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Fibromatosis muscul oaponeuroticalocalizadaad pie.
Presentacion deun caso y revision delaliteratura
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RESUMEN. Antecedentes: La fibromatosis,
son |lesiones con histologia comun, localmente
agresivas, pueden invadir estructuras neurovas-
culares. El tratamiento quir drgico depende de
la localizacion. La reseccion amplia es el trata-
miento de eleccion para las lesiones pequefias y
anatomicamente accesibles. La cirugia radical
se indica en recurrencias, tumores grandes y
cuando el tumor incluye estructuras neur ovas-
culares. Material y métodos: Reporte de un caso
y revisiéon delaliteratura. El objetivo del traba-
joesmostrar una modalidad de tratamiento qui-
ruargico, enfatizando el aspecto reconstructivo
del pie de un paciente con fibromatosis, inicial-
mente se consider 6 para cirugia radical porque
los estudios deimagen mostraban un tumor apa-
rentemente inoperable. Durante la cirugia se
planed y realizé un procedimiento conservador
el cual sereporta a 4 afos de seguimiento. Re-
sultados: Paciente femenino adulto de 26 afios a
la cual selerealiza cirugia conservadora de pie
izquierdo por fibromatosis musculoaponeur 6ti-
ca agresiva, ademas portadora de displasia del
desarrollo de la cadera contralateral. Segui-
miento de 4 afios sin actividad tumoral y mar -
cha adecuada. Conclusiones: La imagenologia
mostraba un tumor aparentemente inoperable,
sin embargo la exploracién quir trgica cuidado-
sa, respetando criterios oncoldgicos condujo a
una cirugia conservadora dejando un lecho li-

SUMMARY. Fibromatosisthat involves local-
ly aggressive lesions with a common histology
may invade neurovascular structures. Surgical
treatment depends on the location. Extensive dis-
section is the treatment of choice for small and
anatomically accessible lesions. Radical surgery
isindicated for recurrence, largetumorsand tu-
morsthat involve neurovascular structures. Ma-
terial and methods. Case report and literature
review. The purpose of this paper isto show a
surgical treatment modality emphasizing there-
constructive aspects of the foot of a patient with
fibromatosis. Radical surgery was considered at
the beginning because the imaging tests showed
an apparently inoperabletumor. A conservative
procedur e was planned and performed; the four-
year follow-up isreported. Results. Twenty-six
year-old female patient who underwent conser -
vative left foot surgery for aggressive muscu-
loaponeurotic fibromatosis; she also had con-
tralateral developmental hip dysplasia. The
4-year follow-up reported no tumor activity and
appropriate gait. Conclusions. The imaging
showed an apparently inoperable tumor. How-
ever, the careful surgical exploration performed
in agreement with the oncologic criterialed to a
conservative surgery with a tumor-free bed. Al-
though the vascular supply of the foot may be
compromised by the tumor, the foot may devel-
op collateral blood flow that may allow conser -
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bre de tumor. El patrén vascular del pie puede
comprometerse por el tumor, sin embargo es po-
sible que el pie desarrolle circulacion colater al
y permita cirugia conser vadora con integracion
del tejido 6seo injertado. L a reconstruccion del
centro del pie mediante injerto aut6logo es posi-
ble de efectuar, obteniendo un pie anatémico y
biomecanicamente que per mita la mar cha.

Palabras clave: fibroma, pie, injerto, hueso, dis-
plasia, cadera, cirugia.

I ntroduccién

La fibromatosis muscul oesquel ética, comprende una
amplia variedad de lesiones con una apariencia histol 6gi-
ca comun. Pueden ser divididas en dos grandes grupos:

Superficial y profunda. Lafibromatosis superficial son
|esiones pequefias, de lento crecimiento como la fibro-
matosis palmar, plantar, fibroma aponeurético juvenil y
fibroma digital infantil. La fibromatosis profunda son le-
siones grandes, crecen rgpidamente y son mas agresivas.
Se incluyen: miofibromatosis infantil, fibromatosis colli,
tumor desmoide extraabdominal y la fibromatosis infan-
til agresiva.

La miofibromatosis infantil es una proliferacién solita-
ria o multicéntrica de tejido fibroso y representa un subti-
po distinto de fibromatosis. Esta caracterizada por células
fusiformes con caracteres histolégicos de musculo liso y
fibroblastos. Las |esiones pueden estar bien circunscritas o
infiltrar méargenes. La enfermedad multicéntrica a menudo
afecta a multiples érganos incluyendo muscul oesquel éti-
co, hueso, tejido blando, piel, visceras como pulmon e hi-
gado. La mayoria de los casos ocurre antes de los 2 afios,
sin embargo hay casos raros que afectan a los adol escentes
0 adultos. Es mas comin en hombres que en mujeres.

Aungue lafibromatosis no es considerada un tumor ma-
ligno y no metastatiza, estas lesiones son localmente agre-
sivasy pueden invadir estructuras neurovasculares en las
extremidades. La recurrencialocal se observaen los 12 a
18 meses después de la reseccién quirdrgica. La reseccion
amplia es el tratamiento de eleccion para las lesiones que
son relativamente pequefias y favorablemente localizadas.
Lacirugiaradical esrara pero puede ser necesaria en pa-
cientes con multiple recurrencia.

Cuando las lesiones abarcan estructuras neurovascula-
res no es posible realizar la cirugia con margenes quirdrgi-
cos adecuados, se tiene como opcion terapéutica la radio-
terapia e incluso la quimioterapia, con resultados variados.

La efectividad terapéutica se evalla con la reduccion
del tamafio y en el incremento de la baja sefial de intensi-
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vative surgery with the integration of the bone
graft. Reconstruction of the midfoot with an au-
tologous graft is possible and resultsin an ana-
tomical foot that biomechanically per mits am-
bulation.

Key words: fibroma, foot, graft, bone, display,
hip surgery.

dad en T2 de resonancia magnética, 1o cual reflegjala cola-
genizacion aumentada.

En paciente con enfermedad solitaria pero sin afeccion
visceral, €l pronéstico es favorable porque las lesiones tie-
nen regresion espontanea. El indice de recurrencia después
de la cirugia es aproximadamente del 10%. La regresién
espontanea de enfermedad multicéntrica es vista aproxi-
madamente en 30% de los casos. La evidencia de afecta-
cion visceral es un importante factor pronéstico. El indice
de mortalidad es menor al 15% y de éstos, el 75% es por
afectacién cardiopulmonar o gastrointestinal.

La justificacién de publicar el presente caso, es que
existen limitados articulos en nuestra literaturay en lain-
ternacional no es abundante el nimero de articulos y en
textos pocas veces se cita el aspecto reconstructivo de este
padecimiento localizado al pie y especiamente de un
gran volumen que a primera vista nos invitaarealizar un
tratamiento radical como nos sucedi6 inicialmente, ya que
el aspecto clinico y tomografico eran desalentadores, sin
embargo al momento de la intervencién decidimos inten-
tar una cirugia conservadora que concluy6 con resultados
funcionales y oncol 6gicos satisfactorios, dejandonos una
considerable experiencia quirdrgica, asi como un concep-
to reconstructivo del pie que nos ha animado a realizar
con mayor frecuenciay confianza este tipo de cirugia.

Resultados que publicaremos de forma global y con un
tiempo de evolucién mayor de 4 afios.

Se trata de paciente femenino de 23 afios que ingresa a
esta unidad, con el antecedente de coxalgia (1999), diag-
nosticandose como una displasia de cadera, acompafiado
de podalgia derecha, a la exploracion clinico-radiol 6gica,
se corroborala displasia del desarrollo de caderay poste-
riormente es canalizada a Servicio de Tumores Oseos, que
alaexploracion fisica del pie, revela un aumento de volu-
men dorsal y ventral del antepié topogréaficamente delimi-
tado del 1ro. a 5to. metatarsiano, asi como de la articula-
cién tarsometatarsal a las cabezas metatarsales, no hay
trastornos de coloracién de la piel, el llenado capilar es
normal, asi como la sensibilidad en ambas superficies, en
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cara dorsal, el aumento de volumen es semiduro, firme, no
deformable, poco doloroso, los movimientos del antepié
estan disminuidos en la flexo-extension, el apoyo esirre-
gular a expensas del borde lateral del pie, apreciandose
aumento de volumen en cara plantar de caracteristicas si-
milares a las descritas, sus exdmenes de laboratorio son
irrelevantes.

Gammagrafia 6sea: En las dos primeras fases de la eva-
luacion demostrativa de la perfusién y del compartimiento
vascular de la region explorada, asi como en la evaluacion
tardia convencional, se aprecia perfusién y captacion
anormal mente elevadas en el pie derecho, lo cual es com-
patible con un proceso osteoblastico con componente in-
flamatorio muy activo.

En la cadera izquierda, la captacion tardia es ligera-
mente superior a lo normal, pero dicho hallazgo se explica
por cambios posicionales y los antecedentes referidos.

En el resto del esqueleto, la captacion del trazador es
homogénea, simétricay normal en cantidad.

La TAC revela unalesion de bordes irregulares que se
extiende desde la base de los metatarsianos a la linea capi-
tal de los mismos®* que infiltra en ambos sentidos ventral
y dorsal e incluso envuelve los huesos enunciados, asi
como €l e.c.d. y €l pedio, es una masa solida de aproxima-
damente 9 x 6 cm.

Se efectud estudio de resonancia magnética de pie de-
recho en secuencias potenciadas en T1, T2 y saturacion
grasa en proyecciones coronal, sagital y axial y con apli-
cacion de gadolinio.

L as diferentes proyecciones realizadas muestran pérdida
de la arquitectura anatémica de la porcion plantar del pie
derecho, con aumento de volumen, a expensas de una masa
de contornos lobulados, que ocupa toda la extension de la
region plantar desde el extremo distal de los metatarsales,
hasta la insercién de la fascia plantar, mostrando una longi-
tud aproximada de 9.8 cm x 3 cm de profundidad y afectan-
do en forma completa los planos musculares y tendinosos
del cuadrado plantar, aductor del pulgar e involucra el
flexor largo de los dedos, asi como parte de los musculos
lumbricales, apreciandose desplazamiento y abombamiento
del flexor de los dedos, el cual aparentemente se encuentra
respetado. Estaimagen se introduce hacia €l dorso del pie a
través de los flexores de los dedos, asi como de los mlscu-
los interdseos entre el dedo gordo, segundo, tercero y cuar-
to dedos a nivel de los metatarsales. Esta imagen muestra
intensidad de sefial heterogénea en todos los tiempos de re-
lajacion y refuerza también de manera heterogénea con la
aplicacion de gadolinio, apreciandose en algunas imagenes
axiales trayectos gruesos, tubulares, serpentiginosos, que
muestran intensidad de sefial heterogénea. Estas iméagenes
hipointensas irregulares pueden estar en relacion a calcifi-
caciones, zonas de necrosis o bien sangrado de tipo crénico,
con presencia de metahemoglobina.

Se observa afectacion cortical y parte de la medular
Osea del cuboides, quinto, cuarto y tercer metatarsal, los
cuales refuerzan con la aplicacién del medio de contraste.
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No se observa participacion de los demas huesos del
pie, aprecidndose conservada la cortical y medular ésea
del calcaneo y del astragalo. No se observa alteracion tam-
poco del tlnel del tarso.

Los tejidos blandos superficiales y lalinea grasay teji-
do subcuténeo se aprecian conservados.

Conclusion. Estudio de resonancia magnética de pie
derecho que muestra datos sugestivos de proceso neopla-
sico de laregion plantar que involucra parte de la regién
dorsal entre el dedo gordo, segundo, tercero y cuarto de-
dos y que dadas | as caracteristicas del proceso, |as posibi-
lidades diagndsticas a considerar son entre otras: fibroma-
tosis agresiva, tumor desmoide, hemangiopericitoma,
fibrosarcoma, neurofibroma, y dada la participacion de los
planos musculares, no se puede descartar la posibilidad de
rabdomiosarcoma.

Se realiz6 biopsia por trucut para estudio histopatol 6-
gico. La biopsia mostré unalesién con infiltracion hacia
el tejido adyacente, constituido por misculo estriado
(Figura 1). Histol 6gicamente se encontraba constituida
por células fusiformes, dispuestas en fasciculos. Las célu-
las no mostraban nucleos atipicos o hipercrométicos (Fi-
gura 1B). Se realizé tincion de tricromico de Masson,
con la cual se hizo mas evidente la presencia de colage-
na entre las células. Considerando estas caracteristicas, el
diagnéstico histopatol 6gico fue fibromatosis.

L as caracteristicas macroscopicas del producto de resec-
cién mostraron una lesién de consistencia firme, con super-
ficie de corte de color blanco de aspecto fasciculado.

La paciente es intervenida quirdrgicamente el dia 31
de agosto del 2000, efectuandose primero toma de injer-
to 6seo de cresta iliaca, seguido se realiza una incisién
en borde medial del tercer rayo que se extiende desde la
articulacion astragalo escafoidea en la cara dorsal hasta
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Figura 1 A. Porcion periférica de la lesion en la que se observa in-
filtracion focal a tejidos blandos adyacentes constituidos por fibras
de musculo liso.
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Figura 1 B. Microscépicamente la lesion esté constituida por célu-
las fusiformes, que se encuentran formando haces, sin mostrar ati-
pias nucleares o mitosis.

Figura 2. La tincién de Masson resalta la presencia de coladgena en
esta lesion, que se encuentra acompafiando a las células fusiformes.
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la misma altura en la porcién plantar, se diseca por pla-
nos, se sacrifica paquete neurovascular de dorso del pie,
asi como tendones del pedio y extensores del 2° al 4°, se
luxa la articulacion de Chopart asi como capsulotomia
de articulacion 2da. a 4ta., metatarsofalangica, resecan-
dose en bloque junto con los 3 metatarsianos. Se revisan
margenes del lecho quirdrgico tumoral, asi como la inte-
gridad de los limites exteriores del tumor, mismos que se
consideran no violados, se corrobora hemostasia, segui-
do se coloca placa 6sea de injerto iliaco, el cual se fija
con clavos de Steiman, hasta huesos de retropié, se retira
isquemia, verificamos integridad vascular de los dedos,
se lava la herida procediéndose al cierre, se toma control
Rx, encontrandose sin problema y adecuadamente la os-
teosintesis, se egresa al tercer diay se vigila por la con-
sulta externa, evolucionando con dehiscencia de la heri-
da quirdrgica asi como infeccién profunda, se realiza
tratamiento bajo los conceptos del Dr. Colchero hasta lo-
grar el control de lainfeccion y llegar a la cicatrizacion
final. Tres meses después se retirael material de sintesisy
se inicia la deambulacion con apoyo progresivo hasta
conseguir una marcha con apoyo total en el control Rx, a
6 meses de postoperatorio, existe una remodelacion par-
cial del injerto 0seo, y se aprecia el 4°. dedo en posicion
supraducto.

Se cita mensualmente el primer afio con control clinico
y radiol 6gico, posteriormente cada 3 mesesy a tercer afio
cada seis meses y finalmente cada afio con gammagrama
de cuerpo entero y examen clinico.

Al interrogatorio dirigido, la paciente manifiesta com-
pleta satisfaccion con su estado actual, asi como realizar
sus actividades domésticas y laborales sin restricciones,
cita s6lo molestias ocasional es después de realizar cami-
nata o bipedestacion prolongada.

Discusion

1. Ladecision de una amputaci 6n no debe realizarse en base
solo acriterios de imagenologia o auna apreciacion clini-
ca basada en €l tamafio de la lesion y de los elementos
posiblemente involucrados, sobre todo en padecimientos
como €l citado en que no setratade unalesion malignade
alto grado, sino de una lesion benigna proliferativa 'y

Figura 3. Radiografias simples.
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Figura 4. Resonancia y gamma-
grafia.

agresiva e invasiva localmente que si recidiva es posible
de controlar mediante una reintervencion o en el peor de
los casos con una amputacion.

2. Lasneoplasiasdd pie, sonlesionesdebgjafrecuencia, pero
no rarissimas ni su diagndstico debe limitarse aciertas pato-
logias vs. gangliones, TCG de lavaina sinovial tendinosa,
sinovitis villonodular pigmentada, lipomas, nédulos reu-
matoideos, algunas de éstas son raras en nuestra propia ex-
periencia, destacando que en nuestro Servicio, encontra-
mos una amplia variedad de diagndsticos como: osteosar-
comas, condrosarcomas, tumor de Ewing, TCG, encondro-
mas atipicos, linfomas, Ca epidermoide, osteocondroma
subunguedl, sarcomasinovial, quistes 6seos simples, fibro-
ma condromixoide y/o melanoma maligno.

Conclusiones

Figura 5. Tomografia axial computarizada. 1. Losestudiosdeimagenol ogiapueden mostrarse desalen-
tadores y con una masa tumoral practicamente inopera-
ble, sdlo la exploracion quirdrgica cuidadosa, detallada
con paciencia y con un propésito definido, puede en
ocasiones conducirnos arealizar una cirugia exitosa que
deje un lecho quirdrgico libre de actividad tumoral.

2. El patron vascular del pie es bien conocido y puede ver-
se comprometido por & volumen tumoral que bajo estas
circunstancias puededesarrollar circulacion colateral que
sustituye el patron vascular normal y permite una ciru-
gia conservadora con integridad, incluso de la porcién
distal del rayo afectado.

3. Lareconstruccién del centro del pie mediante injerto
autélogo es posible de efectuar y obtener un pie anat6-
mico y biomecéanicamente de caracteristicas aceptables
gue permitan una marcha Util, cuya osteosintesis debe
ser lamas sencilla pero estable con laideade evitar ciru-
gias complicadas posteriormente.

4. Laindicacién de una plantilla disefiada técnicay anaté-
micamente de forma especifica puede ser un detalle que
mejore sustancialmentelas caracteristicasdelamarchay

Figura 6. Pieza quirdrgica TAC. el apoyo.
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La integridad corporal tiene conocidas ventajas psico-
socialesy laborales sobrelaamputacion, por lo quesiem-
pre seré deseable |a preservacion ala amputacion.

Los tumores del pie son entidades poco frecuentes con
las que el facultativo estd poco versado, siendo larazén
por la que estos enfermos acuden con lesiones en etapas
avanzadas.

El pie sigue siendo un segmento anatémico a que le
conferian pocaimportanciaclinicay pocasveces se hace
una exploracion fisica detallada y objetivizada, debido
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Figura 7. Reconstruccion.

Figura 8. Abordajes quirurgicos.

Figura 9. Postoperatorio y aspecto
comparativo.

aqueexisten diagnésticosderutinav.g. neuromade Mor-
ton, apofisitis, podalgiagotosa, pie plano, tendinitis, etc.,
y pocas veces 0 hunca se sospecha la presencia de una
lesion neopléasica de hueso o tejidos blandos, 1o que
motiva que €l paciente no sea tratado oportunamente.

Laexploracion quirdrgicade lalesion debe ser mediante
un abordaje agresivo que permita llegar a los extremos
de la neoplasia, sacrificando razonablemente todo teji-
do que esté comprometido o que sea fuente de recidiva
tumoral, pero también efectuar una operacion que deje
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Figura 10. Seguimiento a 4 afios de evolucion.

10.

razonable y justificadamente los suficientes elementos
para realizar una adecuada reconstruccion que genere
finalmente un pie Util.

El control postoperatorio debe ser planeado y discipli-
nado mediante una minuciosa EF y estudios de image-
nologia, asi como gammagrafia para detectar cualquier
eventualidad precozmente.

En algunas ocasiones cuando un padecimiento no ma-
ligno pone en riesgo una extremidad antes de llegar ala
amputacion, puede ser importante reconsiderar |a deci-
sién mediante una minuciosa y detallada exploracién
quirdrgica.
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Por €l tiempo de evolucion, mas de 4 afios, podemos
considerar que la paciente se encuentra curada, teniendo
en cuenta que la recurrencia local se observa 12 a 18
meses después de la reseccién quirdrgica.
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