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TUMOR DESMOIDE 

PRESENTACION DE CUATRO CASOS Y REVISION DE LA LITERATURA. 

El tumor desmoide es una tumoraci6n ra1·a. Se ropol. tan­

cuatro casos en regi6n glutea manejados por el servicio de -

Ortopedia del Hospital Infantil de M6xico Federico Gdmez, -­

los cuales presentar6n recurrencia a pesar de cirug1a radi-­

cal adecuada. 



I N T R o o u e e I o N 

El tumor desmoide es una neoplasia constituida por la­

proliferaci6n de fibroblastos y productos biosint6ticos (co­

llgena). no metastatizante, localmente invasiva que prov.i.ene 

de tejidos musculoaponeur6ticos y puede infiltrar los teji-­

dos adyacentes. 1 ' 2 Se describi6 por primera vez en la pared­

abdominal de mujeres con antecedente de parto o cirug!a abdg 

minal previa, por Me. Farlcne. 3 

Los sitios mls frecuentes de localizaci6n son los mGs-

culos rectos anteriores y oblicuos del abdomen, pero puede -

presentarse en cualquier parte del organismo donde exist~ t~ 

jido muscular. 

Se reporta una frecuencia de 2.4 a 4.J casos por -

1,000 000 de habitantes por año. 4 Es mSs frecuente en mujeres 

j6venes con antecedentes de parto. Algunos autores lo relaci2 

nan estrechamente con esta Gltima condición. 

El tumor desmoide aparece lentamente, infiltra y des-­

truye las fribras musculares siguiendo la direcci6n de los -

haces musculares y los planos de la fascia y tejidos de me-­

nor resistencia. 213 Se adhiere al periostio de los huesos 

p6lvicos y al ligamento de Poupart, y en algunos casos ha en 
centrado que se adhiere al recto y al sigmoides. 3 

Es un tumor no capsulado que se considera beni.gno hi_!! 
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tol6gicamente, pero que cl6nicamente puede Comportarse como­

maligno, al infiltrar tejidos profundos y recidivar locamen­

te deepu~s de la extirpaci6n quirúrgica lo que indicaría lo­

dificul de la excisi6n completa en la mayor1a de las ocasio-

nes. 

La edad de prescntaci6n es desde recien nacidos a los-

l~ años con promedio de 11 mescs, 5 

El 74\ de los casos de tumor desmoide se presentan co­

mo tumor solitario, y 26\ de los casos como tumor multiple. 5 

Su diferenciaci6n con el fibrosarcoma es que no da me­

tAstasis. 
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ETIOLOGIA 

Se han postulado varias teor!as para explicarlo: 

Bochar y Pack han sugerido la relaci6n de factores hormonales 

con el tumor desmoide, citando como evidencia la asociaci6n 

frecuente de este tumor con el embarazo y las observaciones 

de que existe regrcsi5n despues de radiot~rapia a ovarios. -­

Otros factores que apoyan esta teor!a son: regresi6n espont~­

nea al iniciar la menarqu!a y menopausia reportada por Strode 

en 1954; Lundh en 1963 y Cady en 1985, y señalan la mayor fr~ 

cuencia en mujeres en edad f~rtil, cuando existe dominancia -

estrog~nica. 2 

Antecedentes de traumatismo.- Se reportan antecedentes 

en aproximadamente 50% de los casos, en los cuales se ha sug~ 

rido la existencia de un hematoma con el subsiguiente desarr~ 

llo de tumor2.' 6•9•13 Asimismo se ha observado una mayor frecue!l 

cia posterior a cirug!a. 8 

Or!gen en una reacci6n hormonal.- Se han considerado --

como enfermedad autoinrnune ya que este tumor representa una -

reacci6n fibrobl~stica no autolimitada a un traumatismo del 

mGsculo, existiendo en ocasiones agregaci6n de tejido linfoi­

de en las m~rgenes del tumor, pero faltaría demostrar la pre­

sencia de anticuerpos antimGsculo y/o gamaglobulinas en el -­

sitio del tumor. 2 •7 • 13 

Reitamo y cols, lo han asociado a herencia autos6mica -

dominate, pero no se ha podido dornostrar. 4 
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Gonzlílez reporta un· caso de tum_or. desmoide posterior a colo-­

caci6n de v4.lvula ventr:t.c::u.lo-p~~i~oneal. a· 

rus. 

hardy lo ha relacionado ·con,>Virus sObre todo retrovi- -
13 

La etiolog!a del· t~C:~ :desmoi~e no _ha sido· esclarecida 

satisfactoriamente. con~-i~~~'Í\ndose ·.aGO oscura. 
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CLASIFICACION1 

La clasificaci6n original fue hecha por Stout en 1954 6 

quien clasifica a las fibromatosis en1 

1.- Fibrosarcoma diferenciado. 

2.- Fibromatosis cong~nita generalizada. 

3.- Fibromatosis muscular difusa. 

4.- Fibroma aponeur6tico juvenil. 

s.- Fibromatosis desmoide, 

6.- Fibromatosis palmar y plantar. 

7.- Queloide. 
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En 1915 Denher6 las clasifica en: 

JUVENIL: 

1.- Fibroma cong6nito. 

2.- Fibroma tos is congtinita generalizada. 

3.- Tumor fibroso digital de Reye. 

4.- Hamartoma fibroso. 

5.- Fibroma tos is infantil difusa 

6.- Fibroma aponeur6tico juvenil. 

1.- Fibromatosis hialina mGltiple juvenil. 

8.- Tort1colis. 

9.- Fibromatosis juvenil. 

10.- Fibromatosis no clasificada. 

ADULTO: 

1.- Fibroma desmoide m6sculoaponeurotico. 

2.- Tumor fibrohistiocttico benigno de la piel. 
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CARACTERISTICAS PATOLOGICASi 

Macroscopicamente: 

Se presenta como una tumoraci6n invasiva, circunscrita 

de tejido blanquecino denso, con superficie que muestra al -

corte bandas o fasciculos entrelazados que le dan aspecto r~ 

ticular. No tiene c6psula, raramente se pueden observar pe-­

queños focos de degeneraci6n en el centro de grandes lesio-­

nesl, 3, 5, 6111, 12 

Casi siempre es Gnico y unilateral, puede ser redondo­

u ovalado. Su tamaño varía des~e 5 a 20 cms, existiendo un -

reporte de Rokinstansky de un tumor con peso de 17,000 Kgs. 3 

Presenta vascularizaci6n pobre. 

Existen tres características que ayudan a diferenciar-

lo del fibroma: 

1.- Localizaci6n y relaciones con el sistema musculoaponeur2 

tico. 

2.- Desarrollo difuso sin encapsulaci6n. 

J.- Compromiso de fibras musculares. 

Microscopicarnente: 

Est6 compuesto por fibroblastos bien diferenciados de!!, 

tro de un estroma fibroso, tiene apariencia muy uniforme y -

se asocia a producci6n de col§gena. 3112114 Al borde de la l~ 

si6n puede englobar mGsculo estriado, que da como resultado-
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c§lulas gigantes, que son en realidad fibras musculares atr& 

ficas con condensaci6n del sarcolema nuclear. 2 

Existen inclusiones intracitoplAsmicas las cuales estan 

compuestas por microfilamentos que son continuaci6n del cito­

plasma.15•16 

La diferenciaci6n con el fibrosarcoma se hace por me-­

dio de tinciones de plata en donde se observan fibroblastos­

y fibrillas entrecruzadas. 
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DIAGNOSTICO: 

Se realiza por medio de la cl!nica: por el sitio de 12. 

calizaci6n y en ocasiones hallazgo accidental de una masa d.!! 

ra, dolorosa al inicio, de crecimiento lento, sin cambios 1.2. 

cales de temperatura o color. 1-3 

SegQn Michael y cole, se presenta dolor en el 34% de -

los casos, tumoraci6n en el 100%, dismir.uci6n de la motil!--

fad en el 81 y alteraciones neurol6gicas en el 4.5% de los -

casos. 

cuando afecta la regi6n qlutea se debe realizar urogr~ 

f!a excretora y tacto rectal para descartar invasi6n a recto 

y/6 vejiga, o bien compresi6n de vias urinarias. 

Segan Glassier y cols el ultrasonido de alta resolu- -

ci6n es diagn6stico espec!fico en 40% de los casos, Gtil en­

e! 58% y erroneo solo en el 2% de los diagn6sticos de tumor~ 

ci6n". 

Las radiografías de huesos largos s6n importantes ya -

que se ha reportado invasi6n a estas estructuras. 18- 2º 
El di4gnostico definitivo se realiza por histopatolog!a, por 

medio de biopsia directa. 21 
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TRATAMIENTOt 

El tratamiento ideal es la extirpaci6n completa y radi 

cal del tumor, la cual debe realizarse cuidadosamente ya que 

la recurrencia es hasta en un 50% de los caaos.1-3 ,11, 22-27_ 

En la serie de Reus y Bartelink se reporta una buena reepue_!. 

ta a la radioterapia siendo reservada para casos inoperables, 

mostrando que 19 de 21 pacientes estuvier6n libres de tumor-

por un periodo de 5 años, y se circunscribe este, para hacer 

rn&s f&cil la ciru9ta. 28 

Con una buena t6cnica de radioterapia se eliminan los-

efectos secundarios, entre los cuales podemos mencionar a la 

anquilosis, edema y fibrosis. 

Asead recomienda radiaci6n ionizante aplicada a corta­

distancia del area a tratar, reportando curaci6n en 12 de 14 

pacientes, En su serie no encontr6 recidiva en seguimientos­

de 4 a 6 años. 29 

Como tratamiento preoperatorio Ayala y cols, an 198611 

y Raney en 198730 , recomiendan el usos de quimioterapia a b~ 

se de adriamicina 5 (dimetiltriazeno) imidazole 4 R carboxa-

mida, y a1timamente se ha recomendado una combinaci6n de via 

cristina~ actinomicina d y ciclofosfamida, Este tratamiento­

también es recomendado en aquellos casos inoperables 6 en e~ 

so de tumor en cabeza y cuello. 
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Se ha recomendado como txatamiento·paliativo con pra-­

gesterona testosterona y corticoesteroida·s. 

Jenkina en 19 86 reporta un c~so d: ~e~-iai6it espontanea 

con seguimiento a 14 años, no presentando recldiva. 31 

CASO CLINICO I l. 

SCN. Reg. Hosp.t 403762. 

Eaolar masculino de seia añoa seis meees de edad, sin AHF ni 

APNoP de importancia. 

Ingresa al servicio de Ortopedia del H.I.M. por presentar t~ 

moraci6n en regi6n de 9lutco izquierdo, progresiva, de hasta 

26 cms, acompañándose de astenia, adinamia y disminución de-

peso. de 8 meses de evoluci6n. Exploraci6n f1sica: turnara- -

ci6n dura, no dolorosa, lisa, de 22 x 29 cma. con red venosa 

colateral en su superficie, en glutea izquierdo, con limita­

ción de movimientos de cadera y tendencia al varus. marcha -

claudicante a expensas de miembro inferior izquierdo. 

El 24 de julio de 1968 se practica biopsia diagnosticán 

dose Tumor Desmoide extraabdominal en regi6n glutea izquier­

da. 

Ex4menes de laboratorio: BH, QS, EGO y fosfataaa alcalina. 

normales. Estudios de gabinete: RX de torax normal, cistoqr~ 

f1a normal, urografta excretora con desplazamiento de la ve­

jiga a la derecha. El 19 de agosto de 1968 1 a orto<¡rafia con -

desplazamiento d ela arteria iliaca izquierda cotiloidea. El 
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22-ago-68 se practic6 resecci6n completa de la tumoraci6n, -

en fosa iliaca externa y escotadura ciatica. 

Ingresa nuevamente el 23-jun-10 por presentar tumoraci6n en­

gluteo izquierdo, de 8 x 4 cms, de evoluci6n lenta, lisa, -­

uniforme, adherida a planos profundos pero no a piel. Es - -

reintervenido el 20-ago-10 reportándose en el estudio histo­

patol6gico Tumo~ Desmoide Extraabdominal. 

Las Rx. de pelvis muestran zonas osteoliticas y osteobl!sti­

cas a nivel de iliaco izquierdo. 

Vuelve a ingresar el 6-abr-72 con tumoración de S meses de -

evoluciOn en región glutea izquierda de 4 x 4 cms. dura, mo­

vil, con basculaciOn p~lvica a la izquierda, no encontrándo­

se alteraciones en los exámenes de laboratorio y gabinete. 

El paciente fuA controlado por la consulta externa de Ortop~ 

dia y debido a cambio de domicilio se perdi6 la pista del -­

mismo. 
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CASO CLINICO t 2 

M.M.R. Reg. Hosp. : 628829 

Preesoclar masculino de 3 años de edad. sin AHF ni APNoP de­

importancia. Ingresa al servicio de Ortopedia del H.I.M. por 

presentar tumoraci6n en gluteo derecho, progresiva, hasta --

13 cms, posterior a inyecci6n intramuscular, no dolorosa sin 

acompañarse de otros datos clinicos. 

Exploraci6n fisica: tumoración en gluteo derecho de 13 x 5-

cms, no dolorosa, no desplazable, con red venosa colateral,­

dura, lisa que dificulta en grado minimo la deambulaci6n. 

Ex~enes de laboratorio: BH, QS, EGo y fosfatasa alcalina 

normales. Estudios de gabinete: Rx. de torax, urografia ex-­

cretora, ultrasonido pélvico abdominal y Rx. de pelvis norm~ 

les. 

El 13-mar-84 se interviene quirúrgicamente encontrando turno­

raci6n de 1 x 10 cms, que destruye la musculatura y d~splaza 

al nervio ciatico sin incluirlo. El reporte histopatol6gico­

reporta Turnad Desmoide ExtraabdominalEl 21-abr-86 ingresa -­

nuevamente por presentar tumoración glutea derecha de 2 me-­

ses de evoluci6n, pequeña, dura, lisa, dolorosa, progresiva, 

hasta alcanzar todo el gluteo derecho. Neurológico negativo. 

El 15-may-86se rcinterviene encontrando tumoraci6n adherida­

ª la escotadura ciatica, la cual invade, destruye y distor-­

ciona la masa muscular. Localizándose su orig~n en el nervio 
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ciatico mayor e incluyendolo se reseca en bloque con la por­

ci6n del ciatico. 

El 3-jul-86 se practica anastomosis termino-terminal del ci~ 

tico, colocandose aparato de yeso pelvicopod&lico, 

El 25-nov-86 se practica electromiograf!a reportando datos -

de lesi6n de neurona motora inferior del nervio ci&tico ma-­

yor derecho. 

La evoluci6n es satisfactoria, sin recidiva hasta la actual! 

dad. 

La marcha con aparato de yeso es satisfactoria, y sin apara­

to de yeso muestra pie derecho p6ndulo y recurvatum de la r2 

di1la derecha del miembro inferior derecho. 
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CASO CLINICO 1 3 

S.N.A. Reg. Hosp.: 603327 

Escolar masculino de diez años de edad. Sin AHF ni APNoP de­

importancia para el padecimeinto actual. 

Ingresa al servicio de Ortopedia del H.I.M. por presentar tB 

moraci6n en gluteo derecho de 6 meses de evoluci6n, dura, l! 

ea posterior a inyecci6n intramuscular, progresiva, levemen­

te dolorosa. 

Exploraci6n f!sica: tumoraci6n en gluteo derecho, dura, lisa 

con red venosa colateral, de 3.5 cms fija. Se opera el 10- -

nov-83 encontrando turnoraci6n en cuadrante superoexterno de­

gluteo derecho, blanquecina, fibrosa de 3 crns 1 que se reseca 

en eu totalidad. Reportdndosc en ol estudio histopatol6gico­

Tumor Desmoide Extraabdominal. 

Estudios de laboratorio BH 1 QS, EGO y fosfatasa alcalina no~ 

males. Estudios de gabinete: Rx. de torax y urograf!a excre­

tora normales. Rx. de pélvis con osteol!sis de iliaco dere-­

cho. 

El 24-nov-87 reingresa por tumoraci6n de 1 año de evoluci6n, 

dura, lisa, fija, acompañ§ndose de pérdida de peso y ataque -

al estado general discreto. 

El 7-oct-87 se reinterviene, encontrando tumoraci6n adherida 

hasta la cresta iliaca posterior, respetando los m6sculos r2 

tadores internos y gluteo mayor. Se reseca en su totalidad. 
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Actualmente sin recidiva de tumor. Marcha claudicante discr2 

ta a expensas del meimbro pélvico derecho, discreta disminu­

ci6n de fuerza muscular y de la abducci6n de cadera derecha. 

CASO CLINICO # 4 

ALIT. Reg, Hosp.; 652975 

Escolar femenino de siete años de edad. Sin AHF ni A~NoP de­

importancia. Inqresa nl servicio de ortopedia del H.I.M. por 

presentar tumoraci5n en gluteo izquierdo, de 18 meses de ev~ 

luci6n, progresiva de 10 cms, dura c::on dolor l.e'le, móvil. 

Exploraci6n fisica: tumoraci6n en gluteo izquierdo de 10 cms. 

dura, lisa, con red venosa colateral, levemente dolorosa a -

la palpaci6n. Estudios de laboratorio: BH, OS y EGO normales, 

Estudios de gabinete: Rx. de torax y urografta excretora nor­

males. Radiograf!a de p~lvis dentro de limites normales. 

En rnay-88 se practica biopsia reportándose Tumor Desmoide ~x­

traabdominal. 

El 16-ago-88 se interviene quirúrgicamente encontrando tumor~ 

citín con multiples adherencias a planos adyacente~, blanquee_!. 

na con zonas de color vinoso y necrosis. Se reseca totalmen~ 

te, 

Actualmente sin evidencia de recidiva de tumor. 
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RESULTADOS: 

Las caracter!sticas de los pacientes eatuvier6n de - -

acuerdo a lo señalado por Michael y cole., encontrando tum2,_ 

raci6n en un 1001, dolor leve en un soi, alteraciones neuro-

l69icas en el 25\, y disminuci6n de la motilidad en 75\ de -

loe casos (cuadro # 11 • 

nentro de los exSmenes de laboratorio; Bh, os, EGO y fosfat~ 

aa alcalina estuvier6n normales en el 100% de los casos. 

(Cuadro 11 2). 

Los exámenes de gabinetes mostrar6n alteraciones en las ra--

diograftas de p~lvis, mostrando lesiones osteolittcaa en 2 -

pacientes (50\) • La Orograf!a excretora fu~ normal en 3 ca--

sos, y anormal, por desplazamiento vesical en un paciente --

(25'6). 

Se practicó aortoqraf1a en un paciente report~ndose despla-­

zamiento de la arteria iliaca i2quierda a la derecha. 

(cuadro # J 1. 

En los cuatro pacientes se ~ealiz6 estudio histopatol& 

gico, reportándose en los 4 casos Tumor Desmoide ExtraabdomJ:. 

nal. 

Se encontr6 rccurrencia en 3 de 4 pacientes (75\). 
(Cuadro i 4) • 
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Turnoraci6n 

Dolor 

Dieminuci6n 

C U A O R O I 1 

TUMOR DESMOIDE 

CARACTERISTICAS CLINICAS 

No. Pac. 

4 

2 

de motilidad 3 

Red venosa colateral 4 

Alteraciones neurol6gicas 
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100% 

50% 

75% 

100% 

25% 



C U A D R O t 2 

TUMOR DESMOIOE 

EXAMENES DE LABORATORIO 

Biometrta Hem4tica 

Qutmica aan9utnea 

Examen General de orina 

Foafltasa Aicalina 

- 19 -

NORMALES 

4 (100%) 

4 (100%) 

4 (100%) 

4 (100%) 

ANORMALES 



C U A D R O # 3 

TUMOR DESMOIDE 

ESTUDIOS DE GABINETE 

NOPJ1ALES ANORMALES 

Radiografía de Torax 4 ( 100%) 

Radiografía de pélvis 2 50%) 2 (50%) 

Urograf.ta Excretora 3 75%) 1 (25%) 

Ultrasonido pélvico 1 ( 100%) 

Aortograf.ta 1 (25%) 

NOTA: El ultrasonido p~lvico se realiz5 en un pacicntP. encon­
tr&ndose normal. 
La aortograf.ta se practic5 también solo en un paciente 
encontrando desplazamiento de la arteria iliaca izquie~ 
da a la derecha con neforrnaci6n de vasos en la cavidad­
cotilo!dea. 
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Caso • 1 

Caso f 2 

Caso t 3 

Caso 4 

a u A o n o • 4 

TUMOR DJ:::SMOIDE 

Rli:CURRENC!A 

RECURRE:NCIA 

si 

si 

d 

NO ImCURRENCIA 

n<> 



.u 

FIG. No. 1 Observese la gran tumoraci6n en el glGteo izquier­
do qu~ deforma y modifica el tamaño de dicha re- -
gi6n. Caso No. l. 
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FIG. No. 2 Pieza anat6mica del caso No. 2 en la que puede ob­
servarse gran tumoraci6n con lobulaciones, la cual 
incluye al Nervio Ci.§tico el que puede observarse 
en la parte superior y media de la tumoraci6n. 
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FIG. No. 3 Pieza anat6mic<t del fcaso No. 3) EH• 1a qut• pur,de -
observarse gran tumoraci6n con la presencia de - -
lobulaciones, sin incluir elementos nP.rviosos como 
el de la figura anterior. 
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DISCUSION 

El Tumor Desmoide es una tumoraci6n rara conatitu1da 

por la proliferaci6n de fibroblastos y productos biosintEti--

ces (colSgena), no metastatizante, localmente invasivo. 1 - 2 

Se describi6 por primera vez por Me Farlene 3 en mujeres en 

edad ffirtil. El sitio de localizaci6n mSs frecuente es el - -

abdomen. 

Se reporta una frecuencia de 2.4 a 4.3 casos por 

1,000,000 de habitantes por año. 4 La edad de prcsentaci6n de 

la fibromatosis juvenil var!a desde el R.N. hasta los 12 años; 

siendo m~s común único. 

Strode, Lundh y Cady2 señalan el predominio en edad - -

f6rtil. Tambifin se ha relacionado con traumatismo, reacci6n -

hormonal an6¡na.la, cirugia abdominal. Reitamo 4 lo asocia a he-

rancia autos6mica dominante. Sin embargo, su etiologta es aún 

oscura. El diagn6stico de esta entidad es por medio de la cll 

nica, ultrasonido de alta resoluci6n considerSndose el estudio 

histopatol6gico como el método diagn6stico definitivo. 

El tratamiento consiste en extirpaci6n completa y cui­

dadosa del tumor, para evitar recurrencia, la cual se reporta 

con una frecuencia muy alta. 

En casos inoperables, ya sea por su localizaci6n o por 

su extensi6n se ha recomendado el uso de radiaci6n ionizante 
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aplicada a corta distancia del :lrea. 'l'écnica que ha seguido -

Assad29 con excelentes resultados. Ayala y Raney30 recomien--

dan el uso de quimioterapia. 

por 

Se ha reportadoMregresi6n espont4nea sin recurrencia -­

Jenkins31 en 1986. 

Se presentan cuatro casos rnanejadoo por el servicio -

de Ortopedia del Hospital Infantil de México Federico Goméz, 

en regi6n glutea. 

Los datos encontrados clínicamente, coinciden por lo -­

reportado en la literatura universal. 

En un caso (figura 2), se aprecia el nervio clStico - -

incluido en la tumoraci6n, siendo necesario la resecci6n en -

bloque con posterior anastomosis termino-terminal de dicho 

nervio. 

La evoluci6n del paciente ha sido satisfactoria. 

La recurrencia en estos casos también coincide con lo -

reportado en la literatura encontrándose en 3 de 4 pacientes 

(75%). 
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