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Fibromatosis: abordaje de York-Mason
modificado para la escision de un tumor
desmoide en la region sacra
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Resumen

La fibromatosis se caracteriza por presentar proli-
feraciones benignas de tejido fibroso que si son pro-
fundas se denominan tumores desmoides. El tumor
desmoide es una lesion neoplasica poco comtin; su
incidencia en la poblacién general es de 2,4-4,3 ca-
sos por millon de habitantes. Puede presentarse
como una neoformacion esporadica o asociada a la
poliposis adenomatosa familiar. No poseen potencial
metastasico pero si un elevado porcentaje de morbili-
dad e incluso de mortalidad, ya sea por comportarse
como lesiones ocupantes de espacio o por su capa-
cidad de infiltrar estructuras vecinas. En su diagnéds-
tico es necesario descartar la presencia de una histo-
logia sarcomatosa. Hoy dia se tiende a realizar la
exéresis quirdrgica como tratamiento de eleccion si
se dan las condiciones 6ptimas de operabilidad y re-
secabilidad, aunque hay otros tratamientos. La locali-
zacion en la cavidad toracica, que se extiende al pa-
rénquima pulmonar y con afectacidon pélvica en un
varén de mediana edad, como el caso que nos ocu-
pa, es aun excepcional.
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FIBROMATOSIS: MODIFIED YORK-MASON
APPROACH FOR EXCISION OF A DESMOID TUMOR
INTHE SACRAL REGION

Fibromatosis is characterized by benign prolifera-
tions of fibrous tissue which, if deep, are called des-
moid tumors. Desmoid tumor is an uncommon neo-
plastic lesion with an incidence in the general
population of 2.4-4.3 per million inhabitants. This type
of tumor can occur as a sporadic neoformation or in
association with familial adenomatous polyposis.
Desmoid tumors lack the potential to metastasize but
they cause a high percentage of morbidity and even
mortality, since they behave as space-occupying le-
sions or can infiltrate neighboring structures. Diag-
nosis should rule out sarcomatous histology. Nowa-
days surgical excision remains the therapeutic
approach of choice if conditions are optimal, alt-
hough other therapeutic modalities exist. Chest wall
location spreading into pulmonary parenchyma with
associated pelvic involvement in a middle-aged man,
as in the case presented herein, is exceptional.
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Introduccion

La fibromatosis cubre una gran variedad de lesiones
displasicas del tejido conectivo y se clasifica, segun su
localizacién, en superficial o profunda. Los tumores des-
moides son neoformaciones del tejido mesenquimatoso
que corresponden a la variante de fibromatosis de locali-
zacion en tejidos internos.
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No poseen potencial metastasico, pero si un elevado
porcentaje de morbilidad e incluso de mortalidad, ya sea
por comportarse como lesiones ocupantes de espacio
0 por su capacidad de infiltrar estructuras vecinas; asi-
mismo, tienden a la recurrencia después del tratamiento’.

No son muy comunes, ya que representan el 0,1% de
todos los tipos de tumores y el 3,5% de los tumores de
tejidos fibrosos. Suelen ser predominantes en la tercera
o0 cuarta décadas de la vida y son mas frecuentes en
las mujeres que en los varones, con una proporcion de
2-5:1.

Varias teorias se centran en explicar su posible etiolo-
gia, como los traumatismos o la cirugia previa en la
zona, los factores estrogénicos y los factores genéticos?.
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Fig. 1. TC toracica con muitiples imdgenes nodulares y derrame
pleural bilateral.

Fig. 2. RM en la que se observa la tumoracion pararrectal izquierda.

Su crecimiento ocurre generalmente en tejido dseo,
muscular o en tejido aponeurdtico, y su localizacion suele
ser extraabdominal, en la pared abdominal o intraperito-
neal (asas abdominales o mesenterio). Las lesiones pue-
den estar confinadas a un area anatémica o diseminadas
en mas de una regién.

Los tumores extraabdominales suelen localizarse con
mayor frecuencia en las extremidades, pero también se
han descrito casos en la caja toracica (lesiones costales
0 laringeas) y en la region retroperitoneal; suele predomi-
nar en nifios®**. Los tumores que se localizan en pared
abdominal, situados sobre todo en los rectos o en me-
senterio, suelen ocurrir con mas frecuencia formando
parte del sindrome de Gardner®.

Los pacientes que presentan el sindrome de Gardner
tienen mil veces mas riesgo de padecer tumores des-
moides que la poblacion general, apareciendo por igual
en ambos sexos y presentado una mayor velocidad de
crecimiento. En este grupo de pacientes, el tumor des-
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moide no produce un elevado indice de mortalidad sino
de morbilidad, ya que la causa mas frecuente de mor-
talidad la produce el cancer colorrectal como producto
de la malignizacién de las lesiones polipoides asocia-
das.

El diagnéstico de estos tumores puede realizarse por
hallazgo casual en una prueba de imagen o debido a la
clinica del proceso inflamatorio o la lesion ocupante de
espacio.

En el manejo clinico, estos tumores deben ser conside-
rados como fibrosarcomas de bajo grado y el tratamiento
de eleccion es la reseccion completa del tumor primario
o recidivado, siempre que pueda realizarse con una mor-
bilidad aceptable®.

Caso clinico

Paciente varén de 35 afios sin alergias conocidas, fumador de 20 ci-
garrillos/dia, que presenta un cuadro de disnea a esfuerzos, astenia y
pérdida ponderal de 4 meses de evolucién, acompafado de dispepsia y
un aumento del ritmo intestinal reflejado en cuadros diarreicos, que jun-
to a un sindrome febril, le obligaron a acudir a urgencias.

El hemograma, la bioquimica y la coagulacién, asi como los marca-
dores de fase aguda del paciente, fueron normales, y también la serolo-
gia fue negativa.

Al realizarle radiografias simples de térax se descubrieron mdltiples
imagenes nodulares bilaterales asimétricas que remedaban a la ima-
gen “en suelta de globos”.

Se le practicé una tomografia computarizada (TC) tracoabdominal en
la que se observo, ademéas de un derrame pleural bilateral y una masa
adenopdtica paratraqueal derecha, la presencia de los multiples nédu-
los pulmonares y pleurales de diferentes tamafos, algunos de ellos
asentados sobre la pared costal (fig. 1). Por tanto, se comenzé el estu-
dio de filiacion histoldgica y la busqueda del tumor primario con la hipé-
tesis diagnéstica de nddulos metastasicos.

A continuacion se detallan las pruebas complementarias practicadas:
gastroscopia, colonoscopia, ecografia tiroidea y testicular, antigeno car-
cinoembrionario, alfafetoproteina, beta-HCG, hormonas tiroideas, PSA,
ANA, ANCA, anti-ADN, anticuerpos anticardiolipina, anticoagulante 13-
pico, &cidos 5-hidroxiindolacético, vanilmandélico y catecolaminas en
orina, todas ellas con resultados dentro de la normalidad.

La broncoscopia no evidencié alteraciones y el lavado broncoalveolar
reflejo ausencia de células malignas y de bacilos &cido-alcohol resis-
tentes. Los cultivos de micobacterias fueron negativos.

Posteriomente se practicéd una resonancia magnética (RM) abdomi-
nopélvica en la que se apreci6 una masa pararrectal izquierda de 6 x 7
cm, de aspecto pleomérfico, que no parecia infiltrar en vecindad. No se
evidenciaron metastasis hepaticas. En las glandulas suprarrenales no
se observaron hallazgos (fig. 2).

La puncién y aspirado con aguja fina de los nédulos pulmonares fue
negativa para malignidad; posteriormente, la biopsia percutanea del n6-
dulo pulmonar indicd una histologia caracteristica de estroma fibrosa y
confirmé la ausencia de infiltracion neoplasica, con un patrén inmu-
nohistoquimico compatible con el de un tejido fibroso desmoide.

La exéresis del tumor presacro se realizé mediante la via de aborda-
je modificada de la descrita por York-Mason.

La naturaleza histolégica de dicho tumor coincidié con la diagnosti-
cada en los nédulos pulmonares.

Tras el postoperatorio, las lesiones pulmonares estan siendo tratadas
con 20 mg de tamoxifeno por via oral con una pauta de 4 comprimidos
cada 24 h.

A los 6 meses del inicio del tratamiento se realizé una nueva TC de
control en la que no se observé crecimiento en nimero ni en tamafio de
las lesiones.

Discusion

La expresion bioldgica de neoformaciones en multiples
localizaciones, asi como la presencia de un tumor des-
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moide pélvico en un vardn, generan el interés de este
caso, ya que la aparicion de un tumor desmoide ocurre
con escasa incidencia.

La primera orientacion clinica que se tuvo del paciente
fue la de interpretar su proceso como metastasico debido
a su cuadro clinico y a las imagenes pulmonares que
presentaba.

Todas las pruebas que se realizaron intentando buscar
el tumor primario fueron negativas y se obtuvieron valo-
res normales que, junto con la confirmacion histoldgica,
permitieron determinar que se trataba de tumores prima-
rios desmoides y no de metastasis’.

Cabe destacar el doble valor que tuvo la colonoscopia;
por un lado no evidencié una neoformacion sugerente de
tumor primario v, por otro, no se observé pdlipos, descar-
tando asi que se tratara de un posible caso de poliposis
adenomatosa familiar®.

La etiologia de la formacidn de tumores desmoides es
incierta; los traumatismos o la cirugia previa podrian ex-
plicar el crecimiento de estos tumores en la zona previa-
mente lesionada, sobre todo en la localizacién abdomi-
nal. Respecto a este factor, seria interesante evidenciar
si la cirugia minimamente invasiva presenta una menor
incidencia de tumores desmoides. A pesar de ello, varios
estudios moleculares en el cromosoma X han confirmado
que los tumores desmoides son el resultado de procesos
clonales y no el producto de una reaccion fibrosa infla-
matoria intensa2.

La estimulacion estrogénica esta muy relacionada con
el crecimiento en localizaciones extraabdominales, como
ocurre en la pélvica, donde se ha observado un predomi-
nio en mujeres en edad fértil o asociados al consumo de
anticonceptivos orales. En estos casos se suele observar
un aumento en la velocidad de crecimiento. Por otro lado,
se han registrado casos de regresiones espontaneas en
pacientes posmenopausicas, ooforectomizadas o en la
pubertad del varén®*,

Por ultimo, cabe destacar el factor genético, que posi-
blemente sea el de mayor peso. Se han descubierto mu-
taciones en la regulacion del crecimiento del tejido co-
nectivo en los casos esporadicos (trisomia de los
cromosomas 8 o 20, pérdida del cromosoma Y) y en los
asociados a la poliposis adenomatosa familiar, donde
aparecen microdeleciones en el gen APC (gen supresor
tumoral) que provocan su inactivacion?.

Actualmente, el tratamiento de eleccién de las lesiones
resecables es quirdrgico.

El abordaje de York-Mason o procedimiento transrectal
transesfinteriano posterior se concibié para la exéresis
de tumores rectales, en general adenomas vellosos que
por una localizacién alta (> 7 cm) no fueran susceptibles
de una exéresis transanal, aunque también es utilizada
para la reparacion de fistulas rectouretrales.

Consiste en considerar una divisién longitudinal imagi-
naria del aparato esfinteriano anal y la pared rectal, con
el paciente colocado en decubito prono y en posicion de
navaja, y en la diseccion de los planos longitudinales
desde el ano hacia el coxis hasta llegar a escindir los es-
finteres anal interno y externo en la linea media, para ob-
tener una Optima exposicion del plano rectal. Requiere
que nuevamente suturemos y reconstruyamos los esfin-
teres y los diversos planos quirlirgicos®.
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Fue la técnica de eleccién para el abordaje del tumor
del paciente en la pelvis; se utilizé esta via parasacra con
la escision parcial de los gluteos mayor y menor en su in-
sercion sacra. Por la altura de la tumoracién no fue nece-
sario escindir el aparato esfinteriano anal ni la apertura
del recto, ya que el tumor estaba adherido a planos pre-
sacros y no lo infiltraba (fig. 2).

Al no realizar la escision del aparato esfinteriano evita-
mos los posibles problemas posteriores de incontinencia
anal.

Hay otras formas de tratamiento, como la quimiotera-
pia, la hormonoterapia y la radioterapia®®. Esta ultima,
combinada con la cirugia, puede reducir la recurrencia
de los tumores y se puede utilizar como Unico tratamien-
to en escisiones incompletas o0 en casos en que la ciru-
gia no pueda ser realizada.

Se han usado antiinflamatorios no esteroideos (AINE)
como el sulindaco y antiestrégenos como el tamoxifeno,
unidos al 4cido ascorbico, que al igual que los AINE ac-
tia como inhibidor de la ornitina descarboxilasa (enzima
asociada al crecimiento tumoral) por su accién antiproli-
ferativa.

Los AINE podrian ser considerados como primera li-
nea de tratamiento, solos o combinados con tamoxifeno o
acido ascorbico. Se ha evidenciado respuesta entre las 2
semanas y los 3 meses del comienzo, pero no se conoce
durante cuanto tiempo se debe continuar administrando
este tratamiento, asi como el tiempo de persistencia de la
remisién del tumor después de eliminarlo?.

Se podria resumir que la extirpacion quirdrgica comple-
ta es el tratamiento 6ptimo para todas las formas de tu-
mores desmoides, tanto si son primarios como si son re-
sultado de una recidiva.

La radioterapia puede emplearse para tumores extra-
abdominales en los que no es posible una resecciéon am-
plia, 0 en neoformaciones recidivantes.

En casos de lesiones irresecables o parcialmente es-
cindidas se podria indicar el tratamiento con sulindaco. Si
a pesar de ello continda su crecimiento, esta indicado
anadir tamoxifeno, que se puede utilizar junto con el &ci-
do ascdrbico. Si fallan estas opciones terapéuticas, podri-
an utilizarse agentes citotéxicos como se realiza frente al
sarcoma.

En este caso, el paciente esta recibiendo exclusiva-
mente tamoxifeno como primera linea de tratamiento, sin
que en ultimo control a los 6 meses se observara una
progresién, aunque tampoco remisién de las lesiones
pulmonares.

Podria ser contemplada por el oncélogo la opcién de
afadir otros agentes antiproliferativos mencionados, al
no poseer historia previa de reacciones adversas a con-
secuencia de la administracion de alguno de ellos.
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