Revista Cubana de Ortopedia y Traumatologia 2010;24(2):101-109

PRESENTACION DE CASOS

Fibroma desmoplastico

Desmoplastic fribroma

Fibrome desmoplasique

Julio César Escarpanter Buliés,' Iguer Yero Garcia,' Moisés Lépez Pozas,'"
Carlos Vilaplana Santalo 'Y

'Doctor en Ciencias Médicas. Méaster en Longevidad Satisfactoria. Especialista de 11
Grado en Ortopedia y Traumatologia. Profesor Titular. Investigador Titular. Hospital
General Docente «Comandante Pinares». San Cristdbal (Pinar del Rio), Cuba.
""Especialista de | Grado en Ortopedia y Traumatologia. Hospital «Dr. Ernesto
Guevara de la Serna». Las Tunas, Cuba.

"Especialista de 1 Grado en Cirugia Reconstructiva. Especialista de | Grado en
Medicina General Integral. Santa Clara, Cuba.

"VEspecialista de 11 Grado en Anestesiologia y Reanimacioén. Instructor. Investigador
Agregado. Camagiiey, Cuba.

RESUMEN

Se presenta el caso de una paciente atendida en Bolivia, en la Clinica del
Colaborador de La Paz, que presentaba una tumoracién en el pie derecho que habia
sido resecada en 2 oportunidades, con recidiva in situ casi inmediata y evolucién no
satisfactoria. Para resecar la tumoracion, identificada como un tumor desmoide
extraabdominal tanto por biopsias anteriores y por la clinica y los complementarios,
se realiz6 una amputacion de tipo Syme. Esta dejo un mufién que, después de la
rehabilitacion, resulté Gtil para la marcha y las funciones habituales de la paciente,
como la reincorporacién a su duro trabajo anterior.

Palabras clave: Fibromatosis, fibroma desmoplastico, tumor desmoide,
amputacion de Syme.
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ABSTRACT

This is the case of patient seen in Bolivia in the "Colaborador de la Paz" Clinic
presenting a tumor in right foot resected in two occasions with a in situ almost
immediate relapse and a non-satisfactory evolution. To resect the tumorous
process, identified like a extra-abdominal desmoid tumor by prior biopsies and by
clinic and also by the complementary examinations it was necessary amputation
type Syme remaining an stump that after rehabilitation was useful to walk and in
the usual functions of the patient who could to go back to its previous work.

Key words: Fibromatosis, desmoplastic fribroma, desmoid tumor, Syme's
amputation.

RESUME

Le cas d'une patiente traitée en Bolivie, a la Clinique du collaborateur a La Paz,
atteinte d'une tumeur au niveau du pied droit, ayant été réséquée 2 fois, avec une
récidive immédiate in situ et une évolution non satisfaisante, est présenté. Pour
réséquer la tumeur, définie comme une tumeur desmoide extra-abdominale par
biopsies, clinique et tests complémentaires, on a réalisé une amputation type
Syme. Apres la rééducation, le moignon s'est rendu utile pour la marche et les
fonctions habituelles de la patiente, telle que la réintégration a son dur travail
antérieur.

Mots clés: Fibromatose, fibrome desmoplasique, tumeur desmoide, amputation de
Syme.

INTRODUCCION

Fibromatosis, término propuesto por Stout,’ comprende un grupo amplio de
proliferaciones benignas de tejido fibroso, cuyo desarrollo biolégico -que muestra
un patron de crecimiento infiltrativo y tendencia a recidivar-, seria similar a un
fibrosarcoma, pero a diferencia de éste y aparte de la morfologia microscoépica, la
caracteristica principal de la fibromatosis consiste en que nunca metastatiza. El
término tumor desmoide, acufiado por Mueller en 1938, se utiliza todavia en la
bibliografia y hace referencia a la consistencia semitendinosa de estas lesiones.

La fibromatosis es una afeccion con localizacion mas frecuente a nivel del recto
anterior del abdomen y del oblicuo mayor (denominado tumor desmoide
abdominal).>* De presentacion clasica en mujeres embarazadas o posgestacionales
entre 20 y 30 afos, puede aparecer en un amplio rango de edades pero lo mas
frecuente es que aparezca en sujetos menores de 40 afios.® No hay predominio de
sexo, aungque es notoria su asociacion con el embarazo. El tumor es infrecuente,
con una incidencia de 1/200 000-350 000 de la poblacién general. Se han descrito
raros casos en nifios, predominantemente varones. Se puede asociar con
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antecedentes genéticos, hormonales (hiperestrinismo) o traumaticos (fibromatosis
cicatrizal). Reitamo y cols.® publican una frecuencia relativa de las fibromatosis
como sigue: abdominal (49 %), extraabdominal (43 %) y mesentérica (8 %0).

Fibromatosis o tumor desmoide es un concepto que engloba un amplio grupo de
proliferaciones fibrosas benignas de similar apariencia microscépica, y con un
comportamiento bioldgico intermedio entre las lesiones fibrosas benignas y los
fibrosarcomas. Como el fibrosarcoma, se caracterizan por un crecimiento infiltrativo
y la tendencia a la recurrencia, pero, para muchos autores, nunca metastatizan,
mientras que para otros las metastasis son excepcionales. Forman parte de las
fibromatosis superficiales (o fasciales) la enfermedad de Dupuytren, de Peyronie,
de las profundas (o musculoaponeuréticas), la fibromatosis o desmoide abdominal,
extraabdominal y el intraabdominal. En todos los casos el mejor tratamiento es la
exéresis amplia. Se han observado regresiones con la menopausia y con el uso del
Tamoxifeno.®’

Las fibromatosis pueden dividirse en dos grandes grupos:® a) superficial (o fascial),
de crecimiento lento, pequefio tamafio y originado en la fascia o aponeurosis y b)
profunda (o musculoaponeurdética), de crecimiento en general mas rapido y
agresivo, con tamafios mas grandes y alta tasa de recidiva. Estas ultimas afectan,
como el nombre indica, a estructuras profundas, particularmente la musculatura del
tronco y las extremidades.

La Organizacion Mundial de la Salud la define como un tumor benigno caracterizado
por la presencia de abundantes fibras colagenas formadas por células tumorales. El
tumor es pobremente celular y los nicleos son ovoides o alargados. No presentan

celularidad, el pleomorfismo y la actividad mitética caracteristicos del fibrosarcoma.

Este es un tumor raro que puede involucrar hueso® o sélo el tejido blando. Supone
el 0,3 % de los tumores benignos y el 0,06 % de todos los tumores 6seos. Es
localmente agresivo pero no produce metastasis. Algunos autores lo enmarcan en
una categoria intermedia entre los benignos y malignos

El tumor desmoide, también denominado fibroma desmoplastico, fibromatosis
musculo-aponeurdtica, fibromatosis agresiva, fibromatosis profunda, fibrosarcoma
no metastatizante, fibrosarcoma de grado | y fibroma desmoplastico entre otras
denominaciones, es un tumor sélido de partes blandas, de ubicacién variable. La
clinica es inespecifica, y la queja mas comun es el dolor y la tumefacciéon de
comienzo insidioso, lo cual supone que en ocasiones preceda en mucho tiempo al
diagnostico.™® Tiende a originarse en el abdomen, hombro y axila, y en raras
ocasiones ocurre distalmente (se describen también en la espalda, pared toracica,
miembro inferior, miembro superior, cabeza, cuello, etc.). Los tumores desmoides
son variables en cuanto su tamafo (3-10 cm) y localizacion.

En el estudio anatomopatoldgico® se encuentran zonas de proliferacion fibrosa en el
mesenterio, y posible hallar invasion local a las estructuras vasculares y compresion
del intestino. Es una neoplasia fibrosa benigna originada de las estructuras
musculo-aponeurdticas del cuerpo. Aparece como un hipercrecimiento de tejido
fibroso, duro, generalmente bien diferenciado e infiltrativo, que se comporta
localmente agresivo. El curso y la tendencia es a la recurrencia, por lo que el
tratamiento de este tumor es un desafio. Estos tumores estan constituidos por la
lenta proliferacién de miofibroblastos diferenciados en seno a una matriz de
colageno laxo. Bastantes caracteristicas permiten diferenciarlos de una parte de las
fibromatosis benignas y por otra parte de los sarcomas.
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En el cumplimiento de nuestro trabajo como miembros de la Brigada Médica
Cubana en Bolivia, y especificamente en la Clinica del Colaborador de La Paz,
asistimos a una paciente con tumor desmoide extraabdominal. Por su infrecuencia y
el hecho de tener una localizacién a su vez infrecuente, decidimos hacer la
exposicion.**

PRESENTACION DEL CASO

Se trata de una paciente atendida en la Clinica del Colaborador, de La Paz,

Bolivia, de 27 afos de edad, de raza mestiza, de la etnia aymara, de ocupacion
fregadora de automoaviles, con antecedentes de que hace 7 afios (2002) comenzé a
presentar una tumoracion indolora en el pie derecho, que crecié paulatinamente.
Fue operada en el 2003 mediante reseccion local del tumor, que recidivé con un
mayor tamano y al siguiente afio (2004) fue reoperada por la misma técnica de
reseccion local.

En ambas oportunidades el diagnéstico por biopsia fue de tumor desmoide
extraabdominal, que a los 6 meses recidivo y alcanzé mayores dimensiones. Al
examen fisico encontramos un tumor en el dorso del pie derecho, que tomaba
desde el tobillo hasta la region metatarsofalangica, incluyendo el dorso del segundo
y tercer dedos, de 8 x 12 cm de diametro, polilobulado, con zonas necréticas y que
drenaba un liguido seroso turbio y fétido. Se palpé la piel y el tejido celular
subcutaneo de la planta del pie indurados (figuras 1 y 2).

Figura 1. Vistas lateral interna y externa.
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Figura 2. Vistas superior e inferior.

Presentaba dolor espontaneo, impotencia total para la movilidad de los 5 dedos,
limitacion de los movimientos del tobillo y grave claudicacién a la marcha. La
ecografia informa el hallazgo de una masa heterogénea de dimensiones no
evaluables, sin calcificaciones ni areas de necrosis en su interior, que ocupa toda la
region del antepié derecho. En las radiografias se aprecian irregularidades de la
cortical del primero, segundo y tercer metatarsianos por compresion erosiva de las
partes blandas a ese nivel, con separaciéon de los dos primeros metatarsianos, a
todas luces por invasion tumoral local (figura 3).

W

Figura 3. Radiografia anteroposterior y lateral.

Dada la situacion del tumor y su agresividad, ademas, por la edad de la paciente,
desde un inicio se plante6 como Unica posibilidad terapéutica la cirugia radical con
margen de seguridad oncoldgico que, de acuerdo con lo encontrado en el
transoperatorio, podria ser una amputacion transtibial (infracondilea) o una
amputacion del tobillo (desarticulacion) del tipo Syme (figura 4).

105
http://scielo.sld.cu




Revista Cubana de Ortopedia y Traumatologia 2010;24(2):101-109

Extremidad superior

Desarticulado
de fombro g

Desarticulado
decodo —*

Armputacicn
parcial mano T -

Extremidad inferic:/
Desarticulado

de cadera

Desarticulado "
de rodila

o -

Desarticulado

de tobilo i

AMpUEACIoN e
parcial del pie

Interescapuln-
Tovdvico

Trarshurneral
AE (above elove)

Transradial
BE { below & lbow)

_ Desarticulado
T de muieca

Hemipelvectomia

™ Transfermnora
AE {abhove kree)

‘\"'“‘\ Transtibial

B (below knee)

Arnputacian

""" TipoSYME

Figura 4. Niveles de amputacion.

Se realizé la intervencién quirdrgica y se decidié en el transoperatorio, por la

inspeccion ocular y la palpacion, realizar la desarticulacion de tipo Syme planteada

en la discusién preoperatoria (figuras 5 y 6), tras lo cual se obtuvo un muifién

adecuado.
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Figura 6. Resultado final de la cirugia.

El resultado del estudio anatomopatolégico de la pieza confirmoé el diagnoéstico
preoperatorio, con bordes de reseccidon que ofrecian un margen de seguridad
o6ptimo. Con la rehabilitacion programada en nuestro departamento de fisioterapia
(figura 7) se logré que el muiidn fuera util para realizar las actividades en su hogar
con una especie de guante almohadillado y el uso de una prétesis disefiada para
este tipo de cirugia que le permitiera realizar las duras funciones laborales a las que
se integro finalmente.
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Figura 7. La paciente en rehabilitacién.

DISCUSION

El éxito de la rehabilitacién esta directamente relacionado con el nivel de
amputacion, por lo que se debe buscar el nivel funcional mas distal compatible con
un razonable potencial de cicatrizacion (nivel biolégico), valorando
preoperatoriamente las posibilidades de prétesis y del nivel de amputacién (nivel
funcional).*?

La conservacion de longitud del mufién es un éxito tanto para el paciente, como
para el cirujano y el médico rehabilitador. Claro que es preferible una amputacion
mas proximal que recurrir a amputaciones sucesivas, de modo que se decidid
realizar la desarticulaciéon del tobillo por la técnica de Syme ya que en este tipo de
cirugia radical del tobillo se conserva la piel y la grasa del talén para formar un
mufién que permite una excelente transmision de carga.® De esta forma es posible
realizar actividades domeésticas sin necesidad de ortesis, y entre los problemas que
pueden ocurrir se encuentran la movilizacién de la almohadilla grasa y la necesidad
de una ortesis muy gruesa que en ocasiones provoca Ulceras en la zona de apoyo.

Si bien la literatura médica documenta un alto porcentaje de infeccion de la herida
quirdrgica, ello no ocurrié en nuestro caso.

REFERENCIAS BIBLIOGRAFICAS

1. Stout AP. Fibrosarcoma, well-differentiated (aggressive fibromatosis). Cancer.
1954;7:952.

2. Mussack T, Szeimies U, Arbogast S, et al. Extraluminal gastrointestinal stromal
tumor in the second portion of the duodenum. Eur J Gastroenterol Hepatol.
2003;15(9):1043.

108
http://scielo.sld.cu




Revista Cubana de Ortopedia y Traumatologia 2010;24(2):101-109

3. Weiss S, Goldblum J. Intraabdominal fibromatosis (intraabdominal desmoid). In:
Soft Tissue tumors. Philadelphia: Mosby; 2001. P. 330.

4. Knudsen AL, Bulow S. Desmoid tumour in familial adenomatous polyposis. A
review of literature. Fam Cancer. 2001;1(2):113.

5. Reitamo JJ, Hayry P, Nykyri E, et al. The desmoid tumor. Incidence, sex, age,
and anatomical distribution in the Finnish population. Am J Clin Pathol.
1982;77:665.

6. lzes JK Zinman LN, Larsen CR. Regression of large pelvic desmoid tumor by
tamoxifen and sulindac. Urology. 1996;47:756.

7. Hatzimarkou A, Filippou D, Papadopoulos V, Filippou G, Rizos S, Skandalakis P.
Desmoid tumor in Gardner's Syndrome presented as acute abdomen. World J Surg
Oncol. 2006;4(3):18.

8. Dequanter D, Gebhart M. Tumeurs desmoides. Journal de Chirurgie. 2002;139:4.

9. Rosemberg A. Sistema esquelético y patologia tumoral de los tejidos blandos.
En: Cotran RS, Kumar V, Collins T. Robbins. Patologia estructural y functional. 6%
ed. ed. Barcelona: McGraw Hill Interamericana; 2000. P. 1308.

10. Povoski Stephen P, Jimenez RE. Fibromatosis (desmoid tumor) of the breast
mimicking a case of ipsilateral metachronous breast cancer. World J Surg Oncol.
2006;4(8):57.

11. Harish K, Ashok AC, Alva NK. Low grade fibromyxoid sarcoma of the falciform
ligament: a case report. BMC Surgery. 2003;3(9):7.

12. Zeballos, MJ. Factibilidad de Salvatage de miembros en tumores 6seos malignos
en Cochabamba. Rev Méd del Colegio Médico Cbba. 2000;18(l11):5.

13. Fishman LD, Judge GW. Métodos de comprobacion y revision de las protesis de
extremidad inferior. Problematica de los amputados de la extremidad inferior. 11
Simposium Internacional de Rehabilitacion. MAPFRE, Madrid; 1978.

Recibido: 15 de marzo de 2010.
Aprobado: 23 de mayo de 2010.

Julio César Escarpanter Buliés. Circunvalaciéon; San Cristdbal. Pinar del Rio, Cuba.
CP. 22800
Correo electronico: jcescarp47@princesa.pri.sld.cu y magisterio@infomed.sld.cu

109
http://scielo.sld.cu




