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FIBROMA NO OSTEOGENICO DEL HUESO

El Tumor que presentamos en este trabajo es el inico caso encontrado en
las historias revisadas en el Servicio de Cirugia de la Mano del Hospital

““Miguel Pérez Carreno”, entre los anos 1.982 - 1.984.

DEFINICION

Tumor derivado del tejido conectivo fibroso que se caracteriza por
abundante formacion de colageno. Proceso benigno de naturaleza
probablemente malformativa caracterizada por la presencia de tejido

fibroso conectivo con una disposicion caracteristica.
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SINONIMIA
— Fibroma no osteogénico del hueso
— Displasia fibrosa
— Fibroma Desmoplastico o desmoplastico
— Desmoide Periostico
— Fibroma no osificante
— Defecto fibro-metafisario
— Defecto cortical fibroso

HISTORIA

En 1.938 Lichtenstein describio la displasia fibrosa, como una entidad
definida, pero en 1.942 Lichtenstein y Jaffe describieron la existencia de
numerosas manifestaciones clinicas, comenzando por separarla del
cumulo de variantes del tumor de células gigantes (se denominaba la
variante xantica o de células fusiformes), también se aclaro la denomina-
cion de Xantomas 0 Xantogranulomas principalmente porque sus células
fusiformes de tejido conjuntivo habian absorbido lipidos y se habian
convertido en conglomerado de celulas espumosas; este aspecto de la
lesion aunque predominante parace representar una transformacion
secundaria, En aquella epoca poco es lo que se conocia acerca de la
evolucion de la lesion, y como algunos casos observados eran neoforma-
ciones fibrosos de gran tamano situadas en el interior de la cavidad
medular capaces de adquirir gran tamano, pudo deducirse que estaba-
mos ante un tumor benigno, esta impresion fue reforzada por la
celularidad de las células fibroblasticas lo cual fue suficiente para que
otros la interpretaran como fibroblasticas lo cual fue suficiente para que
otros la interpretaran como fibrosarcoma de escasa malignidad.

Anos mas tarde, cuando se llegd a reconocer que este proceso aparece
con sorprendente frecuencia en forma de hallazgo incidental, por el
hecho de que algunas lesiones sobre todo las de localizacion sub-cortical
0 intracordial, pueden involucar espontaneamente. Hatcher propuso la
designacion de defecto fibroso metafisario.

Diferentes autores aportaron hallazgos en relacion a la revision periodica
de radiografias de pacientes en crecimiento; sin embargo, es dudosa si
son relevantes los pequenos defectos efimeros en las metafisis de los
huesos largos
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Lichtenstein mostro que los defectos corticales benignos son comunes
en ninos después de 2 anos, 90% corresponden al fémur, 50% son
bilaterales y tienden a remitir, sin embargo, Jaffe nos plantea su punto de
vista en ocasiones: dice €l, un defecto de esta naturaleza penetra en la
cavidad medular y adquiere el caracter de fibroma no osificante.

En su fase desarrollada presenta un aspecto radiografico y anatomopa-
tologico muy concreto que permite identificarla facilmente. Se presenta
en la diafisis de un hueso largo, mas frecuente en la extremidad inferior,
en hueso tubular estrecho la lesion tiende a invadir las corticales por lo
cual hay que hacer la diferenciacion entre displasia fibrosa y un quiste
Oseo.

Gracias al estudio de estas lesiones; en laactualidad se observan mas y se
intervienen nuevos; encontrandose entonces la resolucién expontanea
en muchos casos.

Podemos concluir que el fibroma desmoplastico es una neoplasia
benigna dotada de enérgica agresividad local.

El fibroma desmoplastico lo situaron en los estudios de la clinica Mayo en
una posicion “Limite” con respecto al criterio de malignidad.

Las estadisticas de la clinica Mayo del ano 1.981 basadas en larevision de
6.221 tumores tratados por ellos, encontraron solo 4 casos de fibroma
desmoplastico, lo que apoya su infrecuencia.

ASPECTOS CLINICOS
Incidencia
Es muy infrecuente. Nosotros revisamos 500 casos encontrando
un solo caso.
Distribucion por edad y sexo
La lesion se observa sobre todo en nifnos y adolescentes.
La distribucion por sexos es mas o menos pareja.
Localizacion.
La mayoria de las lesiones tiene predileccion por los huesos
largos y entre estos los de miembros inferiores, y el sitio de
eleccion son los extremos metafisarios 0 ambos extremos de la
diafisis. También se han observado algunos casos en lledn y
maxilares.
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SIGNOS Y SINTOMAS

Al comienzo no dan ninguna sintomatologia, lo que explica su evolucion
lenta y progresiva. En ocasiones una fractura patologica a través de una
cortical adelgazada que recubre la lesion puede ser la primera manifesta-
cion de su presencia; cuando se presentan sintomas como dolor es
porque el tumor esta plenamente desarrollado, y la manifestacion
objetiva: tumefaccion se presenta mas tarde todavia.

Muchos pacientes se quejan de dolor y tumefaccion de un tobillo, rodilla
o muneca, yatribuyen su dificultad a algunos traumatismos, se le practica
RX y se descubre 4a lesion.

En conclusion, el principal signo es tumefaccion y dolor. Es una lesion de
aspecto histologico benigno con una agresividad clinica proclive a
recidivar y a requerir muchas reeintervenciones.

HALLAZGOS RADIOGRAFICOS

Destacamos anteriormente la localizacion usual de la lesion en 1/3
superior o inferior de un hueso largo a cierta distancia de la lamina
cartiloginosa epifisaria adyacente.

Su imagen es ostedlitica pura y bien delimitada.

La lesion muestra una zona rarefacta que puede aparecer en forma
tabicada, debido a la presencia de delgados tabiques 6seos de la division.
La cortical que delimita periféricamente a la lesion esta adelgazada y en
ocasiones ligeramente distendida pero se conserva su continuidad
excepto en el caso de que se haya producido una fractura patolégica (Fig.
1-2)

Cuando la lesion se desarrolla en un hueso delgado tiende a ocupar la
anchura del hueso.

Su aspecto es similar al presentado por otras lesiones que se localizan en
los huesos largos, pero sin el estudio histopatolégico no puede tenerse la
certeza absoluta de hallarse ante otra lesion: quiste o un soco de displasia
fibrosa.
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Lo caracteristico es: paciente joven adolescente o antes de los 20 afnos,
localizacion metafisaria o diafisaria y a los RX su reborde netamente
definido y esclerético.

Fig. 2
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ASPECTOS HISTOPATOLOGICOS

Aspectos Macroscopicos:

El Tumor consta de varios focos de tejido conjuntivo fibroso,
firme, gris amarillento o pardusco amarillento. Cada foco esta
delimitado por una cubierta de hueso esclerotico, algunos de los
focos pueden estar separados entre si por fragmentos de espon-
josa esclerotica, esta cortical puede mostrar erosion endostica y
adelgazamiento en algunos puntos y engrosamiento en otros. El
preriostio no se observa engrosado excepto si presenta fractura
patologica.

Aspectos Micoscopico:

Se observan asas espiroideas de tejido conjuntivo, la celuralidad
del estroma varia de una lesion a otra e incluso de un foco a otro
en el interior del mismo tumor. En cuanto a la vascularizacion
varia si en la lesion hay predominio de células gigantes multinu-
cleadas, ya su contenido en lipidos, si es que existen, en forma de
colecciongs de células espumosas. En una lesion o foco de
aspecto netamente pardusco, las células de tejido conjuntivo son
fusiformes y estan intimamente adosadas, entremezcladas con
escasa sustancia intercelular colagena.

Las células gigantescas parecen formarse por la fusion de las
células fusiformes de el estroma. Muchas de ellas contienen
granulos de hemosiderina.

En una lesion o foco de aspecto netamente amarillento: se
observan conglomerados de células espumosas que contienen
lipidos, mezclados con tejido del estroma e incluso rodeadas por
este mismo tejido. Este consta de células fusiformes de tejido
conjuntivo dispuestas en bandas o asas ocupadas por las células
espumosas; las células que contienen lipidos se originan por la
conversion de células fusiformes en lipofagos y que los lipidos
contenidos en esta son de la naturaleza de los esteres del
colesterol, cuando mas amarillento es el foco, mas lip6fagos
contiene: aparece mayor cantidad de colageno en el tejido del
estroma y existe nueva cantidad de hemosiderina en las células
del estroma.
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Se desconoce la causa de la desaparicion de la hemosidrina y de
las células gigantes paralelamente con la aparicién de células
espumosas. Por lo tanto, en una lesion pueden observarse
campos en los que las células del tejido conjuntivo del estroma
son ricas en hemosidrina y estan mezcladas con células gigantes,
y otros campos en los que son escasos o faltan células gigantes, y
las portadoras de pigmento y son numerosas las células espumo-
sas. Hay casos en los que no se observan lipidos, por lo tanto, éste
es inconstante.

Nosotros queremos dejar claro lo dificil que es para un anatomapatdlogo
la diferenciacion entre un fibroma desmoplastico y un fibrosarcoma de
crecimiento lento, sin embargo, ellos dicen que en este Gltimo las células
tumorales fibroblasticas estan engrandadas y son largas de nucleos
redondos y faciles de reconocer.

La indole exacta del tumor en cuestion se decide mejor haciendo un
atento seguimiento a largo plazo y aunque las recidivas son frecuentes
hay que estar atento en cuanto estas se presentan,

Quiero hacer recalcar que el tumor que nosotros estudiamos ha tenido
una evolucién muy toérpica con tres (3) recidivas graves que han
ameritado intervencion quirargica y que en la ultima intervencion fue
imposible |a extirpacion total debido al grado de invasion, otro hecho fue
que comenzo en el extremo del radio, invadio después 1/3 superior de el
cubito el cual fue necesario resecar. A pesar de haber revisado mucha
bibliografia inclusive los trabajos originales de Jaffe, no encontramos
ningun caso descrito con estas caracteristicas.

TRATAMIENTO:

El tratamiento es quirdrgico de eleccion y consiste en la reseccion amplia
y curetaje de fondo mas injerto 6seo; y los casos donde la invasion de un
hueso como el clbito y el peroné abarca las dos corticales es necesario la
estirpacion total, cuando los primeros trabajos fueron presentados no se
conocia acerca de los efectos de la radioterapia. En otros estudios
realizados parece ser que la radioterapia predispone a la transformacion
maligna. La Quimioterapia en estos casos no tiene lugar porque no hay
metastasis. En cuanto a la lesion que no ha llegado a producir sintomas o
signos clinicos y cuya naturaleza se deduce razonablemente de su
aspecto radiografico la extirpacion quirtirgica es mas bien electiva que

obligatoria.
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CONCLUSIONES Y RESUMEN:

El tumor denominado: Fibroma Desmoplastico, tumor no osteogénico
del hueso, fibroma metafisiaria es el inico caso que se ha presentado en
el servicio de cirugia de la mano del Hospital “Miguel Pérez Carreno”,
entre los anos 1.981 - 1.984. Fue un tumor descrito por primera vez en
1.983 por Lichtenstein: pero no fue hasta 1.942 cuando Lichtenstein y
Jaffe descubrieron la existencia de numerosas manifestaciones clinicasy
que no tenia ninguna relacion con las variantes del tumor de células
gigantes; también se pudieron hacer avances en cuanto al estudio
histopatologico de este tumor, ya que al principio habia sido denomina-
do Xantoma o Xantogranuloma debido a que sus células fusiformes de
tejido conjuntivo habian absorbido lipido y se habian convertido en
conglomerado de células espumosas, pudo demostrarse que esta trans-
formacion era secundaria. Hay en este tumor aumento de la celularidad
fibroblastica, motivo por el cual fue interpretado como fibrosarcoma.

El concepto de Jaffe es que en ocasiones, un defecto de esta naturaleza
penetra en la cavidad medular y adquiere el caracter de fibroma no
oscificantes o no osteogénico. En cuanto a su localizacion, tiene prefe
rencia por el tercio superior o inferior de un hueso largo, radiologicamen-
te es caracteristico y en cuanto al tratamiento existen diferentes conduc-
tas de acuerdo a su comportamiento.

El caso seguido en nuestro servicio es un paciente masculino de 21 anos
de edad, N° de historia 214385, quien es referido de otro hospital en abril
de 1.982. Fue intervenido en octubre de 1.982, octubre de 1.983 y
octubre de 1.984. La evolucion ha sido torpida con grandes recidivas; y es
esta otra razon por la cual se presenta en este congreso, ya que este no es
el comportamiento habitual de este tipo de tumor. (Fig. 3, 4,5,6,).

Los reportes histopatologicos han coincidido en todas las biopsias,
realizadas y corroboradas por diferentes patologos.

A pesar del tratamiento realizado, de la amplia extirpacion, no podemos
decir que el problema esta resuelto y es muy desalentador saber que no
contamos:
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1) Con la quimioterapia, porque no hay metastasis y por lo tanto no
tiene indicacion.

2) Laradioterapia que pudiera constituir una esperanza en desalenta-
da por las estadisticas revisadas ya que en un estudio de 48
pacientes en 1.971 (Slow y Col) 19 casos evolucionaron hacia la
malignidad después de la radioterapia, ellos concluyeron que ésta
predispone, no recomendandola; excepto en los casos que el
diagnostico indique malignidad.

Traemos a este congreso la espectativa de este tumor y nos gustaria oir
tambien sus opiniones y experiencias. Sabemos que existen conductas
quirtrgicas drasticas, pero quizas alli en los avances quirtrgicos de
transplantes vascularizados esta la erradicacion y curacion total de este
tumor.
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