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IMAGENES EN PEDIATRIA

Miofibromatosis musculoesquelética multicéntrica
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Multifocal musculoskeletal myofibromatosis
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Recién nacido a término ingresado en la Unidad de Neonato-
logia por multiples nodulos de consistencia dura en tronco,
abdomen y extremidades.

La ecografia de tejidos blandos reveld nédulos dispersos
iso/hipoecoicos, el mayor en el brazo izquierdo con cerca
de 2cm, con paredes gruesas y degeneracion quistica cen-
tral (fig. 1). La tomografia computarizada mostré multiples

Figura 1

Ecografia de tejidos blandos en la que se observa
nodulo con paredes gruesas y degeneracion quistica central en
el brazo.
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lesiones nodulares diseminadas, un poco mas hipodensas
que el musculo, en localizacion intra-muscular/subcutanea
(fig. 2). En la resonancia magnética los nodulos eran
hipointensos en T1 e hiperintensos en T2 (fig. 3). Se rea-
lizé biopsia de un nddulo que confirmd el diagndstico de
miofibromatosis.

La miofibromatosis es una enfermedad rara, con patogé-
nesis desconocida, en la mayoria de los casos es esporadica’.
Es mas prevalente en nifios menores de 2 anos. Histologi-
camente se caracteriza por la presencia de musculo liso y
fibroblastos.

En la forma solitaria se identifica una sola lesion (mio-
fibroma), que generalmente se desarrolla en la piel, los

Figura 2

Tomografia computarizada toracica en el plano axial
en la que se aprecia uno de los varios nddulos hipodensos dis-
persos por todo el cuerpo.
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Figura 3  Resonancia magnética en el plano coronal y ponde-
racion T2 en la que se observa que los nédulos son hiperintensos.

tejidos blandos y el hueso. En la forma generalizada exis-
ten mdltiples lesiones en los tejidos blandos y, ademas,
puede haber afectacion visceral, que incluye el pulmén, el
corazon, el tracto gastrointestinal y el pancreas'. La iden-
tificacion de afectacion visceral es un indicador prondstico
importante, el 75% de los pacientes con afectacion visceral
mueren de la enfermedad? 3.

Para los pacientes sin afectacion visceral se recomienda
observacion, y para aquellos con afectacion visceral se
puede recomendar la quimioterapia®.
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