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Desmoide peridstico gigante

Aportacién de un caso de localizacidn poco frecuente

D. PALANCA, F. SERAL, C. BURRIAL, T. ARRUEBO y T. CASTIELLA

RESUMEN

Se aporta un caso de desmoide peridstico en un paciente de 17 aiios
de edad, con una tumoracidn voluminosa localizada en el tercio inferior del radio

derecho.

Descriptores : Desmoides peridstico. Radio. Tumores.

SUMMARY

A case of periosteal desmoid in a male 17 years old who presented a big
tumor in the lower end of the radius is reported,
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Introduccion

Presentamos un caso poco frecuente de
una lesion tumoral denominada «Desmoide
peridstico».

Este tumor produce una lesién fibrosa
situada en el periostio que provoca una
destruccién localizada al lado de la cor-
tical adyacente del hueso.

La primera cita bibliografica se remon-
ta a 1951, cuando KIMMELSTIEL y Rapp
(3 publicaron cuatro casos de defecto cor-
tical, debido a desmoides peridsticos, loca-
lizados en regién supracondilea de fémur;
los pacientes eran varones joOvenes con
edades comprendidas entre 8 y 20 afios.
Esto hizo pensar que el «Desmoide perids-
tico» era la misma lesion que el «Defecto
cortical fibroso subperiéstico» y, por lo
tanto, sin consecuencias clinicas.

MAREK (6), publica en 1955 dos casos
en jovenes varones localizados en las me-
tafisis inferior del fémur y de la tibia en

los que aplicé un tratamiento quirdrgico.

LicHTENSTEIN (4), encuentra otro caso
de «Desmoide periéstico» en un varén de
15 afios de edad, con una localizacién si-
milar a la que previamente habian encon-
trado KIMMELSTIEL y Rapp. En este caso
se encontraba un contenido andrquico de
células gigantes lo que hacia semejar a
este tumor con el «Fibroma no osteogéni-
co», aunque éste es de localizacién sub-
cortical.

Autores como DAHLIN (1), piensa que
el tumor llamado «Desmoides periéstico»
puede ser una variedad hipocelular del
grupo de los fibromas 6seos, quiza origi-
nado a consecuencia de un traumatismo.

Todos los casos, hasta ahora, han sido
varones de edades comprendidas entre 8
y 20 afios, existiendo una cierta predilec-
cién por la localizacién distal en el fémur.

En la actualidad, la Organizacién Mun-
dial de la Salud no ha sistematizado los
tumores dependientes de periostio, debien-
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F1G. 1. — Aspecto clinico de la tumoracion
en visiéon anteroposterior.

F1G. 2. — Aspecto clinico de la tumoracién
en visiéon lateral.
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do ser considerados como una variedad
independiente dentro de los tumores 6seos.

El objeto de la actual comunicacién,
es presentar un caso de «Desmoide perios-
tico», situado en el extremo distal de la
cara palmar de clibito y radio derechos,
en un varon de 17 afios sin presentar an-
tecedente traumatico.

Historia clinica numero 10.560.

Enfermo: V. V. O., de 17 ahos de edad,
y de sexo, varon.

No existen antecedentes patolégicos rela-
cionados con el proceso.

Los antecedentes personales son normales.

Antecedentes de la enfermedad actual:
Desde la edad de los 7 anos, sin existir ante-
cedente traumatico alguno, comenzé a notar
la existencia de una pequefa tumoracién lo-
calizada en la cara anterior del antebrazo
derecho, en su tercio inferior. Dicha tumora-
cién, que en un principio era blanda a la
palpacién y pequeha de tamahno, posterior-
mente fue creciendo y haciéndose dura. En
ningun momento ha producido sintomatolo-
gia dolorosa, no habiéndole impedido realizar
su trabajo habitual.

En la anamnesis por aparatos no existe
nada que resefar.

Exploracion general: A la inspeccion se
observa en el tercio inferior del antebrazo
(cara palmar) una tumoracion de 7 X 5 cen-
timetros, de consistencia dura no adherida a
piel y si a planos profundos, no existiendo
dolor a la palpacién. Asimismo no habia al-
teraciones de la sensibilidad. Se palpa el
pulso radial (figs. 1 y 2).

La movilidad pasiva de la mufieca no esta
limitada a la flexién palmar, siendo normal
la movilidad de los dedos y no existiendo dé-
ficit motor en manos y dedos.

Se le practicé un estudio radiografico sim-
ple asi como un estudio xerografico, arterio-
grafico e isotopico.

En el estudio radiografico y xerografico
se apreciaba la existencia de una tumoraciéon
voluminosa de partes blandas, a nivel del
extremo distal de cubito y radio derechos,
con calcificaciones dentro de la tumoracion.
A nivel de la extremidad distal del radio se
aprecia una incurvacién de dicho hueso pro-
vocada por el crecimiento del tumor, asi como
una erosion de la cortical interna del radio,
sin existir ruptura de la misma, estando el
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periostio a este nivel como desflecado (figu-
ra 3).

En el estudio angiografico realizado por
puncién de la arteria humeral, se aprecia
arterias normales de calibre, existiendo uni-
camente un desplazamiento de la arteria cu-
bital y de la interésea a nivel de la mufeca,
debido a la tumoracion. La arteria radial es
normal (fig. 4).

El estudio radioisotopico dseo, realizado
con PP-Sn-99mTc demuestra que las ima-
genes obtenidas con gammacamara y con
gammagrafo dan una hiperfijacién muy in-
tensa que afecta fundamentalmente a la ex-
tremidad distal del radio derecho y en menor
grado a la extremidad distal del cubito.

Los datos de laboratorio pedidos sélo re-
velan una ligera elevaciéon de las fosfatasas
alcalinas encontrandose una cifra de
115 mu/ml.

A la vista de estos datos, se le practico
tratamiento quirurgico, realizandose una re-
seccion en blogue de la tumoracién, compro-
pando en el acto quirurgico que la tumora-

F1c. 3. — Radiografia anteroposterior del ter-
cio inferior del antebrazo, en la que se apre-
cian calcificaciones intratumorales, e incur-
vacion radial con desflecamiento periostico.
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F16. 4. — Angiografia en la que se ve un des-
plazamiento de la arteria cubital e interosea.

cién se encontraba intimamente adherida al
pericstio del radio sin afectar para nada al
tejido 6seo del mismo (figs. 5 y 6).

La pieza quirurgica fue posteriormente
remitida al departamento de Anatomia Pa-
tolégica para su estudio histopatolégico:

Macroscopicamente la tumoracién estaba
bien delimitada, era de superficie lisa y de
forma ovoidea, media 8 x 6 X 3’5 y su peso
era de 191 gr. A la seccién era de consisten-
cia firme y la superficie de secciéon presentaba
un aspecto fasciculado de color blanqueci-
no (fig. 7).

Microscopicamente la lesién estaba cons-
tituida por tejido conjuntivo fibroso con fi-
broblastos bien diferenciados y abundante
colagena intercelular, sin que exista atipia.
No se observaron células gigantes ni xanto-
matosas (fig. 8).

En una reciente revision, realizada al ano
y cinco meses de la intervencion quirurgica.
no se encontraron alteraciones que impi-
diesen la realizacién de su trabajo habitual
como oficial de segunda en la construccion,
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F1G. 7.—Pieza obtenida en la intervencion.

F1G. 8. — Microfotografia H-E (x 200) mos-
trando fibroblastos de ntcleos fusiformes se-
FIG. 6. — Resecciéon de la tumoracion. parados por abundantes fibras de colagena.
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cosa que realiza con normalidad. La ex-
ploracion de los nervios radial, mediano y
cubital es normal. El pulso radial es tam-
bién normal (figs. 9 y 10.

Discusion

Se ha preseniado en este trabajo, un
caso de «Desmoide peridstico» con una
localizacién poco habitual entre todas las
publicadas hasta la fecha,

Asimismo llama la atencin el tamafio
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de la tumoracion, ya que por regla general
no suelen tener grandes dimensiones.

El diagnéstico diferencial lo podemos
establecer con los restantes fibromas:

El fibroma no osificante se presenta en
nifios y adolescentes, no existiendo predi-
leccion por ninglin sexo y con una locali-
zacion generalmente en las metéfisis de los
huesos largos de las extremidades. Radio-
graficamente, la lesion afecta al hueso,
presentando éste una sombra rarefacta que
puede aparecer en forma tabicada, estando

F16. 9.—Estado clinico postoperatorio en una vision anteroposterior.

F1c. 10. — Estado clinico postoperatorio en una vision lateral.
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la cortical en algunos casos adelgazada
pero conservando su continuidad.

Anatomopatolégicamente, el periostio
de la porcion afecta de la diafisis no esta
particularmente engrosado, excepto en el
caso que existiese una fractura patolégica.
Al examen microscopico se aprecia una
lesién en la que se observan asas espiroi-
deas de células de tejido conjuntivo fusi-
forme, entremezcladas con pequefias célu-
las gigantes multinucleares.

El fibroma desmoplastico, no tiene li-
mites de edad y en cuanto al sexo, no exis-
te predileccion alguna. Es un tumor fibroso
intradseo distinto de los fibrosarcomas y
de otras lesiones fibrosas benignas. La le-
sion se puede desarrollar en el esqueleto
axial, asi como en los huesos de las extre-
midades en donde es mas probable que
se localice en las metéfisis que en las dia-
fisis. Anatomopatolégicamente, el tumor
estd compuesto de pequefios fibroblastos,
que tienden a formar abundante colageno.

El desmoide peridstico, es una neofor-
macion fibrosa, relativamente pequefia y
circunscrita sobre la superficie de un hueso
grande, que parece depender del periostio.
En la actualidad no han sido encontrados
tumores de esta estirpe fuera del plazo de
edad comprendido entre los 8 y los 20 afios,
habiendo una clara predileccion por el
sexo masculino; requisitos ambos, que
cumplia formalmente nuestro paciente.

Radiograficamente, estas formaciones
tumorales muestran una imagen de erosion
superficial de la cortical con base esclero-
sada, como en el presente caso antes re-
ferido. Debido a la tendencia que posee
el desmoide peridstico a involucrar la cor-
tical, se discute si se trata del defecto fibro-
so cortical (KiMmMmELSTIELD y Rapp, 3),
pero debido a que la destruccion de la
cortical por las masas fibrosas tienen un
borde interno muy bien definido, hablaria
en favor del origen periostal (MARECK, 6).

Anatomopatolégicamente es un tumor
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muy bien delimitado y con masas densas
de tejido fibroso dentro del periostio, que
presenta un componente intracortical que
conecta con la masa periostal en forma de
halterio (MAREcK, 6). Microscopicamente
se trata de un tejido denso, fibroso, con
fibroblastos uniformemente repartidos y
mucho colageno intercelular y al igual que
el fibroma desmoplastico presenta escasa
mitosis con ausencia de nucleos atipicos
(DorrMAN, FECHNER, SPJUT, and ACKER-
MAN, 2). Descripcién ésta que coincide ple-
namente con el informe anatomopatolégico
de nuestro caso.

Conclusion

Se presenta un caso de desmoide pe-
ridstico de gran tamafio en un varén de
17 afos de edad y con una localizacion
poco frecuente, como en el extremo distal
del radio.

Se establece el diagnostico diferencial
entre los distintos fibromas, llegando a la
conclusién de que el caso aqui analizado
pertenece a la estirpe denominada «Des-
moide peridstico» y que LICHTENSTEIN en-
cuadra como tal.
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