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Fibromatosis extraabdominal agresiva.
Descripcion de un caso y revision de la
literatura

FERNANDEZ GABARDA R., SANGUESA NEBOT M. J., VILLANUEVA GARCIA E.
SERVICIO DE CIRUGIA ORTOPEDICA Y TRAUMATOLOGIA. HOSPITAL ARNAU DE VILANOVA DE VALENCIA.

Resumen. El tumor desmoide es un raro tumor benigno de partes blandas, con gran capacidad invasiva local y
sin potencial metastatico. Se han descrito diversas variedades segun su localizacion; siendo la variedad extraabdomi-
nal 6 fibromatosis extraabdominal agresiva, en la que centramos nuestra revision, mas frecuente en las cinturas esca-
pular y pélvica. Presentamos el caso de un varéon de 35 afios con un tumor localizado en cadera izquierda, que pro-
vocaba una cadera en resorte sintomatica. Se valora la bibliografia existente sobre esta patologia haciendo hincapié
en las caracteristicas bioldgicas del tumor, su histologia, historia natural y tratamiento.

Aggressive extra-abdominal fibromatosis. Report of a case and review
of literature

Summary. Desmoid tumour is a rare benign neoplasm of soft tissues, with local aggressivity and without metas-
tatic possibility. There are different types depending on its location, the one we are going to review being the extra-
abdominal one or aggressive extra-abdominal fibromatosis, the one we are going to review, more frequent in scapu-
lar and pelvic waists. We report a case of a 35 years old man with a tumour in his left hip, with clinical findings of
snapping hip. A review of the existing literature on this pathology is also carried out, with special emphasis on the
biological characteristics of the tumour, as well as its histology, natural history and treatment.

entonces se reconoce la posibilidad de desarrollo del
tumor a partir de cualquier tejido mesenquimal?.

Desde una perspectiva clinica se observan tres pre-
sentaciones diferentes de los tumores desmoides: los
tumores de pared abdominal en mujeres en edad fértil,
tumores de la pared intestinal y el mesenterio asociados
con poliposis adenomatosa familiar de colon y los tumo-
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Introduccion

El tumor desmoide extraabdominal o fibromatosis
extraabdominal agresiva, es un tumor benigno de extirpe
fibroblastica que puede originarse a partir de cualquier
estructura musculoaponeurética, muy poco frecuente;
representando menos del 3% de todos los tumores de
tejidos blandos y del 0,03% de todas las neoplasias’.

McFarlan fue el primero en describirlo en 1832 en la
pared abdominal®. En 1923 Nichols publicé un tumor
desmoide extraabdominal por primera vez, y desde
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res desmoides extraabdominales™>.

Los tumores desmoides (TD) son mas frecuentes
entre la pubertad y los 40 afios con un pico de incidencia
entre 25-35 afios®. Si consideramos unicamente a la
variante extraabdominal, son ligeramente mas frecuentes
en el hombre’. La localizaciéon mas comun es la cintura
escapular y pélvica, seguido de la pared torécica, espal-
da, muslo, cabeza y cuello.

Los tumores desmoides son histolégicamente benig-
nos, de lento crecimiento, localmente infiltrantes, con
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gran capacidad de recurrencia tras su tratamiento y con
ausencia de potencial metastatico®*%10. EI tumor en su
crecimiento infiltra varios centimetros los tejidos adya-
centes sin formar una capsula, siendo probablemente este
hecho el principal factor de la dificultad que conlleva su
control locall-13,

En éste trabajo se presenta el caso clinico de un
tumor desmoide extraabdominal en un paciente varon de
35 afos y se revisan las caracteristicas bioldgicas ¢ his-
tologicas de estos tumores, asi como su historia natural,
diagnéstico diferencial y conductas terapéuticas.

Caso clinico

Se describe el caso de un varon de 35 afios que con-
sultd por primera vez por presentar un resalte al movili-
zar su cadera izquierda, con imposibilidad para aproxi-
mar el muslo izquierdo, sobre todo con la sedestacion. El
cuadro se habia ido instaurando lentamente en un tiempo
aproximado de 3 afios. El estudio radiografico del
paciente era normal. No presentaba antecedentes trau-
maticos ni cirugias regionales previas. Fue diagnosticado
de cadera en resorte y pautada intervencion quirurgica.
Durante la cirugia se encontré de forma no esperada, una
masa tumoral de consistencia firme y morfologia oval
localizada inmediatamente por debajo de la fascia lata e
intimamente adherido a ella y a los tejidos blandos adya-
centes, situada por detrds del trocanter mayor, con un
tamafio aproximado de 5x5x6 cm. El tumor presentaba
una mala delimitacion con los tejidos adyacentes y no
tenia un plano de separacion definido. Se realizé una
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Figura 1. Imagenes histoldgicas. H.E. 10x. Aspecto de la tumoracion en las
areas mas celulares. Ausencia de patron fascicular.

exéresis tumoral marginal que hizo desaparecer el resal-
te de la cadera y la imposibilidad de aproximar el muslo.

El estudio histologico de la pieza tumoral describio
una fibromatosis extraabdominal agresiva o tumor des-
moide extraabdominal (Fig. 1). Los margenes quirurgi-
cos de la pieza de escision revelaron infiltracion tumoral
con extension al tejido adiposo adyacente (Fig. 2).

Tal resultado de la histologia hizo que nos plantease-
mos varias posibilidades de actuacion. La primera reali-
zar una reintervencion para ampliar los margenes quirtr-
gicos, transformandola en una cirugia de margenes
amplios. La segunda opcion era emplear radioterapia
adyuvante. La tercera y ultima posibilidad, tomar una
actitud de seguimiento y de observacion.

Renunciamos a la ampliacion de los margenes qui-
rurgicos por razones anatomicas, dada la vecindad de
estructuras neurovasculares importantes, la musculatura
glutea y fascia lata, asi como la articulacion de la cade-
ra. Tampoco tomamos el camino de la radioterapia adyu-
vante pensando que una posible prolongacion en el lapso
libre de enfermedad no justificaba la morbilidad proba-
ble del tratamiento. Ademas parece que la tasa de recidi-
va tras una segunda reseccion quirtrgica es similar a la
de la reseccion de un tumor primario. Dado que la sinto-
matologia del paciente habia desaparecido nos inclina-
mos finalmente por adoptar una postura conservadora de
seguimiento periddico y observacion. Han transcurrido 6
afios desde la fecha de reseccion quirurgica y el paciente
sigue libre de enfermedad y completamente asintomati-
co. Cada 6 meses durante estos 6 afios, ha sido explora-

Figura 2. Imagen histoldgica. H.E. 10x. Limites infiltrativos de la tumora-
cién, con extension al tejido adiposo adyacente.
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do anualmente tanto fisicamente como mediante estudios
complementarios con RM de la region y gammagrafia
con Talio-201.

Discusion

La etiologia de este grupo de neoplasias permanece
desconocida pese a que se han descrito tras traumatismos
e incluso sobre cicatrices quirtrgicas'®. En algunas
series la incidencia de traumatismo se ha estimado en
19,4%"78,

También se ha formulado una teoria hormonal basa-
da en el concepto de que los estrogenos pueden ser un
factor de crecimiento tumoral, y que un cierto nimero de
éstos tumores se descubren en mujeres en edad fértil'®.
Se ha encontrado relacion entre niveles de estrogenos
elevados y el crecimiento de estos tumores. Ademas hay
una alta incidencia de estos tumores en la pared abdomi-
nal, durante o inmediatamente después del embarazo o
mientras se toman anticonceptivos orales!”-18. También
se ha publicado alguna regresion espontanea del tumor
después de la menopausia e incluso después de una oofo-
rectomia 1,5. Por otro lado y aunque no en todos los
tumores, se ha visto un nimero elevado de receptores
estrogénicos y antiestrogénicos>17.

Evidentemente pueden existir factores hereditarios
como lo demuestra la incidencia de fibromatosis en
pacientes con poliposis adenomatosa del colon o sindro-
me de Gardner!?. Estudios sobre los patrones molecula-
res de inactivacion del cromosoma X, han confirmado
que estas lesiones son el resultado de un proceso clonal,
lo que demuestra a su vez que los TD son neoplasias y no
procesos inflamatorios!?-21,

Macroscopicamente son tumores cuyo tamafio varia
entre 5 y 20 cm, de consistencia firme, no encapsulados,
con sensacion de aspereza al corte, de color blanco bri-
llante a la seccion, con una trabeculacion tosca superfi-
cial que recuerda al tejido cicatricial?*. Microscopica-
mente son tumores poco circunscritos, que infiltran los
tejidos adyacentes. La proliferacion tumoral consiste en
bandas entrecruzadas de células en forma de huso y apa-
riencia uniforme. Las células tumorales estan separadas
entre ellas por abundante colageno, con escaso contacto
o sin contacto entre células. Carecen de atipias, aunque
la celularidad puede variar dentro de la misma lesion.
Los nucleos son pequefios, de color palido y marcada-
mente definidos; son habituales entre 1 y 3 nucléolos*.

La historia natural de los tumores desmoides es poco
conocida. Aunque se han advertido regresiones esponta-
neas y desapariciones, asi como regresiones tras biop-
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sias3~12.14; 1a mayoria de las lesiones progresaran refrac-
tarias a multiples tratamientos. No se han detectado
lesiones a distancia ni nddulos linfaticos. Las lesiones
extraabdominales en cabeza y cuello son mas agresivas y
son capaces de destruccion dsea masiva y erosion de la
base del craneo asi como invasion de la traquea, algunas
veces con un fatal desenlace!>22-24, La transformacion a
fibrosarcoma de un TD es rara y puede ser errdbneamen-
te sugerida por un foco ocasional de elevada celularidad
y por areas excepcionalmente bien diferenciadas encon-
tradas en algunos fibrosarcomasZ*.

Por otro lado cada vez existe mas conviccion que en
casos asintomaticos y dejados sin tratamiento alguno
salvo la simple observacion, el tumor puede estabilizarse
y no manifestar progresion durante muchos afios>. No se
conoce el porqué algunos tumores continuan progresan-
do y otros se estabilizan. De cualquier manera, y a pesar
de varios estudios sobre la historia natural del tumor, ésta
permanece siendo un enigma, con una evolucion clinica
imprevisible y por ello con gran dificultad a la hora de
establecer un protocolo de tratamiento dptimo.

En aproximadamente 10% de los casos el tumor se ha
expresado como enfermedad multicéntrica®d. Las lesio-
nes multicéntricas tienden a localizarse en el mismo
miembro o region anatdmica y es posible que algunos
casos de recurrencia local o a distancia en la misma
region, representen enfermedad multicéntrica que no era
clinicamente aparente en el diagnéstico inicial-2>.

Al realizar un diagnéstico diferencial deberiamos
incluir: fibrosarcoma, proliferacion fibroblastica reacti-
va, fibroma desmoplasico, mixoma, y fascitis nodular?*,

La mayoria de TD se parece mucho a los fibrosarco-
mas. De hecho una biopsia inadecuada puede llevar al
error diagnostico, pues el fibrosarcoma puede tener areas
indistinguibles con el TD y viceversa®*. El centro del
tumor en el TD es casi siempre acelular, mientras que
existe vigorosa celularidad en la periferia lo que algunas
veces recuerda a los fibrosarcomas de bajo grado. El
hecho de que sdlo se encuentren mitosis normales y que
los TD raramente metastatizan los distingue del fibrosar-
coma!. En conjunto puede ser dificil hacer un diagndsti-
co diferencial entre TD y sarcoma fibroso de bajo grado,
tal como un sarcoma de bajo grado de leiomiosarcoma y
fibrosarcoma, sobre la base de los hallazgos con RM y
gammagrafia e incluso en ocasiones sobre la base del
examen histolégico>:11-13:26,

Puede ser dificilmente distinguible de la reaccion
fibroblastica reactiva que sigue a lesiones tales como
traumatismos, lesiones musculares minimas o inyeccio-
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nes intramusculares. Citolégicamente en esta lesion se
observan células completamente indistinguibles de las
del TD, y la apariencia en baja magnificacion es la mas
util para distinguirlos.

El fibroma desmoplasico puede también ser indistin-
guible, especialmente cuando se presenta como una masa
de partes blandas tras la rotura de una cortical osea
expandida o fina del hueso afectado. La confusion con el
mixoma o la fascitis nodular es posible, particularmente
si s6lo se emplea una pequeiia cantidad de la muestra
obtenida para su estudio?*.

La resonancia magnética (RM) es la técnica de elec-
cion para la evaluacion de la extension y progresion del
tumor después del tratamiento!>. Las lesiones en RM
pueden ser hipo o hiperintensas relativas a los tejidos
adyacentes musculares o adiposos, tanto en T1 como en
T2, y los margenes pueden ser claramente o pobremente
definidos. La RM con gadolinio puede ser de ayuda en
diferenciar la progresion del tumor de una fibrosis pos-
tquirtrgica®’. Ademds esta técnica parece dar las imége-
nes mas precisas de los margenes tumorales lo cual faci-
lita la determinacién de los margenes quirtrgicos>.

La gammagrafia con Talio-201 ha demostrado ser
mas util para la diferenciacion entre tumores malignos y
benignos 6seos y de tejidos blandos que la gammagrafia
con galio, debido a que el talio-201 se acumula especifi-
camente en los tumores malignos pero no lo hace en
tumores benignos y lesiones inflamatorias2®. La mayoria
de los tumores malignos de partes blandas, demuestran
acumulacion del Talio-201 en imagenes precoces y tardi-
as, sin embargo esto no sucede en la mayoria de los
tumores benignos, aunque algunos benignos si muestran
captacion. En este sentido son excepciones la sinovitis
vellonodular pigmentada, los tumores de células gigantes
de vainas sinoviales y los TD extraabdominales® en los
que si se demuestra captacion por el Talio-201. Sin
embargo, el TI-201, es util en tumores desmoides para
detectar pequefias lesiones infiltrativas o diseminadas
que son de dificil identificacion por palpacion o quedan
fuera del campo de estudio de la RM!!.

La gammagrafia con Tecnecio 99 se ha mostrado ttil
en la deteccion de tumores de tejidos blandos como la
fibromatosis agresiva, mientras que el Galio-67 citrato,
es menos efectivo?6-29.

El grado de recurrencias de estos tumores tras trata-
miento oscila entre 0-90% dependiendo de la metodolo-
gia de tratamiento empleado y sitio del tumor®. Esta
variabilidad en las distintas series se explica por lo
impredecible de su historia natural. Parece que las muje-

res jOvenes tienen mas riesgo de sufrir recurrencia®1¢ de
cualquier forma este hecho no esta categoricamente
demostrado. También se encontré mayor riesgo en deter-
minadas localizaciones anatdmicas como la pantorrilla y
el pied. La mayoria de recurrencias son observadas den-
tro de los primeros 3 afios y practicamente todas dentro
de 6 afos!?.

Aunque algunos autores han encontrado incremento
de riesgo de recurrencia local en pacientes con margenes
quirdrgicos positivos o muy cercanos al tumor, asi como
escisiones intralesionales o marginales, otros no han
encontrado diferencias entre margenes positivos o nega-
tivos!3-21:22.30 En un estudio sobre los margenes quirtr-
gicos, los autores concluyeron que la recidiva tras obte-
ner margenes de reseccion tumoral marginales o intrale-
sionales fue de un 72%, mientras que en caso de marge-
nes amplios o cirugia radical fue del 27%3!. De cualquier
forma son mayoria los estudios que remarcan la impor-
tancia del estado del margen de reseccion quirtrgica
hasta el punto de considerarlo como el factor prondstico
mas significativo de recurrencia en pacientes tratados
con cirugia®%22,

El tratamiento de los TD deberia plantearse como un
abordaje multidisciplinar. Se ha empleado radioterapia o
braquiterapia de forma adyuvante, antiestrégenos, pro-
gesterona, aines, interferon (IFN-alfa), agentes quimiote-
rapicos citostaticos y radioterapia como tratamiento
131L12,14 - Sin embargo la cirugia con margenes
quirurgicos amplios permanece como la primera opcion
de tratamiento de los TD3-22:24:32 i bien es cierto que los
margenes limpios no garantizan evitar la recurrencia'®.
En esta linea, algunos trabajos publican hasta 50% de
recidiva tras cirugia con margenes amplios o radicales®.
Es dificil en ocasiones lograr un amplio margen quirur-
gico, debido al tamafio del tumor y su invasividad, a la
cercania de estructuras neurovasculares o cuando los
margenes tumorales se confunden con tejido cicatricial
en casos de recurrencia, pero el amplio margen como
objetivo ofrece la mejor oportunidad para evitar la recu-
rrencia local®6:162432. Ademas los mérgenes quirdrgicos
pueden ser dificiles de valorar tanto macroscopica como
microscopicamente’3. La ausencia de pseudocépsula y la
difusion no palpable a lo largo de las fibras musculares y
planos fasciales, hacen dificil para el cirujano identificar
la verdadera extension de la enfermedad3®.

Los TD recurren con frecuencia tras la cirugia, pero
el beneficio de la cirugia radical y varios tratamientos
adyuvantes deben ser minuciosamente sopesados tenien-
do en cuenta su posible morbilidad, especialmente en

unico
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esqueletos inmaduros. El grado de complicaciones qui-
rargicas tales como contracturas articulares y disfuncion
es también alto®. La amputacion no deberia ser un trata-
miento primario, y deberia considerarse para casos de
enfermedad recurrente o en los que los efectos de la ciru-
gia o irradiacion han resultado en importante pérdida de
funcién o sintomas crénicos>.

En caso de recurrencia local, la mayoria de los auto-
res coinciden en que de nuevo la cirugia de margenes
amplios es la primera opcion!~12:22, obteniéndose tasas
de recurrencia igual o menor.

El empleo de radioterapia externa (Rt) ha demostra-
do mejorar el control local de los TD, tanto en casos de
terapia adyuvante como de tratamiento tinico>->13. La Rt
se ha aplicado principalmente como adyuvante en adul-
tos para el tratamiento de tumores irresecables o enfer-
medad inaccesible, para tumor residual grosero con mar-
genes positivos o confusos y para evitar cirugia mutilan-
te3:13:14.3032 T3 dosis de Rt de 50-60 Gys es normal-
mente la dosis sugerida como curativa-6-12:13.22.30.32.35
Dosis mas bajas se asocian con altos grados de progre-
sion tumoral y recurrencia local. Dosis mas altas han
derivado en complicaciones que incluyen fibrosis,
edema, ulceras cutaneas, déficit neurologico incluyendo
parestesias y paresia, fracturas patologicas, celulitis, y
transformacién maligna secundaria'*3%32. Cuando la Rt
se utiliza como adyuvante se ha demostrado que contro-
la la enfermedad en un 77 a 90% de los pacientes!®-13-32,
En casos de margenes positivos se recomienda el uso de
la Rt adyuvante cuando el potencial de morbilidad de una
segunda operacién es alto3--0:10:13.15.16.32 'Ep nifios los
TD son altamente agresivos y el uso de la Rt no esta
indicado debido a las complicaciones antes mencionadas
y al riesgo de contracturas articulares y trastornos del
crecimiento!+3¢. En general, cuando pueden obtenerse
margenes quirurgicos seguros, no estd indicado ningiin
otro tratamiento a pesar del riesgo de recurrencia tasado
en estos casos entre 5y 50%!-10:14 En cualquier caso el
empleo de la radioterapia en estos tumores sigue moti-
vando gran controversia.

Se han utilizado antiinflamatorios no esteroideos en
el tratamiento de los TD. En la literatura, la respuesta
media con éste tratamiento solo es de aproximadamente
50%?37. También se ha publicado respuestas a terapia de
combinacion que incluian antiestrogenos, antiinflamato-
rios, vitamina K, warfarina y vitamina C37-38,

Asimismo se ha recurrido a agentes quimioterapicos,
pero la potencial toxicidad sistémica para el tratamiento
de una enfermedad que es localizada, deberia analizarse

en términos de balance beneficio-perjuicio®.
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Los antiestrogenos se han aplicado como tratamiento
adyuvante con resultados controvertidos’. El tratamiento
estaba basado principalmente en 7 trabajos sobre la
expresion de receptores estrogénicos alfa en 20 de 38
TD!3%, En contraste, ningtin caso positivo se encontré en
3 grandes series de 72, 24 y 23 pacientes respectivamen-
te’3 o en 5 pequefios reportajes con un total de 11
casos>?. Receptor-estrogeno negativo no necesariamente
significa que el tumor sea insensible a los estrogenos y
no se afecte por los antiestrogenos tales como el tamoxi-
feno®®. Una explicacion para los casos esporadicos del
efecto del tamoxifeno se ha sugerido en un estudio®’, en
el que se detectd en 4 TD que eran receptor-estrogeno
negativo tenian alto nimero de sitios antiestrogenos en la
fraccion subcelular. Sin embargo esto no termina de
explicar los resultados conflictivos. Otro enigma es el
papel del nuevamente establecido receptor estrogénico
Beta, el cual nunca sido estudiado en los TD3°.

Los receptores androgénicos se han estudiado solo en
2 casos (uno de ellos positivo). En uno de éstos trabajos
s6lo 6 de 46 casos mostraron una positividad débil3°.

Pese a estos trabajos de investigacion, los resultados
de la terapia hormonal han sido analizados s6lo anecdo-
ticamente en TD3. Esta terapia esta basada en la obser-
vacion de que los estrogenos pueden ser un factor para el
crecimiento de fibroblastos y de tumores fibroblasticos.
Un sustancial nimero de TD ocurre en mujeres durante
sus afios fértiles o en asociacidon con el embarazo, lo cual
también soporta la relacion hormonal.

La catepsina D es una proteasa acida lisosomial que
puede también estimular la proliferacion celular tumo-
ral*!. En una publicacién®® se estudio la catepsina D que
fue positiva en todos los casos y podria reflejar en parte
la conducta infiltrativa del tumor.

En varios estudios*>*? se ha empleado el interferon
como tratamiento adyuvante o como Unico tratamiento
para tumores desmoides. Asi, en un estudio retrospectivo
no randomizado sobre el tratamiento de los TD extraab-
dominales con el empleo de Interferon IFN-alfa +- treti-
noin, sugieren que tal terapia puede ser efectiva en pro-
longar el tiempo libre de enfermedad de los pacientes
tras una cirugias intralesionales o marginales!!. Debido a
la alentadora respuesta en 11 de 13 pacientes (85%), éste
régimen de tratamiento se presenta como una posible
alternativa de tratamiento no quirdrgico.

Para concluir, subrayar que la conducta biologica de
éstos tumores es impredecible. El principal método de
tratamiento es la reseccidon quirurgica con margenes
amplios siempre que ello sea posible. Si éste es el resul-
tado obtenido, no se requiere ningin otro tratamiento
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adicional. La funcion del miembro y la preservacion de  tumor no provoca sintomatologia, tanto en casos prima-
la anatomia deberia ser una premisa en el tratamiento.  rios como en recidivas, incluso ante margenes quirurgi-
No obstante, no debemos desdefiar la posibilidad de rea-  cos infiltrados o confusos.

lizar un tratamiento expectante y observador cuando el
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