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Resumen. Presentamos un caso de esta infrecuente lesion
incluida dentro de los tumores y lesiones pseudotumorales
fibroblasticas. Es tipica de edades medias (alrededor de los
50-55 afios) y desde el punto de vista topogréfico se localiza
fundamentalmente en los tejidos que se encuentran entre el
angulo inferior de la escapula y de la pared toracica, aunque
también se ha descrito en otras localizaciones. Su peculiar
histologia macroscépica ha hecho que en ocasiones haya
sido confundido con un sarcoma de partes blandas durante la
intervencion quirdrgica, aunque su comportamiento clinico y
un minucioso andlisis histolégico permite diferenciarlo de los
tumores malignos.
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Summary. We report a case of this uncommon lesion included
in the group of fibroblastic tumor of soft tissues. Elastofibroma
usually occurs in active patients of middle age (50-55 years)
and is tipically located in the subescapular region, although it
may be found in other sites. It may be confused with sarcoma
at operation, but its unique clinical and histologic characte-
ristics allow to distinguish it from a malignant tumor and faci-
litate its management.

Introduccién. Dentro de las lesiones Caso clinico. Se trata de una paciente de
tumorales de origen fibroblastico nos 54 afios de edad (F.C.B.), de profesién sus
encontramos con esta proliferacion labores, que acude por primera vez a las
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hamartomatosa cuyo origen parece desenca-
denado por la friccion de los tgjidos que se
encuentran entre el angulo inferior de la
escapulay la pared tordcica. Es una tumora-
cién bien delimitada de crecimiento lento,
gue puede ser confundida con un sarcoma
de partes blandas. Ocasionalmente pode-
mos encontrar esta lesion pseudotumoral en
otras localizaciones. Queremos con la pre-
sente revision llamar la atencion sobre los
tumores primarios de partes blandas de la
pared tordcica que son poco frecuentes,
siendo € lipoma, € elastofibroma dorsi, €
tumor desmoide y los tumores de Askin y
Abrikosoff los (inicos que presenta una rela
tiva incidencia (1).

consultas externas del Hospital Clinico
Universitario de Valencia en Septiembre del
99, por presentar una tumoracion indolora
en escapula derecha de 8 meses de evolu-
cion. Habia sido revisada previamente por
su médico de cabeceray por e especidista
de &reay ante la persistencia de la tumora-
cion a pesar de la ingesta de antiinflamato-
rios no esteroideos fue remitida al Hospital.
La enferma no referia antecedente trauméti-
co alguno y entre sus antecedentes solo cabe
resaltar un episodio de telorragia hace 13
afnos y una osteoporosis en tratamiento con
calcitonina y calcio.

A la exploracion se palpaba una tumora-
cion de 4 x 3 cm de morfologia ova y con-
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sistencia cartilaginosa en e angulo inferior
de la escapula derecha. Dicha tumoracion
no era dolorosay no estaba adherida a pla-
nos profundos. No se palparon adenopati-
as, ni se detectaron signos inflamatorios. La
movilidad del hombro derecho era comple-
ta e indolora.

La radiologia fue negativa y la ecografia
mostré una imagen de 5 x 2 cm de ecoge-
nicidad smilar a musculo. Se le practicé
una TAC que fue informada por € radidlo-
go como la existencia de un hematoma en
el serrato anterior. La RM practicada con
posterioridad informa de una tumoracion
infraescapular derecha (5 x 4 x 2 cm) de
morfologia lenticular localizada entre la
parrilla costal y €l serrato, de contenido
heterogéneo (hipointenso en T1 y de sefia
intermediaen T2 y STIR) con realce tras la
administracion de contraste paramagnéti-
co. Se informé como un pseudotumor
inflamatorio de tipo elastofibroma por roce
de la escdpula con la parrilla costal (Fig. 1,
2y 3). Laescintilografia realizada fue nega-
tiva

Fue intervenida quirdrgicamente & 15
de Junio del 2000, efectuandose un aborda-
je sobre el borde medial de la escapula dere-
cha, seccionando la insercion distal del tra-
pecio y del romboides. Tras esto se devé la
escapula apareciendo la tumoracion, efec-
tuandose una exéresis marginal de la
misma. Posteriormente se efectud un cierre
por planos dejando un redén.

Desde € punto de vista anatomo-pato-
l6gico la lesion se describia como una
tumoracion de 4.5 x 5 x 4 cm de aspecto
nacarado, consistencia fibrosa y bordes
imprecisos. Se trataba de un tumor mal
delimitado compuesto por tejido fibroso
denso que alternaba con pequefios agrega
dos de fibras acidofilicas dispuestas de
manera difusa (Fig. 4 y 5). Estas Ultimas se
tefilan con orceina evidenciando su caracter
de fibras edlasticas cortas y gruesas.
Tumoracion aojada en e seno del tejido
adiposo subescapular que alcanzaba focal-
mente uno de los bordes quirdrgicos de la
pieza (diagnostico: "Elastofibroma subesca
pular con extension a uno de los bordes de

reseccién quirdrgica'). "
Fue dada de dta e 19 de
Junio del 2000. En la revision
posterior la herida tenia un
buen aspecto observando una
zona de tumefaccion en € extre-
mo distal de la incision. En las
revisiones posteriores esta tume-
faccion parecia disminuir. No se

Figura 1. Imagen en T1 axial que pone de manifiesto la existen-

pal pé nada en e lado contrala- cia de una tumoracién localizada entre la parrilla costal y el
teraI E| 1 de Septiembre del serrato anterior de contenido heterogéneo.

2000 (ultima revision) la herida

habia cicatrizado correctamente, la movili-
dad del hombro y de la cintura escapular
era completa y la paciente estaba libres de
molestias.

Discusién. El dastofibroma dors es una
lesion pseudotumoral benigna de partes
blandas que presenta un patrén histolégico
bizarro, aunque caracteristico y que desde €
punto de vista topografico suele localizarse
entre e angulo inferior de la escdpula y la
pared torécica (2-6). El caso que presenta
mos estaba localizado en € angulo inferior
de la escapula derecha. Existen otras localiza
ciones posibles de esta lesion como € deltoi-
des (7), € trocanter mayor (8,9), la axila
(10), la regién inguina (11), € olecranon
(12), vavula trictspide (13), estomago (14),
el mediastino anterior (15), raquis (16),
mano (17) y la regién ocular (18,19), aun-
gue estas localizaciones son menos frecuen-
tes y tan solo encontramos en la bibliografia
casos aislados. Dentro de esta variedad topo-
gréfica de lalesién cabe sefidlar un caso loca
lizado en la piel de la nuca de un muchacho
de Unicamente 9 afios de edad (20).

Esta lesién fue descrita por primera vez
en e 12th Congreso Escandinavo de
Pat6logos y Microbidlogos en e afio 1959
por Jarvi y Saxen y la primera referencia
escrita de la misma la encontramos dos afios
més tarde (21). Hasta la fecha existen 280
caos de elastofibroma publicados en €
mundo, de los que 170 han sido recogido
por Nagaminey colaboradores, observadores
Unicos de la regién de Okinawa (22).
Sorprende que en la revisién bibliografica se
habla de una lesién rara e infrecuente (22-
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25), aunque existen dos referencias que
parecen indicar una incidencia mayor.
Ghiatas AA. en 1989 habla del caso 583 de
elastofibroma dorsi (26) y Briccali A., llega
a revisr 9 pacientes afectos de dastofibro-
ma dorsi (3 casos bilaterales) en Unicamen-
te 10 aflos de revision (27).

Es mas frecuente en pacientes de edad
media-avanzada (mayores de 50 afios) y
Unicamente existen algunos casos publica-
dos que afectan a pacientes menores de 50

Figura 2. Imagen en T1 axial que muestra mas gfi0S (2-4, 11, 28) Exige referencia de un

detalladamente la existencia de una tumoracion

infraescapular derecha de morfologia lenticular. Caso pUb“CadO que afect6 a unanifia de 11

Figura 3. Imagen en T2 axial en la que se detecta una lesion de
sefial intermedia entre la parrilla costal y el serrato anterior.
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anos de edad, diagnosticada
mediante resonancia magnética
(24).

La mayoria de los casos
afectan a pacientes que efectU-
an actividades laborales manua-
les y es mas frecuente en muje-
res (2:1). Puede tratarse de una
afectaciéon bilateral  (6,27,29-
31), aunque asincrénica. El
ca0 que aportamos dfectd a
una mujer de edad media-
avanzada de profesion sus labores y que pre-
sentd unamasatumoral de4.5x 5x 4 cmen
el angulo inferior de su escépula derecha.

Suele presentarse desde € punto de vista
clinico como una masa globulosa de creci-
miento muy lento que no interfiere con la
funcién de la extremidad o extremidades
afectas hasta que no adquiere un tamafio
relativamente importante. Hemos de resefiar
no obstante la existencia de un caso cuyo
desmesurado tamario llego a provocar una
ulceracion de la pid (32). Inicialmente por
lo tanto la lesién pasa desapercibida y sola
mente en un 10% de los casos puede provo-
car dolor periescapular (22). Esta ausencia
de sintomatologia queda ratificada por €
estudio realizado por Jarvi y Lansimies en
1975, los cuales efectuaron de manera aea
toria 235 autopsias con andisis especifico de
los tgjidos blandos de la zona periescapular,
encontrando cambios equivalentes a un elas-
tofibroma hasta en 39 casos de pacientes de
edad media de 58 afios. Por encimade los 55
afos la frecuencia de esta lesion es de un
24.4 % en mujeres y de un 11.2% en hom-

bres (33).

A la exploracion se trata de una masa
firme, indolora en la mayoria de casos, que
se palpa con mas facilidad cuando & miem-
bro superior se encuentra en antepulsion o
abduccion. Desde € punto de vista de las
exploraciones complementarias la resonancia
magnética (24,34) es la que mas datos apor-
ta, ya que nos permita localizar exactamente
el tamafio de lalesién y su localizacion res
pecto de las estructuras musculares que la
cubren (subescapular y latisimo dorsal). Es
una lesién heterogénea que presenta una
sefid de intensidad intermedia-baja equiva
lente a la densidad del tejido muscular con
algunas zonas de sefial ata equivalente al
tegjido adiposo. No observamos un aumento
de sefid en la secuenciaT2. Lautilizacion de
gadolinio-DTPA muestra una mejor defini-
cion de lalesién (34).

Por lo que respecta a la radiologia Unica-
mente se visudizara una opacidad entre la
escépulay la pared torécica, siempre que se
redicen radiografias de dta calidad. Los
hallazgos radioldgicos de una lesion contra-
lateral, cuando esta presente, eliminavirtual-
mente la malignidad de la lesién y corrobo-
ra la sospecha diagnéstica de eastofibroma
(35). La ecografia muestra una lesién de
estructura desigual abigarrada de locdiza
cion sub y pre-escapular, siendo € halazgo
de una masa contralateral altamente sugesti-
va de esta lesion (36). En los casos publica
dos hasta la fecha no se ha evidenciado alte-
raciones analiticas significativas.

Desde € punto de vista patolégico la
lesion suele sr una masa firme y esférica de
l[imites imprecisos, de tamafio medio entre 5
y 10 cm de longitud maxima. A la seccién
presenta una superficie blanco-grisacea con
focos de degeneracion quistica e idotes inter-
puestos de tejido adiposo, lo cua recuerda
vagamente a un fibrolipoma.

Microscopicamente, la tumoracién con-
siste en una mezcla de gruesas fibras colage-
nas eosinofilicas con fibras elagticas, presen-
tes aproximadamente en la misma propor-
cion, junto afibroblastos aidados, pequefias
cantidades de material mucoide intersticial y
agregados de adipocitos maduros de tamafio
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variable. Las fibras el&sticas tienen un aspec-
to tipicamente en gota o0 estén fragmentadas
en pequefios gldbulos en forma de pétalo,
disponiéndose de una manera lined caracte-
ristica

Las tinciones que demuestran la elastina
(Verhoeff, Weigert, Gomori) revelan la pre-
sencia de fibras intensamente tefiidas, rami-
ficadas y no ramificadas, que miden entre
20 y 30 micras y que poseen un nicleo
denso central y unos limites irregulares ase-
rrados. A pesar de este aspecto abigarrado y
heterogéneo que pudiera simular un sarco-
ma no se han detectado signos de maligni-
dad celular (37). Un estudio efectuado por
Madri en 1981 mediante el empleo de anti-
cuerpos anticolagena permitié determinar la
existencia de coldgena tipo Il en e eastofi-
broma (38). Posteriormente se ha detectado
en aguin caso mediante inmunohistoquimia
una inesperada reactividad celular con la
proteina S-100, lo que se interpretd como
una expresion de la metaplasia condroide de
las células fibroblastos-equivalentes como
respuesta a traumatismo repetido que ocu-
rre durante e deslizamiento de la escdpula
sobre la pared torécica (39).

Existen varias teorias patogénicas que
tratan de explicar e controvertido origen de
estas fibras caracteristicas. Hay autores que
piensan que estas fibras derivan por una
proceso de degeneracién elastica de las
fibras de colégena (8,40-42) como conse-
cuencia de microtraumatismos repetidos.
Por otras parte hay autores que creen que la
formacion de esta tumoracion se debe a un
proceso de degeneracién intrinseco de las
fibras elasticas; es decir que se desencadena
un proceso isquémico en los tejidos seguido
de una regeneracion masiva con hipertrofia
de lasfibras elasticas. Por €llo podemos decir
gue se trata de un fenémeno vascular € que
desencadena esta degeneracion de las fibras
elagticas (7,43,44). Recientemente se han
afadido nuevas hipétesis sobre la patogenia
de esta lesion como son la formacién ano-
mala de fibras elésticas (9, 45-49), la exage-
racion de un fendmeno normal de elastoge-
nesis (46) e incluso la deficiencia enzimética
lo que justificariala aparicion de lalesion en

miembros de una misma familia (5).
El hecho que este cuadro clinico
slo ocurra en un numero relative-
mente pequefio de pacientes, hace que
se piense que existe una predisposicion
genética subyacente o un defecto enzi-
mético en la constitucion de las fibras
elagticas. En este sentido, algunos tra-
bajos postulan una incidencia familiar
aumentada en esta lesion (12), econ-
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Figura 4. Proliferacién de un tejido fibroso escasamen-

te celular dispuesto en fasciculos entremezclados con

trandose incluso una afectacion sisté-
mica con la asociacion de elastofibro-

mas subescapulares bilaterales y un &5
edastofibroma gastrico que cursd con g

una Ulcera (14). / ’
Hasta la fecha ninguna de las dis- =
tintas hipdtesis parece definitiva y '«
todavia no parece aclarado s € elasto-
fibroma es un tumor o un proceso
resctivo de presentacion lenta. En .—.x

adipocitos maduros (H-E, x100).
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nuestra Opinién parece tratarse de una Figura 5. Fibras elasticas en el seno del tejido fibroso,
IeS|c')n hamartomatosa asociada a un mostrando un aspecto tipicamente desflecado, con

disposicion lineal (van Gieson, x 400).

proceso reactivo a microtraumatismos
repetidos y que Unicamente cuando
adquiere un tamafio importante debe plan-
tearse actuacion quirdrgica alguna sobre la
misma.

El término "pre-elastofibroma’ ha sido
acufiado para designar a un tumor fibroso
gue produce un material fibrilar escasamen-
te eosinofilico, sn progresion hacia la for-
macion de tgjido eéstico (50). La localiza-
cién en € extremo caudal de la escipula
apoya € concepto de que esta lesidon repre-
senta un estadio precoz del elastofibroma.

Multiples diagnosticos diferencides se
plantean ante la aparicion una tumoracion
de partes blandas en la zona periescapular.
Esta leson debe diferenciarse, en primer
lugar, de otros tumores benignos del tejido
fibroso como € fibroma (especialmente del
gue se locdiza en la nuca), la fascitis nodu-
lar (lesdn mas celular, de localizacion varia
ble, de aparicion temprana y crecimiento
rapido) y de la miofibromatosis (sobre todo
de la forma solitaria que puede aparecer en
adultos y que presenta una imagen histol 6-
gica caracteristica).

Asimismo, debe hacerse e diagndstico
diferencial con las fibromatosis, que son
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tumores fibroblasticos con un comporta-
miento biolégico intermedio entre los
tumores benignos dd tejido fibroso y €
fibrosarcoma, poseyendo la capacidad de
recurrir localmente, aunque no de originar
metéstasis. Son procesos histol 6gicamente
mucho mas celulares que el elastofibroma,
no poseen d tegjido elastico de éste y estan
peor delimitados, ademés de afectar a
pacientes més jovenes. Debe hacerse espe-
cid mencién de la fibromatosis extraabdo-
minal (o tumor desmoide extraabdominal),
gue asienta especialmente en el hombro.

También debe hacerse la diferenciacion
con €l fibrosarcoma, tumor maligno del teji-
do fibroso, que presenta las caracteristicas
clinicas e histoldgicas tipicas de un proceso
maligno.

Con respecto a otros tumores de histo-
génesis diferente, debe redizarse € diagnés-
tico diferencial con el lipoma (especialmen-
ted fibrolipoma), e leiomioma (en d esfre-
cuente la hialinizacion y la degeneracion
grasa, o que otorga alguna similitud histo-
l6gica), e neurofibroma (incluyendo su
variante difusa), el schwanoma o neurilemo-
ma, el mixoma de lavaina nerviosay tumo-
res pluripotenciales como € mesenquimo-
ma.

La biopsia excisiona es la técnica que
nos permitird el diagnéstico. No parece
aconsgjable la biopsia por puncién-aspira-
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