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Fibromatosis agresivainfantil de cadera con destruccion articular grave.
Reporte de caso.
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RESUMEN. L os tumores fibrosos o desmoides
se agrupan en el término de fibromatosis, existiendo
varios grupos, siendo la forma agresiva infantil rara,
aun mas en su presentacion en pelvis y/o cadera.
Esta produce destruccién delosteidos cir cundantes
en grado variable. Su diagnéstico es por exclusion
y comprobacion histopatologica, el tratamiento es
siempre quiridrgico, siendo conservador inicamente
en localizaciones especiales y/o condiciones propias
del paciente. En este articulo reportamos un caso de
fibromatosis agresiva infantil en cadera con destruc-
cion grave de la articulacion, no existiendo hasta el
momento un reporte similar, asi como el protocolo
deestudioy manegjo que sesigueen el servicio de Or -
topedia Pediétrica del Instituto Nacional de Pedia-
tria para abordar lostumores 6seos.
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ABSTRACT. Fibrous or desmoid tumors are
grouped under the term fibromatosis; there are
several groups; the pediatric aggressive form is
rare, especially the pelvis and/or hip presentation.
This causes a variable degree of destruction of the
surrounding tissues. It is a diagnosis by exclusion
and histopathologic testing; treatment is always
surgical and conservative treatment is indicated
only for special locationsand/or patient conditions.
This article reports a case of aggressive pediatric
hip fibromatosis with severe joint destruction, as
well as the work-up and management protocol fol-
lowed at the National Pediatrics | nstitute Pediatric
Orthopedics Service to approach bone tumors. No
cases similar to thisone have been reported.

Key words: fibromatosis, neoplasm, hip, joint,
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I ntroduccion.

Muchas lesiones proliferativas fibrosas recidivan pero
no metastatizan. Como grupo se les conoce como fibro-
matosis.® Un queloide es un tumor benigno de la piel en
el cual el proceso de reparacion tras una lesion no se de-
tiene en forma espontanea.*®>La fibromatosis por irradia-
cién, como lo sugiere su hombre, es una lesién que pue-
de aparecer tras |la radioterapia de los tejidos blandos.*3
Las fibromatosis mds comunes son la plantar y la palmar,
las de la palma se asocian a la contractura de Dupuytren,
siendo € grupo de adultos el mas cominmente afectado, la
fibromatosis plantar suele afectar a la mitad medial de la
zona media de la fascia plantar y es sensible ala presion;
en ambas el tratamiento es quirdrgico y consiste en unare-
seccion en bloque para evitar larecidiva.’® La enfermedad
de Peyronie, una lesién proliferativa fibrosa que afecta al
pene, aparece a veces en pacientes con fibromatosis plantar
o palmar. Los tumores desmoides (fibromatosis agresiva,
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fibromatosis musculofascial, fibrosarcomas grado I de tipo
desmoide) son lesiones agresivas a nivel local originadas
en el tejido conectivo que infiltran a los tejidos vecinos y
tienen una marcada tendencia a persistir.:> Aunque la ma-
yor parte de los autores los consideran benignos, Posner &
cols. los califican como malignos.® Estas lesiones son mas
frecuentes en lapared abdominal anterior de las mujeres que
han sido madres; los de otras |ocalizaciones se denominan
amenudo desmoides extraabdominales.*5 Los desmoides
extraabdominales son més frecuentes en la cintura escapu-
lar, el brazo, el muslo, € cuello, lapelvis, e antebrazoy la
fosa poplitea** La historia natural de las lesiones no trata-
das suele ser un crecimiento lento e inexorable con invasion
de las estructuras contiguas.24% Sin embargo, puede haber
regresiones esponténeas, se publicd una serie en la que el
29% de los pacientes tratados mediante extirpacion parcial
no tenian signos de la enfermedad en la dltima revision. Se
han conseguido la regresion de tumores desmoides con in-
dometacina y acido ascorbico, tamoxifeno y testolactona,
clorotiazida. Los tumores desmoides pueden aparecer junto
a pdlipos coldnicos, osteomas y quistes epidérmicos en €l
sindrome de Gardner.?5 El fibroma aponeurético juvenil es
unararalesion caracteristica que se encuentra en nifios pe-
guefios, habitualmente en lamano o €l piéy que tiene una
tendencia definida a recidivar tras su extirpacién.** El elas-
tofibroma de la espalda es un tumor benigno que aparece
en personas mayores, se localiza anterior a la parte inferior
de la escdpulajunto alos musculos dorsal ancho y romboi-
des.>26 La miositis fibrosa progresiva es una enfermedad
generalizada, primariay raradel masculo que aparece en la
infancia y puede ser la fase inicial de una miositis osifican-
te progresiva.l® La fibromatosis generalizada congénita es
una enfermedad posiblemente familiar extremadamenterara
gue produce el nacimiento de un nifio muerto o una muerte
répidatras el nacimiento.t?°En la lactancia, se han definido
varios tumores fibrosos proliferativos como son: la fibroma-
tosis dérmica infantil, el hamartoma fibroso de la infancia,
la fibromatosis infantil difusa y algunas variedades de fibro-
matosis infantil agresiva.l® Cualquiera de los diferentes ti-
pos de fibromatosis tienen el mismo tipo de tratamiento el
cual consiste en la reseccion en bloque con méargenes libres
paraevitar larecidiva.®

Caso clinico

Mujer, escolar de 9 afios de edad, catélica, sabe leer y
escribir, originariay proveniente de Xalapa, Veracruz; con
antecedente de importancia por parte de su abuelo paterno
fallecido por cancer de prostata, alérgicaa trimetroprim con
sulfametoxazol, varicela zoster alos 7 afios de edad, fractura
incompletaderadio y cubito izquierdos hace 1 afio, iniciasu
padecimiento actual €l 14 de Abril del 2009, con dolor, rubi-
cundez, aumento del calor local e incapacidad funcional en
lacadera derecha, leinician manejo con AINES por unaten-
dinitis de pelvirrotadores cortos, el 27 de Abril del 2009 se
diagndstica como una artritis séptica siendo sometida a una
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artrotomia de cadera via posterior, se mantiene con diver-
s0s esquemas antimicrobianos por 75 dias, desde la cirugia
la paciente no puede realizar la bipedestacion y la marcha,
acude a Hospital Shriner’s de México de donde es referida
al INP parasu diagndstico y tratamiento. Siendo ingresada a
cargo del servicio de ortopedia pediatrica con el diagnéstico
de una neoplasia 6sea en |la cadera derecha, a la explora-
cion fisica encontramos a una mujer, consciente, orientada,
Glasgow 15, Tanner 1, actitud forzada, constitucion robusta,
ASIA motora de 100 puntos, ASIA y Frankell E, incapaci-

Figura 1. Basculamiento pélvico.

Figura 2. Trendelemburg derecho.
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dad para la bipedestacion a expensas de miembro pélvico
derecho (MPD), marchaclaudicante y asistidaaexpensas de
laMPD, basculamiento pélvico a expensas de laMPD (Fi-
gura 1), Thomas derecho positivo (Figura 2), Trendelem-
burg derecho positivo (Figura 3), Galleazi negativo (Figura
4), MPD en actitud de flexién, abduccién y rotacién lateral
(Figura 5), arcos de movilidad activos de la cadera derecha
abolidos, arcos de movilidad pasivos de la cadera derecha
completos pero con dolor (a excepcion de la aduccién) (Fi-
gura 6), no Celso, no red venosa colateral, no adenomega-
lias regionales, exploracion vascular de la MPD normal, ci-
catriz hipertréfica de abordaje posterior en cadera derecha
(Figura 7), se tomaunaradiografia AP de pelvis (13/07/09)
= : . donde se observan lesiones liticas (puntos, comasy anillos),
|~ e de margen festoneado que va desde alailiaca, cabeza femo-

Figura 3. Thomas derecho.

Figura 4. Galleazi negaivo.

Figura5. Actitud delaMPD. Figura 7. Cicatriz queloide.
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ral, acetdbulo y rama isquiopubica derechos, con lesion a
partes blandas, matriz radiollcida, sin formacion de matriz
0Osea, ademas rompe corticales en cabeza femoral y fondo
de acetébulo, con reaccidn periostica combinada (Figuras
8y 9), serealiza una serie 6sea metastasica corroborando
los hallazgos encontrados en la AP de pelvis y no encon-
trando més lesiones en otros segmentos; en |os examenes de
|aboratorio para corroborar el metabolismo éseo, reactan-
tes de la inflamacién y marcadores tumorales encontramos
lafosfatasa alcalina, calcio, fésforo y &cido Urico elevados
en forma persistente por |o que descartamos una secuela de
artritis sépticay consideramos la posibilidad de una neo-
plasia; se solicitd unaresonancia magnética nuclear (RMN)

Figura 8. Rx AP pelvis.

de pelvis (06/08/09) encontrando una lesién destructiva en
T1 de densidad media a bajay en T2 de densidad alta, con
ruptura de corticales de la cabeza femoral y acetabulo, in-
volucrando alailiaca 'y rama isquiopubica derechos, inva-
sién atgjidos blandos en cavidad pélvicay compartimento
anterolateral del muslo proximal (Figuras 9 a 11), se
realizan gammagrafias 6seas con Tc-99m (31/07/09) donde
existe hipercaptacion del radiofarmaco en cadera derecha,
con ciprofloxacino marcado (05/08/09) donde no hay cap-
tacion (Figuras 12 y 13), con Talio (07/08/09) que en su
fase temprana hay hipercaptacion del farmaco en la cadera
derechay un nédulo en el musloizquierdo y en lafasetardia

Figura 10. RNM pelvis.

Figura 9. Rx AP pelvis.
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Figura 11. RNM pelvis.
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Figura 13. Gammagrafia dsea con ciprofloxacino marcado.
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Figura 12. Gammagrafia
Gsea con Tc-99m.

con hipercaptacion del muslo y el fémur izquierdo (Figura
14), con Metoxi Isobutil Isonitrilo (02/10/09) concluye que
hay un proceso neoplésico en la cadera derecha con metabo-
lismo sugestivo de resistencia a multidrogas; se realiza una
biopsia incisional tipo Smith Petersen tomando muestras
de recto anterior, sartorio, capsula articular, cuello femoral,
acetdbulo y cabezafemoral concluyendo € reporte de histo-
patologia: Proceso de fibromatosis sin evidencia de osteo-
mielitis, se mantiene a la paciente con rehabilitacion fisica,
actualmente se encuentra en vigilancia, ya en este momento
sin dolor en la cadera, sin aparente actividad tumoral, con
bipedestacion y marcha asistida.

Conclusion

Este caso desde un inicio represent6 € reto de establecer
el diagndstico diferencial entre secuelas de un proceso infec-
Ci0so Vs un proceso tumoral Gseo en la cadera, descartando
€l primero con los hallazgos radioldgicos y bioguimicos, al
principio sospechamos en una neoplasia medular 6sea tipo
Ewing por su comportamiento gammagrafico, radioldgico y
bioquimico. Con el resultado histopatolégico de una fibro-
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Fase temprana

- -

Figura 14. Gammagrafia ésea con Talio.

matosis agresiva y descartando un proceso o secuela de un
proceso infeccioso optamos por dar tratamiento conserva
dor (rehabilitacion fisica) y vigilancia para valorar segiin su
evolucion en dar tratamiento quirdrgico segin la necesidad.
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