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Introduccion: Las fibromatosis son un tipo de lesiones con una conducta bioldgica intermedia
entre las proliferaciones fibroblasticas benignas, de carécter reactivo o cicatricial, y € fibrosarcoma.
Aunque en la infancia engloban una amplia gama de lesiones, la forma intraabdomina aidada es
verdaderamente excepcional.

Material y métodos: Presentamos € caso de un lactante varon de 11 meses de edad, sin
antecedentes de interés, en € que se descubrid, de manera casual, una masa papable a nivel de
hipocondrio izquierdo. La ecografia y TAC abdominales mostraron una tumoracion redondeada,
aparentemente bien dedimitada, de localizacion retroperitoneal/mesentérica, de unos 15cms de
diametro, que desplazaba asas intestinales.

Resultados: Se intervino quirdrgicamente, extirpandose una tumoracion sdlida, con un peso
aproximado de 1.200grs, de consistencia firme y coloracion blanquecina homogénea al corte que, a
pesar de su aparente buena delimitacidn, se encontraba intimamente adherida a pancreas y otras
asas intestinales, hasta el punto que fue necesario efectuar una reparacion quirdrgica del pancresas,
reimplantacion del colédoco mediante un asa en Y de Roux y reseccién de un segmento yeyunal. Su
examen histolégico mostré una proliferacion de células fusiformes monomorfas, dispuestas en
fasciculos irregulares, en el seno de un estroma colageno. El margen tumoral, a pesar del aspecto
macroscopico, era impreciso, infiltrando los tegjidos adyacentes. En controles posteriores se
comprobd una recidiva precoz de la tumoracién (6 meses).

Conclusion: Un abordaje quirdrgico con e objetivo prioritario de una exéresis completa parece,
en e momento actual, la megjor opcion terapéutica para este tipo de lesiones. Cuando esto no puede
conseguirse sin una afectacion funcional grave (sindrome de intestino corto, por €emplo) o, en
determinadas localizaciones, sin una severa desfiguracion, la reseccién parcia puede ser una opcidn
aceptable, aunque asociada a un elevado riesgo de recidiva. La definicién del tipo de estrategia
terapéutica médica coadyuvante que deberia usarse (gestédgenos, citostaticos), sobre todo en este tipo
de situaciones, permanece todavia sin establecer claramente.
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Stout (1) fue & primero en proponer una clasificacion para un tipo de lesiones de egtirpe
fibroblastica que muestran una conducta bioldgica intermedia entre las proliferaciones fibrosas
benignas de carécter reactivo (por €emplo, cicatricides) y € fibrosarcoma las llamadas
fibromatosis. Al contrario que las primeras, este tipo de lesiones suelen tener un crecimiento
infiltrativo, asi como una marcada tendencia a la recidiva local. A diferencia del fibrosarcoma, no
presentan metéstasis a distancia alo largo de su curso evolutivo.

Asi  definidas, se distinguen dentro de las fibromatosis varios grupos, atendiendo
fundamentalmente a su locaizacion anatomica y edad habitua de presentacidn: fibromatosis
congénitas (torticolis congénito, fibromatosis congénita generalizada); fibromatosis infantiles
(hamartoma fibroso, fibromatosis dérmica infantil, fibromatosis aponeurdtica juvenil, etc) y
fibromatosis propias de la edad adulta. Estas Ultimas pueden ser subdivididas en superficiales
(palmar, plantar, peneana) o profundas, también Ilamadas tumores desmoides, de comportamiento en
general méas agresivo (t. desmoides extra-abdominales, t. desmoides intraabdominales). La variedad
mas rara de estas fibromatosis profundas corresponde a la forma intraabdomina aidada,
verdaderamente excepcional en el lactante (2, 3), como es el caso que presentamos.



Lactante varén de 11 meses de edad, sin antecedentes familiares ni personales de interés, en el que
se descubrié, de manera casual, durante la exploraciéon practicada con motivo de un traumatismo
cranea sin lesiones, una masa abdominal papable fundamentamente a nivel de hipocondrio
izquierdo, que rebasaba la linea media, de consistencia dura, superficie lisay no movil. La andlitica
a su ingreso no mostraba dteraciones significativas, incluidas determinaciones de enolasa y
catecolaminas, que fueron normales.

La ecografia y TAC abdominales pusieron de manifiesto una masa solida redondeada,
retroperitoneal-mesentérica, de unos 15cm de didmetro, homogénea, sin calcificaciones, que
desplaza duodeno, estdmago e intestino delgado. No afectaba grandes vasos ni rifion (Figura 1). Se
intervino quirdrgicamente, extirpandose una tumoracion sdlida, con un peso aproximado de
1.200grs, de consistencia firme y coloracion blanquecina homogénea a corte que, a pesar de su
aparente buena delimitacion, se encontraba intimamente adherida a pancreas y otras asas
intestinales, hasta el punto que fue necesario efectuar una reparacién quirdrgica del pancreas,
reimplantacion del colédoco mediante un asa en Y de Roux y reseccion de un segmento yeyuna
(Figura 2). En controles posteriores se comprobd una recidiva precoz de la tumoracion (6 meses) en
la misma localizacion anterior, de unos 4 cm de diametro.

El examen histologico mostré una proliferacién de células fusiformes monomorfas, dispuestas en
fasciculos irregulares, en e seno de un estroma fibroso (Figura 3); alternando areas mas densamente
celulares con otras de disposicion més laxa. El margen tumoral, a pesar del aspecto macroscopico,
era impreciso, confundiéndose, de modo imperceptible, con los tejidos adyacentes, por gemplo, la
pared muscular propia del intestino. En general la neoformacién muestra una vascularizacior
moderadamente abundante y s6lo alguna forma mitética ocasiona (Figura 4). Se realiz6 un estudio
inmunohistoquimico que incluyé tinciones para queratina, desmina, actina, proteina S-100 vy
vimentina, mostrando las células Unicamente positividad para esta Ultima.

El comportamiento bioldgico de éste tipo de lesiones esta marcado por la propension a la recidiva
local (4). De este modo, un abordaje quirdrgico con €l objetivo prioritario de una exéresis completa
parece, en e momento actual, la mejor opcidn terapéutica (5). Cuando esto no puede conseguirse sin
una afectacion funcional grave (sindrome de intestino corto, por eemplo) o, en determinadas
localizaciones, sin una severa desfiguracion, la reseccidn parcial puede ser una opcion aceptable,
aunque asociada a un elevado riesgo de recidiva. Sin embargo, dado que su historia natural se
caracteriza algunas veces por prolongadas etapas de estabilidad, para algunos autores, un periodo de
espera, a menos que aparezcan sintomas significativos, podria ser la actitud méas apropiada en
pacientes que necesiten resecciones muy extensas o0 en los que la localizacion de la lesién se
acompafie de riesgo quirdrgico para la vascularizacion mesentérica (6). La definicion del tipo de
estrategia terapéutica médica coadyuvante que deberia usarse (gestagenos, citostéticos), sobre todo
en este tipo de situaciones, permanece todavia sin establecer claramente. Es evidente que se tropieza,
a este respecto, con una doble dificultad: por un lado, la extrema rareza de algunos tipos de lesiones,
lo que impide la recopilacion de series amplias; y por otro la confusion que existe en cuanto a la
clasificacion y denominacion de estos cuadros. Muchos trabajos engloban a efectos estadisticos
distintos tipos de fibromatosis o tumores desmoides de localizacion, entorno epidemiolégico y
probable comportamiento bioldgico diferente.



Son necesarios estudios multicéntricos, sobre series amplias y basados en una rigurosa
clasificacion de estas lesiones, tanto desde € punto de vista anatomopatolégico como clinico y
epidemioldgico, con € objetivo de clarificar tanto e prondstico como la actitud terapéutica a tomar
con estos pacientes.
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