positiva para b- Catenina.
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dos, en su mayor parte dispuestos en un estroma fi-
namente fibrilar, mixoide con abundante
vascularizacion. En otras areas se observo depdsito
de gruesas fibras de colageno. Las células fusiformes
eran positivas para B-catenina (tincion nuclear y
citoplasmatica) y negativas para actina musculo liso,
desmina y S-100 (Fig. 4B).

En el primer control, un mes post exéresis de la
lesion, la paciente habia evolucionado en forma favora-
ble. Se controlé nuevamente a los 3 meses con nuevo
estudio tomografico, en donde no se observaron lesio-
nes en el macizo facial (Fig. 5). Se realiz6é nuevo control
tomografico 20 meses post exéresis de la lesion en fe-
brero de 2021, manteniéndose sin recidivas (Fig. 6).
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Fig. 6. TAC de control 20 meses en corte coronal y axial, sin evidencia de recidivas.
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DISCUSION

El FD es un tumor benigno localmente agresivo
que presenta un crecimiento destructivo y una alta fre-
cuencia de recidiva después de la reseccion local
(Said-Al-Naief et al.) Varios autores consideran que el
FD es la contraparte 6sea de la fibromatosis de tipo
desmoide (fibromatosis agresiva de tejidos blandos)
(Reid et al., 2009; Skinner et al.).

En una revision de la literatura realizada por
Woods et al., sobre las caracteristicas clinicas del FD,
se encontré que la mayoria de las lesiones en los
maxilares son indoloras y de crecimiento lento, pre-
sentando como signo mas frecuente aumento de vo-
lumen asintomatico (72 %), seguido de asimetria fa-
cial (20 %), desplazamiento dentario (12 %), historia
de traumatismo previo en la zona afectada (13 %), dolor
(10 %) limitacion de la apertura mandibular o trismus
(7 %) y movilidad dentaria (5 %) (Woods et al.). Segun
esta informacion, nuestro caso se condice con lo re-
portado por Wood et al., presentando un aumento de
volumen asintomatico, asimetria facial e historia de
trauma facial previo.

La perforacion cortical y afectacion de tejidos
blandos son menos frecuentes y cuando se presen-
tan requieren reseccion con margenes de seguridad
amplios. Las tasas de recidiva después de la exéresis
y enucleacion han oscilado entre el 20-40 % y en el
legrado hasta el 70 %.Después del tratamiento quirur-
gico, se recomienda un periodo de seguimiento de al
menos 3 afios (Said-Al-Naief et al.).

Las caracteristicas radiograficas del FD que
afectan a los maxilares son similares a muchas otras
lesiones. La mayoria de los FD presentan rasgos be-
nignos con patron destructivo, observandose lesio-
nes multiloculares o uniloculares, de margenes que
pueden ser bien o mal definidos, totalmente
radioltcidos o mixtos (White & Pharoah, 2013) y de
margenes no esclerdticos. A menudo se observa
expansion y adelgazamiento cortical, pudiendo pro-
ducir erosion y perforacion de las mismas. Para eva-
luar la continuidad de la cortical, se prefiere la
tomografia computarizada (TC) o la resonancia nu-
clear magnética (RNM), frente a las imagenes de
rayos X de rutina (Woods et al.). En nuestro caso,
las caracteristicas radiograficas coinciden con dicha
descropcon, en donde se observa una lesion
radiolticida unilocular de margenes definidos que
adelgaza la cortical, sin perforacion de la misma.

En forma adicional, se ha descrito que la RNM
puede distinguir claramente entre los tumores
intradseos y la médula 6sea normal, siendo particu-
larmente adecuada para la planificacion quirurgica
(Bohm et al., 1996). En la RM ponderada en T1, la
estructura interna tiene una sefal baja que ayuda a
determinar la extension intradsea de la lesion (Woods
etal.).

El diagnostico diferencial de la lesion incluye
tumor de células gigantes, quiste dseo aneurismatico
y simple, hemangioma, displasia fibrosa, fibroma no
osificante y fibroma condromixoide, quistes y tumores
odontogénicos, ameloblastoma, mixoma vy
queratoquiste (Mahnken et al., 2001).

En la patogénesis de la fibromatosis de tipo
desmoide, se han implicado mutaciones en los genes
de la b-catenina y APC (poliposis adenomatosa)
(Montgomery & Folpe, 2005). El producto del gen APC
es parte de la via de sefalizacion Wnt y esta
involucrado en la descomposicion y regulacion del ni-
vel celular de b-catenina (Giles et al., 2003). En au-
sencia de sefalizacion Wnt, los niveles de b-catenina
estan regulados por un complejo multiproteina, que
fosforila la h-catenina, marcandose asi para su
ubiquitinacion y degradacion. ElI complejo de la pro-
teina de degradacion de la b-catenina esta compues-
to por la proteina supresora de tumores APC, AXIN y
la glucogeno sintasa quinas 3B. Mutaciones en el gen
APC o mutaciones estabilizadoras en el gen de la b-
catenina (CTNNB1) (Miyoshi et al., 1998) resultan en
la acumulacién de b-catenina en el citoplasma, que
posteriormente se puede trasladar al nucleo, en don-
de al unirse puede activar factores de transcripcién de
la familia del factor de células T y del factor potenciador
linfoide (Morin et al., 1997). Las mutaciones de la li-
nea germinal en el gen APC estan restringidas a pa-
cientes con poliposis adenomatosa familiar (PAF) o
desmoides hereditarios familiares (Giarola et al., 1998).
Es importante considerar que la naturaleza y posicion
de la mutaciéon APC determina la presentacion clinica
y el curso de la enfermedad (Fodde & Khan, 1995).

Aunque no existe un marcador inmuno-
histoquimico (IHQ) especifico para las células del FD,
se han utilizado algunos marcadores IHQ como S-100,
SMA, MSA, Ki-67, vimentina y b-catenina para distin-
guir con mayor precision el FD de otras entidades si-
milares (Karimi et al., 2020). Segun Woods et al., S-
100 es negativo en el 93 % de las lesiones de FD y el
63 % de las lesiones son negativas para MSA o HHF-
35 (anticuerpo MSA). Ademas, se observa una
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inmunorreactividad positiva del 92 % para vimentina,
50 % para b-catenina'y 77 % para SMA; mientras que
el 100 % de las lesiones muestran menos del 5 % de
etiquetado de Ki-67, lo que indica un indice de prolife-
racion muy bajo (Wood et al., 2015).

Las caracteristicas histolégicas patognomonicas
del FD incluyen la presencia de tejido conectivo fibro-
so maduro y fibroblastos fusiformes separados por
abundantes fibras de colageno (Bakaeen & Rajab,
1999). De esta manera, el FD estd compuesto por
fibroblastos maduros y miofibroblastos, como en la
fibromatosis de tejidos blandos de tipo desmoide. Los
fibroblastos son células versatiles y pueden mostrar
diferenciacion en otras células del tejido conectivo. Las
transiciones de fibroblastos a miofibroblastos pueden
ocurrir junto con el aumento de la actividad de la b -
catenina (Xu et al., 2017). En nuestro caso, los resul-
tados histopatoldgicos, mostraron positividad para b-
catenina y negativa para S-100, lo que se relaciona
con los porcentajes reportados por Woods et al.

Las resecciones mandibulares o maxilares rea-
lizadas en pacientes en crecimiento pueden conducir
a un desarrollo anormal de estas estructuras (Valentini
et al., 2018). Sumado a ello, la reconstruccion de los
defectos de cabeza y cuello en nifios es mas compli-
cada que en adultos, ya que deben considerarse los
posibles efectos de los defectos del sitio donante y de
la técnica de reconstruccion, sobre el crecimiento nor-
mal (Arnold et al., 2007; Akgal et al., 2013).

La paciente presentada en este caso clinico es
la mas joven reportada hasta el momento en la litera-
tura con diagnéstico de FD en los maxilares. Debido a
su edad, a la localizacién de la lesion y las potenciales
comorbilidades asociadas al tratamiento de reseccion,
se decidio realizar un tratamiento mas conservador con
seguimiento en el tiempo, que, hasta el momento, ha
sido exitoso y sin recidivas.

CONCLUSION

EI FD es una lesion benigna intradsea poco fre-
cuente, que presenta directrices variadas respecto a
SU manejo y un consenso poco claro debido a su baja
prevalencia, en especial en pacientes pediatricos. Al
enfrentarnos a estos pacientes, es importante indagar
sobre antecedentes de traumatismos e historia fami-
liar de lesiones en maxilares o huesos largos, consi-
derando que el FD tiene un componente hereditario.
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Al momento de realizar la planificacion de es-
tos casos, es fundamental considerar la edad del pa-
ciente, junto con su confirmacion histopatoldgica que
nos oriente sobre el comportamiento de la lesion; so-
pesando la morbilidad que podria conllevar el realizar
un tratamiento radical, junto con las secuelas tanto fi-
sicas como psicologicas que pueden generar las
resecciones y reconstrucciones en el territorio
maxilofacial.

Debido a su alta tasa de recidiva es importante
seguir las recomendaciones de la literatura y realizar
controles por al menos 3 afios con un TAC de cara
anual, en especial en pacientes en los que no se ha
realizado reseccidén quirurgica con margenes de se-
guridad. Para esta recomendacion, proponemos que
en pacientes pediatricos se realicen controles con una
RNM, que si bien, su mayor utilidad se describe para
la planificacion del tratamiento quirdrgico, sera capaz
distinguir recidivas de la lesion evitando irradiar a un
paciente pediatrico.

FUENTES, R. V.; BARRIOS, T. J.; CARVAJAL, G. M. &
LOPEZ, F. N. Conservative treatment of maxillary desmoplasic
fibroma in pediatric patient. A two-year follow-up: Case report
and review of the literature. Int. J. Odontostomat., 16 (1):33-
39, 2022.

ABSTRACT: Desmoplastic fibroma (DF) is a benign,
locally aggressive, intraosseous neoplasm of very low
frequency - especially in young children - and is considered
the bony counterpart of desmoid-type fibromatosis. Treatments
ranging from enucleation and curettage to resection of the
affected bone segment have been described, due to its high
recurrence rate. However, a consensus has been established
to avoid such recurrences, which consists in performing a
segmental resection with safety margins. In this case report, it
was decided to carry out a conservative treatment due to the
age of the patient, being the youngest case reported in the
literature with a maxillary DF and, in this way, avoiding
mutilations and the need for bone reconstruction at such a
young age. Also considering their growth status, generation
of potential asymmetries or abnormal facial development that
could generate aesthetic and functional sequelae, altering their
quality of life.

KEY WORDS: desmoplastic fibroma, pediatric,
maxillary, bone neoplasm.
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