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Fascitis nodular en región malar

Nodular fasciitis of the zygomatic region
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En el estudio anatomopatólogico definitivo, se objetivó una

proliferación de células fusiformes, distribuidas en haces,

inmersas en un abundante estroma mixoide. La formación

vascular era prominente, con infiltración de células infla-

matorias, predominantemente linfocitos y extravasación de

eritrocitos, así como ausencia de atipias. El análisis inmu-

nohistoquímico reveló que las células eran positivas para

vimentina y actina de músculo liso. Estos hallazgos fueron

compatibles con el diagnóstico de fascitis nodular. (Fig. 1) Tras

un período de seguimiento de 4 años, el paciente se encuentra

asintomático.

Discusión

La fascitis nodular (FN) es una entidad clínica poco frecuente

que fue primeramente descrita por Konwaler et al. en 1955

como «fibromatosis subcutánea pseudosarcomatosa» debido

a la posible confusión clínico-histológica con el sarcoma.1 La

edad de aparición más frecuente se sitúa entre la tercera y

quinta décadas de la vida. No existe diferencia en cuanto a la

prevalencia en hombres y mujeres.

Se trata de una enfermedad benigna fibroproliferativa cuya

etiología no es del todo conocida, siendo sugerido el trauma-

tismo como posible factor predisponente.2 La mayoría de los

autores sugieren que esta lesión representa una condición

reactiva o inflamatoria provocada por un traumatismo local o

una infección. En nuestro caso existe un traumatismo previo,
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pero 5 años antes de que debutase la tumoración, por lo que

no se puede establecer una relación directa causa-efecto. En

cualquier caso, si el trauma previo tiene un papel decisivo en

la etiología de la FN, es difícil explicar por qué sólo en 10-15%

de los casos documentados se encontró un trauma previo y

por qué esta lesión es más frecuente en la mitad superior del

cuerpo.3

Generalmente se presenta como una tumoración aislada de

crecimiento rápido, consistencia blanda, no adherida a pla-

nos profundos, circunscrita aunque no encapsulada y poco

dolorosa a la palpación. Puede provocar distorsión tisular y

simular tumores malignos. La mayoría no supera los 5 cm de

tamaño. La localización más frecuente de la FN en la población

adulta son las extremidades superiores (39-54%), en especial

la cara volar del antebrazo. También puede encontrarse en el

tronco (15-20%) y en extremidades inferiores (16-18%). La FN

se localiza en la región cabeza-cuello en tan sólo 7-20% de

los casos. En la población infantil, sin embargo, la cabeza y el

cuello constituyen las localizaciones más frecuentes de esta

patología.4,5

Pueden distinguirse 3 tipos de FN: 1) subcutánea, con for-

mación de nódulos redondos u ovales relativamente bien

circunscritos en el tejido subcutáneo; 2) intramuscular, de

mayor tamaño y con forma más ovoide; 3) fascial, que se

extiende por la fascia superficial y septos interlobulares de la

grasa subcutánea y está menos circunscrita. El diagnóstico de

la FN debe realizarse con precaución cuando la lesión ocurre

en el área de cabeza y cuello. La velocidad de crecimiento,
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Figura 1 – Corte histológico de la lesión (HEx100), donde se

observan fibroblastos (flecha azul) incluídos en un estroma

edematoso con eritrocitos extravasados (flecha amarilla).

celularidad y actividad mitótica elevados pueden provocar su

confusión con un proceso maligno. Las radiografías simples,

la tomografía axial computerizada o la resonancia magnética

nuclear permiten localizar la lesión, delimitar su extensión y

definir su relación con otras estructuras anatómicas, así como

descartar la afectación ósea. La PAAF ha mostrado su utilidad

en el diagnóstico de la FN. La citomorfología es característica,

haciendo posible el reconocimiento de esta lesión en las mues-

tras por aspiración.6 En el examen macroscópico, esta lesión

se presenta como una formación nodular no encapsulada que

puede ser irregular o bien circunscrita, con una consistencia

variable entre gelatinosa y dura. Histológicamente se carac-

teriza por una proliferación de miofibroblastos y fibroblastos

fusiformes que se disponen aleatoriamente o en forma de «s»,

inmersos en una matriz mucoide, acompañados por pequeñas

cantidades de colágeno. Los núcleos son ovales o redondea-

dos, sin irregularidades. Las mitosis pueden ser frecuentes

pero no se aprecian formas atípicas. Es frecuente la presencia

de una red capilar con extravasación de eritrocitos. Se pueden

observar linfocitos, histiocitos y células gigantes multinuclea-

das dispersos por toda la lesión.7 La inmunohistoquímica

confirma la naturaleza miofibroblástica de las células tumo-

rales con reactividad característica para vimentina y actina,

y ausencia de reactividad positiva para desmina, queratina o

S-proteína.8

La FN ofrece dudas en cuanto al diagnóstico. Aunque pre-

senta rasgos característicos propios, la FN comparte muchas

características con el fibrosarcoma/sarcoma, leiomiosarcoma,

neurofibroma y otras entidades. El crecimiento acelerado, y la

extensión a estructuras vecinas son similares a los observados

en algunos procesos malignos. El diagnóstico diferencial debe

realizarse con otras entidades mesenquimatosas benignas y

malignas. (Tabla 1) El sarcoma se caracteriza por un tamaño

relativamente mayor de las lesiones (>4 cm) y por un marcado

grado de pleomorfismo y numerosas figuras mitóticas anó-

malas, no encontradas en la FN. El neurofibroma se asemeja a

la FN por ser lesiones no encapsuladas compuestas por célu-

las fusiformes, pero histológicamente carece del componente

Tabla 1 – Diagnóstico Diferencial de tumores de células
fusiformes.3

Lesiones Benignas Lesiones Malignas

Fascitis Nodular Fibrosarcoma

Fibromatosis Liposarcoma

Fibroma Hemangiosarcoma

Neurofibroma Rabdomiosarcoma

Leiomioma Leiosarcoma

Neurilemmoma Neurosarcoma

Histiocitoma Fibroso Histiocitoma Fibroso Maligno

Mixoma Mixosarcoma

Tumor Desmoide

Miositis Proliferativa

Tejido de granulación

inflamatorio y extravasación de eritrocitos, rasgos típicos de

la FN.9

Desde nuestro punto de vista, el tratamiento más recomen-

dable de este tipo de lesiones es la extirpación quirúrgica, con

buenos resultados. La escisión incompleta puede ser acep-

table, ya que se ha sugerido que el tejido residual puede

experimentar regresión espontánea. La recurrencia también

ha sido documentada, aunque es muy poco frecuente, y la

aparición de la misma obliga a realizar una revisión y com-

probación del diagnóstico inicial, aunque habitualmente es

consecuencia del crecimiento continuo tras la extirpación

incompleta de la lesión.10 Algunos autores han utilizado

la inyección intralesional con esteroides con reducción del

tamaño de la masa y resolución del proceso.11 Se han descrito

casos de regresión espontánea;12 en éstos una vez que el diag-

nóstico ha sido establecido, no parece necesario tratamiento

adicional.3
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Discusión

El diagnóstico anatomopatológico definitivo fue de tumor de

células granulares con márgenes libres (fig. 1). El paciente no

presenta recidiva de la lesión después de un año y sigue con-

troles habituales en consultas externas.

El tumor de células granulares (TCG) fue descrito por pri-

mera vez en 1926 por Alexei Ivanovich Abrikossoff. Otros

nombres que ha recibido desde su descripción son mio-

blastoma, tumor de Abrikossoff, schwannoma de células

granulares,. . . Se trata de una neoplasia infrecuente, benigna

en la mayoría de caso, que afecta a tejidos blandos, piel y

mucosas.

Figura 1 – Imagen macroscópica de la pieza quirúrgica.
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El TCG puede aparecer a cualquier edad, con un rango de

20 a 60 años según la literatura. Se ha observado por parte de

algunos autores una mayor prevalencia en mujeres y en raza

negra.

Se localiza en cabeza y cuello entre un 45-60%, siendo un

70% lesiones intraorales, pero pueden aparecer en cualquier

zona del cuerpo 1–3.

Etiopatogenia y etiología

La histogénesis del TCG sigue siendo un tema controvertido.

Inicialmente, Abrikossoff atribuyó a las células mioblásticas

estaminales su origen. Actualmente la mayoría de autores

consideran a las células de Schwann las precursoras de este

tumor. Esto se debe a los estudios inmunohistoquímicos en

que se observa positividad a proteína S-100, vicentina y gli-

coproteínas NKI/C3. Otro hecho a su favor es la observación

mediante microscopio electrónico de una membrana basal

continua pericelular que recuerda al perineuro y la presen-

cia de estructuras compatibles con mielina en los liposomas.

A pesar de ello permanecen aspectos no resueltos como el

mecanismo en que estas células inician la diferenciación

tumoral 4–5.

La etiología del TCG también es desconocida. En 1980 Lack

et al atribuyen la alta incidencia de TCG en la cavidad oral

por el traumatismo crónico de los dientes y/o prótesis sobre la

mucosa. Otros autores creen por el contrario que las hormonas

sexuales median en el desarrollo tumoral 6–7.
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