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¿CUÁL ES SU DIAGNÓSTICO?

Nódulo congénito en un recién nacido

CASO CLÍNICO
Corresponde a un varón recién nacido, de 37,5 

semanas de edad gestacional, con peso adecuado, 
producto de un parto vaginal, sin antecedentes peri-
natológicos ni familiares de relevancia. El servicio de 
Neonatología solicitó la interconsulta a nuestro servi-
cio porque el paciente presentaba una lesión tumoral 
cutánea congénita. En el examen físico, se observó una 
tumoración única del color de la piel, localizada en la 
zona temporal izquierda, de 2 × 2 cm de diámetro. A la 
palpación era móvil, tenía consistencia duroelástica y 
no cambiaba ante los aumentos de presión. Sus rasgos 
faciales eran normales y no se hallaron otras alteracio-
nes en la inspección (Foto 1). Entre los diagnósticos 
diferenciales, se consideraron hemangioma profundo, 
miofibroma, leiomioma y tumores malignos como sar-
coma (fibrosarcoma y rabdomiosarcoma). Se solicitó 
una ecografía de partes blandas, donde se observó una 
masa sólida y heterogénea, de 2 × 2 cm, con aumento 
de la vascularización periférica, sin comunicación con 
las estructuras intracraneales. Se realizó una biopsia 
incisional, que informó la presencia de una lesión no 
capsulada en la dermis (Foto 2), compuesta por células 
fusiformes y otras redondeadas, agrupadas en fascícu-
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Congenital nodule in a newborn
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FOTO 1: Lesión tumoral congénita en la región temporal izquierda. 

FOTO 2: . Se observan una epidermis atrófica, aplanada y una lesión no capsu-
lada en la dermis (HyE, 40X). 

FOTO 3: Tumor compuesto por células fusiformes y redondeadas, agrupadas 
en fascículos separados por finos haces de colágeno (HyE, 200X).

los separados por finos haces de colágeno (Foto 3). La 
inmunohistoquímica fue positiva para alfa-actina de 
músculo liso y vimentina, y negativa para desmina y 
S-100. A fin de evaluar la presencia de lesiones simi-
lares en los órganos internos, se solicitó la realización 
de un ecocardiograma, una radiografía de tórax y una 
ecografía abdominal, que no mostraron alteraciones 
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patológicas. Se efectuó seguimiento clínico trimestral, 
junto con el servicio de Pediatría, en el cual se eviden-
ció una disminución progresiva del tamaño del tumor. 
A los 15 meses de vida, la lesión involucionó totalmen-
te y dejó una leve atrofia cutánea en la zona. El pacien-
te lleva 3 años en seguimiento por nuestro servicio, sin 
recidiva ni aparición de nuevas lesiones. 

DIAGNÓSTICO
Miofibromatosis infantil solitaria congénita. 

COMENTARIOS
La miofibromatosis infantil (MI) es una patología ca-

racterizada por la presencia de tumores benignos, únicos 
o múltiples, de origen miofibroblástico. Afectan la piel y 
otros tejidos blandos, huesos u órganos internos1. Es el tu-
mor mesenquimático más frecuente en la infancia y suele 
aparecer desde el nacimiento o a edades tempranas2,3. 

Existen tres formas de presentación clínica: MI so-
litaria, MI multicéntrica sin afectación visceral y MI 
multicéntrica con afectación visceral. 

La forma solitaria es la más frecuente (50-75%). Suele 
presentarse como un nódulo único, firme, bien circuns-
cripto, indoloro, con una fase inicial de crecimiento rápi-
do4. También puede ulcerarse, ser pediculado o semejarse 
a un hemangioma. Se localiza en la cabeza, el cuello o el 
tronco y tiene preferencia por los tejidos blandos como 
piel, grasa o músculo2,5. Solo en el 5% de los casos com-
promete el tejido óseo5. Tiene predilección por el sexo 
masculino y en el 50% de los casos es congénita, datos 
que coinciden con los del paciente analizado1,3.

La forma multicéntrica es menos frecuente (25-50%)4. 
La afectación visceral es el factor de mal pronóstico más 
importante, ya que los tumores pueden invadir estructu-
ras, alterar su función y desarrollo, o generar un efecto de 
masa con la compresión de los órganos vecinos2,5. 

La etiología de la MI es incierta. La mayoría son 
esporádicas y las formas familiares pueden presentar 
una herencia autosómica dominante o recesiva2. Se 
describieron múltiples mutaciones, como en el recep-
tor del factor de crecimiento derivado de plaquetas 

(PDGFRB), que promueve el crecimiento de células 
mesenquimáticas y en el gen NOTCH3, involucrado 
en la diferenciación celular. Esto sugiere una heteroge-
neidad genética5,6. 

La biopsia confirma el diagnóstico, ya que clínica-
mente pueden ser similares a hemangiomas profundos, 
neurofibroma, leiomioma, sarcoma (fibrosarcoma y 
rabdomiosarcoma) y neuroblastoma metastásico1. En 
el estudio histopatológico, se pueden observar nódu-
los bien delimitados en la dermis profunda y el tejido 
celular subcutáneo, que pueden infiltrar el músculo es-
quelético y el hueso. La MI presenta un patrón bifásico 
característico, constituido por áreas fusocelulares perifé-
ricas y zonas internas con patrón hemangiopericitoide3. 
La inmunohistoquímica es positiva para vimentina y 
alfa-actina de músculo liso y negativa para desmina y 
S-100, característica de las células miofibroblásticas2. 

Ante el diagnóstico de MI, se debe descartar una afec-
tación visceral o sistémica mediante electrocardiograma, 
radiografía torácica, serie ósea, ecografía cardíaca y abdomi-
nal, o tomografía computada toracoabdominal3,6. Algunos 
autores prefieren reservar estudios complejos como la TC 
para pacientes con alta sospecha de compromiso visceral7.

El tratamiento de la forma solitaria consiste en man-
tener una conducta expectante, siempre que las dimen-
siones del tumor y su localización no comprometan 
estructuras vitales. La apoptosis masiva de las células 
tumorales puede provocar la regresión espontánea en 
aproximadamente 1 o 2 años1,2,8

.
 La forma multicéntrica 

requiere cirugía, quimioterapia o ambas2. Se debe reali-
zar el seguimiento por el riesgo de recurrencia, que llega 
a ser de hasta un 5% en la forma solitaria4. 

La MI es una enfermedad rara que debe considerarse 
dentro del diagnóstico diferencial de los tumores cutáneos 
de la infancia temprana. La forma solitaria suele tener un 
buen pronóstico y autoinvolucionar, por lo que se sugiere 
evitar las intervenciones quirúrgicas innecesarias. 
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