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Tumor paravertebral dorsal solitario: caracterizacion radiolégica
e histopatoldgica de un caso pediatrico de fascitis nodular

Solitary dorsal paravertebral tumor: radiological and histopathological
characterization of a pediatric case of nodular fasciitis

avier Arredondo Monteroo® Teresa Dot GOmara?, Sara Herniandez-Martino!, Ménica Bronte Anautc?
b bl bl
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RESUMEN

La fascitis nodular es una lesién benigna de tejidos blan-
dos de rapida proliferacién fibroblastica o miofibroblastica,
excepcional en pediatria. Presentamos el caso de un varén
de siete afios, sin antecedentes, que debut6 con una tumo-
racién dorsal asintomadtica identificada incidentalmente.
La resonancia magnética mostrd una lesién paravertebral
dorsal izquierda con hipointensidad en T1, hiperintensidad
en T2, captacion periférica de contraste y el denominado
signo de la cola fascial. Se realizé una reseccién quirtrgica
completa de la lesién. El estudio histopatolégico mostré
una proliferacion de células fusiformes o estrelladas con
ntcleos sin atipia en un estroma mixoide o colagenizado.
El perfil inmunohistoquimico mostré positividad para acti-
na de musculo liso SMA, actina musculo especifica HHF35
y calponina. Se diagnosticé fascitis nodular, entidad que
presenta un diagndstico diferencial amplio y complejo. La
presencia de signos radiolégicos especificos y la adecuada
caracterizacién inmunohistoquimica de la lesién contribu-
yen a realizar un diagndstico preciso.

Palabras clave. Fascitis nodular. Dorsal. Paravertebral. Pe-
diatria. Signo de la cola de la fascia.

ABSTRACT

Nodular fasciitis is a benign soft tissue lesion with rap-
id fibroblastic or myofibroblastic proliferation, rarely ob-
served in pediatric patients. Here, we present the case of
a seven-year-old boy with no relevant medical records,
in whom an asymptomatic dorsal tumor was incidentally
identified. Magnetic resonance imaging showed a left dor-
sal paravertebral lesion with hypointensity on T1, hyperin-
tensity on T2, peripheral contrast enhancement, and the
so-called fascial tail sign. Complete surgical resection of the
lesion was achieved. The histopathological study showed a
proliferation of spindle or stellate cells with nuclei without
atypia in a myxoid or collagenized stroma. The immuno-
histochemical profile showed positivity for smooth muscle
actin, muscle-specific actin antibody HHF35, and calponin.
The lesion was diagnosed as nodular fasciitis, an entity with
broad and complex differential diagnosis. Presence of spe-
cific radiological signs and adequate immunohistochemi-
cal characterization of the lesion help perform an accurate
diagnosis.
Keywords. Nodular fasciitis. Dorsal. Paravertebral. Pedia-
tric. Fascial tail sign.
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INTRODUCCION

La fascitis nodular (FN) es una lesién benigna
de tejidos blandos de rdapido crecimiento, caracte-
rizada por una proliferacién fibroblastica o miofi-
broblastica. El caso presentado corresponde a una
FN pediatrica localizada en la regién paravertebral
dorsal izquierda, una localizacién no previamente
descrita. La inespecificidad de los hallazgos clini-
cos y radioldgicos y el extenso diagnoéstico dife-
rencial histopatoldgico de la FN, que incluye entre
otras entidades los sarcomas de partes blandas,

TUMOR PARAVERTEBRAL DORSAL SOLITARIO: CARACTERIZACION RADIOLOGICA E

HISTOPATOLOGICA DE UN CASO PEDIATRICO DE FASCITIS NODULAR

CASO CLINICO

Nifio de siete afios, asintomatico, sin antecedentes
médicos relevantes, que acude por presentar tumora-
cién dorsal, identificada incidentalmente por su madre,
de dos semanas de evolucién. La exploracidn fisica reve-
16 la presencia de una lesién sélida, nodular, gomosa y
parcialmente mévil, de aproximadamente 1,5 centime-
tros, que se localizaba en la region paravertebral dorsal
izquierda. No se identificaron cambios cutaneos asocia-
dos. El resto de la exploracién no mostrd alteraciones.

Se realiz6 un estudio ecografico que mostré en el es-
pesor de la musculatura paravertebral dorsal izquierda

una imagen sélida hipoecoica bien definida de 15 mili-

hacen de esta patologia un importante reto diag-
metros y de morfologia nodular que presentaba un au-

nostico y terapéutico.

Figura 1. Resonancia
magnética. Lesion del
paciente. A. Secuencia
ponderada en T2, corte
coronal. Lesién nodular,
hiperintensa y bien
definida (punta de flecha
blanca). B. Secuencia
ponderada en T1, corte
axial. Lesion nodular,
hipointensa y bien
definida (punta de flecha
blanca). C. Vista sagital.
Tras la administracion de
contraste, hay un realce
periférico de la lesién.
Notese la presencia del
signo de la cola fascial
(punta de flecha blanca).
D. Vista axial. Después
de la administracién de
contraste, hay un realce del
borde periférico (punta de
flecha blanca).
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mento del flujo Doppler. Ante los hallazgos, se solicit6
una resonancia magnética (RM) que mostré una lesion
nodular, encapsulada y de bordes bien definidos, locali-
zada a nivel de D7-D8, que se encontraba incluida en la
musculatura paravertebral izquierda, y que presentaba
caracter expansivo, dado que se observé desplazamiento
de los haces musculares adyacentes. La lesién, hipoin-
tensa en T1 e hiperintensa en T2, presentaba captacién
periférica de contraste y el denominado signo de la cola
fascial (Fig. 1). Los estudios analiticos basicos y el perfil
de marcadores tumorales en suero no mostraron alte-
raciones.

Ante estos hallazgos se indicé la extirpaciéon quirur-
gica de la lesion. Se identificéd una lesién nodular, de
aspecto neural, que parecia depender de una estructura
cordonal fibrosa (Fig. 2). Se realizé una reseccién ma-
croscépica completa de la lesion. La evolucién postope-
ratoria fue favorable, y el paciente no presentd ninguna
complicacidn resefiable.

A
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Figura 2. Imagen intraoperatoria que muestra una pequefia
lesién nodular encapsulada, con una extensién cordonal sec-
cionada caudalmente (sujeta en la imagen mediante férceps
hemostatico). El extremo craneal de la lesién, que también
presentaba una extensién cordonal, estd referenciado por el
lazo azul.

El estudio histolégico mostré un tumor bien delimita-
do, formado por células fusiformes, algunas estrelladas,
con nucleos no atipicos, en un estroma con areas mixoides
y areas colagenizadas, con permeacién de linfocitos y he-
maties (Fig. 3). El perfil inmunohistoquimico mostré posi-
tividad para los anticuerpos actina de musculo liso SMA,
actina musculoespecifica HHF35 y calponina (Fig. 4), con
negatividad para S100, SOX10, neurofilamentos (descar-
tando origen neural), desmina y caldesmoén (descartando
origen muscular liso) y marcadores epiteliales CK AE1-
AE3, EMA. Se descart6 el diagnéstico de sarcoma fibro-
mixoide de bajo grado (negatividad de MUC4 y ausencia
de reordenamiento del gen FUS mediante FISH). Nuestro
caso también planteaba el diagnéstico de miofriboma, con
el que comparte rasgos inmunofenotipicos. Fue descarta-
do por carecer del tipico patrén bifasico formado por ha-
ces de células fusiformes alternando con dreas de aspecto
hemangiopericitoide. Con todos estos datos se establecié
el diagnéstico de FN. El paciente se encuentra dado de alta,
asintomadtico y en seguimiento evolutivo.

N
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Figura 3. Estudio histolégico de la lesién. A. Neoformacién bien delimitada. B. Proliferacion de células fusiformes sin atipia,
inmersas en un estroma mixoide, con permeacion de linfocitos y hematies. Hematoxilina-eosina. A: 5%, B : 200x.
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DISCUSION

La FN es una lesion benigna de tejidos blandos,
caracterizada por una rapida proliferacién fibro-
blastica o miofibroblastica. Las localizaciones mas
frecuentes son las extremidades, el tronco y la re-
gién cervicofacial®; aunque se han descrito otras
localizaciones como el mesenterio o el retroperi-
toneo*®. Aunque la mayoria son intramusculares o
fasciales, también se han descrito FN intraneura-
lese.

Esta entidad es mas frecuente en pacientes de
20 a 40 afios y, aunque existe descripcion de casos
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Figura 4. Estudio

inmunohistoquimico de la

| lesién. A. Calponina. B. Actina

" %7 musculoespecifica HHF35. C. Actina
257 de musculo liso SMA. 200x

previos, se la considera muy infrecuente en pobla-
cién pedidtrica’. La presentacién clinica habitual
descrita en la literatura cientifica es una masa in-
dolora de rapido crecimiento®, generalmente con
un tamafio inferior a 3cm’®y asintomatica, aunque
algunos pacientes refieren eritema cutaneo en la
zona afectada o molestias locales inespecificas’.
Estas caracteristicas coinciden con el caso pre-
sentado: nuestro paciente debutd con una lesién
asintomatica de 1,5 cm, de rapido crecimiento,
que fue detectada incidentalmente. Sin embargo,
lalocalizacidn presentada es excepcional para una
FN; solo hemos identificado un caso descrito de FN
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dorsal que afectaba al foramen intervertebral L1/
L2 en un paciente varén de 16 afios con una fis-
tula arteriovenosa dural espinal concomitante!!. E1
caso que presentamos es, hasta donde sabemos, el
primer caso pediatrico publicado en la literatura
en esta localizacion.

Aunque los hallazgos radiolégicos suelen ser
inespecificos, se han descrito algunos signos guia
radiolégicos que parecen asociarse especifica-
mente a esta lesién, pudiendo constituir una he-
rramienta 1til para el diagndstico. Wu y col® rea-
lizaron una caracterizacién radioldgica exhaustiva
de la FN, demostrando que el signo de la cola fascial
se asociaba estadisticamente con la FN en com-
paracién con otras lesiones de partes blandas. El
estudio ecogrifico que solicitamos inicialmente
mostré hallazgos inespecificos que justificaron la
realizacién de una RMN, la cual si mostré el deno-
minado signo de la cola fascial. Sin embargo, debe
considerarse que la serie de Wu y col® corresponde
a pacientes adultos y que esta es, hasta donde sabe-
mos, la primera vez que se caracteriza este hallazgo
en la poblacién pediatrica.

La cirugia es el tratamiento de eleccidn de la FN,
siendo poco frecuente la recidiva en los casos con
escisiéon completal?.

La confirmacién del diagnéstico se realiza me-
diante el estudio histopatolégico. La FN se carac-
teriza por una proliferacién de células fusiformes
en un estroma mixoide o colagenizado, con per-
meacién de linfocitos y extravasaciéon hematica.
Las células fusiformes muestran positividad para
anticuerpos frente a vimentina, calponina, actina
muscular especifica HFF35 y actina de musculo
liso SMA.

Esta entidad plantea numerosos diagndsticos di-
ferenciales con lesiones benignas y malignas. El he-
cho de que esta lesién pueda presentar una elevada
celularidad, un alto indice mitético y bordes infiltra-
tivos aumenta el riesgo de diagnosticarla errénea-
mente como un sarcoma de tejidos blandos®. Los
reordenamientos de USP6, localizados en el cromo-
soma 17p13.2 son caracteristicos de esta entidad (se
identifican hasta en el 90% de los casos)®.

En conclusién, la FN es una entidad poco fre-
cuente en la poblacién pedidtrica con una compleja
caracterizacion radiolégica y un amplio diagnéstico
diferencial a nivel histolégico que incluye entidades
con una terapéutica y un prondstico radicalmen-
te distintos a los de la FN. El signo de la cola fascial,
caracteristico de la FN en adultos, parece ser extra-
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polable a la poblacién pedidtrica. Ante una lesién
dorsal de las caracteristicas de la aqui presentada,
debe considerarse el diagndstico de FN.
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