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Fibromatosis Agresiva (Tumor Desmoides)
Presentacion de un Caso y Revision Bibliografica.
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Abstracto

Paciente de 22 afios de edad que presenta una tumoracion a
nivel de la region subescapular izquierda, de tres meses de
evolucién como consecuencia de un traumatismo a quien se le
realizé una biopsia insicional cuyo reporte de anatomia
patolégica fue de Fibromatosis Agresiva.

Palabras Claves: Fibromatdsis Agresiva (Tumor Desmoides).

Abstract

This is a 22 year old patient who shows a left subescapular
tumors that appared 3 month ago after trauma. The patient had
insicional biopsy and the Patology report schows.

Key Words: Severe Fibromatosis { Tumors Desmoides)

INTRODUCCION:

Desmoides se deriva de 12 palabra griega (desmos) que significa
con forma de banda, conocido como fibromatosis agresiva, es
una lesién benigna, rara, tenazmente infiltrativa y con un alto
riego de concurrencia, no es considerada una neoplasia y no
metastatiza, El término tumor desmoide fue acuiiado por
Mueller en 1938 que hace referencia a la consistencia simil de
estas lesiones. (1,2,3,4).

También conocida como fibromatosis miisculo-aponeurdtica,
fibromatosis agresiva , fibrosarcoma de bajo grado de variedad
desmoides y fibrosarcoma desmoplastico. (1).

Histolégicamente se lo sitda en la interfase entre la proliferacidn
exuberante benigna y un fibrosarcoma de bajo grado, que se
origina en el tejido conectivo de soporte y en las aponeurosis del
miisculo esquelético. (2).

La fibromatosis a sido dividida en 2 grupos de acuerdo a su
localizacion anatémica: Superficial es de crecimiento lento, de
pequefio tamaiio, la cual comienza en la fascia subcutinea mds
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frecuente en las regiones palmar y plantar y la profunda es de
crecimiento rdpido y agresivo, de gran tamario, con alta tasa de
recidivas, que generalmente invade las estructuras misculo-
aponeurdticas, y estas dltimas dan a lugar a los tumores
desmoides. (2,4).

El tumor desmoides ocurre frecuentemente en mujeres en
relacién 2:1, en adultos jovenes de 15-75 afios, con una edad
media de 39 afios de edad, el 85% al 95% estdn relacionados
con la poliposis familiar adenomatosa (FAP).estos se localizan
principalmente a nivel de la pared abdominal y el resto en ¢l
mesenterio y intestino delgado. (3.4).

Las investigaciones sobre su etiologia, esta es desconocida, se la
suele asociar a trastornos genéticos especificamente ubicado a
nivel del cromosoma 5, brazo largo el cual se lo relaciona con la
Sindrome de Gardner (FAP}, alteracién del Gen APC
(Adenomatosis polyposis coli)  traumatismo, embarazos
recientes  (post-gestacional), trastornos  hormonales
principalmente de estrégenos. (1,4,6).

Macroscdpicamente se¢ presenta como un tumor de aspecto
blanco, grisdceo de consistencia firme y eldstica, que tienen
mérgenes mal definidos, no poseen cédpsulas e infiltran planos
musculares y fascias. (1,7).

Histolégicamente se caracteriza por la presencia de fibroblastos
maduros entrelazados a nivel de tejido conectivo, mitosis
atipicas y escasa celularidad. (4,7).
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HISTORIA CLINICA

Paciente de 22 afios de edad que presenta un traumatismo hace 3
meses aproximadamente y posteriormente la presentacién de una
tumoracién a nivel de la regién subescapular izquierda que se
extiende hasta el hueco axilar que presenta dolor localizado de
moderada intensidad con limitacién para realizar movimientos
de extensién y abduccién.

Exdimen Fisico: Térax, simétrico, presencia de umoracién de
8cm aproximadamente en la regién subescapular izquierda de
consistencia dura, fija, dolorosa, adherida a piel y planos
profundos que se extrende hasta regidn axilar y parila costal
izquierda.

Eximen de Gabinete y Laboratorio.
Resultados de laboratorio dentro de los pardmetros normales.

Ecografia de partes blandas presencia de una masa de tejidos a
nivel de hueco axilar que no compromete estructuras vasculares.

TAC de Térax: Formacién de densidad de tejido en regién
axilar izquierda que hace cuerpc con el misculo subescapular
izquierdo desplazando anteriormente los vasos axilares, no se
observa afeccidn a regidn escapular como parrilla costal. Fig.1A,
Fig 1B
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Se realiza biopsia insicional de tumoracién en regién
subescapular izquierda cuyo resultado fue de Fibromatosis
agresiva, por lo que fue sometida nuevamente a una exéresis
amplia observdndose que la tumoraci6n se extendia a nivel de la
regién del borde infraescapular izquierda, parte de la parrilla
costal, regién axilar, tumoracién de 10 cm aproximadamente, de
consistencia sélida con infiltracién a planos musculares poco
moévil.

El reporte de anatomia patolégica fue de fibrosarcoma agresivo
fragmentado, de consistencia cauchosa, blanquecina, constituido
por células fusiformes, dispuesto en patrdn verticulado,
citoplasma alargado, eosindfilos, nicleos alargados, mitosis
atipicas una x campo Fig (2B} , que infiltra misculo estriado,
con bordes profundos comprometidos de tumor a nivel del borde
subescapular, en la piel presencia de infiltrado inflamatorio
linfocitario superficial perivascular. Fig (2A)

Postoperatorio, cicatriz en perfecto estado y mejor movilidad
del miembro afecto y actualmente inicia tratamiento con
tamoxifeno 20 mg dia durante tres meses mds AINES COX 2
(rofecoxib) 50 mg dia.

DISCUSION:

Los tumores desmoides son raros se presentan como una lesién
de lento crecimiento y de extensién y los sintomas dependen del
sitioc de localizacién, principalmente a nivel del hombro,
musculos rectos del abdomen, oblicue mayor asi como también
a nivel del pie, tobillo y mano que causan atrofia en algunas
ocasiones. (1,4,10).

El dolor es el sintoma mds caracteristico cuando comprometen
componentes neurovasculares, parestesias, deformidad del
érgano del aparato afecto. El diagndstico se realiza mediante
biopsia incisionales con ayuda de exdmenes de gabinete como
ecografia, TAC y RM. (4,5,6).

La anatomia patolégica es la confirmatoria para el diagndstico
que se caracteriza por la presencia de fibroblastos entrelazados
bien diferenciados de tamafio y de forma uniformes, y de
miofibroblastos, estos fibroblastos infiltran los tejidos normales
que rodean al tumor y con abundante matriz coldgena, ia mitosis
son inusuales y la celularidad es baja y constituye de manera
predominante a un tumor estromal lo que lo diferencia de los
sarcomas y de los fibrosarcomas de bajo grado. (4,7).

También se realiza estudio inmunohistogquimico con {Vimentina,
Actina, Desmina, S-100, CD 34, CD 68,Citokeratina. (4).

El diagnéstico diferencial se lo debe realizar con
Leiomisarcomas, tumores malignos de las vias nerviosas
periféricas ambos de bajo grado. (4.5).

El tratamiento es quirtrgico con el objeto de resecar totalmente
la tumoracién con bordes libre de tumor, con el fin de evitar
recidivas en un lapso de 2 afios, ademds de la utilizacién de la
radioterapia post-operatoria que es una via efectiva para prevenir
la recurrencia local en los resultados de bordes comprometidos
o ¢n los irresecables, la cual produce un control en un 80% de
los pacientes con dosis de 60 cGy, en seis semanas, pero existe
controversia por que en los tejidos residuales irradiados se
pueden convertir en sarcomas por efecto de la radiacién, asi
como también efectos contralaterales como necrosis de los
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tejidos blandos, fibrosis, ulceras, fistulas y en ocasiones
obstrucciones intestinales. (1,2,11).

También se han descrito pocos resuitados satisfactorios con
braquiterapia, radioterapia asociado con quimioterapia
(Dacarbazina, doxorrubicina, vincristina, adriamicina)
moduladores del cAMP, tamoxifeno, asi como el uso de
indometacina y dcido ascérbico, testolactona, clorotiazida,
progesterona e interferén alpha con y sin tretinoin. (10,11,12).

CONCLUSION:

Los tumores desmoides o fibromatosis agresiva son
extremadamente raros que se presentan en adultos jévenes, son
de crecimiento lento pueden producir deformacién y limitacién
de los movimientos de acuerdo al 6rgano o aparato afecto.

El diagndstico se realiza por medio de histopatologia por Ia
presencia de fibroblastos maduros, escasas mitosis, celularidad
baja y el tratamiento especffico es quinirgico con la reseccién
completa del tumor sin bordes comprometidos, pero existen
tratamientos alternativos pero poco satisfactorio como el uso de
quimioterapia y radioterapia.

El pronéstico depende de la edad, de la reseccién macroscépica
incompleta, ausencia de radiacién post-operatoria y de tumor
recurrente.
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