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Fibromatosis musculoaponeuroética agresiva:
presentacion de un caso

Muscleneuropatic agressive fibromatosis:
a case presentation

Cristian Pulido-Medina' Bibiana Matilde Bernal-Gomez?,
Daniela Jimenez-Pefia®, Leonel Vega-Useche*

Resumen

Paciente masculino de 40 afios, consulta por dolor en regién glitea izquierda, asociado a masa
de crecimiento progresivo; inicialmente valorado por ortopedia, donde le realizan radiografia
y gammagrafia sin diagndstico definitivo; revalorado por ortopedia y traumatologia, luego de
resonancia magnética y biopsia del ghiteo comprometido se diagnostica fibromatosis gliitea, la
cual fue tratada con una reseccion del tejido invasivo y posteriormente radioterapia complemen-
taria con acelerador lineal. Conclusion: Los tumores desmoides son infrecuentes y representan
0,03 % de todas las neoplasias y < 3 % de todos los tumores de tejidos; la cirugia ha sido tra-
dicionalmente el pilar terapéutico debido a la variabilidad en el curso clinico y la importancia
del sitio involucrado se asocia al tratamiento y aplicacién de radioterapia.

Palabras clave: Fibromatosis agresiva, tumor desmoide, biopsia, radioterapia

Abstract

40 year old male patient complains about pain in left gluteal region, associated with progressive
growing mass; initially valued by orthopedics, which performed x-ray scan and gammagraphy
without a definitive diagnosis. He was reassessed by orthopedics and traumatology, through
magnetic resonance imaging and biopsy of the committed gluteal, and was diagnosed with glu-
teal fibromatosis, which was treated with invasive tissue resection and subsequently additional
accelerator radiotherapy.
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FIBROMATOSIS MUSCULOAPONEUROTICA AGRESIVA: PRESENTACION DE UN CASO

Conclusions: Desmoid tumors are rare and account for 0.03 % of all malignancies and <3 % of
all tumors of tissues. Surgery has traditionally been the therapeutic mainstay due to variability
in the clinical course and importance of the site of involvement is associated with the treatment

and application of radiation therapy.
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INTRODUCCION

La fibromatosis muisculo aponeurdtica agresiva,
es un tumor monoclonal de tejidos blandos poco
frecuente, procedentes de tejido conjuntivo,
musculo, fascia y estructuras aponeuréticas (1,
2). Se caracterizan por presentaciones clinicas,
localizaciones anatémicas y comportamientos
biologicos muy variables, por lo que se requiere
un tratamiento individualizado. La patogénesis
delafibromatosisnoseentiende completamente;
porlogeneral ocurreentrelos 15y 60afios, peroes
masfrecuenteenadultosjévenesy predominante
en mujeres; puede ser observado en casi todas
las partes del cuerpo, e involucra extremidades,
el tronco y la cavidad abdominal. Este tipo de
tumor, a pesar de exhibir caracteristicas de creci-
miento infiltrantes tales como fibrosarcoma, no
hace metastasis. Se dividen en dos: superficial
(fascial), de crecimientolentoy tamafio pequerio,
originado en la fascia o aponeurosis y profunda
(musculo aponeurética), de comportamiento
agresivo y tamafio mds grande y con una alta
tasa de recidiva (3, 4). La gran mayoria de estas
entidades tienen una incidencia baja en la pobla-
cién general segtin la Organizaciéon Mundial de
la Salud (OMS), se considera que representan el
0,03 % de todas las neoplasias y el 3 % de todos
los tumores de tejidos blandos (5).

CASO CLINICO

Paciente de 40 afios de sexo masculino, sin an-
tecedentes de importancia, quien inicialmente
consulté por dolor a la sedestacion, subir esca-
leras, y con evolucién progresiva de limitacion
parala marcha, tratado inicialmente como una
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tendinitis, con fisioterapia sinmejoria visible
por persistencia de sintomatologia. Luego
de un afo decide asistir a ortopedia, por
continuidad de su cuadro clinico; el médi-
co realiza un examen fisico sin encontrar
alteraciones mayores, por lo cual decide
ordenar la toma una gammagrafia 6sea de
tres fases, con reporte de dreas de hipercap-
tacion en multiples articulaciones, dando
como diagndstico enfermedad inflamatoria
poliarticular simétrica.

Conesediagndstico se remite a unaconsulta
especializada de medicina de rehabilitacion
y fisiatria donde se revalora al paciente, y en
examen fisico se observa crecimiento de una
tumoraciénenlaregion gliteaizquierdaaso-
ciada a pérdida de la movilidad, por lo que
sesolicitaradiografia de pelvis y resonancia
magnéticanuclear delazona comprometida.
En un control a los 3 meses con ortopedia,
el paciente ingresa a la consulta con marcha
de Trendelemburg, a la vez que continta el
crecimiento delamasa glitea. Se observaron
reportes de laradiografia de pelvis (figura 1
A-B), los cuales son normales, mientras que
la resonancia pélvica muestra masa difusa
a nivel del glateo izquierdo, al parecer sin
compromiso de érganos vitales. Finalmen-
te se redirige a ortopedia oncoldgica para
valoracion, donde deciden programar una
reseccion de la masa més biopsia abierta, en
la cual se encuentra una masa en la regién
glitea, adherida a planos profundos mus-
culares, con una extensiéon de 30 cm y de
crecimiento hacia el muslo, la cual se reseco
de manera completa pesando 670 gramos.
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El estudio anatomopatolégico de la biopsia ~ con reactividad tumoral para actina mus-
abierta es el de fibromatosis glitea aponeu-  cular especifica y negativa para receptores
rética sin signos de anaplasia (ver figura 2),  hormonales (ver figura 3).

ademads con una prueba inmunohistoquimica

Figura 1. (A) Radiografia simple anteroposterior de pelvis completa normal con hallazgos indiden-
tales de flebolito de 0.4 cm en el borde acetabular izquierdo. En la imagen (B) sin cambios notorios
a los dos anos de evolucion. Imagenes de corte transversal (C) y la longitudinal (D) tomada durante
una resonancia nuclear magnética (RNM) con gadolinio en las que se identifica evidencia del proceso
de cicatrizacion posterior a la reseccién quirtirgica de la fibromatosis.
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Figura 2. Vista panoramica de la histopatologia del caso clinico (20X tomado en microscopio con
camara Cannon Olympus UCDMA 3). En (A) Se observa un patrén organoide fibroso multicelular
sin mitosis carasteristico de la fibromatosis musculo aponeuroética, notese la compresion de algunas
estructuras vasculares y en otors cortes de husos neuromusculares, musculo esqueletico. En (B) y (C)
detalles de la compresion, expansion y cambio de la arquitectura de los tejidos periféricos
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Figura 3. Inmunohistoquimica del caso: En (A) se identifican citoplasmas tumorales reactivos para

actina musculo especifico (MSA) asi como los canales vasculares constituyentes del tumor. En (B) los

receptores estrogénicos son negativos. Imagenes de histopatologia con 400X en (C) donde se obser-

van los canales vasculares tumorales marcados con flechas que son positivos en (D) para MSA y que
nos sugieren la probable ontogenia de la célula tumoral del nervio periférico

Se decide coadyuvar el manejo con radiote-
rapia por medio de acelerador lineal durante
13 dias, con resultado final sin evidencia de
tumor. El paciente actualmente se encuentra
con mejoria notoria de su movilidad, retomé
sus actividades cotidianas y en su tltima cita
de control, no se evidenci6 signos de nueva
reproduccién tumoral.
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DISCUSION

Los tumores de tejidos blandos y en especial
la fibromatosis tienen una presentacion mas
comun entre el rango de edad entre los 26
a 45 afnos, siendo mayor en mujeres que en
hombres (6). Cualquier sintoma debe ser
explorado con profundidad, mediante una
buena historia clinica, antecedentes y un
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buen examen fisico; el dolor, la inflamacién y
la pérdida de movilidad permiten orientar el
diagnostico. En el caso presentado se observa
una fibromatosis musculo-aponeurdtica extra-
abdominal, ubicada enla region glitea en un
paciente masculino de 40 afios, que muestra
diferencias con los casos habituales, ya que
la fibromatosis extra-abdominal aparece por
lo general en espalda sobre la region escapu-
lar. Otra presentacién menos frecuente es la
fibromatosis pélvica, que afecta region glitea
y los cuddriceps, aunque en este caso también
afect6 los musculos isquiotibiales (7).

La discrepancia diagnostica es una caracte-
ristica variable, tal cual se dio en este caso,
que presenta ciertos hallazgos incidentales
en radiografias de pelvis como un flebolito
en el borde acetabular izquierdo; estos son
normales, aunque pueden indicar la pre-
sencia de tumores benignos. Es por esto que
para la identificaciéon de tumores de tejidos
blandos la toma de imégenes diagndsticas
como la tomografia computarizada (TC) y la
resonancianuclear magnética (RNM) permiten
obtener claridad diagnostica (8, 9). La cirugia
sigue siendo el tratamiento estandar para la
fibromatosis agresiva (AF); sin embargo, el
control local y la recidiva son atn el prin-
cipal obstaculo en su tratamiento. Algunos
factores asociados a la recidiva son cirugia
con presencia de residuos histolégicos (RO0),
didmetro del tumor (> 10 cm) y localizacién
en las extremidades (8-10)

Cuando las lesiones abarcan estructuras neu-
rovasculares, no es posible realizar la cirugia
con madérgenes quirtrgicos adecuados, sin
embargo, en este caso no habia estructuras
neurovasculares grandes comprometidas.
Es importante recordar que el rango de re-
currencia de este tipo de tumor oscila de un
19 a 77 %, en las series reportadas, con un
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seguimiento a 10 afios el 57 % de los tumores
sevolvid a presentar, mientras que otros estu-
dios manifiestan una recurrencia de hasta el
68 % después del manejoinicial, lo que recalca
la importancia del monitoreo constante; sin
embargo, en este caso en especial, no hubo
recurrencia (3). Laradioterapia se utiliza sobre
todo como un complemento, proporcionan-
do resultados beneficiosos especialmente en
la enfermedad recurrente (11). En cuanto a
la quimioterapia citotoxica, se reserva para
la enfermedad no susceptible de cirugia o
radiacion (12).

CONCLUSIONES

El caso presentado evidencia la importancia
del diagnoéstico oportuno de los tumores
desmoides, los cuales a pesar de ser infre-
cuentes por representar el 0,03 % de todas
las neoplasias y menos del 3 % de todos los
tumores de tejidos blandos, ademas de tener
un dificil diagnoéstico, un correcto abordaje
por parte del médico general y derivacion
oportuna a los médicos especialistas pueden
mejorar el prondstico en el tratamiento. Por
altimo, es claro que se necesitan mas series de
casos para mejorar el diagnostico temprano,
asi como encontrar asociacion causal con di-
ferentesagentes ambientales a findeimpulsar
la creaciéon de planes de salud que logren
evitar o mitigar su incidencia o progresion a
estadios de dificil tratamiento.
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