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RESUMEN

Se presentd un caso de un fibroma desmoplasico en una adolescente de 14 afios de
edad. Se realizd estudio radiografico que reveld lesidn osteolitica diafisometafisaria
extensa en fémur derecho. El objetivo fue mostrar una tumoracién con poca
frecuencia estadistica en la bibliografia nacional e internacional y mostrar el
proceder y tratamiento definitivo. El estudio histolégico corroboré presencia de
abundantes fibras colagenas, que formaban bandas hialinizadas separadas por
escasos fibroblastos de tamafio pequeno sin actividad mitética. Se realizé curetaje
de la lesidn con insercidon de cemento quirdrgico. La paciente tuvo una evolucién
posquirurgica satisfactoria con incorporacién inmediata al medio social.

Palabras clave: fibroma desmoplasico, neoplasma, fibromatosis agresiva.

ABSTRACT

This is the case of a desmoplastic fibroma present in an adolescent aged 14. A
radiographic study was conducted showing an extensive osteolytic diaphysis and
metaphyseal lesion in right femur. The objective of present paper was to present a
tumor with little statistic frequency in the national and international bibliography
and also to show the procedure and definitive treatment. The histological study
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corroborates the presence of abundant collagen fibers forming hyalinization strips
separated by scarce small fibroblasts without mitosis activity. Curettage of lesion
was performed with insertion of surgical cement. Patient had a satisfactory
postsurgical course with an immediate incorporation to social environment.

Key words: desmoplastic fibroma, neoplasm, aggressive fibromatosis.

RESUME

Le cas d'une fille &gée de 14 ans atteinte de fibrome desmoplasique est présenté.
Les clichés radiographiques ont dévoilé une Iésion ostéolythique diaphyso-
métaphysaire extensive de son fémur droit. Le but de ce travail est de montrer
cette tumeur peu décrite dans la littérature médicale, et d'exposer le procédé et le
traitement appliqués dans ce cas. Les examens histologiques ont confirmé la
présence d'un grand nombre de fibres de collagenes, formant des bandes
hyalinisées séparées par quelques fibroblastes de petite taille sans activité
mitotique. La Iésion a été traitée par curetage et insertion de ciment chirurgical. La
patiente a eu une récupération satisfaisante, et a pu s'incorporer d'immédiat a sa
vie quotidienne.

Mots clés: fibrome desmoplasique, néoplasme, fibromatose agressive.

INTRODUCCION

El fibroma desmoplésico es un tumor benigno, pero localmente agresivo,'®
caracterizado por la presencia de abundantes fibras colagenas formadas por las
células tumorales. El tumor es pobremente celular y los nucleos son ovoides o
alargados. No presenta la celularidad, el pleomorfismo y la actividad mitética
caracteristica del fibrosarcoma.

En 1838 el fisidlogo y anatomista aleman Johannes Miiller describe el término
"desmoide" (del griego: desmos= banda/ligamento).? Mientras que en 1958 Jaffe
HL describe una fibromatosis agresiva con origen primario en el hueso: fémur, tibia

y escapula, y los declaré como "fibromas desmoplasicos".>

En el medio cubano, esta afeccion no se diagnostica con frecuencia, se registra una
casuistica muy pequefa en la literatura revisada por lo que se decidid presentar el
caso una vez llegado al diagnéstico definitivo.

CASO CLINICO

Se trata de una paciente femenina, negra, de 14 afos de edad con antecedentes de
alergia que consulta por dolor en el muslo y la rodilla derecha. Se recoge como
antecedente que 8 meses atras sufrio torsidn de la rodilla mientras practicaba
educacion fisica lo cual le produjo intenso dolor en la articulacién con irradiacion al
muslo hasta el tercio medio. Llevd tratamiento con antiinflamatorios no esteroideos
(AINES) y no mejord. Fue valorada en consulta de fisiatria donde se indico
tratamiento con terapia fisica, diatermia, laser y ultrasonido sin mejorar.
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Al examen fisico se encontré un aumento de volumen de todo el tercio medio e
inferior del muslo derecho, muy doloroso a la palpacién de la cara externa, con
endurecimiento de la zona, calor local, superficie irregular y bordes imprecisos.
Existencia de adenopatias inguinales derechas. No podia realizar de modo activo ni
pasivamente la flexoextensién de la rodilla derecha y claudicacién a la marcha.

Se le realizé radiografia del fémur y de la rodilla derecha, en las cuales aparece una
extensa lesidon osteolitica con aspecto trabeculado y ruptura de la cortical a nivel
metafisodiafisario distal del fémur derecho, motivo por el cual es enviada al servicio
de tumores del Complejo Cientifico Ortopédico Internacional "Frank Pais" para su
estudio y toma de una conducta adecuada.

En los estudios hematoldgicos se encontré: hemoglobina 12,0 g/L;
eritosedimentacién 10 mm/h; fésforo 1,6 mmol/L; calcio 2,0 mmol/L; fosfatasa
alcalina 228,7 u/L; VIH negativo; serologia no reactiva.

RADIOGRAFIA

Extensa lesién osteolitica con una longitud de 16 cm, expansiva en el extremo
distal del fémur derecho, que ocupa todo el espesor del hueso. Estan tomadas la
diafisis, la metéfisis y la epifisis, no se observa dano de la superficie articular.
Existe una gran erosidon endodstica y cortical con ruptura a distintos niveles de la
lesion, que le dan un patrén en panal de abejas (con septos). La zona de transicion
es corta, bien definida y no esclerética. No existe reaccidn peridstica significativa ni
lesion de las partes blandas (Fig. 1).

A: vista anteroposterior, B: vista lateral.

Fig. 1. Radiografias preoperatorias.
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Tomografia axial computarizada (TAC): se hizo el estudio con TAC simple, monocorte
(Siemens®) se observé una extensa lesion osteolitica en el extremo distal del
fémur derecho, que media 16 cm de longitud y tomaba todo el didmetro transversal
del hueso. El patréon es destructivo, con pérdida de la cortical y gran erosion
enddstica a todo lo largo de la lesidn, lo que le da el aspecto de "panal de abejas".
La medular esta ocupada por material hiperdenso (34-36 UH). No existe lesion de
partes blandas (Fig. 2).

A: topograma anterior, B: topograma lateral, C: corte axial, D y E: reconstrucciones.

Fig. 2. Tomografia axial computarizada preoperatoria.

Survey éseo gammagréfico: intensa fijacion del radiofarmaco *°™Tc-MDP en todo el
tercio medio e inferior del fémur derecho. Resto del estudio en limites normales.

ANATOMIA PATOLOGICA

Descripcion macroscopica: la pieza estudiada esta formada por varios fragmentos
de tejidos irregulares de aspecto polilobulado, el mayor de 1,3 cm de diametro,
consistencia firme, blanco grisaceo; al corte se muestra resistente y el tejido tiene
la tendencia a disponerse de apariencia arremolinada.
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Descripcion microscopica: el tejido se dispone formando densas masas de fibras
colagenas arremolinadas rodeadas de células fusiformes de nucleos alargados
hipercromaticos situados hacia la periferia, se observan escasas mitosis y no se
evidencian mitosis atipicas (Fig. 3).

Fig. 3. Fibroma desmoplasico. Microscopia (H/E x 40)

A: vista anteroposterior, B: vista lateral.

Fig. 4. Radiografias posoperatorias.
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Diagndstico: fibroma desmoide de hueso.

Se efectud tratamiento quirdrgico que consistid en el curetaje amplio de la lesién y
su relleno con cemento quirargico (Fig. 4).

DISCUSION

El fibroma desmoplasico es considerado un fibrosarcoma de grado medio o un
tumor benigno con comportamiento agresivo.'® Es una proliferaciéon de tejido
fibroblastico que se desarrolla en las capas mas profundas de los tejidos blandos,
caracterizado por crecimiento infiltrativo de tejido fibroso con gran tendencia a la
recidiva local, pero que no hace metastasis. También es considerado como una
lesidon benigna con comportamiento local muy agresivo, porque no hace metastasis,
pero debido a su crecimiento destructivo muestra un alto nivel de recurrencia en
dependencia de la eficacia de la reseccién quirdrgica.?

El fibroma desmoplasico intradseo es un tumor miofibroblastico muy raro (alrededor
de 0,3 % de todos los tumores 6seos benignos).”® Aparece con mayor frecuencia
entre la segunda y tercera década de la vida, no existe predileccion en cuanto al
sexo, aunque Lath R'® plantea predominio del sexo femenino. El dolor y la
inflamacion son manifestaciones clinicas tipicas, aunque estas pueden ser de poca
intensidad. Los pacientes pueden tener una fractura patoldgica como sintoma de
presentacion.

Se localiza con mayor frecuencia en la regién metafisaria de los huesos largos, en la
pelvis, la mandibula, el crdneo, y rara vez afecta el esqueleto axial.!** Cuando llega
a alcanzar gran tamafio se extiende a la epifisis y a la diafisis del hueso afecto.

Desde el punto de vista radiografico aparecen lesiones osteoliticas relativamente
bien definidas a causa de su crecimiento lento, con un patrén trabeculado en forma
de burbujas o panal de abejas, a veces muestra un patron geografico. La erosién
endéstica y la limitada formacién de hueso peridstico pueden acompafarse de
expansion ésea. La zona de transicidn es corta, bien definida y no esclerédtica. No
existe reaccién peridstica significativa ni lesion de partes blandas. Pueden ser
lesiones de gran tamafio y tener comportamiento local agresivo que afecta todo el
espesor del hueso.'>1¢

En la TAC y la imagen de resonancia magnética (IRM) se aprecia mejor la lesiéon y
la imagen es mas definida. La IRM permite distinguir entre el tumor intradseo y la
médula 6sea normal, que es particularmente Gtil en la planificacién preoperatoria.’

La anatomia patoldgica se caracteriza por poseer fibroblastos abundantes con
nucleos ovoides alargados, dispersos en una matriz de coldgeno y mixoide, ausencia
de mitosis, hipercelularidad y pleomorfismo (lo que lo distingue del fibrosarcoma),
no existe, ademas, formacion de tejido osteoide. Histoldgicamente se puede
considerar como el homdlogo intradseo del tumor desmoide de las partes
blandas.? 911121517 Bajo microscopia electrdnica las células predominantes son los
miofibroblastos.?

El tratamiento del fibroma desmoplasico es muy controvertido debido a la alta tasa
de recurrencia cuando la cirugia es incompleta, aunque se puede intentar el
curetaje amplio de la cavidad con lavado de esta con nitrégeno liquido y relleno con
tejido esponjoso de banco o autdlogo; no es este tratamiento el mas efectivo. Se
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puede realizar ademas curetaje y relleno con cemento polimetimetacrilato (PMMA)
con mejores resultados, porque la elevada temperatura alcanzada por el cemento
quirdrgico contribuye a la necrosis de las paredes tumorales y por lo tanto a
disminuir las posibilidades de recidiva. Se aboga por diversos tratamientos
adyuvantes o coadyuvantes a la cirugia, como son la quimioterapia y la
radioterapia, y en los casos considerados inoperables en tratamiento Unico se
emplean medicamentos como methotrexate, vinblastina o doxorubicina en ciclos
para 2 o 3 semanas durante 1 afio. Cuando no es posible la reseccién con margen
de seguridad oncoldgica, el empleo de radioterapia puede contribuir a la
disminucién de la frecuencia de recidivas.*®10/1218-22

El tratamiento de eleccion de este tumor lo constituye la reseccién amplia en bloque
de la tumoracién,®**!* con transportacidon dsea mediante fijacién externa,
sustitucidn con injerto 6seo o cemento quirdrgico, o la insercion de prétesis
tumoral. Este tratamiento es el que garantiza la baja recurrencia y la pronta
recuperacion e incorporacion del paciente a la vida social, lo cual depende en gran
medida de la locacion de la lesidn.

El diagndstico diferencial se basa fundamentalmente en los elementos radiograficos
y anatomopatoldgicos del tumor. Entre los diagnosticos a tener en cuenta

estan: 45815

— Fibroma no osificante que es una lesion pseudotumoral caracterizada por
tejido fibroso dispuesto en remolinos con abundantes células gigantes
multinucleadas. Aunque son metafisarios son centrales, sobre todo
localizados en las rodillas y no suelen extenderse ni a la diafisis ni a la
epifisis. Son imagenes osteoliticas rodeadas de un halo escleroético sin
reaccidon peridstica. Existen evidencias de escasa cantidad de tejido fibroso
colageno y las células fusocelulares no se disponen alrededor de las fibras
sino en una trama irregular con un estroma mas laxo.

— Displasia fibrosa (DF), si bien en el fibroma desmoplasico pueden aparecer
fragmentos de hueso maduro en su interior, no existe hueso de
neoformacion, lo cual lo diferencia de la DF.

— El quiste dseo solitario (QOS) y el quiste 6seo aneurismatico (QOA) suelen
localizarse sobre todo en el tercio superior del hUmero o del fémur,
generalmente en las primeras décadas de la vida; ocasionan dolor,
evolucionan con fractura patoldgica con bastante frecuencia. Son lesiones
osteoliticas expansivas que adelgazan y abomban la cortical y en el QOS
aparece el signo de la esperma, patognomonico del quiste.

— El tumor de células gigantes (TCG) es un tumor agresivo constituido por un
tejido muy vascularizado con células fusiformes u ovoides y muchas células
gigantes multinucleadas. Es un tumor maligno de bajo grado que recidiva
con frecuencia. Aparece entre los 20 y 40 afios, mas frecuente en mujeres.
Es epifisario sobre todo a nivel de las rodillas, en las radiografias aparece
como una imagen osteolitica en pompa de jabdn con adelgazamiento y
ruptura de la cortical e invasion a partes blandas.

— Fibrosarcoma bien diferenciado de bajo grado, el cual aparece en la edad
media de la vida, es un tumor raro que afecta los huesos largos, es
metafisodiafisario. En las radiografias se observa una lesidn litica permeativa
con margenes no reactivos y es de mal prondstico. En este aparecen mitosis
atipicas, hipercelularidad, pleomorfismo, hay evidencias de invasion vascular
y de infiltracidén de las estructuras dseas adyacentes.
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