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INFORMACION DEL ARTICULO RESUMEN
Historia del articulo: La fascitis nodular es una entidad excepcional en el territorio maxilofacial, consiste en una
Recibido el 15 de abril de 2013 proliferacién benigna del tejido fibroblastico, de etiologia desconocida y con caracteristicas
Aceptado el 8 de enero de 2014 clinicas e histopatolégicas similares a los sarcomas. La clinica habitual consiste en una masa
On-line el 28 de noviembre de 2014 de consistencia dura, indolora y de rédpido crecimiento. Su diagnéstico se realiza mediante
una biopsia y un estudio histopatolégico. El tratamiento consiste en la exéresis quirdrgica
Palabras clave: completa de la lesién. El diagnéstico diferencial es esencial dado el alto potencial de con-
Fascitis nodular fusién diagnéstica con lesiones sarcomatosas debido a la similitud de sus caracteristicas
Regién frontal clinicas e histopatolégicas. Se presenta el segundo caso clinico en la literatura de fascitis
Sarcomas nodular en la regién frontal, un varén de 43 anos de edad, sin sufrir traumatismo previo

en dicha localizacién. Se procedié a la biopsia-exéresis de la lesién con el diagnéstico his-
toldgico de fascitis nodular. Sin evidencia de recurrencia del tumor y un resultado estético

excelente.
© 2013 SECOM. Publicado por Elsevier Espaiia, S.L.U. Este es un articulo Open Access bajo
la licencia CC BY-NC-ND (http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/).

Nodular fasciitis of the forehead: Presentation of an unusual case and a
review of the literature

ABSTRACT

Keywords: Nodular fasciitis (NF) is a benign proliferation of fibroblast tissue of unknown etiology. It
Nodular fasciitis has clinical and histopathological characteristics similar to sarcomas, and is unusual in the
Frontal region maxillofacial area. The usual clinical presentation is a hard consistency, painless and fast
Sarcomas growing mass of a hard consistency. Diagnosis is made by a biopsy and histopathology. NF

treatment is complete surgical excision of the tumor. The differential diagnosis is essential
for the high potential of confusion with sarcomatous lesions, due to the similarity of their
clinical and histopathological features. The second case of nodular fasciitis in the frontal
region to be reported in the literature is presented, a 43 year-old male, with no previous
trauma in the region. Biopsy-excision of the mass was performed and the histological study
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gave the diagnosis of nodular fasciitis. The patient had no evidence of tumor recurrence

and excellent aesthetic results were obtained.
© 2013 SECOM. Published by Elsevier Espana, S.L.U. This is an open access article under

the CC BY-NC-ND license (http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/).

Introduccién

La fascitis nodular (FN) es una entidad extremadamente
rara que consiste en la proliferacién benigna miofibroblas-
tica de la fascia muscular. Es de rdpido crecimiento, etiologia
desconocida y se presenta con mayor frecuencia en adul-
tos jovenes. Fue descrita por primera vez por Konwaler en
1955! y se conoce también como fascitis seudosarcomatosa,
fibromatosis seudosarcomatosa, fascitis proliferativa o fascitis
infiltrativa.

La presentacion clinica habitual consiste en una tumora-
cién de menos de 4 cm de diametro, indolora, de consistencia
dura y de rapido crecimiento. Se localiza habitualmente en
el tejido celular subcutdneo, pero hay casos descritos en
tejido muscular, submucoso?, en la fascia, intraarticular,
intraglandular®, como lesién intravascular* o intradérmica’.
Se presenta predominantemente en las extremidades supe-
riores (48%), seguida del tronco (20%) y miembros inferiores
(18%)°. La localizacién en el territorio craneofacial es muy
infrecuente, menos del 15% del total. La regién parotidea, el
tejido subcutdneo de la regién mandibular y la regién malar
son las 4reas con una mayor frecuencia de presentacién®%’.
Otras localizaciones més infrecuentes son los tejidos intrao-
rales, en la regién nasal, ocular, labial y en el seno maxilar®°.
La presentacién en la regién frontal es excepcional®%11,

La patogénesis de estas lesiones sigue siendo descono-
cida. Bernstein et al. defienden su origen en un traumatismo
local previo, pero ninglin otro autor ha podido encontrar dicha
relacién’. Se ha relacionado también con una alteracién cro-
mosémica, en la regién 3q21, pero no existen suficientes
estudios que demuestren dicha predisposicién genética'?.

Tan solo un 10% de la FN se describe en la edad infantil, y a
diferencia de la presentacién en adultos, tiene preferencia por
la localizacién craneofacial. La fascitis craneal de la infancia
fue descrita en 1980 por Lauer y Enzinger como una variante de
la FN'C. Tienen en comtun ambas entidades su patrén histol4-
gico pero se diferencian en 2 aspectos: la edad de presentacion;
en menores de 3 anos y la localizacién especifica; en la calota
craneal®” 1,

No hay pruebas de imagen especificas para el diagnéstico
ni existen signos patognomonicos que orienten el diagnéstico,
tanto para la tomografia computarizada (TC) como la resonan-
cia magnética nuclear (RMN)°.

Se puede confundir clinica e histolégicamente con lesio-
nes sarcomatosas por lo que es muy importante realizar
un adecuado diagnéstico diferencial mediante su estudio
histopatolégico 1.

Caso clinico

Se presenta un varén de 43 anos de edad que acude a nues-
tro servicio para valoracién de tumoracién frontal izquierda
de 6 meses de evolucién sin traumatismo previo a ese nivel.

El paciente no refiere dolor en la tumoracién, tan solo sen-
sacién de pesadez y cefalea fronto-occipital izquierda. A la
exploracién fisica se observa una tumoracién de 1cm de dia-
metro con minimo eritema perilesional. A la palpacién se
presenta como una masa dura, no adherida al plano 6seo sin
alteracién de rama frontal del nervio facial. Refiere presentar
a su vez un noédulo similar en regién costal derecha. Se soli-
citauna TCy una puncién-aspiracién con aguja fina guiada por
ecografia (ECO-PAAF) de la tumoracién costal. En la TC se obje-
tiva una masa de aproximadamente 0,7 cm a nivel de la regiéon
frontal izquierda, bien delimitada que no invade tejidos adya-
centes y no presenta destruccién 6sea (figs. 1y 2). La ECO-PAAF
de la regién costal derecha fue informada de lipoma.

Se decide realizar una biopsia-exéresis de la tumoracién
bajo anestesia local. Intraoperatoriamente se observa una

Figura 1 - Imagen axial de la TC sin evidencia de hallazgos
patolégicos significativos en la calota craneal. Asterisco: se
visualiza un aumento de los tejidos blandos en la regién
frontal izquierda de aspecto nodular.

Figura 2 - Imagen axial de la TC (ventana tejidos blandos)
donde se objetiva un aumento nodular de los tejidos
blandos adherido al hueso frontal en el lado izquierdo.
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Figura 3 - Nédulos de proliferacion fibroblastica atipicos con patrén de distribucién estoriforme en el cuadrante inferior
izquierdo comparandolo con la disposicién del tejido conectivo normal en el cuadrante superior derecho, sin un limite neto
entre ambos salvo una minima banda de infiltrado inflamatorio (100 x HE).

Fibroblastos con atipias leves junto con células multinucleadas (400 x HE).

Cromoégeno que marca elementos macréfagos reflejando la abundancia de dichas células (400 x CD68).

Marcador de tejido mesenquimal, evidenciando su abundante presencia de manera multifocal; sugestivo de fibromatosis

(400 x vimentina).

Negatividad para S-100; indicando que no es neuroectodérmico, salvo en el margen superior donde se observa una
estructura nerviosa seccionada transversalmente. Nédulos de fascitis interpuestos en el tejido conectivo normal (100 x

$-100).

Cromégeno que representa la proliferacién tumoral, representando un indice proliferativo de menos del 5%; sugestivo de

benignidad (400 x Ki 67).

lesién firmemente adherida a la fascia del musculo fron-
tal y al pericrdneo. Se realiza una diseccién subperidstica
incluyendo musculo frontal y pericrdneo, no se observa
erosién del hueso frontal subyacente. El cierre del defecto
quirdrgico fue directo y sencillo. El postoperatorio cursé sin
complicaciones y no ha presentado recidiva tras 18 meses de
seguimiento posquirtrgico.

El estudio anotomopatolégico describe a nivel macros-
cépico un fragmento nodular irregular blanco-pardusco de
0,9x 0,7 x0,4cm. A nivel microscépico se observa un tejido
conectivo con una lesién nodular circunscrita, mal deli-
mitada, compuesta por una proliferacién de elementos
ovales-fusiformes que se disponen en una matriz laxa con
patrén arremolinado-estoriforme junto a células gigantes de
tipo osteoclastico, algunos hematies extravasados y escaso

componente inflamatorio mononuclear disperso (fig. 3 a y b).
Inmunohistoquimicamente presento positividad para el anti-
cuerpo CD68 (fig. 3 c) y la proteina vimentina en las células
gigantes y con menor intensidad en las células ovales (fig. 3 d).
Negatividad para la proteina S-100 (fig. 3 e). Positividad para
el anticuerpo Ki 67 representando un indice proliferativo de
menos del 5% (fig. 3 f).

El estudio concluye con el diagnéstico de neoplasia benigna
de origen mesenquimal tipo FN.

Discusién

La FN es una lesién benigna del tejido conectivo, denominada
también fascitis pseudosarcomatosa o fascitis proliferativa.
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Es la lesién pseudosarcomatosa més frecuente de los tejidos
blandos pero la localizacién en cabeza y cuello es muy poco
frecuente’®. La clasificacién histolégica de la FN se divide en
3 subtipos segin el plano de tejido donde se origina: el tejido
subcutaneo, a nivel intramuscular o a nivel fascial?”. El sub-
tipo més frecuente es el que se origina en el tejido subcutaneo,
pero en cabeza y cuello el subtipo mds habitual es el intra-
muscular. La fascitis intramuscular presenta la peculiaridad
de crecer rapidamente y por lo general se extienden a la grasa
subcutdnea y por tanto se puede confundir con el subtipo
subcutdneo?”’.

La etiologia es desconocida, se relaciona con un trauma-
tismo previo en la regién préxima a la lesién y otros autores
lo relacionan con posibles anomalias genéticas’-'?.

No se han encontrado hallazgos patognoménicos en las
pruebas de imagen como la TC y/o la RMN®. Como hallazgo
descriptivo inespecifico es hipercaptante en la tomografia de
emisién de positrones (PET) con flior-18-fluorodesoxiglucosa
(F-18-FDG)"3.

La particularidad y dificultad de este tipo de tumores se
presenta en el diagnéstico diferencial tanto clinico como
histolégico. Debido a su rapido crecimiento en ausencia de
infeccién y su alta actividad mitética pueden ser errénea-
mente diagnosticados como sarcomas mesenquimales®? 11,
El diagnéstico diferencial de la FN hay que realizarlo tanto
con entidades benignas como malignas. Dentro de las enti-
dades benignas hay que incluir los tumores neurogénicos tipo
schwanoma, neurofibroma mixoide o neurilemoma, tumores
de glandula salivar menor, tumores dermoide o epider-
moide, hemangiomas, dermatofibromas, histiocitoma fibroso
benigno, leiomiomas, angiomixoma superficial y miofibroma
y/o lesiones asociadas a la sarcoidosis. Dentro de las lesio-
nes malignas hay que hacer el diagnéstico diferencial con
el dermatofibrosarcoma mixoide o protuberans, neurofibro-
sarcoma, fibrosarcoma e histiocitoma fibroso maligno, entre
otras. Desde el punto de vista anatomopatolégico la FN esta
bien delimitada pero no encapsulada, su alto nimero de mito-
sis con ausencia de atipias celulares es determinante para el
diagnéstico diferencial con los sarcomas®® .

El répido crecimiento de la tumoracién, su alta celula-
ridad y actividad mitética y la posible infiltracién de los
bordes tumorales hacen que en ocasiones la lesién sea errd-
neamente diagnosticada como un tumor maligno de origen
mesenquimatoso>®!!, Sin embargo, nunca presenta atipias
celulares. Histolégicamente muestra una proliferacién fibro-
blastica fusiforme sobre una matriz mixoide, distribuida en
haces desordenados con nucleos vesiculosos, algunas célu-
las inflamatorias y hematies extravasados, con alta actividad
mitdtica y sin atipias significativas.

La inmunohistoquimica (IMH) presenta positividad para la
proteina vimentina, el anticuerpo CD68 y la proteina actina
del musculo liso y negatividad para keratina, proteina S-100,
desmina y Kp1l. La IMH es determinante para su diagnéstico
histolégico®%1°.

Solo hay 4 casos descritos de regresiéon espontanea, uno
por degeneracién y los otros 3 tras la realizacién de una ECO-
PAAF, pero dada la rareza del diagnéstico y su alto potencial
de confusién con sarcoma maligno, la exéresis quirdrgica
y su estudio histopatolégico son necesarios para su ade-
cuado diagnéstico®. Se ha descrito en la literatura un caso

de recidiva de FN, cuyo tratamiento consisti6 en la inyeccién
intralesional de corticoides como alternativa a la cirugia, pero
este tratamiento presenta controversias y requiere un mayor
estudio para obtener datos concluyentes®>.

Requiere un diagnéstico correcto principalmente por 2
motivos, en primer lugar para evitar no diagnosticar unalesién
maligna y con una elevada mortalidad como son los sarco-
mas de los tejidos blandos y en segundo lugar para evitar un
tratamiento quirdrgico agresivo e innecesario si finalmente
se diagnostica una FN*'1, El tratamiento de la FN es funda-
mentalmente quirdrgico, consiste en su exéresis completa con
margenes de seguridad y su posterior estudio anatomopato-
légico que nos confirme su diagndstico.

Conclusiones

Se presenta el segundo caso en adulto joven de FN a nivel fron-
tal descrito en la literatura. Pese a que la lesién no recopilaba
las caracteristicas clinicas compatibles con una FN se procedi6
a su estudio histopatolégico, el cual fue la clave para alcan-
zar un diagnéstico de FN, que a dia de hoy no ha presentado
recidiva clinica ni radiolégica.

Dentro del manejo de una lesién nodular en el tejido subcu-
taneo enla cabezay cuello es fundamental realizar una biopsia
de la tumoracién debido a la multitud de posibles diagnésti-
cos y a la posible confusién con lesiones sarcomatosas por su
similitud clinica e histolégica.
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