Fibromatosis Infantil Tipo Desmoide

Presentacidn de un caso
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Abstractoc

Se presenta el caso de un nifio de 11 meses, con una gran
tumoracién a nivel del térax, de crecimiento progresivo ripido
que compromete tejidos musculares, cuyo diagnéstico
histopatolégico fue de fibromatosis infantil tipo desmoide. Siendo
tratado con tamoxifeno y diclofenaco por 2 afios, con remisién
completa de su cuadro. Sin recidiva tumoral en ¢l control
tomogrifico a los 18 meses de suspender el tratamiento.
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Abstract

We present the case of eleven month old child with a great
tumor in the chest, of rapid and progressive growth that involve
muscle tissue. Its histopathologic diagnosis was infantile
(desmoid-type) fibromatosis. He was treated for two years with
tamoxifeno and diclofenaco, with complete remission. 18 months
later there is no residual tumor and no secondary effects.
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Introduccidn

Se denomina como fibromatosis infantil a tumoraciones
benignas , frecuentemente infiltrativas y con alto riesgo de
recurrencia , no metastatizantes (1,8) , habitualmente se originan
como masas solitarias profundamente situadas y pobremente
circunscritas en misculo esquelético , fascia , aponeurosis , o
periostio adyacente, que usualmente tienen crecimiento rédpido
durante las semanas 0 meses anteriores. Casi siempre la masa es
notada en los primeros 8 aiios de vida y méds comiinmente en el
primero y segundo afio después del nacimiento; sin embargo
ocurren casos tipicos en nifios mayores. Es mas comiin en varones
que en nifias (2) . No es una tumoracién muy frecuente y ocurre
en 3.5 % de los tumores de tejido fibroso y 0.03% de todas las
neoplasias.(3).

La localizacién mds comin es en miusculos de la cabeza,
cuello, hombro, brazo y muslo . En regién de cabeza y cuello los
sitios mas frecuentes son lengua , regién del maxilar inferior y
apéfisis mastdidea ; a medida que la lesién progresa puede crecer
alrededor de vasos y nervios (2) .

Laetiologia atin es desconocida pero se cree puede originarse
por asociactn genética (se ha visto asociacién con malformaciones
dseas muiltiples leves), traumas y hormonas (3) .Al parecer el
crecimiento de estos tumores esta influenciado por los estrégenos
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y se han encontrado receptores estrogénicos en sus células lo que
impulsé a pensar que el tratamiento antiestrogénico puede inhibir
la proliferacién posterior de las células tumorales. Los
antiflamatorios no esteroides se piensa que también son efectivos
através de su interferencia con el metabolismo de las
prostaglandinas. Histopatolégicamente es un tumor de masa firme,
mal definido de tejido blanco grisdceo que midede 1 a 10 cm. , el
tumor nunca esta encapsulado y habitualmente es extirpado junto
con porciones de misculo involucrado y grasa subcutdnea.

Microscépicamente tiene un amplio rango morfol6gico que
refleja estadios progresivos en la diferenciacién de los
fibroblastos. Se distinguen varios patrones. Primero: ¢l menos
maduro descrito como el “tipo difuso”, es el tipo mas comiin,
hallado preferentemente en nifios durante los primeros meses de
vida. Esté caracterizado por células redondas u ovales pequeiias
dispuestas al azar en un fondo mixoide. Las células son
intermedias entre células mesenquimatosas primitivas y
fibroblastos y estdn a menudo intimamente con residuos
musculares y lipocitos. La segunda forma es el “tipo
fibroblastico™ que puede mezclarse con el tipo difuso y que estd
compuesta por fibroblastos arreglados en conjuntos y fasciculos.

Es también encontrada dentro del miisculo origindndose en
el endomysium o epimysium o en algunos casos en las fascias o
aponeurosis. Es muy celular y dificil de distinguir del fibrosar-
coma infantil {tipo agresivo). En la tercera forma hay menos
células y mds coldgeno, es el “tipo desmoide” virtualmente
indistinguibles de Ias formas adultas de fibromatosis. Ocurren en
niitos mayores de 5 afios y su comportamiento es similar a la
forma adulta de fibromatosis. (2-7-8). Osificacién secundaria es
vista ocasionalmente.

A simple vista la fibromatosis desmoide, aparece firme y
fuertemente colagenizada; es densa, dura, flexible y blanca
grisdcea; aparece en forma de masa unicéntrica mal delimitada e
infiltra tanto a los msculos como tendones cdpsulas articulares,
tejido celular subcutdneo y muy raramente invade hueso. Puede
crecer con gran rapidez y de modo longitudinal a lo largo de los
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planos musculares hasta alcanzar dimensiones considerables y
con frecuencia restringe el movimiento articular aunque la
evolucién natural de las lesiones no tratadas suele consistir en un
crecimiento lento con invasién de las estructuras contiguas.

La agresividad es similar a la de un fibrosarcoma maligno
por lo que algunos expertos opinan que puede ser un fibrosar-
coma de bajo grado que ha perdido su potencial de dar metdstasis
mientras que otros plantean que la diseminacion metastdsica debe
ser interpretada como una confusién con un sarcoma de bajo
grado.

El examen radiolégico simplemente muestra una masa de
tejido blando que a veces se asocia con huesos deformados (3-4).
No aparece calcificada y tiene mayor densidad que el misculo
normal. Se¢ observa con facilidad en la ventana de tejido blando
del rastreo TC y mediante la IRM se puede lograr una imagen
quirdrgica mas exacta.

El diagnéstico diferencial se realiza con diversos tipos de
tumores de masa solida como fibrosarcoma infantil, sarcoma de
Ewing, neurcblastoma, osteosarcoma, linfoma .

El tratamiento es la escision total , a menudo extremadamente
dificil y en algunos casos puede ser imposible no comprometer la
funcidn de Srganos vitales . hasta ahora no hay informacidn en
cuanto & tener respuesta a la radioterapia pero se considera que
puede ser efectiva para prevenir recurrencia local en pacientes
con médrgen quirdrgico positivo o en recidiva . Algunos autores
consideran que no debe usarse porque hay una mayor frecuencia
de transformacién maligna de los tejidos irradiados (4} ; la
quimioterapia se utiliza en tumores no resecables y en aquellos
pacientes en progresion o recurrencia de la enfermedad .

Existen drogas asociadas como el Tamoxifeno que es una
droga antiestrogénica, antiangiogénica, que inhibe la proliferacién
de células tumorales, s¢ asocia su accién a los AINES que son
efectivos en interferir el metabolismo de las postraglandinas (5-
6).

Se ha descrito ademaés en la literatura algunas drogas como
la testolactona, indometacina 4cido ascérbico, progesterona, e
interferon alfa mas tretionin como tratamientc para la regresién
de la tumoracidén . Ademas se ha usado la braquiterapia o
radioterapia intersticial, ha sido utilizada a nivel mundial con
resultados exitosos pero existen escasas experiencias con esta
técnica.

Caso Clinico

Masculino de 11 meses, transferido de SOLCA Portoviejo
el 28/08/97, por presentar tumoracién de dos meses de evolucién
en regién infraclavicular izquierda, de aproximadamente 3 ¢m
de didmetro de consistencia dura, fija, no dolorosa, que fue
aumentando de tamaiio hasta alcanzar 6 cm de diametro, sin otra
sintomatologia. TAC de térax muestra masa de tejido blando de
5.2 cm x 2.8 cm a nivel de regién superior izquierda del térax
que involucra miisculos pectorales, respetando vasos axilares,
estructuras éseas (primero y segundo arcos costales), pleura,
mediastino y pulmones. Examenes de Laboratorio incluyendo
biometrfa hemdtica, LLDH, urea, creatinina y otros bioguimicos
son normales. El estudio histopatolégico de la tumoracién reporta
fibromatosis infantil tipo desmoide.

Octubre 16/97 considerando la extension del tumor se estima
que la exceresis quirdrgica es irrealizable al igual que la
radioterapia por lo que se decide manejar con Tamoxifeno 2 mg/

kg/dia y Diclofenaco 3 mg/ kg/dia TID, completando dos afios de
tratamiento.

Julio 23/01 1a TAC de tdrax de control muestra que la tumoracién
ha desaparecido y la radiografia de térax es normal.

Discusién

Los pocos conocimientos existentes acerca de este tema, el
enigma de su etiologia y lo controversial de su tratamiento son,
entre otros, los factores que nos impulsaron a presentar este caso.

La fibromatosis infantil en edad pedidtrica son neoplasias
benignas raras, que a pesar de ser infiltrativas e invasivas no
producen metdstasis, en la mayoria de los pacientes se presentan
como masas solitarias, el diagndstico es histopatolégico y 1a TAC
juega un papel importante en cuanto a definir la extensién e
infiltracion de la tumoracion. Nuestro caso se tratd de un lactante
mayor que presentd un patrén de fibromatosis desmoide , muy
similar al tipo agresivo que se ve en adultos, que por la extensién
se consideré como irresecable puesto que comprometia toda el
drea del tdrax anterior izquierdo, por lo que se decidié utilizar el
Tamoxifeno como medicacién antiangiogénica y Diclofenaco.
No hay muchos estudios que indiquen los efectos secundarios en
nifios por el uso a largo plazo del Tamoxifeno y el Diclofenaco.
Nuestro paciente al momento se encuentra sin actividad tumoral
y aparentemente no presenta complicaciones relacionadas a su
tratamiento.
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