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Resumen

Introduccion: Las lesiones cervicales son un motivo de consulta frecuente
en la infancia, la mayor parte de ellas corresponden a aumentos de volumen
y generalmente con caracteristicas de benignidad. () La Fibromatosis Colli
(FC) es una enfermedad benigna poco frecuente, constituye una forma Unica
de fibromatosis perinatal que resulta en el desarrollo de una masa dura en el
musculo esternocleidomastoideo (ECM) del recién nacido teniendo una
incidencia de 0,4% en 1,3% de los nacidos vivos. 345678 Eg |a causa mas
comun de masas cervicales perinatales y actualmente se clasifica como un
tumor miofibroblastico benigno segln la clasificacién de la OMS 2020.®
Esta lesidn se desarrolla en las primeras cuatro semanas de vida y se asocia
con torticulis en aproximadamente el 20 % de los casos y es la causa mas
comun de torticulis congénita.®:%°1%11) En e| 75% es unilateral, afectando
mas el lado derecho en tres cuartas partes de los casos y se presenta con
una frecuencia significativamente mayor en los varones que en las hembras,
con una proporcidn hombre: mujer de entre 1,5y 2,3:1. (2%>6912) | 5 |esidn
bilateral es rara y solo se han informado cinco en la literatura.® 7" ® Aunque
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la etiologia exacta no se conoce , en mas del 50% de los casos se pueden
asociar antecedentes de malposicion de la cabeza fetal intrauterina, parto
complicado y traumatismo al nacer aunque estas dos ultimas han perdido
fuerza recientemente y los estudios muestran que se notifican hasta en el
25% de casos en el utero independientemente del método de parto, a pesar
de esto sigue siendo la principal hipdtesis alternativa en la cual los autores
teorizan que la fibrosis y el posterior acortamiento del mdusculo
esternocleidomastoideo puede ocurrir después de una hemorragia.(®91213149)
Suele tener una resolucidon espontanea entre 4-8 meses aunque en el 80%
de los casos la patologia se resuelve en dos afos. El tratamiento se basa en
la fisioterapia y debe iniciarse de forma precoz para asegurar un mejor
resultado, por lo general solo requiere de intervencidon quirlrgica cuando
tienen un diagnoéstico tardio. /%10 |3 ecografia es la modalidad de imagen
preferida con una sensibilidad del 100% siendo econdmica, accesible y no
invasiva, ademas de que es util para excluir afecciones consideradas en el
diagndstico diferencial.®®*®)Las complicaciones més comunes son Torticolis
Muscular Congénita (TMC) que se presenta en el 10-20% de los recién
nacidos con FC y plagiocefalia que se presenta hasta en el 64-90% de los
recién nacidos con TMC.®®!V) E| presente trabajo tiene como Objetivo
caracterizar clinica y ecograficamente un caso de Fibromatosis Colli en un
neonato.

PALABRAS CLAVES: Perinatal, Fibromatosis Colli, Torticolis Muscular,
Ecografia

CASO CLINICO

Neonato masculino de 28 dias de nacido, producto de un parto por cesarea a
las 37 semanas de gestacidon con un peso al nacer de 2150 gramos que
desde el segundo trimestre hasta el final del embarazo estuvo en
presentacion podalica. Es remitido a nuestro centro por tumoracién cervical
derecha, afebril, sin otra sintomatologia. La madre del neonato de 29 afos
de edad, primipara, no otros APP de interés. Al examen fisico se constata
ligera desviacién de la cabeza hacia el lado derecho y tumoracién cervical
ipsilateral dura, moévil de aproximadamente 1cm de didametro sin signos
flogisticos en la piel subyacente que impresiona dependiente del musculo
esternocleidomastoideo. Se le indica Ultrasonido de cuello mostrandose un
aumento de volumen a nivel de tercio medio y distal del musculo
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esternocleidomastoideo derecho, sélido, heterogéneo predominantemente
hipoecogenico con respecto al resto del musculo, de contornos bien
definidos, morfologia fusiforme con vascularizacién central y periférica de
11x18x30 mm. No adenopatias asociadas ni cambios del TCS y la piel
subyacente. Esternocleidomastoideo izquierdo de tamafio, morfologia y
ecogenicidad normal. No otras alteraciones cervicales.

DISCUSION

La Fibromatosis Colli es una entidad rara benigna que se observa en recién
nacido y lactante con una frecuencia de 0,4%. Se caracteriza por una
hinchazén localizada del musculo esternocleidomastoideo, que se presenta
como una masa cervical asociada o no a la restriccion del movimiento del
cuello que aparece entre dos a cuatro u ocho semanas del nacimiento con
una edad promedio de 24 dias. (¥*1%12) A] examen fisico se palpa aumento
de volumen, de crecimiento lento, rara vez es bilateral y se presenta el 75%
de los casos a la derecha y hay un predominio masculino.*?) En la literatura
consultada el sexo masculino fue el mas afectado como en nuestro caso,
excepto en tres articulos donde los pacientes fueron del sexo femenino. (412
Sélo se reporté un paciente con afectacién bilateral (raro)!”’, no obstante la
presentacion clinica de esta entidad en este caso se localizé del lado
derecho, y siendo la edad de presentacion similar a lo descrito en las
bibliografias consultadas. Aproximadamente el 20% se asocia a torticulis que
causa una inclinacién ipsilateral de la cabeza y la rotacion contralateral de la
cara y el mentdn. Se cree que entre el 6 y 20% de los lactantes afectados
tendran anomalias musculoesqueléticas asociadas como asimetria facial y
displasia de cadera. !? En el caso que presentamos, el neonato presentaba
una ligera desviacién de la cabeza hacia el lado derecho, pero no afectaba la
movilidad del cuello y se descarté la asociacion de otras anomalias. En
cuanto a la etiologia, hay asociacion estrecha con el trauma al momento del
nacimiento (parto de nalgas, férceps). La literatura parece apoyar esta
teoria, proponiendo que el desgarro del musculo esternocleidomastoideo
presenta acortamiento congénito durante el parto, resultando formas de
hematomas y subsecuente fibrosis. Este proceso finalmente conduce a la
deposicion de coldageno y migracion fibroblastica alrededor de las fibras
musculares individuales, que luego sufren atrofia. Otras teorias incluyen

3



I Jornada Nacional Cientifica Hospitalaria Dr. Mario Mufioz Monroy
Del 1 al 31 de octubre 2024

oclusién venosa, hemorragia intramuscular, la infeccién explicando que
produce una reduccidon del flujo sanguineo del esternocleidomastoideo por
un trombo séptico, y la malposicién intrauterina donde se plantea la
hipotesis que la lesidon es el resultado de un dano selectivo del ECM en la
posicion de la cabeza fetal en el Utero , dicha lesién da lugar al sindrome
compartimental secundario y a la consiguiente necrosis por presion vy fibrosis
dentro del musculo.(®3%12) En el paciente del caso presentado, teniendo en
cuenta los antecedentes perinatales, se podria llegar a asociar que el
mecanismo fisiopatoldgico para el desarrollo de la entidad fue el trauma
durante la vida intrauterina por la presentacion que presenté durante casi
todo el embarazo. El parto traumatico y la malposiciéon intrauterina podalica
son las causas mas frecuentes reportadas en la literatura, por lo que nuestro
trabajo apoya la teoria de que este ultimo factor constituye un riesgo de
predisposiciéon para que se produzca la FC. La ecografia es el método
diagndstico de eleccidon con una sensibilidad del 100%, es un estandar de
oro en la FC, evitando la utilizacién de métodos mas costosos o incluso
complejos que requieran algun tipo de contraste o radiacion innecesaria para
el recién nacido. En la ultrasonografia se observa la fibrosis o afectacion del
musculo esternocleidomastoideo en todos los casos que presentan esta
patologia. (**La movilidad sincrénica con el ECM confirma su relacién con el
musculo y proporciona mas certeza al diagnodstico, tipicamente muestra un
engrosamiento elipsoide o fusiforme del ECM, los margenes suelen ser bien
definidos. 19 |3 ecografia con Doppler Color se puede utilizar para
describir la forma de una onda de alta resistencia (¥, en el examen doppler
color se observan vasos arteriales, vasos venosos periféricos y manchas
intraparenquimatosas esporadicas. (!*) En la fase aguda se ve sefiales de
flujo sanguineo dentro o alrededor de la lesién en forma de bastén y cordén
que puede estar asociado a la rica red de capilares dentro del tejido de
granulacion reactivo; en estadio tardio no se aprecian sefiales significativas
de flujo sanguineo lo que puede estar asociado con la organizacién del tejido
de granulacion, el aumento de la fibrosis y la reduccién del nimero de vasos
sanguineos, lo que sugiere que el Doppler puede determinar la etapa de la
enfermedad y la extension de la fibrosis. En la etapa temprana hay
engrosamiento local del musculo y ecos débiles o desiguales. En la etapa
tardia el ECM afectado se vuelve grueso o delgado y hay aumentos difusos
en las sefales de eco o sefales hiperecoicas similares a cordones dentro de
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la capa muscular indicando fibrosis significativa y se debe ofrecer cirugia en
vez de fisioterapia incluso si el paciente tiene menos de 1 afio por lo que los
hallazgos ecograficos guian las decisiones de tratamiento ¥ ,en lo que
coincidimos totalmente dado que en nuestro caso nos permitié determinar
por la forma de presentacidon del aumento de volumen y la vascularizacién
de disposicidon central y periférica que estabamos ante la fase aguda de
dicha entidad. En caso de no ser concluyente la ecografia se deben realizar
otros estudios como la TC donde se observara una masa isodensa dentro del
musculo, este estudio no se realiza con frecuencia en esta entidad teniendo
en cuenta que somete a gran radiacién ionizante al recién nacido. La RM
muestra un pseudotumor isointenso al musculo en T1, hiperintensa en T2,
con una sefal de difusion variable y un anillo periférico de realce grueso
después de la administracion del contraste, es importante considerar el
contexto clinico general al realizar un diagndstico definitivo por RM, este
estudio es también util para confirmar la ausencia de cualquier compresién
de las vias respiratorias o vascular eliminando asi otros diferenciales. “!®No
obstante no creemos que la RM ni la TC deba formar parte de la practica
habitual para el diagndstico de FC. Se pueden utilizar otros medios
diagndsticos como la citologia por aspiracién con aguja fina. La biopsia sigue
siendo el Gltimo recurso para los casos de dificil diagndstico.® Todos los
autores consultados coinciden en que con un examen fisico cuidadoso junto
con la ecografia se puede realizar diagndstico de esta entidad en la mayoria
de los casos. La historia natural de la FC es la regresién espontanea en el
primer afo de vida. El tratamiento es principalmente conservador, que
consiste en la observacién y la fisioterapia, esta se indica como la primera
linea de tratamiento dirigida a realizar estiramiento cervical, fortalecimiento
del tronco y del cuello. Existe una fuerte evidencia de que la intervencion de
fisioterapia temprana es mas efectiva que la intervencién iniciada mas tarde.
(13) Un estudio reveld que casi el 95% de los bebés que tenian limitaciones
minimas experimentaron una mayor movilidad después de someterse a un
programa de estimulacion activa en el hogar de cuatro semanas. Ademas
aproximadamente el 91% de los infantes con limitaciones mas significativas
informaron resultados positivos después de tres sesiones de fisioterapia
durante un periodo de tres a cuatro meses.® Incluso sin tratamiento la FC
suele remitir espontaneamente en cuatro a ocho meses. De un 80 a un 90%
resuelven con la fisioterapia.®®!® La cirugia estd indicada en caso de
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persistencia de mas de un afio o en caso de asimetria craneofacial. La toxina
botulinica es otra opcién de tratamiento. 3 El prondstico de los nifios
diagnosticados y tratados es peor cuando son mayores de un afio de
acuerdo a toda la literatura consultada.Nos parece importante sefalar que
puede existir confusién con la nomenclatura de esta entidad en las distintas
literaturas, los términos tumor esternocleidomastoideo de la infancia,
torticulis congénita y TMC son todos utilizados por distintos autores para
referirse a la FC, pero se debe tener en cuenta que la Torticulis Congénita
no siempre es secundaria a una Fibromatosis Colli, asi como que la FC no
siempre va a estar asociada a torticulis lo que puede ser objeto de
confusién, por lo que estamos de acuerdo con Sabounji SM et al, que estos
términos deberian abandonarse.

Consideramos que la principal limitacidon del estudio consiste en que no se
pudo realizar un seguimiento ecografico para ver la evolucidn que
presentaba dicha lesion. Coincidimos con lo planteado por Holguin ML et al,
en que es necesario realizar un examen fisico a todo recién nacido, con el
propdsito de evaluar y detectar alteraciones del movimiento y masa del
cuello, la gran mayoria de médicos se concentra en la blUsqueda de otras
alteraciones o defectos congénitos retrasando la deteccién del diagnédstico de
FC y la posibilidad de instaurar medidas terapéuticas tempranas altamente
efectivas en el primer mes.

CONCLUSIONES

El diagndstico de FC debe considerarse en todo recién nacido o lactante que
presente una tumefaccién cervical localizada en el trayecto del ECM,
especialmente cuando hay antecedentes de trauma obstétrico. La ecografia
constituye la regla de oro para el diagnéstico de esta entidad con una
sensibilidad del 100%, la RM puede ser (til en casos dudosos. La fisioterapia
debe ser la primera linea de tratamiento antes del afio de vida para lograr
una mejor evolucion. El conocimiento de esta entidad permitird un
diagndstico temprano, no realizar intervenciones terapéuticas innecesarias y
evitar complicaciones invalidantes indeseadas.
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