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Fibromas desmoides abdominales y extraabdominales

Dr. JUAN F. CASSINELLI

En una publicacion relativamente re-
ciente, Hunt, Morgan y Ackerman se ocu-
pan de la conducta quirurgica frente a los
desmoides extraabdominales, y comienzan
expresando: “Nos ha inquietado la elevada
frecuencia con que estas lesiones recidivan
localmente; por eso, hemos emprendido
este estudio para definir los principios
quirargicos fundamentales requeridos para
una adecuada exéresis”. Y agregan que
“la exacta nosologia de los desmoides que-
da aun por establecer”. Verdaderamente,
en estas frases se resume casi todo el pro-
blema de los desmoides: incertidumbre
sobre su naturaleza, y sobre la adecuada
conducta para tratarlos eficazmente, sobre
todo cuando recidivan.

Ellos forman parte de una numerosa
coleccion de crecimientos conjuntivos que
se han descrito en las partes blandas de
los miembros, tronco y cabeza. Eliminando
las formas definidamente sarcomatosas por
su morfologia, queda un extenso grupo de
neoformaciones de estructura mas bien sen-
cilla, que no es suficientemente caracteris-
tica como para distinguir cuales son simple-
mente proliferaciones inflamatorias cicatri-
zales, cuales son hiperplasias, y cuando ya
constituyen verdaderos tumores.

Como son crecimientos no encapsulados,
y por el contrario todos muestran mas o
menos claramente desarrollo infiltrante, y
a veces tienen el atipismo celular de los
sarcomas, resulta dificil establecer su pro-
nostico en la primera observacion.

Pueden aparecer en cualquier edad y
en multiples localizaciones, uinicas o mul-
tiples. La especializaciéon en Medicina ha
favorecido —dice Stout— que distintos
grupos de observadores hayan creado di-
versas entidades anatomoclinicas, originan-
do una confusa terminologia de la que no
es responsable el patdlogo, y que impide
considerarlas en conjunto, para tratar de
vincularlas nosolégicamente, y desde el
punto de vista prondstico.

Habiéndonos ocupado del tema en oca-
siones anteriores, las habiamos reunido en
este cuadro * con la unica orientacion ta-
xondémica de su sitio de origen, empleando
las designaciones con que han sido descri-
tas en multiples publicaciones, y con la
Unica finalidad de ordenarlas en una vista
de conjunto que permita entenderlas colec-
tivamente vinculadas. De ellas, nos vamos
a referir exclusivamente a las fibromatosis
desmoides musculoaponeurdticas, cualquie-
ra sea el territorio inicial.

Fibromas desmoides (fibromatosis des-
moides, fibromatosis infiltrantes, desmoi-
des, desmomas).— Son proliferaciones con-
juntivas fibrosas de apariencia mas o menos
definidamente tumoriforme, que se inician
y extienden en las estructuras musculoapo-
neuroticas de diferentes sitios del cuerpo,
de crecimiento lento y progresivo, que in-
filtran paulatinamente los musculos, las
fascias y el tejido céluloadiposo circundan-
te, 'y que histoléogicamente estan formadas
por un tejido conjuntivo de moderada den-
sidad celular. La etiologia es aun incierta.
La patogenia supone, entre otras hipotesis,
el aprovechamiento de una peculiar diatesis
fibroplastica. Y de esto se deduce que la
naturaleza hiperplasica o neoplasica, toda-
via no es unanimemente comprendida.

El rasgo clinico esencial, es su predis-
posicion a recidivar después de la exéresis
quirurgica que pretendié ser conservadora,
fuera por la histologia de la neoformacion,
o por la ubicacién, o por la edad del pa-
ciente cuando se trata de nifios o jovenes.
Las recidivas se suceden mas bien en cor-
tos plazos, si el tratamiento de ellas per-
siste en el conservadorismo de la primera
cperacion porque la histologia muestra te-
jidos de apariencia benigna. En estas con-
diciones, se desarrolla una progresiva ma-
lignidad clinica, consistente en la imposi-

* El cuadro no se publica por razones de espacio.
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bilidad de reparar la exéresis cada vez mas
mutilante a que obliga la reapariciéon de
la lesion, y en el compromiso de las visce-
ras y de los elementos véasculonerviosos
importantes de la region, que son afectados
no por infiltracion, sino por compresiones,
desviaciones y retracciones que invalidan
sus respectivas funciones, y de las que no
se les puede ya desembarazar quirurgica-
mente.

Refiriéndonos siempre a los desmoides
musculoaponeuroéticos, parece definitiva-
mente establecido ahora, que en ningin
momento de su evoluciéon adquieren pro-
piedad metastasiante, un hecho fundamen-
tal para establecer su grado de malignidad
exclusivamente local, recidivante; esta ca-
rencia de potencial para diseminarse por
via linfatica o sanguinea, aun en sucesivas
recidivas, es la base de la conducta qui-
rurgica relativamente conservadora, en el
sentido de una amplia exéresis territorial
musculoaponeurédtica, pero conservando la
funcién de la regidn.

Es preciso enfatizar que estas conside-
raciones sobre la biologia de los desmoides
y las bases que ellas constituyen para el
tratamiento, se refieren so6lo a los de origen
musculoaponeurdtico; y ello es asi, porque
si la experiencia clinica es demostrativa en
ese sentido en dichas localizaciones, hay
otras fibromatosis, en otros sitios, que aun-
que de similar o parecida histologia, pue-
den complicar su evolucion con metastasis,
casi siempre manifestadas luego de una o
varias recidivas; estas evoluciones de tipo
sarcomatoso se citan esporadicamente en
la bibliografia (Collins y Anspach, Prior y
Sisson); pero eran fibromatosis puramente
aponeuroéticas, o dermohipodérmicas, y no
infiltraban el musculo, como es la caracte-
ristica de los desmoides.

Otras veces, los datos clinicos y de ubi-
caciéon del proceso permitirian sospechar
que se trataba de fibrosarcomas mal inter-
pretados.

Frecuencia.— Los trabajos de conjunto
de los ultimos anos, confirman su poca fre-
cuencia. Practicamente, de aquellos parece
deducirse la conclusién de que los centros
quirurgicos importantes tienen oportunidad
de tratar dos y quizas tres casos de des-
moides por afio, mas frecuentes en la pared
abdominal.
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Sexo.— Es evidente el predominio de
estas neoformaciones en la mujer, mucho
mas ostensible en la localizaciéon abdomi-
nal; incluso en ninos, los desmoides abdo-
minales son mas frecuentes en el sexo fe-
menino.

Edad.— Puede ocurrir en cualquier edad;
pero cuando se trata de desmoides abdomi-
nales en mujeres, la edad oscila entre 20 y
40 anos, es decir, las décadas de plena acti-
vidad genital.

Etiologia. Patogenia.— La frecuencia de
desmoides en mujeres durante el periodo
de vida genital activa, y con antecedentes
inmediatos de gestaciones, sugiere una vin-
culacién nosogénica, sea de indole hormo-
nal o traumatica. Los factores hormonales
(hormonas ovaricas, gonadotrofinas; una
teoria entusiastamente sugerida por Gest-
chickter y Lewis), no explican los casos en
mujeres nuligestas, en varones y en ninos.

El traumatismo es una hipodtesis etiolo-
gica mas sugestiva (desgarros parietoabdo-
minales gestativos, golpes, inyecciones, he-
ridas operatorias, fracturas vecinas, etc.).
Actuaria como factor desencadenante del
tumor, mediante el proceso de reparacion
y organizacion de la herida muscular y el
hematoma. Pero como estos traumatismos
son hechos triviales y frecuentes en la vida
de las personas y los desmoides son raros
(como las mujeres embarazadas que hacen
desmoides son una infima minoria, como
los desmoides son excepcionales en las he-
ridas operatorias en cualquier sitio que
ocurran), resulta que debe haber algo mas
que influya o que aproveche, del creci-
miento fibroplastico reparativo para trans-
formarlo en un tumor desmoide. Y ello
seria una predisposiciéon individual consti-
tucional, diatésica, adquirida o quizas here-
dada, que favoreceria el crecimiento hiper-
plasico-neoplasico.

Hipotesis mosogénica de los fibromas
desmoides.— Existiria una predisposicion
individual fibrogénica (mas exactamente,
desmofibroplastica) que se manifestaria so-
bre una lesién productiva de reparacion o
de organizacion inflamatoria, provocando
el crecimiento excesivo, progresivo e infil-
trante del tejido fibroso proliferado, que
constituye una masa tumoriforme local.
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A su vez, esta reaccion fibroplastica pa-
tolégica, exagerada, seria capaz de excitar
o inducir el crecimiento fibromatoso del
tejido conjuntivo de la vecindad, que no
estaba comprometido inicialmente. Esto ex-
plicaria la difusion periférica de la fibro-
matosis, desbordando los limites del tumor
primero formado.

El estimulo que representa el proceso
de curacion después de la exéresis del tu-
mor, agravaria la excitacion fibrogénica del
territorio musculoaponeuroético inicialmente
afectado (una suposicion), y de los restos
del tumor inadvertidamente dejados por el
cirujano en los extremos del musculo sec-
cionado (un hecho histolégicamente com-
probado); una u otra, o las dos juntas, se-
rian las causas de las recidivas.

Asi se prolongaria el ciclo de prolife-
raciones fibromatosas recidivantes. La ex-
periencia recogida en la literatura, permite
razonablemente descartar que esta sucesion
lesional adquiera en algiin momento pro-
piedad maligna metastasiante. Por el con-
trario, se comprobé muchas veces que la
enfermedad puede agotarse por la paula-
tina desapariciéon quirurgica del territorio
predispuesto a la fibromatosis.

Esta concepciéon de la patogenia de los
fibromas desmoides tiene una implicancia
terapéutica importante: desde la primera
intervencion debe intentarse eliminar am-
pliamente el territorio propenso a la fibro-
matosis, y cuando se trata de recidivas, en
opiniéon de Booher y Pack, el criterio qui-
rurgico debe despreocuparse del problema
inmediato del cierre de la zona. Cuando
por circunstancias especiales (ciertas lo-
calizaciones del tumor, juventud del enfer-
mo, etc.) se intente deliberadamente una
exéresis econémica, debe planearse con an-
ticipacion —como lo dicen Prior y Sisson
refiriéndose a otras clases de fibromatosis
agresivas— que podra hacerse quirurgica-
mente sobre la eventual recidiva.

Anatomia patolégica.— Macroscopica-
mente, son masas de tejido fibroso duro,
cuyas dimensiones habitualmente oscilan
entre 6 y 12 cm., citindose formas extre-
mas de 112 cm. apenas, o de 17 kg. (Ro-
kitansky). Frecuentemente son alargadas
en el sentido del eje mayor del musculo
que las contiene. Aunque la palpacion
puede sugerir una delimitaciéon bien cir-

cunscripta, la observaciéon demuestra que
la periferia esti irregularizada por infiltra-
cion limitada en el tejido muscular, apo-
neurético o adiposo subcutaneo. Son muy
resistentes al corte, y las superficies obte-
nidas muestran una peculiar estructura
fasciculada y entrecruzada, de haces de
brillo tendineo; a veces, quizds por las
condiciones mecanicas de su permanencia
intramuscular, son mas elasticos, formados
por tejidos méas humedos y edematosos que
se hernian en las superficies de seccidn.
Las formas voluminosas pueden evadirse
del territorio muscular original, y compro-
meter musculos vecinos. Pueden adherir
al periostio de los huesos vecinos, y excep-
cionalmente se han citado infiltraciones en
la corteza 6sea, y en las cubiertas articu-
lares. Pueden aprisionar los elementos
vusculonerviosos de iransito, pero no se ha
demostrado que infiltren las paredes vascu-
lares ni los troncos nerviosos.

Microscépicamente estan formados por
tejido conjuntivo fibroso de aspecto adulto,
de poca densidad celular y con abundante
colageno intersticial; el tejido se dispone
en anchas bandas de curso onduloso; los
fibrocitos son de nucleos generalmente es-
trechos y alargados, y raramente muestran
mitosis; no forman haces entrecruzados o
emergentes de centros nodales, como es ca-
racteristico de los fibrosarcomas; a veces
se disponen desordenadamente, como en las
cicatrices hipertréficas, o en las prolifera-
ciones inflamatorias triviales.

Son rasgos caracteristicos: 1) la infil-
tracion hacia el musculo, cuyas fibras van
quedando individualmente dispersas y, al-
teradas en la zona limitrofe de invasidn;
2) la infiltraciéon continua y discontinua
(focos satélites de crecimiento?) hacia las
fascias y aponeurosis circundantes; 3) la
progresiva. infiltracion del tejido céluloadi-
poso subcutaneo, mas aparente en las re-
cidivas.

Eventualmente existen focos infiltra-
tivos linfoideos, y muy excepcionalmente
depositos de hemosiderina.

Todos estos caracteres macro y micros-
copicos reunidos, permiten- una mejor di-
ferenciacion con los fibromas y con :los
fibrosarcomas de_potencial metastasiante
—aunque hay formas limitrofes de arbi-
traria distincion—. Los fibromas (referidos
mejor a las localizaciones cutaneas, visce-
rales y mesentéricas), son circunscriptos y
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aunque no definitivamente encapsulados,
carecen de infiltracion en la vecindad.
Los fibrosarcomas potencialmente me-
tastasiantes (el verdadero tumor fibroblas-
tico maligno), tienen una configuracion
mas nodular, iinica o conglomerada (en las
recidivas), son de aspecto mas carnoso y
de consistencia mas blanda, de estructura
mas homogénea en las secciones; son hiper-
celulares, con atipismo nuclear y frecuen-
tes mitosis atipicas. El crecimiento invasor
periférico podriamos definirlo como “infil-
troexpansivo’, para distinguirlo de la infil-
tracion difusa, extensiva de los desmoides.

Caracteres de la recidiva de los desmoi-
des.— La recidiva generalmente se mani-
fiesta entre seis meses y un ano, a veces
antes, mientras que el sarcoma fibroblas-
tico de partes blandas es de reproduccion
mas lenta. La recidiva del desmoide de-
muestra una evolucién mas fibroesclerosa, y
a veces ha sido informada histoloégicamente
como tejido escleroso cicatrizal —en vez, el
sarcoma demuestra mayor celularidad y
polimorfismo celular en las reproducciones
locales—. El desmoide recidivado mantie-
ne y exagera la apariencia infiltrante, en
tanto que el sarcoma se reproduce en for-
ma multinodular y conglomerada. Stout,
que prefiere colocar los tumores desmoides
en el grupo de los fibrosarcomas bien di-
ferenciados, no metastasiantes, senala que
la experiencia demuestra que ellos recidi-
van en el 40%, y que son capaces de pro-
vocar la muerte del portador en el 4% por
recidivas quirdrgicamente incontrolables.
En vez, los fibrosarcomas poco diferencia-
dos, potencialmente metastasiantes, recidi-
van en 75% de los casos, originan metas-
tasis en el 25%, y causan la muerte en
el 50%.

Valor del diagnéstico anatémico de fi-
broma desmoide.— Tiene importancia en la
identificacién del tumor primitivo y de sus
recidivas. Si'en el primer caso puede te-
ner relativo valor, porque —como dice
Gonatas— sea un desmoide o un fibrosarco-
ma, en ambas situaciones el cirujano debe
encarar una amplia exéresis, en caso de re-
cidiva toma mas importancia, porque un
desmoide admite el tratamiento conserva-
dor del miembro, por ejemplo, mientras
que un diagnostico de fibrosarcoma puede
inclinar a una conducta mas radical, mu-
tilante de la funcioén.
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El cometido del patdlogo se realiza en
dos instancias: el diagnoéstico preoperato-
rio y el examen de la pieza operatoria.

El diagnostico preoperatorio debe reali-
zarse por biopsia quirurgica. La biopsia
por puncién con trocar no es aconsejable,
porque es incapaz de extraer una satisfac-
toria extensiéon del margen tumoral que
demuestre la infiltraciéon hacia el musculo
y la presencia de fibras musculares englo-
badas en la periferia tumoral. La puncién
citologica (citodiagnédstico) esta obviamen-
te descartada en un tumor caracterizado
por la dureza y la paucicelularidad.

La biopsia quirturgica (que el cirujano
debe practicar correctamente, tomandola
en el borde de infiltraciéon hacia el muscu-

lo), puede ser diferida o extemporanea. .

En este ultimo procedimiento debe contem-
plarse el riesgo de sobreestimar la densi-
dad celular, en un corte por congelaciéon
poco favorable, inclinando al diagnoéstico
de fibrosarcoma.

En el examen de la pieza operatoria, el
patdlogo debe insistir en la busqueda de
restos de actividad fibroplastica dentro
de los cabos musculares, para prevenir al
cirujano la recidiva, o sugerir una reinter-
vencion inmediata, complementaria, evitan-
do la recidiva. Parece que es mejor proce-
der asi, y no esperar la recidiva para tra-
tarla, porque es equivocada la creencia de
Gonatas de que nadie muere de un des-
moide; las recidivas pueden constituir una
malignidad clinica local incontrolable por
medios quirtrgicos u otros, provocando la
muerte del paciente, como lo cita la lite-
ratura de los desmoides de la pared abdo-
minal, de la pared toracica y de los muscu-
los del cuello.

Creemos conveniente que el patdlogo
identifique exactamente la naturaleza del
tumor y su condicién recidivante, evitando
la designacién ambigua de ‘fibrosarcoma
de baja malignidad”; porque el -clinico
puede creer que se trata de un sarcoma
fibroblastico diferente de los mas anapla-
sicos s6lo por su menor capacidad recidi-
vante y metastasiante, cuando en realidad
se trata de un tumor que por motivos aun
no claramente establecidos, sb6lo tiene una
cualidad maligna: la de recidivar.. Es de-
cir, que no se trata de un grado menor de
malignidad, sino de una clase particular
de malignidad.
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