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A propédsito de un caso

Notas CI

Case report

M.R. CIMA SUAREZ, J.M. FERNANDEZ FERNANDEZ, D. HERNANDEZ VAQUERO.

Fibromatosis agresiva en hueco popliteo.

Aggressive Fibromatosis.
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Resumen. Se presenta un caso de una masa indolora en region
posterior de la pierna en un varén de 35 afios de crecimiento
rapido, consistencia firme y mal delimitada. La resonancia mag-
nética mostraba infiltracion de musculos y tejido celular subcu-
taneo, siendo sugestiva de fibromatosis, tumor neurogénico o
sarcoma de partes blandas. La biopsia incisional confirmé el
diagnostico de fibromatosis agresiva. La reseccion amplia es el
tratamiento aconsejado por la mayoria de autores, aunque en
algunos casos y debido al caracter infiltrative de la lesién es
dificil resecarla ampliamente. La radioterapia postoperatoria se
aconseja en los casos de resecciéon marginal y en los casos de

Summary. We present a case of a 35 year-old man who pre-
sented a fast growing painless mass localized in the posterior leg,
which had at physical examination poorly defined contour and
firm consistency. Magnetic resonance imaging showed local infil-
tration of muscle and subcutaneous cellular tissue, being sug-
gestive of fibromatosis, neurogenic tumor, or soft tissue sarco-
ma. The incision biopsy confirmed the diagnosis of aggressive
fibromatosis. Wide resection is the treatment recommended by
most authors, although in some cases and due to the infiltration
tendency of the tumor, it is difficult to achieve wide margins.
Post-operative radiotherapy is recommended in cases of margi-

recidiva.
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nal resection and in case of recurrence.

Introd uccién. La fibromatosis agresiva

o también Ilamada desmoide extra-abdo-

minal, se considera un proceso neoplasi-
co benigno de partes blandas, pero local-
mente agresivo - estadio 3 de Enneking
(1,2) - y con tendencia a recidivar después
de su reseccion quirdrgica (2-6).
Constituye cerca del 3,5% de todos los
tumores de tejidos fibrosos y el 0,03% de
todas las neoplasias (7).

Se origina principalmente en & tejido
conectivo del musculo y la fascia o aponeu-
ross suprayacente (fibromatosis musculoa-
poneurdtica) y afecta principalmente a los
musculos de la cintura escapular y pelvianay
los muslos en adolescentes y adultos jovenes.

Este tipo de tumores continua siendo un
problema en cuanto al reconocimiento y
manejo, debido a la notable discrepancia
entre su aspecto microscopico engariosa-
mente inocuo y su potencial de lograr un
gran tamafio, recidivar e infiltrar tejidos
vecinos en la forma de un fibrosarcoma

Teniendo en cuenta su escasa frecuencia,
consideramos de interés la presentacién de
un caso tratado por nuestro servicio.

Caso clinico. Paciente de 35 afios de edad
gue acude a consulta ambulatoria de trauma-
tologia por presentar una tumoracion en cara
posterior de pierna derecha, de crecimiento
rapido en los Ultimos tres meses e indolora
En la anamnesis no existia antecedente trau-
maético ni patologia previa de interés.

En la exploracién se palpaba una masa
de consistencia dura, adherida a planos pro-
fundos, mal delimitada y de aproximada-
mente unos 10x4 cm, localizada en hueco
popliteo y cara posterior de pierna derecha.
La exploracién por aparatos fue normal y la
radiografia simple de pierna y rodilla no
mostrd lesiones Gsess ni cacificacion intra-
tumoral. Los estudios analiticos no mostra-
ron alteraciones significativas en ninguno
de los pardametros evaluados (hemograma,
VSG, bioquimica completa).
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Se realizo estudio de resonancia magné-
tica después de la administracion intrave-
nosa de Gadolinio, demostrando la exis
tencia de una lesién a lo largo de toda la
cara posterior de la pierna, de aspecto poli-
ciclico, irregular y que infiltraba la grasa
subcuténea y piel; la masa captaba gran
cantidad de contraste, quedando septos o
zonas de baja sefid que sugerian la posibili-
dad de zonas de fibrosis (Fig. 1 y 2).

La gammagrafia con tecnecio 99
demostr6 un aumento de perfusion y
aumento de flujo localizados en la zona de
la tumoracién con mayor actividad a nivel
popliteo, siendo compatibles con tumora-
cién de tgjidos blandos, vascularizaday sin
focos sugestivos de metastasis 6seas.

Se solicitd arteriografia de dicha zona,
que fue informada de tumoracion de tipo
sarcomatoso, gjena a las estructuras vascula-
res del hueco popliteo y con una nutricion
vascular a cargo de una rama genicular.

Ante la sospecha de neoplasia maligna de
partes blandas se intenté obtencion de
muestra para estudio histoldgico mediante
PAAF, siendo la muestra insuficiente.
Posteriormente se rediz6 biopsia abierta
incisional y estudio anatomo-patolégico. En
los cortes histoldgicos se apreciaron células
fusformes elongadas y delgadas de aspecto
uniforme, rodeadas y separadas unas de otras
por tejido colageno, sin apreciarse atipias.

La intervencién quirdrgica consistio en
reseccion marginal amplia de la masa
tumoral, la cua estaba en intimo contacto
con € tegjido celular subcutaneo de la cara
posterior de la pierna, sin plano de clivge
con e mismo, apreciandose adherencias
con la fascia superficial del compartimento
posterior de la pierna, y que contactaba con
€l nervio ciético-popliteo externo.

El estudio anatomo-patolégico de la
pieza, mostré un caracter expansivo de la
misma, predominantemente infiltrativo,
afectando a tejido adiposo. Apreciandose
atrofia de las fibras musculares y fibrosis
asociada; en algunas zonas existian focos de
necrosis grasa en proximidad & crecimiento
fibroblastico, con reaccion gigantocelular
de cuerpo extrafio acompafiante. En algu-

nas zonas € crecimiento
fibroblastico mostraba un
aspecto "activo" con pre-
sencia de aguna mitosis
tipica (Fig. 3).

Dada la infiltracion del
tejido celular subcutaneo,
fascia del compartimento
posterior y contacto con
ciético-popliteo externo, se
decidio realizar radioterapia
local complementaria,
administrandose 50 Gy
mediante técnica de cam-
pos opuestos laterales y
durante cinco semanas,
seguido de sobreimpresion
en campo directo de 10 Gy
en otras cinco sesiones.

En la dltima revisién
realizada a los tres afios de
la intervencién, en la cud
se realizO nueva resonancia
magnética para control de la lesién, no se
objetiva recidiva local, estando €l paciente
asintomatico (Fig. 4).

Discusion. La histogénesis de esta lesion
fibromatosa, no ha sido explicada alin; se
han implicado traumatismos y factores
endocrinos y genéticos. También se reflgan
casos de fibromatosis agresiva en relacion
con implantes de silicona y fibromatosis
cicatrizal posterior a una toracotomiay lami-
nectomia. La presencia de una masa indolo-
ra es € motivo de consulta mas frecuente-
mente reflgados en la literatura (5-7).

A pesar de su aspecto microscopico
inocente, con frecuencia el tumor se com-
porta de una manera agresiva y recidiva en
un alto porcentaje de casos tras la resec-
cion. La tasa de recidivas reflgada en la
literatura varia del 25 al 80% (2,4,6-8), y
depende ampliamente de la extension del
tumor y lo completo de la escisién local.
La recidiva parece ser mas comun en
aquellos casos que ocurren en la region del
hombro o pelvis y en agquellos que afectan
a nifos, adolescentes y adultos jovenes.
Cuando el tumor recidiva, frecuentemente

Fig. 1y 2: Cortes axial y sagital de
Resonancia Magnética; estudio potenciado
en T-1 previa administracion de Gadolinio en
el cual se aprecia la extensién del tumor
justo por detras de los masculos gemelos.
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Fig. 3: Tricrémico de Masson,
con presencia variable de material
colageno entre las células proliferantes.

Fig. 4: Corte sagital de Resonancia
Magnética realizada 3 afios después
de la reseccién de la tumoracion donde
no se evidencia recidiva.
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lo hace en los primeros
meses posteriores al trata-
miento. Ocasional mente
se ha visto regresion
esponténea del crecimien-
to de la masa (4).

A pesar de su benigni-
dad histol6gica, Enzinger y
Weiss (8) refieren dos lesio-
nes en € diagndstico dife-
rencial de la fibromatosis
agresiva: 1) d fibrossrcoma
y 2) lafibrosis reactiva.

Los puntos contra un fibrosarcoma son
el patron de crecimiento uniforme, el
aspecto maduro de las células tumorales, la
pobreza de imagenes mitéticas y, paraddji-
camente el patron de crecimiento infiltrati-
vo mas notable de la fibromatosis cuando se
trata de tumores de pequefio tamafio.
Ocasionalmente se producen iméagenes
mitéticas en la fibromatosis muscul oapo-
neurdtica, pero € hallazgo de una o més
imagenes mitéticas por campo de alto
aumento o la presencia de atipias debe
hacer sospechar una malignidad. Existe
riesgo de confusion al estudiar muestras de
biopsia demasiado pequefias, pues muestras
ocasionales de fibrosarcoma contienen éreas
hipocelulares indistinguibles de una fibro-
matosis (2,4,8).

También puede haber problemas con el
diagnostico de una proliferacion fibroblés-
tica exuberante luego de traumatismos o de
un desgarro muscular. A nivel celular, estas
lesiones pueden parecerse mucho a una
fibromatosis, excepto por sus patrones de
crecimiento mas variables y la presencia de
hemorragia focd. En lesiones més vigas, €
unico indice de hemorragia puede ser el
depdsito de hemosiderina en los macrofa-
gos, que habitualmente se ubican alo largo
de estructuras vasculares.

Es posible la confusion con un mixoma
o fascitis nodular. La fibromatosis siempre
presenta un mayor grado de celularidad y
més coldgeno intersticial que un mixoma.

La transformacion de una fibromatosis
en un fibrosarcoma es muy rara, se ha des-
crito un caso en € que una fibromatosis tipi-
ca de la region inguinal se convirtié en un
fibrosarcoma tras un periodo de 10 afios (8).

El tratamiento del tumor se basa en su
extension y relaciones anatdmicas. En vista
de la dlta tasa de recidivas y el hecho de que
la incidencia de recidivas sea mayor en
pacientes tratados con escision local, parece
obligatorio tratar todos los tumores que
presentan un compromiso macroscopico de
musculo por medio de una escision radical
amplia, incluyendo en la misma un amplio
margen de estructuras no involucradas alre-
dedor del tumor aparentemente (2,3,9,10).
Algunos autores (11-13) aconsejan escision
e irradiacion con megavoltaje (dosis media
5000 rads), aunque otros (4,9) reflgan
poco éxito en la utilizacion de la radiotera-
pia

En nuestro caso y debido al intimo con-
tacto con estructuras nobles como el nervio
cidtico popliteo externo hemos optado por
una reseccion marginal en aquellas zonas
que comprometian la viabilidad del nervio,
administrando radioterapia adyuvante con
una dosis total de 60 Gy (6000 rads).

Los tumores recidivantes deben ser tra-
tados de forma similar. Sin embargo, un
tratamiento menos radical puede ser efecti-
VO en casos cuidadosamente seleccionados
(tamafio pequefio, limitados a la fasciay en
personas de avanzada edad) (8,9,10). En
vistadel excelente prondstico en cuanto ala
supervivencia del paciente, solo debe de
recurrirse a la amputacion, s la extension
del tumor o la amenaza de complicaciones
no dejan otra eleccion.  m——
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