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SUMMARY ‘
Background: We report a case of soft tissue myofibroblastoma. Material and method: A 13-year-old patient presented at the hospital ‘
with a 1-month history of a nodule on the right laterocervical region. A fine needle aspiration (FNAC) was performed, and an initial diag-
nosis of. mesenchymal tumor was made. Results: The tumor was excised from the sternocleidomastoid muscle. It was a well delimited | |
nodule of 3.5 cm in diameter. The histopathological study showed intersecting fascicles of spindle cells, without cytologic atypia. in
some areas, the cells were embedded in a degenerating, myxoid appearing stroma. The spindle cells were immunoreactive for smooth
muscle actin and vimentin. Ultrastructurally, the cells disclosed abundant rough endoplasmic reticulum and myofilaments (myofibro- .
blasts). A diagnosis of myofibroblastoma was made. No evidence of recurrence has been noted in a 12-month follow-up. Conclusion:
It is important to recognize and be familiar with this tumor in order to avoid a misdiagnosis. Immunohistochemical analysis and elec- ‘
tron microscopy must be used to characterize the lesion as myofibroblastic in differentiation. Rev Esp Patol 1998; 31(3): 255-259.
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RESUMEN

_ Planteamiento: Aportamos un caso de miofibroblastoma de partes blandas. Material y método: Un paciente de 13 afios acudié al hos-
pital por presentar una tumoracion laterocervical de 1 mes de evolucion. Entre las exploraciones iniciales se realizé una puncion aspi-
racién con aguja fina (PAAF) que orientd el caso como un tumor mesenquimal fusocelular, por lo que fue resecado. Resuitados: El | |
tumor resecado correspondia a un nddulo circunscrito de 3,5 cm de didmetro principal, en relacion con el musculo esternocleidomas- - |
toideo. Histologicamente, estaba constituido por células fusiformes agrupadas en fasciculos que se entrecruzaban. En muchas dreas |
el estroma mostraba degeneracicn mixoide. El estudio inmunohistoquimico evidencié una intensa expresion de actina de musculo liso
y de vimentina. El estudio ultraestructural confirmd la naturaleza miofibrobldstica de Ia lesidn, con células alargadas, abundante reticu- ‘
lo endopldsmico rugoso y haces de miofilamentos citoplasmaticos. El diagndstico fue de miofibroblastoma de partes blandas. El '
paciente continda asintomatico después de 1 afio de seguimiento. Conclusiones: El patdlogo tiene que estar familiarizado con esta '
lesién para evitar la confusidn con otros tumores de partes blandas. Los estudios inmunohistoquimico y ultraestructural son indispen- i :
sables para establecer su naturaleza miofibrobldstica. Rev Esp Patol 1998; 31(3): 255-259. :
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INTRODUCCION blasticas se interpretan en la actualidad como de estirpe

; miofibroblastica. Asi ocurre con la fibromatosis de la
Muchos tumores y lesiones pseudotumorales de partes pared abdominal (1), variantes de la fascitis nodular (2),
blandas considerados clasicamente como lesiones fibro- algunos dermatofibrosarcomas protuberans (3) v los mio-
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fibroblastomas (4, 5). Estos representan una entidad bien
definida, descrita en diferentes localizaciones. Presenta-
mos un miofibroblastoma del cuello que se desarroll en
un joven de 13 afios.

DESCRIPCION DEL CASO

La historia clinica inicial corresponde a un paciente de
13 afios que acudié al médico por presentar un nddulo
laterocervical de 1 mes de evolucién. Entre sus antece-
dentes figura una lesion queloidea en la piel del térax. El
paciente fue remitido a la consulta de PAAF orientado
como una adenopatia tuberculosa. A la exploracion, el
nédulo era firme, de unos 3 cm, y situado en relacion
con la porcién media del musculo esternocleidomastoi-
deo derecho. Se realizaron dos punciones del mismo; las
extensiones se fijaron, himedas, en alcohol absoluto, y
se tifieron con la técnica de Papanicolaou. Se observa-
ban células fusiformes sueltas y, sobre todo, en grupos
(Fig. 1), inespecificas desde el punto de vista morfols-
gico. El diagnéstico emitido fue de tumor mesenquimal
fusocelular. Posteriormente se resecé la lesion.

El tumor se examind en fresco, con diagndstico per-
operatorio de tumor fusocelular, histologicamente benigno.
Correspondia a un nédulo circunscrito de 3,5 X 2 x 2 cm,
de consistencia firme y superficie de corte fasciculada
con dreas mixoides. Histoldgicamente (Figs. 2 y 3) se
correspondia con una proliferacién de células alargadas
distribuidas en fasciculos, que se entrecortaban unos con
otros. La celularidad era mds rica en la periferia, y en el
centro predominaban las dreas con degeneracién mixoi-
de. No existia atipia nuclear ni actividad mitdtica apre-
ciable, y tampoco depdsito de material hialino ni areas
de fibras amiantoides.

El estudio inmunohistoquimico con desenmascara-
miento antigénico (6) demostré una intensa expre‘sién de
actina de musculo liso (Fig. 4) y vimentina en las célu-
las fusiformes. Sélo se observé tincién para desmina
muy débil en algunos citoplasmas. La expresién de
CD34 estaba confinada a los endotelios vasculares. No
hubo positividad para la proteina S-100.

El estudio ultraestructural confirmd que las células
fusiformes correspondian a miofibroblastos, con ntcleos
alargados, abundante reticulo endoplasmatico rugoso,
membrana basal discontinua y haces de miofitamentos
citoplasmadticos (Fig. 5), que se acumulaban y: formaban
condensaciones.
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Figura 1. Material de PAAF. Agrupacion tridimensional de células fusi-
formes (Papanicolaou, original x400).

Con todos estos datos se hizo el diagndstico de mio-
fibroblastoma de partes blandas. La evolucién ha sido
satisfactoria, sin signos de recidiva local al afio de su
exéresis.

DISCUSION

Los miofibroblastomas ya se han definido como entidad
clinicbpatolégica. Estdn descritos en los ganglios linfa-
ticos (7-9), partes blandas (5), meninges, tinicas testicu-
lares y mama (10). Herrera y cols. (5) enfatizan que el
término de miofibroblastoma de partes blandas debe res-
tringirse para aquellas lesiones circunscritas, bien deli-
mitadas, cuyo principal componente celular es el miofi-
broblasto. El perfil inmunohistoquimico que obtienen
estos autores es bastante homogéneo y concordante, con
expresion de actina de musculo liso, desmina y vimenti-
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Figura 2. Células fusiformes distribuidas en fasciculos (original, HE
x100).

na, y negatividad para S-100, EMA y queratinas. En el
estudio ultraestructural encuentran, de forma predomi-
nante, células fusiformes con abundante reticulo
en'doplésmico rugoso y miofilamentos, es decir, miofi-
broblastos. Todos sus casos evolucionaron bien, sin reci-
divas ni metéstasis, con un seguimiento prolongado. En
su discusion, plantean la necesidad de diferenciarlos de
tumores neurogénicos, miofibromatosis, leiomiomas v,
en general, de los sarcomas de partes blandas. Yang y:
cols. (11) describen también otros 2 casos de tumores
miofibroblasticos de partes blandas con un perfil inmu-
nohistoquimico peculiar, ya que obtienen desmina posi-
tiva pero ausencia de expresién de actina lisa. Como en
nuestro caso, el resto de antigenos, incluido CD34, son
negativos. Su perfil ultraestructural estd bien definido, y
claramente son miofibroblastos. Ambos casos presenta-
ron una evolucién favorable. Mackay y cols. (12) apor-
tan un caso axilar, también con buena evolucidn.
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Figura 3. Area de degeneracidon mixoide (original, HE x100).

El conocimiento de esta entidad nos parece impor-
tante. La citologfa por PAAF permitié orientar el diag-
noéstico hacia un tumor mesenquimal, descartando otras
posibilidades. La celularidad se distribufa en células
sueltas v en acumulaciones tridimensionales, con mor-
fologfa fusiforme. El diagnéstico de miofibroblastoma
segln la citologia nos parece bastante dificil, aunque
hemos encontrado referencias en la literatura (13). |

La lesion fue definida por el cirujano como situada
claramente en relacién con el musculo esternocleido-
mastoideo, y sin adenopatias circundantes. Histol6gica-
mente tampoco habia datos para pensar que se tratara de
un miofibroblastoma intranodal. No encontramos cuer-
pos de Verocay ni fibras amiantoides. Las dreas con
degeneracién mixoide eran muy llamativas. |

El estudio ultraestructural, con los hallazgos ya
comentados, es uniforme en todos los trabajos, y permi-
te una filiacién correcta de su naturaleza. Probablemen-
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Figura 4. Intensa expresion de actina de musculo liso (inmunoperoxi-
dasa, original x200).

te, el miofibroblasto acabari describiéndose en todas las
lesiones proliferativas de partes blandas. La utilizacién
de cualquiera de las técnicas de desenmascaramiento
antigénico tampoco parece ajena a ello, dado que han me-
jorado mucho la sensibilidad para la deteccién de los
filamentos intermedios. En dos recientes editoriales (14.
15) se plantea abiertamente el papel emergente de los
miofibroblastos en las neoplasias de partes blandas, as{
como la variabilidad en su inmunofenotipo. El antigeno
CD34 parece marcar un amplio espectro celular y tumo-
ral, que incluye a variantes de fibrosarcomas (los origi-
nados sobre dermatofibrosarcomas protuberans) y neo-
plasias vasculares, y puede ser util en el contexto del
estudio completo. También se puede plantear la duda
razonable con los miofibroblastomas intranodales, para
lo que es preciso revisar bien la periferia y no encontrar
nada que sugiera un ganglio. Es importante, en este sen-
tido, que el cirujano ubique bien el nédulo.
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Figura 5. Imagen ultraestructural. Gélulas fusiformes con nicleo
indentado y miofilamentos en el citoplasma (original, x10.000).

Es interesante el hecho de que el paciente tuviera el
antecedente de un nédulo dérmico de tipo queloide, que
puede ser casual, o por cierta predisposicién a lesiones
proliferativas de partes blandas. De forma caracteristica,
las fibromatosis tienen los bordes de tipo infiltrante y no
circunscritos, como nuestro caso. La fibromatosis hiali-
na juvenil es una enfermedad muy rara que comienza
pocos meses después del nacimiento y que se caracteri-
za por nddulos hialinos que aparecen en la cara y el tron-
co. con frecuente presencia de hipertrofia gingival, asf
como defectos 6seos y articulares (16). Nuestro pacien-
te carecia de todos estos datos clinicos y del material
hialino en la lesién. El diagnéstico diferencial con la
miofibromatosis infantil también es obligado. Esta se
presenta en la infancia precoz, o incluso en el nacimien-
to. suele tener dreas de patrén hemangiopericitico, y la
celulatidad suele predominar en el centro, no en la peri-
feria (17).
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En resumen, el miofibroblastoma de paftes blandas
es una lesion circunscrita, con histologia de células fusi-
formes agrupadas en fasciculos, con un bajo indice de
proliferacién, expresién de actina muscular lisa y ultra-
estructura de miofibroblasto. Su evolucién es favorable.
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