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El fibroma desmopldsico es una neoplasia 6sea poco frecuente, de
comportamiento litico, benigna y localmente agresiva. Histoldgica-
mente es muy similar al mds frecuente y conocido tumor desmoide. Se
puede presentar en cualquier punto del esqueleto, pero mds frecuente-
mente en la mandibula o en los huesos largos. Presentamos dos casos,
localizados respectivamente en los extremos proximales del peroné y
del fémur, y describimos su apariencia radioldgica. Ambos casos se
presentan como lesiones liticas, expansivas, de aspecto trabeculado y
con septos internos, sin matriz 6sea mineralizada. En el estudio me-
diante resonancia magnética (RM), uno de los tumores era muy hete-
rogéneo, con dos dreas diferenciadas en la secuencia T2, la zona supe-
rior hipointensa y la inferior de intensidad intermedia. Describimos
también su comportamiento tras la administracion de gadolinio intra-
venoso: la zona superior sin un realce significativo y la inferior con un
importante realce en fase precoz.
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Desmoplastic fibroma of bone:
a report of two cases

Desmoplastic fibroma is a rare bone tumor with benign, locally ag-
gressive, lytic behavior. Histologically, it is very similar to the more
common and better known desmoid tumor. It can occur at any site in
the skeleton but is most common in the mandible or in the long bones.
We present two cases; the tumor was located in the proximal tip of the
fibula in one case and in the proximal tip of the femur in the other. We
describe the appearance of these lesions on CT and MRI. In both ca-
ses, the lesions were lytic, expansive, with a trabeculated appearance
and internal septa, and without mineralized osseous matrix. At MRI,
one of the tumors was very heterogeneous, with two differentiated are-
as on T2-weighted sequences: the upper zone was hypointense and the
lower zone showed intermediate signal intensity. We also describe the
behavior of the tumor after the administration of intravenous Gadoli-
nium: the upper zone showed no significant enhancement and the lo-
wer showed significant enhancement in the early phase.
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INTRODUCCION

El fibroma desmopldsico es un tumor éseo raro, de comporta-
miento localmente agresivo. Poco referido en la literatura, fue
descrito por primera vez por Jaffe en 1958! como una entidad in-
dependiente. Se trata de un tumor primario benigno, muy similar
al tumor desmoide de partes blandas. Presentamos dos nuevos
casos y describimos su comportamiento radiolégico, y en espe-
cial su comportamiento en el estudio de resonancia magnética
(RM) en uno de ellos.

CASO 1

Mujer de 57 afios que acude a nuestro hospital por un cuadro
de dolor y claudicacién en la extremidad inferior izquierda de
varios meses de evolucién. En la exploracion clinica, no habia
cambios inflamatorios en las partes blandas ni sensacién de ma-
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sa, y las exploraciones neuroldgica y vascular fueron normales.
En la radiograffa anteroposterior de cadera izquierda (fig. 1) se
visualizaba una lesién litica en la metafisis proximal del fémur.
No se identificaba ningin tipo de matriz dsea en el interior, y es-
taba centrada y alineada en el eje longitudinal del hueso. La zona
de transicién era estrecha y el borde esclerdtico, y contenfa ban-
das o septos internos de esclerosis. No se visualizaba reaccién
peridstica, siendo de apariencia benigna. En este momento se in-
cluy6 dentro del diagndstico diferencial la displasia fibrosa, el
quiste 6seo simple y el fibroma éseo, sin poder descartar que se
tratase de un sarcoma de bajo grado.

Se realizé a continuacién un estudio mediante tomografia
computarizada (TC) (fig. 2), obteniendo cortes axiales sin con-
traste y posteriores reconstrucciones multiplanares. Los hallaz-
gos eran similares a la radiografia simple, mostrando una lesion
litica, minimamente expansiva y con septos gruesos, sin provocar
destruccion de la cortical ni masa de partes blandas, y provocan-
do un leve festoneado endostal. En este caso no se realizé reso-
nancia magnética (RM) y se practicé una biopsia percutanea con
el resultado histolégico de fibroma desmopldsico. A continua-
cién se le realiz6 una biopsia quirtrgica y fue tratada mediante
curetaje y relleno de la cavidad con cemento tipo Norian.

En el informe anatomopatoldgico, describian varios fragmen-
tos similares, unos blanquecinos grisaceos y otros parduscos es-
piculados de aspecto 6seo. En las secciones microscopicas, se
evidenciaba una neoformacién no productora de hueso, consti-
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Fig. 1.—Radiografia simple de fémur izquierdo. Lesion litica metafisa-
ria, sin matriz sea interna y de borde esclerético.

tuida por fibroblastos y haces coldgenos con luces vasculares
compatible con el diagndstico histolégico de fibroma desmopla-
sico.

Tras cinco afios, la paciente sigue asintomadtica y sin evidencia
de recurrencia tumoral.

CASO 2

Paciente varén de 15 afios, que fue remitido a consultas de
traumatologia por genu valgo. No tenia antecedentes de interés,
salvo crisis asmaticas en la infancia, y la presencia de una lesion
litica ya conocida en el peroné, que sugeria el diagndstico dife-
rencial de displasia fibrosa o quiste dseo aneurismdtico como
primeras posibilidades. La lesién parecia haber crecido respecto
a estudios previos. En la radiografia simple (fig. 3), se identifica-
ba una gran lesion litica expansiva que afectaba predominante-
mente a la metafisis proximal del peroné derecho, extendiéndose
caudalmente a la didfisis, y limitada superiormente por la placa

Fig. 2.—Tomografia computarizada (imagen axial y reconstruccion co-
ronal). Se identifica un reborde grueso esclerdtico y finos septos in-
ternos sin lisis de la cortical o reaccion peridstica.

pansiva en la metéfisis proximal del peroné derecho sin halo escleroti-
co, con septos internos, sin matriz ésea y limitada superiormente por la
placa de crecimiento.
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Fig. 4—Tomografia computarizada sin contraste. Presencia de finos tabiques internos incompletos.

de crecimiento. No tenia matriz ésea interna y la zona de transi-
cion, al menos en la zona inferior, era estrecha. En el interior
presentaba un patrén de mdltiples septos con cierto adelgaza-
miento endostal. En la TC (fig. 4) la cortical estaba muy adelga-
zada, con focos de discontinuidad sin identificar masa de partes
blandas, y presentaba finos septos internos. Se realiz6 un estudio
mediante RM con un equipo de 1,5T (Gyroscan Philips Intera).
En la RM el tamaiio aproximado de la lesién era de 8,5 x 3,3 x 3
cm (craneocaudal X anteroposterior X lateromedial). La lesidon in-
suflaba el peroné sin visualizar masa de partes blandas. En la se-
cuencia T1-ES (TR/TE 460/15) se comportaba hipointensa de
forma homogénea (fig. 5). En la secuencia STIR (1688/15) (fig.
6) parecia tener dos componentes, con diferentes intensidades de
sefial. El superior hipointenso y el inferior levemente hiperinten-
so. En la secuencia dindmica T1 (TR/ TE 460/15) tras gadolinio
itravenoso (figs. 7 y 8) presentaba un leve realce periférico del
componente superior en fase tardia con practicamente nulo real-
ce en fase precoz y, sin embargo, un intenso realce del compo-
nente inferior en fase precoz, seis segundos después de que el
contraste se identificase en el interior de los vasos arteriales, con
realce persistente en fase tardia (fig. 9). Se realiz6 una gamma-
grafia 6sea de cuerpo completo en proyecciones anterior y poste-
rior en tres fases. En la fase vascular se observaba un incremento
en la llegada del radiotrazador del pool sanguineo a la region
proximal del peroné derecho. La imagen tardia mostraba una hi-
percaptacion en el extremo proximal de dicho hueso. Descartaba
la posibilidad de quiste 6seo, que no suelen mostrar captacion en
la gammagrafia y aconsejaban descartar otro tipo de tumoracién
6sea. No se visualizaron otras lesiones a distancia. En estos mo-
mentos el diagndstico diferencial propuesto fue de fibroma con-
dromixoide, fibroma desmopldsico y quiste éseo aneurismadtico,
a pesar de la ausencia de niveles liquido-liquido. A continuacién
se realizé una biopsia abierta, con diagndstico de fibroma des-
mopldsico. En el estudio macroscépico se identificaban varios
fragmentos blanquecinos de consistencia ésea. En el estudio mi-
croscopico, se identificé una proliferacion de células elongadas,
separadas de abundantes fibras de coldgeno. La densidad celular
era muy variable en funcién del campo estudiado, lo mismo que
la disposicion de las fibras de coldgeno, bien onduladas o con
gran laxitud. Las células tenfan nicleos ovoideos, sin aparentes

Fig. 5.—Secuencia coronal T1-ES. La lesién aparece homogéneamente
hipointensa, de comportamiento expansivo, limitada superiormente por
la phisis.

nucleolos y sin figuras mitéticas. Algunos de los remanentes
dseos atrapados en la muestra tenfan actividad osteocldstica, sin
ver en ningiin momento atipias.
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Fig. 6.—Secuencia STIR coronal. Se diferencian los dos componentes.
El superior hipointenso con una halo de hipersefal y el inferior hiperin-
tenso sin asociarse a masa de partes blandas.

DISCUSION

El fibroma desmopldsico es una neoplasia benigna del hueso,
caracterizada por abundante formacién de coldgeno y ausencia
significativa de celularidad o pleomorfismo. Sus caracteristicas
histolégicas recuerdan a las de los tumores desmoides de partes
blandas, fibromas centrales o fibromas no odontogénicos, y en
algunos casos a los fibrosarcomas de bajo grado®.

Algunos autores lo consideran un tumor «semimaligno» debi-
do a su infiltracién local y elevada tasa de recurrencias. Suponen
el 0,13% de los tumores 6seos benignos?.

Es mas frecuente en la segunda y terceras décadas de la vida,
presentdndose el 75% de los casos en menores de 30 afios'>*6, y
afecta de forma similar a hombres y mujeres**¢, aunque tiende a
presentarse en hombres en edades mds tempranas. En los casos
de fibroma desmopldsico de la calota, se recoge una mayor inci-
dencia en mujeres (proporcién de 5 a 1), siendo el parietal el
hueso mds afectado’. Los sintomas son inespecificos y similares
a los de otros tumores, siendo los mas frecuentes el dolor o sig-
nos inflamatorios de semanas a meses de evolucion. Algunas ve-
ces (12%) tienen antecedentes de traumatismo o de fractura pa-
tolGgica*®. No se conoce la causa, sin embargo algunos autores
sugieren como causas los traumatismos previos o la dependencia
hormonal®®. Tipicamente asientan en la mandibula (22%) y en
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Fig. 7.—Secuencia dindmica T1-ES tras la administracién de gadolinio

intravenoso de la vertiente superior de la lesion. Leve realce periférico

en fase tardia con ausencia de realce significativo en fase precoz. Se vi-
sualiza el trayecto de la biopsia.

los huesos tubulares largos: fémur (15%), radio (12%), tibia
(9%), himero?*. Menos frecuentemente en el maxilar, escépula,
ctibito, vértebras, peroné, clavicula, costillas, estern6n', calca-
neo® o en el hueso temporal®.

En los huesos tubulares, lo tipico es una afectacioén de la por-
ciéon mas central de las metéfisis, aunque puede afectar a cual-
quier localizacidn, siendo excepcional la afectacion epifisaria®.
En estos casos hay que hacer diagndstico diferencial con el tu-
mor de células gigantes. Se han descrito fracturas patoldgicas en
el 9-18% de los casos.

En los huesos planos las lesiones tienden a ser grandes, provo-
cando adelgazamiento o destruccion de una o de ambas tablas,
sin reaccién peridstica, simulando al mas frecuente granuloma
eosindfilo (aunque éste suele tener el margen mds lobulado)’. En
la mandibula tiende a afectar su vertiente mds posterior, sobre to-
do en el dngulo, siendo en algunos casos multifocal'!.

En algunos articulos se le ha relacionado con otros procesos
como la enfermedad de Paget de larga evolucidn, la displasia fi-
brosa y los tumores malignos como el osteosarcoma, fibrosarco-
ma o el condrosarcoma, asi como a diferentes anomalias cro-
mosomicas'?.

En la radiografia simple aparece como una lesién osteolitica
de aspecto trabeculado, en pompas de jabén o con patrén en pa-
nal de abeja?, de tamaifio variable, con lesiones incluso superio-
res a los 10 cm y sin matriz mineralizada. Sin embargo, algunos
autores han encontrado mineralizacién parcial del componente
extradseo del tumor?.
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Fig. 8.—Secuencia dinamica T1-ES tras la administracion de gadolinio
intravenoso de la vertiente inferior de la lesion. Marcado realce en fase
precoz.

La zona de transicion entre el tumor y el hueso normal es tipi-
camente bien definida, pero no esclerdtica (75%)3. Otros auto-
res describen un halo denso esclerético periférico de hueso reac-
tivo*!*. El mayor didmetro del tumor suele estar alineado en el
eje largo del hueso, siendo frecuentes la expansion 6sea y el fes-
toneado endostal, simulando al fibroma no osificante, al fibroma
condromixoide, al quiste dseo aneurismatico, al tumor de células
gigantes o a la displasia fibrosa>!3. En algunas ocasiones simula
un hemangioma, debido a las trabeculaciones internas. Cuando
afecta a los cuerpos vertebrales el diagnéstico diferencial hay
que hacerlo con el plasmocitoma, condroma, condrosarcoma,
ependimoma o con el tumor neurogénico*.

En algunas ocasiones aparecen como lesiones de gran tamafio,
con trabeculacién irregular y masa de partes blandas simulando a
un fibrosarcoma'# o a las metdstasis de tumores renal o tiroideo.
La ruptura de la cortical se ve en el 30% de los casos y no debe
ser interpretada como un signo de malignidad®®. En estos casos
generalmente se acompafia de masa de partes blandas.

En la angiografia son generalmente hipovasculares, pero tam-
bién se han publicado algunas formas hipervasculares>'.

La TC es util para determinar la continuidad del cértex, ver la
extension de la invasién de partes blandas, si asocia 0 no matriz
Osea y es el método de imagen preferido cuando afecta a huesos
planos®.

La RM permite una clara delimitacién entre el hueso normal y
el tumoral. Generalmente aparece hipointenso tanto en las se-
cuencias T1 como T2, como los linfomas o los tumores fibrosos,
debido a la densa matriz conectiva, y para algunos autores debi-
do a la relativa hipocelularidad, lo que significa una disminucién
de los protones mdviles®. Otros autores recogen otros hallazgos,
como la presencia de una pseudocdpsula, focos de necrosis, ni-
veles liquido-liquido dentro del tumor® y, en ocasiones, un com-

Fig. 9.—Secuencia coronal T1 con supresién grasa tras la administra-
cién de gadolinio intravenoso en fase tardia. Realce homogéneo de la
vertiente inferior de la lesion y realce periférico de la superior.

portamiento hiperintenso en las secuencias T2%*. En nuestro caso
se identificaban dos componentes diferentes dentro de la misma
lesién de diferente sefial en las secuencias T2. El componente
superior es hipointenso y el inferior de intensidad intermedia. En
las secuencias dindmicas postgadolinio intravenoso, el compo-
nente superior mostraba un leve realce periférico en fase tardia
con préacticamente nulo realce en fase precoz y el componente
inferior presentaba intenso realce en fase precoz, que persistia en
fases tardfas.

La tasa de recurrencia publicada estd en torno al 48%?3; sin
embargo, no en todos los casos el tratamiento quirdrgico era el
mismo.

Macroscopicamente suele tener un aspecto blanquecino o
grisdceo, y ser de consistencia firme. Normalmente se separa fa-
cilmente del hueso. El cdrtex suele estar expandido o erosiona-
do?. Histolégicamente es similar al tumor desmoide de pared ab-
dominal o al llamado desmoide peridstico, y estd compuesto por
fibroblastos fusiformes homogéneos de niicleos alargados u
ovoides. Las células carecen de hipercromasia, plemorfismo o
atipia y las figuras mit6ticas son raras o ausentes. Las células
estdn separadas por densas fibras de coldgeno. En los estudios de
ultraestructura, se han aislado tres tipos celulares: fibroblastos,
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miofibroblastos o células mesenquimales*. En raras ocasiones se
visualizan dreas salteadas de infiltrados inflamatorios.

Muchas veces resulta dificil diferenciarlo del fibrosarcoma de
bajo grado, y la presencia ocasional de algunas figuras mitéticas
no significa necesariamente tumor maligno. En estos casos el
control clinico y radiolégico ayuda al diagnéstico.

Respecto al tratamiento, la mayoria de los autores recomien-
dan una reseccién amplia, dejando un halo de tejido sano rode-
ando al tumor, debido a la posibilidad de un crecimiento infiltra-
tivo hacia partes blandas que es de hasta un 48%*%1¢, En raras
ocasiones se han descrito metdstasis, pero son mas frecuentes en
tumores con mdltiples recurrencias®. Sin embargo, la recurrencia
local no es infrecuente. La tasa de recurrencias oscila entre el
55-78% después de procedimientos sin reseccién tumoral y del
17% tras reseccion tumoral®!!. Al igual que en los desmoides de
pared abdominal, la histologia de la recurrencia es la misma que
la del tumor original.

En los tumores vertebrales suele ser imposible la reseccion
completa, por lo que se suele realizar exéresis parcial y artrode-
sis, con resultados satisfactorios en algunos casos*!3.

Algunos autores proponen la terapia con tamoxifeno bien de
forma primaria sin cirugia o de forma coadyuvante, pues recien-
temente se han encontrado receptores hormonales intratumo-
rales’.

Respecto a la administracién de radioterapia posquirtrgica, no
queda claro, ya que la mayoria de los pacientes son jovenes y se
incrementa la posibilidad de desarrollar sarcomas postirra-
diacion®.
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