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RESUMEN. Introducción: El artículo presenta
la evolución clínica y los resultados oncológicos-
funcionales de los pacientes con diagnóstico histo-
patológico de fibromatosis musculoaponeurótica
agresiva con seguimiento a 10 años en el Instituto
Nacional de Rehabilitación. Material y métodos:
Realizamos un estudio observacional, descriptivo,
retrospectivo y transversal en el Servicio de Tu-
mores Óseos, revisando los expedientes clínico-ra-
diológicos de 1996 a 2006, criterios de inclusión:
ambos sexos, cualquier edad, diagnóstico clínico e
histopatológico, criterios de exclusión: expedien-
tes incompletos, abandono de la consulta, sin diag-
nóstico histopatológico de fibromatosis muscu-
loaponeurótica. Criterios de eliminación: Muerte
del paciente durante el período de estudio. Varia-
bles analizadas: edad, sexo, ocupación, proceden-
cia, escolaridad, segmento anatómico afectado,
signos y síntomas, tiempo de evolución, tratamien-
to, recidivas. Se utilizó el paquete estadístico de
Excel 2007 con variables descriptivas de tenden-
cia central. Resultados: 11 pacientes con rango de
edad de 1 a 61 años, promedio: 24.36, media:
16.60, mediana: 21, desviación estándar: 18.32. 9
femeninos (81.8%), 2 masculinos (18.18%); proce-
dencia: del DF. (7) 63.63%, Puebla (1), Toluca (1),
Baja California Sur (1) y Chiapas (1) 9.09%. Seg-
mento pélvico 54.54% (6), torácico y glúteo
27.2% (3), signos y síntomas: dolor y aumento de
volumen 10 (90.90%), limitación de arcos de mo-

ABSTRACT. Introduction: This work presents
clinical evolution and functional outcome of pa-
tients with histologic diagnosis of Muscle-apo-
neurotic aggressive fibromatosis in 10 years of
follow up in the National Rehabilitation Institute.
Material and methods: We performed a descrip-
tive, retrospective, cross sectioned clinical trial in
the Bone Tumour Department. We reviewed the
clinical and radiological files from 1996 to 2006.
Inclusion criteria: both genres, any age, clinical
and histological diagnosis. Exclusion criteria: in-
complete file, lost to follow up, other diagnosis.
Elimination criteria: Death during trial period.
Analyzed variables. Age, genre, occupation, birth
place, school degree, anatomic situation, signs and
symptoms, time of follow up, treatment, relapses.
We used statistical computed system Excel 2007,
with central trend descriptive variables. Results:
Eleven patients (mean age 24.36; SD 18.32, 1-61
years), 9 female (81.8%) 2 male; birth place: Mex-
ico City 7 (63.63%), Puebla 1, Toluca 1, South
Baja California 1 and Chiapas 1. Anatomic situa-
tion: Pelvis 6 (54.54%), thoracic and gluteus 3.
Pain and presence of a mass 10 (90.9%), range of
motion limitation 5, edema and erithema 1. Re-
lapses 6 (55%). Treatment: broad resection 3 pa-
tients, marginal resection 6 patients, radical resec-
tion 2 patients. Conclusions: If clinical suspicion of
Muscle-aponeurotic fibromatosis appears, one
should start protocol work up: laboratory, radio-

Artemisamedigraphic en línea

http://www.medigraphic.com/espanol/e1-indic.htm
http://www.medigraphic.com/medi-artemisa


Josué Antonio Miranda Roa y cols.

86ACTA ORTOPÉDICA MEXICANA 2008; 22(2): 85-89

www.medigraphic.com

vilidad articular 5 (45.45%), edema, y eritema, 1
(9.09%). Recidivas 55% (6). Resección amplia en
3 pacientes, resección marginal con salvamento y
osteosíntesis de la extremidad 6 pacientes, trata-
miento radical 2 pacientes. Conclusiones: Ante la
sospecha clínica como posibilidad diagnóstica de
fibromatosis musculoaponeurótica se inicia el pro-
tocolo de laboratorio, gabinete y medicina nu-
clear, biopsia para el estudio histopatológico con
inmunohistoquímica de primera instancia, resec-
ción amplia de la lesión y hasta donde sea posible
el salvamento de la extremidad con lecho quirúr-
gico libre de enfermedad.

Palabras clave: neoplasia, fibromatosis, múscu-
lo, biopsia, radioterapia, amputación.

Introducción

Los tumores desmoides, también llamados fibromatosis
profunda o fibromatosis agresiva, son una entidad rara y
benigna descrita en 1832 por McFarley como una prolife-
ración de fibroblastos.1,2

El término desmoide se origina del vocablo griego des-
mos, que significa banda o parecido a tendón y fue aplicado
por primera vez por Müller quien describió la consistencia
similar a la del tendón; cuyo desarrollo biológico muestra
un patrón de crecimiento infiltrativo y con tendencia a reci-
divar, parecido a un fibrosarcoma; pero a diferencia de éste,
la característica principal, aparte de la morfología microscó-
pica, es que nunca metastatiza. Estos tumores ocurren entre
los 15 y 60 años, más frecuente en los adultos jóvenes de
edad mediana, predomina en el sexo femenino.3

Se dividen en dos grupos:4 superficial (fascial), de creci-
miento lento, tamaño pequeño y originado en la fascia o
aponeurosis y5 profunda (musculoaponeurótica), compor-
tamiento agresivo, obteniendo tamaño más grande y con
alta tasa de recidiva.6-8

Se puede asociar a antecedentes genéticos.9

La etiología sigue siendo un enigma, pero pueden apa-
recer alterando el tejido conectivo en crecimiento. El po-
tencial biológico de cada lesión por el tumor, varía, es difí-
cil definir los factores de riesgo considerando la rareza y
heterogeneidad del patrón de crecimiento de estas lesio-
nes. Alman y cols.10,11 identificaron una expresión anormal
del gen C-cis y el factor de crecimiento derivado de pla-
quetas y propusieron un mecanismo por el cual existe au-
mento en la producción del factor de crecimiento deriva-
do de plaquetas, dando como resultado una mitosis
acelerada de los fibroblastos.

Estos tumores pueden presentarse en cualquier parte del
cuerpo e infiltrar a tejidos vecinos, en algunos casos el tu-
mor está confinado a los músculos, aponeurosis o fascia.12

graphic assessment, nuclear medicine, biopsy and
histologic and immune-histochemistry. One should
perform broad resections aiming to preserve the
most possible extremity tissue disease free.

Key words: neoplasm, fibromatosis, muscle, bi-
opsy, radiotherapy, amputation.

Los tratamientos convencionales incluyen en primer lugar
la resección quirúrgica del tumor dejando márgenes nega-
tivos lo más amplio posible. Posteriormente el tratamiento
es completado con radioterapia, pero en la mayoría de los
casos estos tumores recidivan.13

Cuando las lesiones abarcan estructuras neurovascula-
res no es posible aparentemente realizar la cirugía con már-
genes quirúrgicos adecuados, se tiene como opción tera-
péutica la radioterapia, por otra parte hemos notado que
algunas veces no existe una adecuada correlación entre
los estudios de imagen y la cirugía conservadora. El mane-
jo de los tumores desmoides, es multidisciplinario, éste de-
berá ser dirigido al control local, sin sacrificar la función
tratando de preservar la estética.14,15

En los últimos 25 años, la radioterapia se ha convertido
en un elemento integrante del tratamiento local de los tu-
mores en los tejidos blandos; si se combina la radioterapia
con una resección más limitada, se puede proceder a la ci-
rugía conservadora de la extremidad y proporcionar al pa-
ciente un resultado funcional mejor y tasas de superviven-
cia general parecidas a la cirugía radical.

Material y métodos

Se realizó un estudio observacional, descriptivo, retros-
pectivo y transversal; en el Servicio de Tumores Óseos del
INR, revisando los expedientes clínico-imagen (RMN) del
año 1996 a 2006 con el diagnóstico clínico e histopatoló-
gico de fibromatosis musculoaponeurótica,

Criterios de inclusión: Ambos sexos, cualquier edad,
diagnóstico clínico e histopatológico de fibromatosis
musculoaponeurótica que ingresaron al Instituto Nacional
de Rehabilitación durante el período de estudio.

Criterios de exclusión: Expedientes incompletos,
abandono de consulta, no exista diagnóstico histopatoló-
gico de fibromatosis musculoaponeurótica.
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Criterios de eliminación: Muerte del paciente durante
el período de estudio.

Las variables analizadas fueron: edad, sexo, ocupación,
procedencia, escolaridad, segmento anatómico afectado, sig-
nos y síntomas, tiempo de evolución, tratamiento, recidivas.

Se realizó la base de datos y análisis estadístico en el
paquete de Excel con variables descriptivas de tendencia
central.

Resultados

Se obtuvieron 11 pacientes, 9 femeninos (81.8%) y 2
masculinos (18.18%) con rango de edad de 1 a 61 años,
promedio de 24.36 años, media 16.60, mediana 21, des-
viación estándar de 18.32 años (Tabla 1).

La actividad: estudiantes 6 (54.5%), hogar 4 (36.4%),
taxista 1 (9.09).

Procedencia: DF. (7) 63.63%, Puebla (1), Toluca (1),
Baja California Sur (1) y Chiapas (1) representando el
9.09% cada uno.

Escolaridad, (4) primaria, (3) secundaria y (3) licencia-
tura, (1) analfabeta.

El segmento pélvico 54.5% (6), torácico y glúteo
27.2% (3) (Grafica 1).

Signos y síntomas dolor y aumento de volumen 10
(90.90%), limitación de arcos de movilidad articular 5
(45.45%), edema, y eritema, 1 (9.09%) (Gráfica 2).

Los resultados histopatológicos de la primera biopsia
fueron: fibrolipoma, histiocitoma fibroso benigno, fascitis
plantar y neuroma, histiocitoma fibroso maligno, fibrosar-
coma óseo, sarcoma fibromixoide de bajo grado, heman-
gioma arteriovenoso, quiste óseo y fibroma; por lo que
fueron necesarias otras biopsias; retardándose el diagnós-
tico y su manejo.

Tratamiento establecido: Resección amplia en 3 pa-
cientes; un paciente se amputó, resección marginal con
salvamento y/o osteosíntesis de la extremidad 6 pacien-
tes; de este grupo a un paciente se le realizó amputación y
otro presentó márgenes positivos que involucró al nervio
ciático, corroborado por RMN, por lo que es candidato a
radioterapia en centro especializado (Figuras 1 y 2).

Tratamiento radical: se realizó amputación en 2 pa-
cientes con enfermedad avanzada. Recidivas 55% (6)
(Grafica 3).

Gráfica 1. Segmento anatómico afectado en los pacientes con fi-
bromatosis musculoaponeurótica.
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Tabla 1. Pacientes con fibromatosis musculoaponeurótica

de acuerdo a grupo de edad.

Grupo de edad
(años) No. de pacientes (%)

1-10 3 27.27
11-20 2 18.18
21-30 3 27.27
31-40 1 9.09
41-50 — —
51-60 1 9.09
61-70 1 9.09
Total 1 1 100

Fuente: Archivo clínico. Instituto Nacional de Rehabilitación (1996-2006).

Fuente: Archivo clínico. Instituto
Nacional de Rehabilitación

Gráfica 2. Signos y síntomas de
pacientes con fibromatosis mus-
culoaponeurótica.
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Discusión

De 3,172 pacientes atendidos durante el período de es-
tudio, la fibromatosis musculoaponeurótica tiene una pre-
valencia de 0.35%, que no dista de lo reportado en la lite-
ratura universal, aunque, el tiempo de seguimiento es
mayor como lo reportado por Gronchi y cols.2 del Instituto
Nacional de Cáncer en Milán, Italia quienes en un segui-
miento de 35 años encontraron 81 pacientes con este diag-
nóstico, una prevalencia de 0.2-0.4%.

Observamos que la fibromatosis musculoaponeurótica
es una entidad rara, poco frecuente y aunque está descrita
como una patología benigna agresiva, los estragos y las
secuelas que deja en los pacientes son de consideración.
De igual forma debe alertar al equipo multidisciplinario
para iniciar el tratamiento oportuno.

Fuente: Archivo clínico Instituto Nacional de Rehabilitación (1996-2006).

Gráfica 3. Pacientes con FMA que presentaron recidiva después del
tratamiento.
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Figura 1. RMN con imagen en glúteo hiperintensa en T2 heterogé-
nea, infiltra músculo y nervio ciático.

Figura 2. Nervio ciático infiltrado por tumor.

La realización del salvamento de la extremidad rompe
con lo propuesto por diversos investigadores, quienes su-
gieren una resección amplia con radioterapia por su alta
recidiva que oscila hasta el 77% en la serie de Enzinger y
Shiraki,5 en nuestro estudio este porcentaje es un 55% ya
que la inespecificidad de esta entidad en el diagnóstico
histopatológico y la presencia de márgenes positivos en el
lecho quirúrgico propician estos resultados.15

Aunque los límites de lesión fueron extensos en la ma-
yoría de los casos, se trató de conservar el segmento anató-
mico, resecando márgenes quirúrgicos amplios y la re-
construcción de los tejidos blandos, conservando la función
y en la medida de lo posible favorecer el aspecto estético,
integrando al paciente a sus actividades cotidianas.

Es indispensable la ayuda de medicina nuclear y una
alta sospecha del diagnóstico considerando los aspectos
epidemiológicos, realizando un análisis cuidadoso de las
imágenes, ya que la correlación clínica permitirá la reali-
zación del salvamento de la extremidad y normará la con-
ducta quirúrgica, permitiendo al paciente el beneficio esté-
tico, sicológico y funcional.

El rango de recurrencia reportado, oscila de un 19 a un
77%, en las series reportadas5,13,14 con un seguimiento a 10
años, el 57% de los tumores se volvió a presentar, otros es-
tudios manifiestan una recurrencia de hasta el 68% des-
pués del manejo inicial.

En un solo paciente fue necesario el uso de la radiotera-
pia, ya que el paquete neurovascular a nivel de la región
glútea estaba infiltrado, aunque se ha reintervenido en 2
ocasiones por recidiva se ha conservado la función de la
extremidad pélvica.

Conclusiones

Ante la sospecha clínica como posibilidad diagnósti-
ca de fibromatosis musculoaponeurótica deberemos ini-
ciar el protocolo de laboratorio, gabinete y medicina nu-
clear, la realización de la biopsia para el estudio
histopatológico con pruebas de inmunohistoquímica de
primera instancia, resección amplia de la lesión y hasta
donde sea posible el salvamento de la extremidad, dejan-
do el lecho quirúrgico libre de enfermedad, utilizando el
material de osteosíntesis correspondiente; enfatizamos
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en el estudio y la interpretación cuidadosa de las imáge-
nes, ya que la clínica y el evento quirúrgico no se corre-
lacionan, siendo necesario el cambio del criterio para la
reconstrucción de la extremidad.

Inicio de radioterapia adyuvante en los casos en que el
tumor involucre estructuras vitales o sea irresecable.
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