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Se presenta un caso de fibromatosis agresiva infantil de locali-
zación en pared torácica. Esta afección de diagnóstico anato-
mopatológico debe su nombre a su gran capacidad infiltrativa
local y alta tasa de recidivas. Su aspecto clínico y radiológico
hace sospechar en ocasiones que se trate de una tumoración
maligna.

El tratamiento de elección consiste en la escisión amplia del
tumor. Se revisan las nuevas opciones terapéuticas que se
están ensayando por parte de varios autores como tratamiento
adyuvante a la cirugía para evitar las recidivas.
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Aggresive fibromatosis. One case

One case of aggressive infantile fibromatosis of thoracic wall
localization is presented. This anatomopathologic diagnostic
involvement owes its ñame to the great local infiltrative capa-
city and high rate of recurrence. The clinical and radiologic
appearance, niay at times, lead malignant tumors to be sus-
pected.

The treatment of choice consists in wide excisión of the
tumor. The new therapeutic options which are corrently being
tried by severa! authors such as adjuvant therapy to surgery to
avoid recurrence are reviewed.

Introducción

El término de fibromatosis agresiva fue introducido
por Stout' para definir un grupo de lesiones prolifera-
tivas benignas de tejido conectivo con tendencia a la
infiltración de tejidos adyacentes y a la recidiva local;
si bien el término de tumor desmoide, neoformación
base de la entidad clínica, lo acuñó Muller en 1988.
En 1849 Bennet describe la apariencia microscópica
de este tumor2.

Se trata de una entidad de difícil clasificación dado
sus múltiples formas de presentación, que tienen en
común un comportamiento clínico similar y están
constituidas por una proliferación de fibroblastos bien
diferenciados3.

De las diversas clasificaciones que se han descrito
en la literatura son dos las que, a nuestro juicio, y
complementándose, abarcan la mayoría de los proce-
sos. La de Mackenzie4 diferencia dos grandes grupos;
el primero abarca las fibromatosis congénitas y juve-
niles, y el segundo grupo conglomera el resto de for-
mas; la de Enzinger, de 19835, hace una diferencia-
ción exhaustiva por entidades clínicas (tabla I).
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Dada la multitud de clasificaciones y la diferente
acepción de la terminología por los distintos autores,
resulta aventurado comparar las series.

El caso que presentamos se encuadra dentro de las
fibromatosis profundas extraabdominales.

Observación clínica

Se trataba de un paciente varón de 11 años, remitido a la
consulta de cirugía torácica por tumoración en región infra-
clavicular y axilar izquierda de 5 meses de evolución que no
se acompaña de ninguna sintomatología. No refiere antece-
dentes traumáticos previos ni otros datos personales o fami-
liares de interés.

TABLA I
Clasificación de Enzinger (1983)5

I. Fibromatosis superficial
1. Fibromatosis palmar (Dupuytren)
2. Fibromatosis plantar (Ledderhorse)
3. Fibromatosis penil (Peyronie)
4. Fibromatosis de los nudillos

II. Fibromatosis profunda
1. Fibromatosis extraabdominal (desmoide)
2. Fibromatosis abdominal
3. Fibromatosis intraabdominal

Fibromatosis pélvica
Fibromatosis mesentérica
Síndrome de Gardner
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Fig. 1. Células elongadas de tamaño homogéneo dispuestas en bandas
o fascículos ordenados. Ausencia de mitosis y necrosis (HE, x 10.)

Fig. 2. Recidiva de la tumoración en región infraclavicular y axilar.

En la exploración física se apreciaba una tumoración en la
región infraclavicular izquierda que se prolongaba hacia
axila, de 8 cm de diámetro, semidura, bien delimitada, no
adherida a piel pero sí a planos profundos. No presenta
signos inflamatorios ni dolor a la palpación. Así mismo se
apreciaban adenopatías axilares izquierdas.

El resto de la exploración, así como los exámenes biológi-
cos y bioquímicos se encontraban dentro de la normalidad.
La radiología torácica sólo demuestra un aumento de densi-
dad de partes blandas.

Es intervenido el 31-7-84, y ante la sospecha preoperatoria
de sarcoma del músculo pectoral se realizó extirpación de
los pectorales mayor y menor donde se apreciaba una tumo-
ración de 4 cm de diámetro que infiltraba fascículos muscu-
lares. Se extirparon también varias adenopatías axilares.

El diagnóstico anatomopatológico fue fibromatosis agresi-
va musculoaponeurótica (fig. 1).

Durante los 4 primeros años de seguimiento el paciente se
encontró bien, sin evidencias de tumoración.

Acudió a la consulta 5 años después de la intervención por
presentar nuevamente tumoración en región pectoral iz-
quierda que se había ido desarrollando durante los últimos 4
meses, y coincidía con el inicio de actividad deportiva inten-
sa de las extremidades superiores.

A la exploración física se aprecia tumoración de 10 cm de
diámetro, dura y fija a planos profundos (fig. 2).

La TAC muestra tumoración de partes blandas en hemitó-
rax izquierdo de densidad heterogénea y bordes mal defini-
dos que no afectaba a la pared costal.

El paciente fue reintervenido el 21-9-89. Se extirpó una
tumoración sólida de las mismas características que la ante-
rior, fuertemente adherida a planos profundos; se dejó una
pequeña porción que no se extirpó ya que englobaba el plexo
axilar izquierdo. El diagnóstico anatomopatológico fue de
nuevo de fibromatosis agresiva musculoaponeurótica pro-
funda, sin encontrar evidencias de malignidad.

En la actualidad pasados 3 años desde la última interven-
ción no hay evidencia de recidiva. No se ha utilizado ningún
tratamiento adyuvante a la cirugía.

Discusión

La fibromatosis agresiva musculoaponeurótica,
también llamada fibromatosis extraabdominal, se en-
cuentra según la clasificación de Enzinger5 dentro de
las fibromatosis agresivas profundas.

Se trata de una proliferación benigna de tejido fi-
broso que asienta sobre estructuras musculoaponeuró-
ticas, pero que puede afectar a periostio y hueso26"8.
Se caracteriza por su crecimiento infiltrativo y un
comportamiento clínico agresivo, con recidivas loca-
les frecuentes8.

Macroscópicamente toma el aspecto de una tumo-
ración de gran tamaño, no encapsulada, de coloración
blanco-amarillenta, superficie irregular y consistencia
dura-gomosa59.

Microscópicamente muestra proliferación de célu-
las fusiformes de núcleo claro. Presentan escasa ati-
pias y mitosis. Estas células están rodeadas por abun-
dantes fibras colágenas5-7'8. Los bordes tumorales
infiltran tejido vecino.

La ausencia de atipias y mitosis, así como la falta de
focos de necrosis y metástasis, son los datos que dife-
rencian esta entidad del fibrosarcoma10.

La localización extraabdominal es la predominante
(64,6 %) en la mayoría de las series, según recopila-
ción de Easter et al12, así como en las series posterio-
res2-13.

La mayoría de las series publicadas refieren una
frecuencia más alta de fibromatosis agresiva en el sexo
femenino2513, aunque según el estudio de Reitamo",
tanto la localización como la predominancia según
sexo es variable según los grupos de edad estudiados.

Los posibles factores etiológicos asociados con estos
tumores incluyen traumatismos2-5-6-"-14-15-16, defectos
congénitos asociados a la regulación del crecimiento
del tejido conjuntivo'4 y hormonales, especialmente
por la alta razón de crecimiento en las mujeres hor-
monalmente activas"-12, y sobre todo en gestantes, la
remisión espotánea durante la menopausia6-17 y el
efecto de los fármacos inhibidores de los estrógenos
en la regresión de las tumoraciones18"21, todo lo cual
sugiere que estos tumores pueden ser dependientes de
estrógenos.

El principal motivo de consulta de los pacientes es
la presencia de una tumoración12-13 como ocurrió en el
caso presentado.
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La TAC nos aporta datos útiles sobre la topografía
de la lesión, homogeneidad y ausencia de necrosis13,
aunque no es capaz de delimitar claramente los bor-
des dado el carácter infiltrativo y la isodensidad del
tumor con los tejidos vecinos22. Sin embargo, en nues-
tro caso la tumoración era heterogénea.

Actualmente, el diagnóstico definitivo se basa en el
estudio anatomopatológico de la lesión.

El mejor método de control de la enfermedad es la
resección quirúrgica completa de la tumoración y
reescisión de los tumores recurrentes12'1322, aunque es
controvertida la extensión de la resección quirúrgica y
la significación de los bordes de resección libres2-"•'6.

La incidencia de recidiva local es alta, entre el
40 %12 y el 57 %2, asociándose un mayor índice de
recurrencias a la forma juvenil (70-80 %)2-10, siendo
dicho índice en los adultos de un 38 %2.

La enfermedad recurrente es frecuente, por lo que
en la actualidad se están asociando terapias adyuvan-
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