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TUMOR PESMOIDE

PRESENTACION DE CUATRC CASOS Y REVISION DE LA LITERATURA.

El tumor desmojide es una tumoracién rara. Se reportan-
cuatro casos en regidn glutea manejados por el servicio de =
Ortopedia del Hospital Infantil de M&xico Federico Gomez, ——
les cuales presentar$n recurreancia a pesar da cirugia radi--

cal adecuada.



INTRODUCCION

El tumor desmoide es una neoplasia constitulda por la-
proliferacifn de fibroblastos y productos biosintéticos (co-
ligena), no metastatizante, localmente invasiva que proviéne
de tejidos musculcaponeurSticos y puede infiltrar los teji--

dos adyacentes.l'z

Se describibf por primera vez en la pared-
abdominal de mujeres con antecedente de parto o cirugia abdg

minal previa, por Mc. Farlena.>

Los sitliocs mis frecuentes de localjzaci&n son los mis~-
culos rectos anteriores y oblicuos del abdomen, pero puede -
presentarge en cualquier parte del organismo donde exista te

jido muscular.

Se reporta una frecuencia de 2.4 a 4.1 casos por - -
1,000 000 de habitantes por aﬁo.4 Es mis frecuente en mujeres
j6venes con antecedentes de parto. Algunos autores lo relacio

nan estrechamente con esta fltima condicién.

El tumor desmoide aparece lentamente, infiltra y des--
truye las fribras musculares siguniendo la direccitn de los =~
haces musculares y los planos de la fascia y tejidos de me--

.3

nor reaistencia.2 Se adhiere al periostic de los huesos --

pélvicos y al ligamento de Poupart, y en algunos casos ha en

contrado due se adhiere al recto y al slqmoides.3

Es un tumor ho capsulado que se considera banigno hig
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tolfgicamente, perc que clénicamente puede comportarse como-
maligne, &l infiltrar tejidos profundos y recidivar locamen-
te despuss de la extirpaclién quirfrgica lo que indicarfa lo-
dificul de la excisién completa en la mayorfia de las ocasio-

nes.

La edad de presentacifn es desde recien nacidos a los-

1
17 afos con promedic de 11 meses.-

El 74% de los casos de tumecr desmoide se presentan co-—

mo tumor solitario, y 26% de los casos como tumor multiple.s

Su diferenciacifn con el fibrosarcoma es gue no da me-

tfgtasis,
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ETIOLOGIA

Se han postulado varias teorias para explicarlo:
Booher y Pack han sugerido la relaciSn de factores hormonales
con el tumor desmoilide, citando como evidencia la agoclagisin -
fracuente de este tumor con el embarazoc y las observaciones -
de que existe regresifin despues de radicterapia a ovariocs. =--
Otros factores que apoyan esta teoria son: regresisn esponti-
nea al iniciar la menarqulia y mepopausla reportada por Strode
en 1954; Lundh en 1963 y Cady en 1985, y seflalan la mayor fre
cuencla en mujeres en edad f&rtil, cuando existe dominancia -~

estrogénica.z

Antecedentes de traumatismo.,- Se reportan antecedentes
en aproximadamente 50% de los casos, en los cuales se ha suge
rido la existencia de un hematoma con el subsiguilente desarrgo

2,6,9,13

llo de tumor’ Asimismo se ha observado una mayor frecuen

cla posterior a cir:ugIa.E

Orfigen en una reaccifn hormonal.- Se han considerado =--
como enfermedad auwtecinmune va gue este tumor representa una -
reaccifn fibrobl&stica no autcolimitada a un traumatismo del =~
mscule, existiendo en ocasiones agregacién de tejido linfoi-
de en las mirgenes del tumcr, pere faltarfa demostrar la pre-
sencia de anticuerpos antimfisculo y/o gamaglobulinas en el --

sitio del tumor.2’7’13

Reitamo y cols, lo han aseciado a herencia autosSmica -

dominate, pero no se ha podido domostrar.4
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Gonzflez reporta un’ caso de tumor desmaide posterior a colo~-

cacifdn de vAlvula. ventrtculo-perltonaal

hardy lec ha relacidnkapfconfvifds'aéb;e'tqdo'retrovi— -

rus.13

La atiologia del tumor asmoida no ha sido’ esclarecida

atisfactn:i&mente considsrandose aﬁn oscura.-:
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CLASIFICACION:

La clagificacitn original fue hecha por'stout en 1954G

‘qguien clasifica a las fibromatosis en:

1.~ Fibrosarcoma diferenciado.

2.- Fibromatosis congénita generalizada,
3.~ Fibromatosis muscular difusa.

- 4.~ Fibroma aponeurdtico juvenil,

5.- Fibromatesis desmoide,.

6.~ Fibromatosis palmar y plantar.

7.- Queloige,



&

En 1975 Denher  las clasifica en:

JUVENIL:

1.~ Fibroma congé&nito.

2.- Fibromatosis congfnita generalizada.
3.~ Tumor fibroso digital de Reye.

4.~ Hamartoma fibroso.

5.- Fibromatosis infantll difusa

6.— Fibroma aponeurbtice juvenil.

7.~ Fibromatosis hialina mGltiple juvenil.
8.- Torticolis.

9.~ Fibromatosis juvenil.

10.=- Fibromatosis no clasificada.

ADULTO:

1.- Fibroma desmoide misculoaponeurotico.

2.~ Tumor fibrohistiocitico benigne de la piel.



CARRCTERISTICAS PATOLOGICAS:

Ma¢roscoplcamente:

Se presenta c¢omo una tumoracidn invasiva, clrounsecrita
de tejido blanquecino denso, con suparficie gque muestra al -
corte bandas o fasciculos entrelazados que le dan aspecto re
ticular. No tiene cépsula, raramente se pueden ohservar pe--—
quefios focos de degeneracifn en el centro de grandes legio--

nagle3:5.6,11,12

Casi siempre es finico ¥y unilateral, puede ser redondo-
u ovalado. Su tamafio varia desde 5 a 20 cms, existiendo un -
reporte de Rokinstansky de un tumor con peso de 17.000 Kgs.3

Presenta vascularizacitSn pobre.

Existen tres caracteristicas gue ayudan a diferenciar-

lo del fibroma:

1.- Localizacifn y relaciones con el sistema musculoaponeurd
tico.
2.~ Desarrolle difuso sin encapsulacisn.

3.- Compromiso de fibras musculares,

Microscopicamente:

Ests compuesto por fibroblastes bien diferenciados den
tro de un estroma fibroso, tiene apariencia muy uniforme y =-

3,12,14

se asocla a produceién de coligena. Al borde de la le

8ifn puede englobar msculo estriada, que da como resultado-
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células gigantes, que son en realidad fibras musculares atr§

ficas con condensacibn del sarcolema nuclear.?

Existen inclusiones intracitoplfsmicas las cuales estan
compuestas por microfilamentos que son continuacidn del gito-

plasma.ls'ls

La diferenciacidn cen el fibrosarcoma se hace por ma--
dio de tinciones de plata en donde se chservan fibroblastos-

y fibrillas entrecruzadas.



DIAGNOSTICO:

Se realiza por medio da la clinica: por el sitio de lo
calizacidn y en ocasiones hallazgo accidental de una masa du
ra, dolorosa al inicio, de crecimiento lento, sin cambios lp

cales de temperatura o color. ™2

Segfin Michael ¥y rcols, se prasenta doleor en el 34% de =
los casos, tumoracidén en el 100%, disminucidn de la motili--
fad en el 8% y alteracicnes neurcldfigicas en el 4.5% de los -

casos.

Cuando afecta la regifin glutea se debe realizar urogra
ffa excretora y tacto rectal para descartar invasidn a recto

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

Segfin Glassier ¥ cols el ultrasconide de alta resolu- -
cifén es diagnbstico especifico en 40% de los casos, fGtil en-
el 5B% y erroneo zolo en el 2% de los diagnésticos de tumora
cisn".

Las radiograffas de huesos largos sSn importantes ya -

que se ha reportado invasifn a estas es:t:.-l.u':tur.as:.18"20

El disgnostico definitivo se realiza por histopatologla, por

medio de biopsia directa.21



TRATAMIENTOD:

Bl tratamiento ideal es la extirpacisn compieta y radi
cal del tumor, 1la cual debe realizarse cuidadosamente ya gue
la recurrencia es hagta en un 50% de los 03805_1-3,11,22-2?_
En la serie de Keus y Bartelipk se reporta una buena respues
ta a la radioterapia siendo ressrvada para casos inoperables,
mostrando gue 19 de 21 pacientes estuvierén libres de tumor-~

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

més fhicil la cirug!a.za

Con una buena té#cnica de radioterapia se eliminan los-
efectos secundarios, entre los cuales podemos mencionar a 1a

anguilosis, edema y fibrosis.

Aggad recomienda radiacifn ionizante aplicada a corta-
distancia del area a tratar, reportando curacidn en 12 de 14

pacientes. En su serie no encontr$ recidiva en seguimientos-

da 4 a 6 aﬁos.zg

Como tratamiento preoperatorio Ayala y cols, en 198611
¥ Raney en 198?30, recomiendan el usce de quimioterapia a ba
se de adriamicina 5 {(dimetiltriazeno) imidazole 4 ~ carboxa-
mida, y dltimamente se ha recomendade una combinacibn de vin
crigtina, actinomicina d y giclofosfamida, Este tratamiento-
también es recomendado en aquellos casos inoperablas & en ca

so de tumor en cabeza y cuello.
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Se ha recomendado como txatamiento pnliativo con pro--

gesterona teatosterona y corticoasteroides.k

Jenkins en 1986 reparta un caso_daﬂramiélﬁﬁ §spﬁntahaa

con seguimliento a 14 afios, no presentando recidiva.31

CASQ CLINICO & 1.
SCN. Reg. Hosp.: 403762.

Esolar mapculinoe de seis afios selis weses de edad, sin AHF ni
APNOP de importancia.

Ingresa al servicic de Ortopedia del H.I.M. por presentar tu
moracibn en regibn de gluteo izquierdo, progresiva, de hasta
26 cms, acompafdndose de astenia, adinamia y disminucién de-
peso. de § meses de evolucién. Exploracidn ffsica: tumora- -
cibn dura, no dolorosa, lisa, de 22 ® 29 cms. con red venosa
colatexral en su superficie, en glutea izgquierdo, con limita-
cifn de movimientos de cadera y tendencia al varus, marcha -~

clandicante a expensas de miembro inferior izguierdo,

El 24 de julic de 1968 se practica biopsia diagnoasticsn
dose Tumor Desmoide extraabdominal en regifn glutea izquier-—
da.

Eximenes de laboratorxio: BH, 0%, EGO y fosfatasa alcalina,

normales. Estudios de gabinete: Rx de torax normal, cistogra
f£ia normal, urograffa excretora con desplazamiento de la ve-
jiga a la dexecha. El 13 de agosto de 1968, aortografia con -
desplazamiento @ ela arteria iliaca izquierda cotiloidea. E1
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22~ago-68 se practictd reseccidn completa de la tumoracién, -
en fosa iliaca externa y escotadura clatica.

Ingresa nuevamente el 23-jun-70 por presentar tumcoraciSn en=-
gluteo izquierdo, de 8 x 4 cme, de evolucidn lenta, lisa, --
uniforme, adherida a planos profundos pero no a piel. Es - -
reintervenido el 20-ago=-70 reportindese en el estudio histo-
patolégice Tumor Desmoide Extraabdeminal.

Las Rx. de pelvis muestran zonas osteoliticas y osteoblisti-~
cas a nivel de iliaco izquierdo.

Vuelve a ingresar el 6-abr-72 con tumoracién de S meses de -
evoluclfn en regifn glutea lzgquierda de 4 % 4 cms. dura, mo-
vil, con basculaci®n p&lvica a la izqulerda, no encontrfndo-
se alteraciones en los exfmenes de laboratorio y dabinete.
El paciente fu& controlado por la censulta externa de Ortope
dia y debido a cambio de domicilio se perdit la pista del --

mismo.
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CASQO CLINICO # 2

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

Preesoclar masculino de 3 afios de edad. sin AHF ni APNGP de-
importancia. Ingresa al servicio de Ortopedia del H.I.M. por
presentar tumoracifn en gluteo derecho, progresiva, hasta --
13 cms, posterior a inyeccién intramuscular, no dolorosa sin
acompafiarse de otros datos clinicos.

Exploracibn fisica: tumoracién en gluteo derecho de 13 x 5-
cms, no dolorosa, no desplazable, con red venosa colateral,-
dura, lisa que dificulta en grado minimo la deambulacidn.
ExSmenes de laboratorio: BH, QS, EGo y fosfatasa alcalina ~--
normales. Estudios de gabinete: Rx. de torax, urograffa ex-—-
cretora, ultrasonido pé&lvico abdominal y Rx. de pelvis norma
les.

El 13-mar~84 se interviene quirGrgicamente encontrando tumo-
racgifn de 7 ¥ 10 cms, gue destruye la musculatura y desplaza
al nervio ciatico sin incluirlo. El reporte histopatolfgico-
reporta Tumod Desmolde Extraabdominal El 21-abr-86 ingresa --
nugvamente por presentar tumoracién glutea derecha de 2 me--
ses de evolucidn, pequefia, dura, lisa, dolorosa, progresiva,
hasta alcanzar todo el gluteo derecho. Neurolfgico negativo.
El 15-may-86 se reinterviene encontrando tumoracifn adherida-
a la escotadura ciatica, la cual invade, destruye y distor--

ciona la masa muscular, Localizfndose su origén en el nervio
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clatico mayor e incluyendolc se reseca en blogue con la por-
cifn del ciatieco.

El 3-jul-86 se practica anastomosis termino-terminal del cia
tico, colocandose aparato de yeso pelvicopodilico.

El 25-nov-86 se practica electromiograffa reportando dates -
de lesiSn de neurona motora inferior del nervio cifitico ma=--
yor derecho.

La evolucifn es satisfactoria, sin recidiva hasta la actuali
dad.

La marcha con aparato de yesgc es satisfactoria, ¥ sin apara-
to de yeso muestra pie derecho p&ndulo y recurvatum de la ro

dilla derecha del miembro inferior derecho.



CASD CLINICO 4 23

5.N.A. Reg. Hosp.: 603327

Escolar masculino de diez ahos da edad. Sin AHF ni APNoP de-
importancia para el padecimeinto actual.

Ingresa al servicio de Ortopedia del H.I.M. por presentar tu
moracifn en gluteo derecho de 6 meses de evolucifn, dura, 1i
sa posterior a inyeccifn intramuscular, progresiva, levemen-
te dolorosa.

Exploracidn fisica: tumoracibn en gluteo derecho, dura, lisa
con red venosa colateral, de 3,5 cms fija. Se opera el 10~ -
nov-83 encontrandc tumoracifn en cuadrante superocexterno de-
glutec derecho, blanquecina, fibrosa de 3 cms, que se reseca
aen su totalidad. Reportfindose en el estudic histopatolfgico-
Tumor Desmoide Extraabdominal. .
Estudios de laboratorio BH, QS, EGO y fosfatasa alcalina nor
males. Estudios de gabinete: Rx. de torax ¥y urografia excre-
tora normales. Rx. de p&lvis con osteclisis de iliaco dere--
cho.

El 24-nov-8§7 reingresa por tumoracidn de 1 afio de evoluci®n,
dura, lisa,fija, acompafiindose de pérdida de pesc y atague -
al estado general discreto.

El 7-oct-~87 ge reinterviene, encontrando tumoracién adherida
hasta la cresta iliaca posterior, respetande los mfisculos ro

tadores internocs y gluteo mayor. Se reseca en su totalidad.

- 15 =



Actualmente sin recidiva de tumor. Marcha claudicante discrg
ta a expensas del meimbro p&lvico derecho, discreta disminu-

clén de fuerza muscular vy de la abdugcisn de cadera derecha.

CASO CLIMICO # 4

ALIT. Reg., Hosp.: 632975

Egscolar femenino de siete afios de edad. S5in AHF ni AFPNGP de-
importancia. Ingresa al servicio de Ortopedia del H.I.M. por
prasentar tumeracibn en glutee izguierdo, de 18 meses de evo
luci&n, progresiva de 19 ems, dura con doleor leve, movil.
Exploracitn fisica: tumoracifn en gluteco izquierdo de 10 ems.
dura, lisa, con red venosa colateral, levemente dolorosa a -
la palpacidn. Estudios de laboratorio: BH, DSy EGO normales.
Estudios de gabilnete; Rx. de torax y urografla excretora nor-
males. Radiograffa de p&lvis dentro de limites normales.

En may-88 se practica biopsia reporténdose Tumor Desmoide Ex-
traabdominal.

El l6-ago-§8 se interviene quir@rgicamente encontrando tumora
cifin con multiples adherencias a plancs adyacentes, blangueci
na con zopas de color vinose Yy necrosis. Se reseca totalmen~
te.

Actualmente sin evidencia de recidiva de tumor.
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RESULTADOS s

Lap caracterfsticas de los pacientes eatuvierbn de - -~
aguerdo a lo seflalado por Michael y cols., encontrando tumg
racifn en un 100%, dolor leve en un 50%, alteraciones neuro-
18gicas en el 25%, y disminucidn de la motilidad en 75% de ~
los gasos |guadro § 1).

Dentro de los ex&menes de laboratorio: Bh, Q8, EGO y fosfata
sa alcalina estuvierén normales en el 100% de los casos,
{ Cuadre # Z2}.
Los exdmencs de gabinetes mostrarSn alteraciones en las ra--
diograffas de pElvis, mostrando lesiones eosteolitficas en 2 -
pacientes [50%), La Urcgraffa excretogra fuf normal en 3 ca=--
sus, ¥ anormal, por desplazamiento vesical en un paciente --
{25%) .
Se practicf aortografia en un paciente reportSndese despla--
zamlents de la arteria iliaca izquiexda a la derecha.
{euadro # 3).

En los cuatro pacientes se realizé astudio histopatols

gico, reportindose en l¢s 4 casos Tumor Dasmolide Extraabdomi

nal.

Se encontrd recurrencia en 3 de 4 pacientes [75%).
(Cuadro # 4).
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CUADRO

TUMOR DESMOIDE

¢

1

CARACTERISTICAS CLINICAS

Tumoracitn

Dolor

Pisminucién de motilidad
Red venosa colateral

Altaraciones neuroldgilcas

- 18 =
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Pac,

L g S T R ¥ -

100%

50%
751
100%
25%



CUARDRO % 2

TUMOR DESMOIDE

EXAMENES DE LABORATORIO

Biometria HemStica
guimice sanguinea
Examen General de orina

Posfitasa Alcalina

- 1% -~

HORMALES

4 {100%)
4 (100%)
4 {(100%)
4 {100%}

ANORMALES



CUADRO # 23

TUMOR DESMQIDE

ESTUDIOS DE GABINETE

NORMALES ANORMALES

Radiograffa de Torax 4 (100%) -
Radiogrufia de p8lvis 2 [ 509} 2 {50%)
Urografia Excretora 3 ( 75%) 1 i(25%)
Ultrasonido p&lvico 1 (lo0%) -
Aortagrafia —_—— 1 (25%)

NOTA: El ultrascnido p&lvico se realizf en un paciente encon-
tr&ndose normal.
La aortografia se practict tambi&n sclo en un paciente
encontrando desplazamiente de la arteria iliaca izgquier
da a la derecha con neformacifn de vasos en la cavidad-
cotilolidea.
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Casa § 1
Caco § 2
Caso # 3
Caso ¥ 4

CUADRO LI

TUMOR DESMOIDE

RECURRENCIA

RECURRENCIA N0 RECURRENCIA
si -
51 ——
si e

——

no

-?1-\.



F1G. No. 1 Observese la gran tumoracién en el gllteo izquier-
do quea deforma y modifica el tamafio de dicha re- -
gisn. Caso No, 1. ’
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Fig.

No.

2 Pleza anatSmica del caso No. 2 en la ¢que puede ob-
servarse gran tumoracldn con lobulaciones, la cual
incluye al Nervio Ciftice el que puede observarse
en la parte superior y media de la tumoraclén.
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FIG. No. 3 Pileza anatdmica del {caso No. 3) en la que punde -
obgervarse gran tumoracidn con la presgencia de - -
lobulaciones, sin incluir elemantos nervioses como
el de la figura anterior.
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PISCUSION

El Tumor Desmoide es una tumoraciSn rara constituida -
por la proliferacién de fibroblastos y productos biosintB8ti--
cos (colfigena), no metastatizante, localmente iﬁvaaivo.l'z -
Se describid por primera vez por Me Farlene3 en mujeres en -~
edad fértil. El sitio de localizacifn mis frecuente es el - -

abdomen .

Se reporta una frecuencia de 2.4 a 4.3 casos por w--==
1,000,000 de habitantes por afio.? 1a edad ge presentacibn de
la fibromatosis juvenil varfa desde el R.N. hasta los 12 afios;

giendo mis comiin inico.

strode, Lundh y Cadyz safialan el predominio en edad - -
fE&rtil. Tamblén se ha relacionado con traumatismo, reaceifn -
hormonal an&mala, cirugia abdominal, Rei\:amo4 lo asocia a he-
rencia autosSmica dominante, Sin embargo, su etioclogia es afin
oacura, El diagn&éstico de esta entidad es por medio de la cli
nica, wltrasonido de alta regolucidn conslder&ndose el estudio

histopatolsgico como el método diagn&stico definitivo.

El tratamiento consiste en extirpacidn completa y cui-
dadosa del tumor, para evitar recurrencia, la cual se reporta

con una frecuencia muy alta.

En casos ilnoperables, ya sea por su localizacifin o por

su extensidn se ha recomendado el usc de radiacidn lonizante
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aplicada a corta distancila del irea. Técni&a que ha sequide -

Assadzg

_eon excelentes resultados. Ayala y RaneyJo recomien--

dan el uso de guimloterapia.

Se ha reportado, regresibn espontinea sin recurrencia --

por Jenkins>? en 1986,

Se presentan cuatro casos manejados por el servicio -
de Ortopedia del Hospital Infantil de México Federico Goméz,

en regiSn glutea.

Los datos encontrados clinicamente, coinciden por lo =--—

reportado en la literatura universal,

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

incluido en la tumoracidn, siendo necesario la reseccidn en -

blogua con posterior anastomosis termino-terminal de dicho
nervio.
La evolugi&n del paciente ha sido satisfactoria.

La recurrencia en estes casos también coincide con lo -
reportado en la literatura encontri&ndose en 3 de 4 pacilentes

(75%) .
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