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El término fibromatosis define e incluye a un gru-
po de condiciones neoplésicas o displasicas de ori-
gen fibroblastico. Biologicamente estas condiciones
ocupan un punto intermedio entre las neoplasias
benignas y malignas. Un porcentaje significativo
de estos procesos recurren pero no tienen el poten-
cial de dar metastasis. En nuestro medio estas lesio-
nes son poco conocidas por el médico clinico lo
gue da lugar a que los pacientes no reciban el tra-
tamiento optimo y los patdlogos tienen dificulta-
des en reconocer estas lesiones que en algunas oca-
siones pueden ser confundidas con otros procesos
neoplasicos de tejido fibroblastico.

Dentro de este grupo de condiciones no deben de
incluirse los procesos reaccionales donde hay proli-
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feracion de tejido fibroso secundario a procesos
inflamatorios o hemorragia.

Cuando las fibromatosis ocurren en adultos se pue-
den dividir en dos grandes categorias: una forma
superficial y una profunda (1,2). Esta division tiene
importancia bioldgica y topogréafica; por ejemplo:
las formas superficiales que ocurren en palmas,
plantas o pene son procesos localizados; mientras
que las formas profundas (abdominal por ejemplo)
son mas agresivas, recurren con facilidad y pueden
producir la muerte del paciente por invasion local.
El siguiente cuadro demuestra la clasificacion de las
fibromatosis. (1)

CUADRO No. 1

1. SUPERFICIAL
a)Palmar, plantar
derhose)

(Dupuytren, Led-

Continua...
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vieng

Iy) Peneana (Peyronie)
¢) Fibromas de los nudillos
2. PROFUNDAS (Misculo aponeurfitico)

a. Fibromatesis abdominal (Desmoide
abdominal)

b, Fibromatosis extra abdominal (Des-
moide extra abdominal)

c. Fibromatosis intraabdominal (Desmoi-
de intra-abdominal)

¢l Fibromatosis mesentérica
C% Fibromatosis pelvica
Ua Sindrome de Gardner

d. Fibromatosis post-radiacién
e. Fibromatosis cleatricial

CUADRC No. 2

| CLASIFICACION DE TUMORES FIBROSOS E
HISTIOCITARIOS, (1,2)

I) TUMORES DE TEJLDO FIBROSO

a. Benignos (Ej. Fasceitis nodular ¥ miositis
proliferativa)

b)De la infancia. (Ej. Hamartoma Fibroso,
Miofibromatosis infantil, digital, Colli, gin-
gival, fibrosis calcificade muscular y fibro-
sis hialina),

¢, Fibromatosis (Ej. Dupuytren, palmar, plan-
tar, abdominal, extra-abdominal)

d. Fibrosarcoma

[1) TEJIDOSDEORIGEN
FIBROHISTIOCITICO

a) Dermatofibrosarcoma protuberans

b) Fibrohistiocitoma atipico

¢) Dermatofibroma (Fibrohistiocitoma cutsi-
neo)

d) Fibrohistiocitoma maligno,

Para tener una idea del lugar que ocupan las fibro-
matosis en la clasificacion de tumores fibrosos e
histio citarlos con sus diferentes variables es necesa-
rio referirse al cuadro No. 2.

1. FIBROMATOSIS SUPERFICIAL

a) Fibromatosis palmar. (1,3)

Mejor conocida como enfermedad de Dupuytren
o0 contractura de Dupuytren, es talvez la mas fre-
cuente de las fibromatosis. Su incidencia varia entre
I-20/0 de la poblacién general. Es raro en nifios y
adultos jovenes, pero afecta uno de cada cinco per-
sonas mayores de 65 afios. Ocurre menos frecuen-
temente en mujers y rara vez se encuentra en ne-
gros y orientales. A igual que la mayoria de las
formas de fibromatosis, la causa que desencadena
la proliferacion de tejido conectivo se desconoce.
La edad, sexo y factores hereditarios juegan un
papel en la patogénesis aunque hay muy poca
informacion, si esta condicion es desencadenada
por lesion u otro mecanismo. Hay una relacién
muy cercana con la fibromatosis plantar y penea-
na.

Fibromatosis plantar (1, 3,4),

La enfermedad fue descrita por Dupuytren. Led-
derhose hizo una definicién mas precisa, razon
por la cual es conocida en los paises europeos
como Enfermedad de Ledderhose. Genéticamente
hay una relacion entre la fibromatosis palmar y
peneana.

Al igual que la forma palmar se caracteriza por
proliferacion fibrosa, nodular en la aponeurosis
plantar, pero es menos comun y produce menos
contraccion de los dedos probablemente por la
diferencia anatémica de las estructuras. Hay poca
informacion sobre su incidencia.

b) Fibrosis peneana (I;3, 4,10)

Fue descrita por Francois de la Peyronie en 1743.
Es menos comun que las dos anteriores, ocurre
como un engrosamiento poco definido o una masa
en la base del pene.

Puede ocurrir sola o asociada a fibromatosis pal-
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mar, plantar uni o bilateral. Su origen y patogéne-
sis es desconocida. En la literatura se le conoce
como induracion plastica del pene, cavemositis
fibrosa o esclerosis fibrosa del pene.

¢) Fibromatosis de los nudillos (1,3,4;

Esta entidad rara vez es examinada en material de
patologia quirurgica ya que muy ocasionalmente
se toma biopsia. Esta incluida dentro de la fibro-
matosis porque con alguna frecuencia se asocia
con fibromatosis palmar o plantar. se observa co-
mo una placa gruesa en el area dorsal de las articu-
laciones interfalangicas proximales o metacarpo
falangicas. Rara vez produce sintomas. No ocurre
en los pies. Se observa con mayor frecuencia en la
4a., 5a y 6a. décadas de la vida, y es mas frecuente
en hombres. Su incidencia es de 6 a 44%.

2) FIBROMATOSIS PROFUNDA

a) Fibromatosis abdominal. (Desmoide Abdomi
nal) (1,3,8) El término desmoide abdominal
fue sugerido por Muller en 1838 por la con
sistencia que estas lesiones tienen muy similar
a la de los tendones. Originalmente la enti
dad fue descrita por MacFarlane en 1832. Aunque
histolégicamente es indistinguible de otras fibro
matosis su crecimiento infiltrativo y la localiza-
cion caracteristica asi como la tendencia a ocurrir
en mujeres durante la edad fértil, o después del
parto hacen que esta fibromatosis se considere
por separado de las formas profundas. Se origina
de las estructuras musculo aponeuréticas de la
pared abdominal especialmente, de los musculos
rectos, oblicuo externo y sus aponeurosis.

Su incidencia es de 0.03% de 50.346 admisiones
por enfermedades neoplésicas.

b) Fibromatosis Extrabdominal. En 1856 Paget
reportd el primer paciente con esta forma
de Fibromatosis; fue Nichols en 1927 el que
reconocio y describid los tumores desmoides
extraabdominales (19).

Estas lesiones también son denominadas Desmoi-
des Extraabdominales y Fibrosarcomas Grado |
(20). Son procesos relativamente raros y junto

con las formas abdominales tienen una incidencia
de 2.4-4.3 nuevos casos por 100.000 personas
por afio. La mayoria de los pacientes tienen 40
afios de edad y las mujeres son mas afectadas que
los varones(8). Se originan de las fascias profun-
das, tendones y musculos profundos especial-
mente en la pared toracica, muslo y brazos. 10%
de los pacientes pueden tener lesiones maltiples
localizadas en la misma extremidad (1,8), tipica-
mente el paciente ha tenido la lesion por varios
meses 0 afios. El dolor puede estar presente en
aproximadamente 800/0 de los pacientes. Otras
anormalidades 6seas pueden ocurrir por lo que se
sospecha que estos tumores forman parte de una
displasia mesenquimatosa mas generalizada. (10)

c) Fibromatosis intra-abdominal (1, 3, 6,10)

Mas que una sola entidad este término incluye un
grupo de condiciones relacionadas con problemas
similares en el diagndstico histologico pero que se
distinguen por su localizacion y aspecto clinico.

el. Fibromatosis pélvica

Aungue es una variante de la fibromatosis
abdominal difiere de ella por la localizacion
en la fosa iliaca y en la porcion inferior de la
pelvis y se manifiesta por una masa pélvica
palpable asintomética o causante de leve
dolor. Clinicamente se confunde con tumor
de ovario o quiste mesentérico. Puede alcan-
zar gran tamafio (15 cms) y comprimir es-
tructuras vecinas (vejiga, vagina, recto o vasos
iliacos). Aparece en mujeres entre 20 y 35
afios y no parece estar relacionada con los
embarazos.

c2. Fibromatosis mesentérica.

Ocurre en el mesenterio o retro perito neo, a
veces en el omento y ligamento gastrocolico.
Se presenta como masa abdominal palpable
en el abdomen bajo, pudiendo alcanzar hasta
mas de 15 cms. Puede haber complicaciones
por compresion del intestino, uréter y a veces
perforacion intestinal, (5). También puede
asociarse a reseccion de neoplasias peritonea-
les, su incidencia es variable y puede ocurrir
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entre los 15y 62 afios con igual frecuencia
en hombres y mujeres,

¢3. Sindrome de Gardner

Dentro de esta condicion se incluyen las fibro-
matosis mesentérica o retro perito neal asocia-
da con poliposis intestinal, osteomas y quistes
cutaneos. Se hereda en forma autosomica
dominante. De los pacientes con poliposis
intestinal 65% tienen quistes cutaneos, 500/0
osteomas y 45% fibromatosis. Menos co-
muanmente puede haber lesiones ricas en co-
lageno (dientes supernumerarios, lipomas y
leiomiomas). La fibromatosis en el sindrome
de Gardner generalmente aparece 1-2 afios
después de la extirpacién de la lesion intesti-
nal acompafiada de fibrosis en la pared o en el
sitio de la cicatriz operatoria. No todos los
casos estan precedidos de cirugia o trauma.

d) Se han reportado casos de fibromatosis en
pacientes que tienen cicatrices por cirugia
0 en areas que han sido expuestas a radia-
cion, quemaduras, heridas por arma de fuego
y traumatismos.

ASPECTO MORFOLOGICO DE LA
FIBROMATOSIS

Todas ellas tienen macroscopicamente las mismas
caracteristicas, son lesiones blanquecinas pobre-
mente definidas con consistencia de tejido cica-
tricial que comprimen, invaden o erosionan el te-
jido que las rodea. (FOTO 1).

Microscopicamente, independiente de su localiza-
cion, la fibromatosis tiene un aspecto histologico
comun que puede ser resumido con los siguientes
hallazgos:

1) Al bajo poder del microscopio las células
tienen tendencia a formar nodulos periféricos,
insinuandose en el tejido muscular, produ
ciendo atrofia de las fibras musculares y una
respuesta inflamatoria de liniocitos en la zona
de transicion neoplasica.

2) Las células son de tipo fibroblastico, se agru
pan formando fasciculos separados por abun-

dante colageno intersticial en una matriz rica
en mucopolisacaridos (ver foto No. 2).

3) Con alto poder del microscopio de luz la cé
lula tiene margenes poco definidos, los nu
cleos son vesiculosos con poco contenido
de cromatina y un nucléolo puntiforme (Ver
foto No. 3).

4)  Con el microscopio electrénico las células se
caracterizan por tener miofibrillas, colageno
intra e intercelular y son similares a los mio-
fibroblastos que se han descrito en el tejido
de granulacion. Tienen bandas de microfila-
mentos de actina y cuerpos densos caracteris
ticos de estas células (13).

CRITERIOS DE DIAGNOSTICO HISTOLOGICO
(10)

1) Proliferacion de fibroblastos bien diferencia
dos.
2) Patrén de crecimiento infiltrativo.

3) Presencia de cantidades variables de colageno
intercelular.

4)  Ausencia de caracteristicas citologicas que in
diquen malignidad.

5)  Ausencia de mitosis 0 muy escasas.
DIAGNOSTICOS DIFERENCIALES

Estas lesiones pueden ser confundidas con fibrosar-
coma del cual se diferencian porque las células tie-
nen propiedades citoldgicas y tintoriales diferentes.
El nucleo se colorea muy levemente, la cromatina
es fina, dispersa y escasa; los nucléolos son punti-
formes. Los bordes citoplasmaticos son poco de-
finidos y ondulados dificiles de separar de las fibras
colagenas. Las mitosis son muy escasas cuando
existen. La poblacion celular varia en las diferentes
areas de la lesion. Pueden haber areas con alto con-
tenido de material mixoide, en algunas fibromato-
sis como la del mesenterio el contenido puede ser
muy prominente. Rara vez puede haber formacion
de hueso o de cartilago.

Los queloides se diferencian porque tienen colage-
no hialino més maduro con fibroblastos edemati-



162

REVISTA MEDICA HONDUR. VOL. 56-1988

zados y comprimidos. Las fasceitis tienen infil-
trado inflamatorio crénico disperso y son lesiones
pequefias de celularidad variable (19). Otras enti-
dades deben diferenciarse de las fibromatosis como
la f ibromatosis congénita generalizada y los hamar-
tomas de la infancia.

EVOLUCION

Las fibromatosis en general recurren en el 60 a
700/0 de los casos dentro de los dos afios siguien-
tes después de la extirpacion. Se considera que
son factores de riesgo que aumentan la recurrencia
(6,7,8,9,11):

a) Edad temprana del paciente.

b) Sexo femenino

c) Localizacién de la lesion en la fosa poplitea,
hueco supraclavicular, regién glutea, pie o pan-
torrilla.

d) Pacientes sometidos a tratamiento con exci
sion simple o enucleacion de la lesién cuando
se comparan con amplia excision.

TRATAMIENTO DE LAS FIBROMATOSIS

El tratamiento ideal de las fibromatosis es la exci-
sién amplia con extirpacién de grupos musculares
0 amputacion, comprobandose que los margenes
de reseccion estén libres de infiltracién tumoral (1,
2,3,4,8).

Las lesiones de gran tamafio pueden dejar defectos
muy grandes creando problemas de tipo recons-
tructivo, en algunas ocasiones necesitando protesis.
Hay que recordar que las fibromatosis localizadas
en regiones tales como retroperitoneo y fosas su-
praclaviculares no permiten la extirpacion total
de la lesién. La quimioterapia previa a la cirugia
disminuye el tamafio de las lesiones y en algunos
casos las vuelven susceptibles a cirugia. Se ha ensa-
yado el uso de quimioterapia combinada de dacti-
nomisina, vincristina y ciclofosfamida.

Cuando hay certeza de que ha quedado reaccion
residual, el paciente puede ser sometido a radia-
cién post-operatoria la cual disminuye el riesgo
de recurrencia local (10,20).

Debido a que estos tumores predominan en el sexo

femenino y en ocasiones hay fluctuacion con la
menstruacion o menopausia se ha creido que el
crecimiento agresivo depende de los niveles hormo-
nales, por lo cual se ha hecho evaluacion de recep-
tores estrogénicos en algunos tumores (12) con
resultados variables. Se ha reportado reduccion del
tamafio de las lesiones con el uso de antiestrogéni-
cos del tipo de testolactone, un 17 oxiesteroide (4).
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COMENTARIO
s & o "L Como puede observarse en el cuadro No. 3 en el
-y X & : periodo comprendido de 1978-1987 se diagnosti-
n S é‘\ L R 3 caron en total 28 casos de Fibromatosis en el De-
ol wﬂ'-'? % partamento de Patologia del Hospital Escuela, en
A w, : el cual se recibe material de biopsias de gran parte
\ - 'h ( 6 del pais cubriendo las zonas occidental, oriental,
"q e I sur, centro y parte de la zona norte.
B BB | f L Ny

Hay un promedio de 3 casos nuevos por afio.

.ﬂ

gt
‘ En los Gltimos afios el diagndstico de fibromatosis
{ - . ] se hace con mas frecuencia y esto creemos que es
1S debido a que tanto el patdlogo como el clinico co-
B & nocen mas de esta entidad y piensan mas en ella en
el momento de plantear un diagndstico.

Jbstrvense los nucleos wesiculosas, pucleo
los puntiformes v escasa cromatina, Mem
branas citoplasméticas no definidas De los 28 casos, 23 de ellos corresponden al sexo
femenino (82, | %) y solamente 5 son del sexo
masculino (17.80/0). Estos datos hacen una pro-
. ! , porcion aproximadamente de 4:1 con predominio
€N \2( ! franco en la mujer como se reporta en la literatura
e X consultada. También esto nos recuerda el factor

' » Coomn ; hormonal estrogénico que se ha considerado en la

(] & i etiopatogenia ya que la mayoria de nuestros pa-

\ ' PUE el I I cientes estan en edad de mayor produccion estro-
génica (10-40 afios).

P
J
-
L

& ) | ' Reitano y Col. dividen los pacientes afectados por
(o i fibromatosis en cuatro categorias: a) Infantil, b)
) ' - Fértil, c) Menopdusica. d) Senil.

i .~ Como se observa en la grafica No. 1 la distribucion

' | de los pacientes segln la edad sefiala que la mayo-

= ria de los casos se presentan entre los 10 y 40 afios

T B : (96.50/0) solamente un caso después de los 40

(3.50/0) Esto hace considerar a la fibromatosis
R T una enfermedad de gente joven.

e ' aval La distribucion de la localizacion como se puede

I %e ver en el cuadro No. 4 nos revela que el area ana-

gl | e tomica mas frecuentemente afectada es la pared

it i sl abdominal, seguida de la region escapular y glateo.

. S | Al considerar por separado hombres y mujeres no-

! g f ' | tamos que la region abdominal es la que predomina

® Cocusular b en las mujeres 28.6 o/o y en el hombre la region
! i escapular 400/0.

“ | No encontramos casos de fibromatosis mamaria™
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CUADRO No.3

CASDS DE FIBROMATOSIS.— DEPARTAMENTO DE PATOLOGIA HOSPITAL ESCUELA, 1975.1987

No. EDAD{a) SEXO0 DIAGNOSTICO CLINICD LOCALIZACION
1 K} F Desmoide Brazo lzquierdo
2 32 F Leiomiosarcoma Pared Ahdaminal
3 16 F Lipoma Regitn Escapular
q 22 F Miositis Osificante Escapular
5 15 F Osteocondroma Regidn glitea
6 16 M Fibroma plantar Pie derecho,
71 24 F Miositis Osificante No especificada
*8 10 F Coendrosarcoma Intraabdominal
Fibroma Pierna lznuierda
9 36 F Rebdomiosarcoma Fosa Poplitea
[ 10 20 F Dermatofibroma No especificada
| 1 28 F Quiste Sebiceo Retroauricular
- 12 15 F Lipoma Muslo
13 35 F Fibroma Gliteo lzquierdo
i 14 30 F Neurofibroma Pared abdominal
15 16 M Fibroma Muslo lzquierdo
| 16 38 F Desmoide Brazo lzquierdo
i 17 17 M Neurofibroma Paravertebral
_ 18 23 F Desmoide Pared Abdominal
f 19 30 F Quiste Sebdceo Regitn Escapular
: 20 i F Tumor Gliiteo lzquierdo
i 21 Tmeses M Tumor 20, dedo pie izquierdo
i 22 22 M Fasceitis Paravertebral
' 23 28 F Neurofibromatosis Abdominal
24 k1] F Desmoide Pared abdominal
25 67 F Descartar Ca. Mano derecha
26 21 F Tumaor pared abdominal Pared abdominal
21 27 F Desmoide Parad Abdominal
! *28 40 F Tumor Mediastino, Mediastino anterior,
*: E| Caso No. 8 corresponde a una paciente con Fibromatosis en dos localizaciones: Intraabdominal v pierna izquierda, E

Nao. 28 tiene una libromatosis mediastinal,

ni asociada a Sl'_ndrome de Gardner como ha sido
reportada en la literatura.

No se logro establecer un analisis de la evolucion
y el tratamiento que se llevo a cabo en nuestros
pacientes revisados debido a.

a) Extravio de expediente clinico
b) No se detalla en el expediente el procedimien
to efectuado.

c)  Algunos casos son referidos por hospitales re
gionales de donde no logramos obtener infor
macion.

d) Otros pacientes no han regresado al hospital
para un seguimiento de su enfermedad.

RESUMEN

Se reportaron 28 casos de fibromatosis musculo-
aponeurotica diagnosticados en el Hospital Escue-
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CUADRD Np. 4
LOCALIZACION TOPOGRAFICA DE LA
FIBROMATOSIS DEPTO. PATOLOGIA H.E,

1978 - 1987

AREA ANATOMICA  No. DE CASOS ofo SEXD
PARED ABDOMINAL 8 286 M:D F:B
INTRAABDOMINAL 1 35 M:0 F:
REGIDN ESCAPULAR 3 10:7 M:2 F:
REGION GLUTEA 3 10.7 M:0 F:3
ERAZD Z2 1.1 M:D F:2
MUSLOD 2 1 M1 Fa
MAND 1 35 M0 F:
RETROAURICULAR 1 35 M:0 FA
NO CONSIGNADA 2 .1 M0 F:2
PIE 1 35 M2 F:0
PIERNA 1 35 M0 Fa
PARAVERTEBRAL 2 76 M:0 F:2

1 35 M0 F:0

MEDIASTINAL

28 1000/0 M:5 F:23
VER ESQUEMA DE DISTRIBUCION TOPOGRAFICA DE
HOMBRES ¥ MUJERES.

la en el periodo comprendido de 1978-1987. 23
casos fueron encontrados en mujeres y 5 en varo-
nes, Hay coincidencia con lo descrito en la litera-
tura mundial en relacion con el predominio en
las mujeres y en la etapa fértil de la vida. El sitio
mas afectado en la mujer es la pared abdominal y
en el hombre la region escapular. Se hace una revi-
sion de la literatura.
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