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REPORTE DE CASO

Fibroma desmoplasico mandibular

Mandibular desmoplastic fibroma
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RESUMEN

Se presenta un caso de fibroma desmoplasico en una nifla de 3 afios de edad con historia de
aumento de volumen de 6 meses de evolucidon en zona de hueso mandibular del lado derecho. Fue
tratada quirdrgicamente bajo anestesia general, realizando la reseccién radical y la reconstruccion
mandibular simultaneamente. Este reporte revisa criterios de diagndstico y manejo quirdrgico de

este tumor benigno poco comun que afecta a la regiéon maxilofacial.

Palabras claves: Fibroma desmoplasico, reconstruccion mandibular.

ABSTRACT

This is the case of a desmoplastic fibroma affecting the jaw of a 3 year old girl with history of
volume increase of 6 month-evolution in the right mandibular bone. The lesion was surgically

treated under general anesthesia,

performing the

radical resection and the mandibular

reconstruction simultaneously. This report reviews the diagnostic criteria and surgical management
of this uncommon benign tumor affecting the maxillofacial region.

Keywords: Desmoplastic fiboroma, mandibular reconstruction.

INTRODUCCION
Muchos tipos de tumores pueden afectar el
hueso mandibular, existiendo dificultad para
establecer el diagnéstico clinico de los mismos.
El fiboroma desmoplasico, es un tumor 6seo
raro, de origen fibroblastico benigno, localmente

agresivo, que se relaciona con el tumor
desmoide de tejido blando. Crece
expansivamente y puede destruir la cortical
mandibular.

Fue descrito inicialmente por Jaffe en 1958,
quien la describié como una entidad diferente a
otros tumores fibro intradéseos. Desde esta
descripcidon se han reportado aproximadamente
unos 150 casos'?.

En una revisién hecha por Crim®, aparecen
30 (40%) casos en mandibula de un total de
114 casos involucrando otros huesos. En series
de la Clinica Mayo* representa un 0,06% de
todos los tumores del hueso y un 0,3% de los
tumores 6seos benignos.

Se presenta habitualmente en individuos
menores de 30 afios, la mitad de los casos
ocurre durante la segunda década de la vida y
no existe predominio de sexo. Los casos

gnaticos reportados fueron de 12 meses a 46
afios, con un promedio de 14 afios® a pesar que
las regiones metafisiales de himero y tibia son
los sitios mas comunmente afectados, la
mandibula ocupa el cuarto lugar en frecuencia
de afectacion 6sea. Entre los casos reportados
que involucran los maxilares, un 90% ocurre en
mandibula, y con mayor frecuencia en zona
molar (dngulo y rama ascendente).

En la serie de 345 casos de tumores 4seos
en general del Instituto Nacional del Céancer
(Capiata-Paraguay) se reportaron dos casos: el
primero de localizacién en cubito y el segundo,
el presente caso.

El fiboroma desmoplasico de mandibula tiene
la misma forma de presentacién que en los
huesos largos. Los signos clinicos no son
especificos. El inicio a menudo es insidioso, de
evolucion lenta, hasta que se experimentan los
primeros sintomas clinicos ocasionados por el
aumento de volumen de la lesion.
Radiolégicamente es dificil de distinguir de otras
lesiones®. Histolégicamente es un tumor
fusocelular, parecido a los tumores desmoides y
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el diagnéstico diferencial se establece con la
displasia fibrosa y el fibrosarcoma de bajo
grado’. No da metéastasis. Siendo localmente
agresivo, el objetivo del tratamiento es el
control local de la enfermedad mediante la
escision quirdrgica radical y la restauracion de
la funcién y el aspecto estético por medio de la
reconstruccion, utilizando usualmente injerto
de hueso autélogo que incluyen desde los
injertos libres no vascularizados hasta los
colgajos vascularizados. En niflos menores de 5
afos, las costillas pueden ser consideradas
como la fuente primaria de hueso
corticoesponjoso, sobre todo en la
reconstruccion de la articulacion
temporomandibular.

La cresta iliaca es la mayor fuente de injerto
6seo utilizada en cirugia maxilofacial, tanto de

hueso esponjoso como de hueso
corticoesponjoso®*t,
REPORTE DEL CASO

Presentamos un caso de fiboroma

desmopléasico mandibular en una nifia de 3
afios de edad, para la evaluacion y tratamiento
de la tumoracion, de aproximadamente 6 meses
de evolucidn, que asienta en el cuerpo y rama
mandibular lado derecho, sin antecedentes
médicos y hereditarios pasados relevantes, que
contribuyan al caso.

Al examen fisico se observa asimetria de tercio
inferior facial por aumento de volumen y area
de enrojecimiento en zona de angulo y rama
mandibular del lado derecho, de consistencia
dura, sin dolor espontaneo o a la palpacion.
(figura 1)

Figura 1. Tumoracion sobre rama mandibular y
angulo derecho que deforma la regiéon

Al examen intraoral se evidencia
abombamiento de tablas bucal y lingual
mandibular en zona latero posterior, cubierto
por mucosa bucal de coloracién normal. Surco
gingivo—labial imperceptible por tumoracion.
Funciones de masticacion (alimentos semi
solidos), degluciéon y fonacién conservadas, sin
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limitaciéon de la apertura oral (figura 2). Se
notan también multiples caries dentarias en
denticion temporaria y leve grado de gingivitis.

Figura 2. Abertura oral 6ptima

Los estudios por imagenes revelan: hueso
cortical bucal y lingual mandibular adelgazados,
expansivos, con areas hipodensas o radio
licidas interrumpidas, extendiéndose al tejido
blando circundante. Piezas dentarias
temporarias y gérmenes permanentes sin
reabsorcion. (figura 3)

Tumoracion mandibular
adelgazada del hueso cortical con extension a tejido
blando

Figura 3. expansiva y

El diagndstico clinico presuntivo fue Linfoma
de Burkitt. Se realiz6 biopsia incisional y el
estudio histopatoldgico del espécimen reporté:
fiboroma desmopléasico. Debido a que el fiboroma
desmopléasico es considerada una patologia
benigna, localmente agresiva, con extensa y
rapida destruccion de hueso e involucramiento
de tejido blando, el tratamiento de elecciéon fue
la reseccion quirdrgica de todo el tumor, con
margen de seguridad de tejido sano, para el
control de la enfermedad y la inmediata
reconstruccion mandibular con injerto de hueso
autdlogo de cadera (cresta iliaca izquierda) el
cual fue moldeado adquiriendo la conformacion
adecuada para una buena reconstruccion del
cuerpo y rama de la mandibula (figura 4). Para
la fijacion e inmovilizacion del injerto se utilizé
material de osteosintesis (mini placas y tornillos
de titanio del sistema 2,0) de manera a
devolver la funcién, estética y asegurar el buen
crecimiento del paciente, teniendo en cuenta la
edad®18,
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La paciente tuvo una muy buena evolucién
pos operatoria inmediata (edema de tercio
inferior facial derecho leve a moderado, sin
complicaciones) tanto funcional (movimientos
céntricos y excéntricos mandibulares con rangos
normales, masticacion, degluciéon, fonacidn
conservados) como estético (tercios faciales
simétricos, tanto en sentido antero posterior
como transversal).

A los 17 meses de post operatorio mantiene
los resultados mencionados, sin recurrencia de
la patologia. (figura 5)

Wi BIE 21 2
Figura 4. Reconstrucciéon mandibular con injerto 6seo
autodlogo de cresta iliaca.

Figura 5. Resultado alejado, 17 meses, post-
operatorio.
DISCUSION

Los tumores benignos pediatricos que

afectan la regiébn maxilofacial, especificamente
el fibroma desmoplasico mandibular de baja
incidencia de aparicion, localmente agresivo,
deben ser tratados quirdargicamente para lograr
un control definitivo de la patologia. Para ello
debe realizarse una reseccion total con margen
de seguridad. Debido al inconveniente de su
prevalencia en pacientes jovenes y su
localizacibn en zonas de gran repercusion
estética y  funcional, la reconstruccion
simultdnea se hace necesaria. Utilizando
injertos libres no vascularizados o colgajos
compuestos vascularizados.

Revisando las bibliografias citadas y teniendo en
cuenta nuestra experiencia concluimos que el
tratamiento del fibroma desmoplasico
mandibular debe ser la reseccién quirargica
radical, por su alta tendencia a recidivas y la
reconstrucciéon en el mismo tiempo quirargico,
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siendo la cresta iliaca una buena fuente de
injerto viable, efectiva y que ofrece excelentes
resultados en nifios menores de 5 afios, tanto
funcionales como estéticos, con minima
morbilidad, evitando la deformidad y
restaurando la funcion.
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