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RESUMEN 

Cornunrcamos el caso de un vardn de 18 años de edad, en su cuarta 

rectdrva de un tumor desmorde del hrieco poplíteo izquierdo, después de 
un traumatismo en esa regrdn. La arteriografía mostró desplazamiento arte- 
rtal con compresidn extrínseca. Se eflirpó lotalmente la tumorac!an, jnclu- 

yendo la arteria poplka, rmplantdndose un ( (by-pam término-terminal de 
fernoral drstal a ironco tibioperoneo, con safena interna contralateral. Se 

descar(o el d,agndstico de poliposis inlestrnal y el de pequeíías malforma- 
crones óseas, patologías con frecuencra asociadas a estos tumores. El se- 
guimienio a Eos 8 anos y 4 meses no muestra signo de recidiva alguna, 
local ni multicentrfca. Se hacen una serie de consideraciones sobre el 
tema. 

SUMMARY 

We repori a case of a 18 years old mate patrent with his fourth relapse 
of a desmo!d tumour of the Eeft popt~teal hollow after a traurnatrsm in this 
area. AFferial desplacement and exirmsic compression were sho wed by 
arleriography Tumoratton was extirpared including popiiteal arter~ in lh/s 
rvay a termlerminal by-pass ímm dtstal femoral to peroneotrbral trunks wrth 
contralateral great saphena was made. Dmgnocis ol tntestinal polyposis and 
of /he bttle osseous rna/formations, was diccarded these patologres frequenty 
are related wrth these tumours. The research for 8 years and 4 rnonlhs 
doesn't show any relapse, nor local neither rnullmtral. Furlhemore. some 
considerations about this fheme are reporled. 

S. Mc. Farlane, de Glasgow, co- chols. en 1923 (3), comunica un TD 
munica en 1832 (2) dos casos de de localizaci0n extraabdominal. El 
Tumor Desmoide VD) en los mBscu- TD es un tipo especial de libroma- 
los de la pared abdomina1, y Ni- tosis, caracterizado por una infiltra- 

ción proliferativa de fibroblasios con 
capacidad invasiva. sin estructuras 

* Cirulano vascular 
" Cirujano general neoplásicac ni fendmenos reactivos 
"' ~ & d i c o  residente inflamatorios (1). Es un tumor que 

procede del tejido fibroso que po- 
seen las vainas mlicculo aponeuró- 
ticas, siendo por tanto un tumor del 

tejido conectivo de sosten de los 
músculos. Si bien histológicamente 
es benigno se comporta localmente 
como si fuera maligno, ya que inva- 
de y destruye las estructuras cerca- 
nas y tiende a recidiva[ de ahi que 
haya autores que lo consideren un 

fibrosarcorna de crecrrniento lento 
pero bien diferenciado. Hay regre- 
sión espontanea en algunos de ellos 
(4), (354, (47). Del 45 al 60% se lo- 
calizan en la pared abdominal (71, 

el 25 al 30% en crntura escapular 
y cuello, habikndose encontrado ca- 

sos en el mesenterio (8), (9), en pa- 
red torácica (lo), en las extremida- 
des (siendo muy poco frecuente en 
el espacro popliteo (Il), (49))) paroti- 
da (12)- mamas (13), (66), e incluso 
multicéntricos (14), (15), (381, (57), 

Son mAs frecuentes en la, mujer 
(60%), sobre todo tras los embara- 
zos. Se presentan en cualquier edad, 
pero sobre todo entre la segunda y 
tercera &cada de la vida. Macros- 
cdpicamente son tumores de color 
btanco nacarado o grisáceo, de con- 
tornos irregulares e imprecisos, con- 
sistencia dura como el caucho, di- 
mensiones y peso variable, con una 
media de 8 cm. Rokitanski descri- 
bió un caso de 17 Kg citado por 
Leger (76). Al corte cruje como si 
se tratase de un tejido cicatrizal, re- 
velando una blanca y reluciente su- 

perficie irregular con haces de te]¡- 

do fibroso entrelazado formando 
remolinos. Los huesos pueden ser 
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erosionados por presr6n (167. Micros- 
copicamente. es un tumor no cap- 
sulado, formado por fibrocitos alar- 
gados de nUcleo pqueiio y pdlido, 
con uno a tres nucléolos, estando 
estas celulas entre sí separadas por 
abundante colsgeno, srn atipras y 
can un bajo índice mitotica En la 
pernferia del tumor la infiltracibn de 

tejido fibrobiástico tumoral captura, 
a veces. restos de músculos, que en 

algunos casos. se atrofian y desa- 
parecen. y en otros. los miocitos per- 
manecen dentro de la masa tumo- 
ral, transformandose en celulas 
multinucleadas gigantes que dan el 
dragn6stico err~neo de carcomas 

(17), ('8) 
Teon'as ettopatogenrcas. a) Ante- 

cedente de traumatismo. Es fre- 

cuente el hallazgo en la historia clí- 
nrca de traumatismos prevros a la 
aparición de la turnoración, lo que 

ocurrib en nuestro paciente. MUS- 
groire y Mc Donald refieren 14 trau- 
rnatismoc en 34 pacientes (19). 
Hunt, Morgan y Ackerman refie- 
ren 9 en 29 pacientes (SO). Enzin- 
gei y Shiraiki, en 19 de 30 pacien- 
tes. un 63% (18). Ldpez R., un 28% 

en 29 casos (64). b) Antecedente 
de intervencidn quirúrgica (21)- 

fundamentalmente sobre la pared 
abdominal. Hayry refiere un 33% de 
40 pacientes con TD en la cicatriz 
quirúrgica (22). C )  Hormonat. Se 

han descrito receptores de ectradrol 
y progesterona en la masa tumoral 
(23) Tiene relación con el ernbara- 

zo. la1 vez por los cambioss hormc- 
nalec y por et traumatismo por dis- 
tencion de la musculatura de la 
pared abdominal. Mientras unos 

autores demuestran un crecimiento 
tumoral homogéneo a lo largo de la 
vida e n  los varones y en las hem- 
bras, un mayor grado de crecimien- 
to en la edad fhrtil y en la menopau- 
sia, otros publican la desaparici0n 
del tumor al llegar la menopausra (4)- 

(15) Otros autores sugieren influen- 
cia hormonal en el crecimiento de 
estos tumores en base a la respues- 

ta terapéutica obtenida con anties- 
trcigenos (34). d) Hereditaria. Se 
han descrito familias con TD (24) y 
el 800/0 de estos TD presentan si- 
multAneamente pequeñas malforma- 
ciones oseas /22), que a su vez pue- 
den encontrarse en sus familiares: 
engrosamiento de la cortical del fé- 
mur 42%, exóstosis 26010, areas de 
qcirstes translúcidos en la mandibu- 

la 21%. osteornas y areas cornpac- 
Pas en la columna lumbar 26%- sa- 
cralizacion de la quinta vertebra 
18%. Estas malformaciones en los 
pacientes y en los familiares son 
transmibdas de manera autosómrca 
dominante (22), pudiendo tratarse de 
un defecto en la formación del c@ 
nectivo de tipo hereditario en el que 
un traumatismo pudiera inffuir en la 
forrnaci~n de este tumor y las hor- 
monas regulasen el crecirnien20 tu- 
moral. 

Clínicamente los pacientes presen- 
tan una tumoracidn dura, fija, mal 
delimitada, dolorosa en menos de 

la mitad de los casos. En los casos 
intraabdominales pueden producir 
oclus~ón intestinal, hemorragea diges- 

tiva. Se practican radiogi-afias sim- 
ples, constatando o no calcificacio- 
nes tumorales, erosiones oseas y las 
malformaciones esquel&licas citadas 
Se realizará un enema opaco de do- 
ble contraste en busca de poliposis 
intestinal que se cornpletarA con una 
sigmoidoscopia Se completara el 
estudie con una angiografia. ecogra- 
fía, TAC y RMN La biopsta es diag- 
n~strca. 

El tratamiento de elección es qui- 
rúrgico, con extirpacidn amplia en 

bloque de la lesidn (61), (65). La re- 
cidiva es muy frecuente, siendo el 

57% (17 de 30 casos) segUn En- 
zfngei y Shiraki (18)- y el 35% (10 

de 29) segun Hunt, Morgan y Ac- 
kerrnan (SO). Rock seílala un 68% 

de recidiva en 194 casos, observan- 
do mayor tendencia en mayores de 
30 anos y en mujeres (40). Loper 
un 60% en 32 pacientes, con ma- 
yor porcentaje en nifios (88%) que 

en adultos (38%). La radioterapia se 
ha usado cuando la extirpación qui- 
rUrgica es técnicamente imposible 
como tratamiento iúnico, y combina- 
da con cirugía de manera pre (36) 

Fig. 1 - Aspecto clinico. Flg. 2 - Arteriografia mostrando desplaza- 
miento vascular. 



Tumor d-molde recidrvante de hueco popliteo con compromiso vaccular 

Fig. 3 y 4 - T.A.C. mostrando secctones en zona de meseta tibiar y condilos femora- 
les a los ocho años y cuatro meses de la intervencion, sin signos de recidiva local. 

y postoperatoria y tambien i ntraope- 
ratoriamente (46). con resultados sa- 

trsfactorios para algunos autores y 
desalentadores para otros (181, (201, 

(26}, (37), (4l), (48), (50)- (5t), (54), 
(551. (59L (62). 

Basándose en la teoría hormonal 
se ha usado la castracion con ra- 
dioterapia en las mujeres, apoyan- 
dose en el criterio de la desapari- 
ción tumoral en la menopausia (4)- 

(15). Se ha usado clomifeno (27). el 
tamoxifen (34), (391, la progesterona 
(33)- (43). También se han ensaya- 
do otros farmacos como el AMP cí- 

clrco. en algunos cacos arslados los 
corticoides (17); antiinflamatorios no 
esteroideos, como el srilindac (33). 

(42); la indometacina /unto al ácido 
asc0rbic0, que retarda el crmmien- 
to tumoral (33 (39), (52), (67}. 

También se ha empleado la qui- 
mioterapia, de manera preoperate 
ria o como alternativa al tratamiento 
quirúrgico (45). (531, (56), (581, 

Caso clínico 
Se comunica el caso de un pa- 

ciente varhn, que en 1977 tenia 13 

anos de edad, y presentaba una tu- 

rnoracrón alargada de 15 cm de lon- 
gitud desde el tercio iníerror del mus- 
lo hasta el hueco popliteo izquierdo, 
no dolorosa, de consistencia dura y 
mal delimitada. Referia antecedente 
de coniusión en dicha región practi- 
cando deporle 6 m e s  antes. Le ex- 
tirparon parcialmente la tumoracion, 
ya que englobaba la arteria poplí- 
tea. El nddulo rnultilobulado eirtraí- 
do midio 1 4 x 6 ~ 5  cm. La anatornia 
patoldgica se informó de fibromato- 
sis, Tumor Desmorde. 

En 1980, a los 16 años de edad 
nota aumento de tamaño de la pan- 
torrilla, que tiene un diámetro de 5 
cm mayor que la derecha. Lo inter- 
vinieron extrayendo tres fragmentos 
midiendo el mayor 12x3 cm, infrltran- 
do los mGsculos gemelos, La AP fue 
Tumor Desmorde. 

En 1982, a los 18 años de edad 
nota, un mes antes de consultar, una 
turnoración de crecimiento rApido, 
dura. ligeramente dolorosa. Lo inter- 
vinieron nuevamente no practicando- 
le una extirpación global, por estar 
englobados las estructuras vascula- 
res. La A P  Tumor Desmoide. 

En 1983. a los 19 años de edad 
es enviado a nuesiro Servicio, pre 
sentando una turnoración dura ad- 
herida a planos profundos, no dolo 
rosa, no desplazable. sin soplos. sin 
signos de claudicación intermitente, 
pulsos pedio y tibia1 posterior con- 
servados, con hiperestesia en la 
planta del pie, srn lesiones óseas y 
con una Iimrtación de flexión de la 
rodilla a los 90 grados. La arterio- 
grafia femoral muestra una compre- 
si6n con desplazamiento de la arte 

ria poplitea y neoformacrán de vasos 
en la fase capiiar (Figs. 1, 2), como 
ha sido publicado en otros casos 
(28), (29). La eczigrafia muestra una 
masa dida. El enema opaco es nor- 
mal. Se intervrene encontrandose 
una tumoracibn dura, muy adherr- 
da, que ocupa todo el rombo popli- 
teo. y distalrnente se extiende por d e  
bajo de los rnúcculos gemelos, 
infiltrando el anillo del soleo A nivel 
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proxirnal penetra debalo de bíceps 

crural y el semimembranoso, englo- 
bando en su interior vena y arteria 
poplítea. Se practica una extirpacion 
completa tumoral, incluyendo el pa- 
quete vascular y se practica un nby- 

pass de femoral superficial a tron- 
co tibioperoneo con safena interna 
contralateral. La pieza obtenrda es 

de superficie ~ ~ \ t i f ~ b ~ l a d a ,  elastica, 
de 1 0 x 7 ~ 6  cm que cruje al corte 
mostrando una superficie blanca re- 
luciente con estructuras de haces 
arremolinados. Microscópicamente 
hay prolileración frbroblastica con te- 
jrda conectivo, de márgenes bien de- 
Iirnitados, srn cápsula, con pocas 

mitosis y sin atipias celulares. Diag- 
nóstico de fibromatosis, Tumor Des- 
molde. 

Se ha realizado seguimiento, y a 

los ocho años y cuatro meses de 
ta intervencdn no hay signos clíni- 
cos de recidiva y los estudios prac- 
ticados de Tornografía Axial compu- 
terizada (Figs. 3, 4) y Ecografla no 
muestran signos de recidiva local. 

Discusión 
Los TD del espacio popll'teo son 

raros, De 82 TD publicados por Rei- 
tamo, s61o uno fue en dicho espa- 
cio (5), De 34 Ti3 extraabdominales, 
que publican Musgtave y McDo- 
nald, 9 estaban en la extremrdad in- 

ferior y 3 en dicho espacio (19). Pol- 
veche describe un caso de idkntica 
localización en una paciente joven, 

con tres intentos de excisi6n que fue- 
ron parciafes por el compromico vas- 

culoneniioso, y apuntan la posibili- 
dad de un (<by-pass» arterial. 
terapéutica que se realiz6 en nues- 
tro caso (49), 

Muestro caso es compatible con 
la teoria traumatica. 

La recidiva ocurri6 en tres masro- 
nes y a intervalos cada vez mas 
cortos de tiempo; pero hay que des- 
tacar que en ninguna de las inter- 
venciones previas que se le practi- 
caron le extirparon totalmente la 
zumoracibn por no lesionar el paque- 

te vascular En algunas series la re- 
cidrva ocurre en el 57010 (17 de 30 
pacientes) (18), en el 35% (10 de 29 

pacientes) (20). Debtde a esa gran 
propensidn a 18 recurrencia local el 
tumor debe ser resecado con igua- 
les rnArgenes de seguridad que los 
recomendados para los tumores ma- 
lignos primarios (33). 

Gardner, en 1951, describe la pre- 
sencia de rnacas de tejido fibroso co- 
nectnvo y poliposis intestbnal. siendo 
Smith, en 1957, quien las definió 
como TD y denomino a esta asocia- 
ción como .Síndrome de Gardner~. 
Tarnbien se incluyen quistes epider- 
micos de inclusión, alteraciones den- 

tarias y pequeñas malformaciones 
dseas, ~guai a las descritas en pa- 
cientes con sólo TD Mientras que 
en el Síndrome de Gardner las le- 
siones proceden de las tres hojas 
blastodémlicas, en el TD sólo se pñe 

sentan lesiones de la mesodermica. 
En las poliposis colónica familiar se 

cree existe una anomalía en la fe- 

gulacion del tejido conjtrntivo ya que 
el 20% requieren intervenciones por 
adherenctas y bridas intraperrtonea- 
les pmtoperatorias. En nuestro caso 
se descarto la polrposis nntestinal y 

las malformaciones 6seas 
Diagn~stico diferencial: a) con 

el fibrosarcorna es a veces drficii y, 
en ocasiones, el TD despues de va- 

rias extirpaciones por recidiva y tras 
radioterapia puede tener una evolu- 
ción carcomatosa. b) con el fibroma 
aponeurótico juvenil, que es una f i -  

bromatosis en pacrentes lóvenes, de 
predomonio en manos y muñecas 
y pres (aunque puede afectar a otras 
zonas), habiendo descrito Allen y 
Enzinger un caso en fosa poplítea 
que engloba el paquete vaccular y 
que tras una recidiva fue necesaria 
la amputación 

Generalmente el pronóstico es 
bueno y estos pacientes deben ser 
vngilados por su pred~sposici6n a la 
recidiva 

Ocasionalmente el tumor ssufre 
una transíorrnacrdn maligna a un f i -  

brosancoma de bajo grado; y ta pre- 
sencia de metástasis es excepcional, 
recogiéndose muy pocos casos en 
la literatura (63). 

NOTA: Se acompahan 67 citas bi- 

bliogrdficas que pueden solrcitarse 
del primer autor 
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