Reporte de caso

Tumor oéseo, fibroma desmoplasico del sacro. Reporte de Caso

Bombon- Caizaluisa Marco Fabricio
https://orcid.org/0000-0002-5768-4234
Sociedad de Lucha Contra el Cancer
del Ecuador, Servicio de Traumatologia,
Guayaquil, Ecuador.

Universidad Particular de Especiali-
dades Espiritu Santo, Postgrado de
Cirugia, Samborondon Ecuador.

fabri. bombonpm@gmaﬂ com

Armijos-Vélez Jorge
https://orcid.org/0009-0001-3864-8289
Sociedad de Lucha Contra el Cancer
del Ecuador, Servicio de Traumatologia,
Guayaquil, Ecuador.
joarmive@gmail.com

Marquez-Jervis José
https://orcid.org/0000-0002-2792-5033
Sociedad de Lucha Contra el Cancer
del Ecuador, Servicio de Traumatologia,
Guayaquil, Ecuador.
drjmarquezj@gmail.com

Vargas-Sosa Cesar Ivan
https://orcid.org/0009-0004-9448-4356
Universidad Particular de Especialida-
des Espiritu Santo, Facultad De Cien-
cias Médicas, Samborondén, Ecuador.
ivanvargassosa@hotmail.com

Albuja-Delgado Kevin
https://orcid.org/0009-0008-0368-706X
Sociedad de Lucha Contra el Cancer
del Ecuador, Guayaquil, Ecuador.
Universidad Particular de Especiali-
dades Espiritu Santo, Postgrado de
Cirugia, Samborondon Ecuador.
elias_kad@hotmail.com

Zambrano-Franco Erick
https://orcid.org/0000-0001-6267-3022
Sociedad de Lucha Contra el Cancer
del Ecuador, Guayaquil, Ecuador.
Universidad Particular de Especiali-
dades Espiritu Santo, Postgrado de
Cirugia, Samborondon Ecuador.
Dr_ezambrano@hotmail.com

Correspondencia:
Marco Fabricio Bombon
fabri.oombonpm@gmail.com

Recibido: 06 de noviembre de 2024
Aprobado para revision: 29 de enero 2025
Aceptado para publicacion: 27 de
marzo 2025

DOI: https://doi.org/10.29166/rfcmq.v50i2.7450

Rev. de la Fac. de Cienc. Médicas (Quito)
Volumen 50, NUimero 2, Afio 2025
e-ISSN: 2737-6141

Periodicidad trianual

Resumen

Introduccidn: El fibroma desmoplasmo es un tumor raro, que representa
menos del 0,1% de los tumores 6seos primarios. Tiene un comportamiento
localmente agresivo con tendencia a la recurrencia, que oscila entre el 25%
y el 72%, cuando existe una reseccion quirdrgica mcompleta

Objetivo: Describir el caso clinico de una paciente joven con diagndstico
de un fibroma desmoplasico, localizado en regién sacra.

Presentacion del caso: Se presenta a una paciente femenina de 28
afios, con dolor lumbosacro moderado de largo tiempo, irradiado hacia
miembro inferior derecho y acompariado de parestesias. Los examenes de
imagen y la biopsia guiada por TAC confirmaron el diagnéstico de fibroma
desmoplasico. Recibio tratamiento quirlrgico: resecciéon quirdrgica con
vaciamiento intraoperatorio del tumor de la cavidad residual, con evolucion
favorable.

Discusion: El fiboroma desmoplasico, es una neoplasia benigna, localmente
agresiva. Las manifestaciones clinicas suelen ser inespecificas, presentando
comunmente dolor crénico en la regién afectada, pero en localizaciones
como el sacro, pueden provocar sintomas neuroldgicos, debido a la
compresién en estructuras cercanas. Los estudios imagenoldgicos,
inmunohistoquimicos y un analisis anatomopatoldgico son imprescindibles
para lograr un diagnostico y tratamiento adecuado y especifico.
Conclusioén: El fioroma desmoplasico, es una patologia infrecuente, que
requiere un manejo complementario adecuado a través de estudios de
imagen, con la confirmacion histopatologica especifica mediante biopsia. El
tratamiento quirdrgico con reseccion amplia reduce el riesgo de recurrencia.
Palabras clave: fiboroma desmoplasico; sacro; reseccién; vaciamiento;
intraoperatorio.

Bone Tumor, desmoplastic fibroma of the sacrum.
Case Report

Abstract

Introduction: Desmoplastic fibroma is a rare entity, representing less
than 0.1% of primary bone tumors. It has a locally aggressive behavior
with a tendency to recurrence, ranging from 25% to 72%, when there is
incomplete surgical resection.

Objective: To describe the case of a patient with a diagnosis of desmoplastic
fibroma of the sacrum, highlighting the importance and relevance for the
medical literature, due to the clinical presentation and atypical location, as
well as the low prevalence among bone tumors.

Case presentation: We present a 28-year-old female patient with long-
standing moderate lumbosacral pain, radiating to the right lower limb
and accompanied by paresthesias. Imaging tests and CT-guided biopsy
confirmed the diagnosis of desmoplastic fibroma. She received surgical
treatment: surgical resection with intraoperative emptying of the residual
cavity tumor, with favorable evolution.

Discussion: Desmoplastic fiboroma is an infrequent pathology, which
requires an adequate complementary management through imaging
studies, with specific histopathological confirmation by biopsy. Surgical
treatment with wide resection reduces the risk of recurrence.
Conclusions: Desmoplastic fibroma is an infrequent pathology, which
requires an adequate complementary management through imaging
studies, with specific histopathological confirmation by biopsy. Surgical
treatment with wide resection reduces the risk of recurrence.
Key words: desmoplastic fibroma, sacrum, resection,
intraoperative.
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Introduccion

El fioroma desmoplasico (FD) es un tumor 6seo
primario no metastasico extremadamente raro,
litico con un comportamiento agresivo local
con una prevalencia de 0,1-0,3% entre todas
las neoplasias 6seas, se caracteriza por una
proliferacion de células fusiformes rodeadas
por abundante estroma desmoplasico’?. Por
lo tanto, la Organizacién Mundial de la Salud
(OMS), menciona que el fibroma desmoplasico
pertenece a un grupo de neoplasias
fibroblasticas que tienen caracteristicas
histologicas similares a la fibromatosis tipo
desmoide, lo que complica su diagndstico
diferencial®?. No existe una etiologia exclusiva
y definitiva para esta patologia, sin embargo,
existen factores predisponentes que incluyen
trauma, factores enddcrinos y genéticos?.
Esta patologia suele presentarse en pacientes
adolescentes y adultos jévenes, con igual
distribucion por sexos* La localizacion del FD
puede involucrar a cualquier hueso; teniendo
predileccién por los huesos craneofaciales,
como la mandibula, los huesos largos
especialmente el fémur distal, la tibia proximal
y la pelvis, siendo extremadamente infrecuente
la presentacion en la columna vertebral*®. El
FD del sacro es una de las localizaciones mas
inusuales, lo que plantea desafios diagndsticos
y terapéuticos debido a la proximidad de
estructuras neurovasculares importantes y
a la complejidad quirdrgica que implica su
reseccion®. Las manifestaciones clinicas suelen
ser inespecificas, con dolor crénico en la zona
afectada, como el sintoma predominante®®.
Sin embargo, en algunas ocasiones, los
pacientes pueden presentar sintomas
neurologicos debido a la compresion de
estructuras cercanas, lo que puede complicar
el diagnéstico y tratamiento oportuno®.

El diagndstico del FD suele basarse en la
combinacion de estudios de imagen y biopsia,
es asi que la tomografia computarizada
(TAC) y la resonancia magnética (RM) son
herramientas esenciales para caracterizar el
tamano y la extensién de la lesién, asi como
para la eleccion del tratamiento 6ptimo®. Los
hallazgos tipicos en estos estudios de imagen

incluyen una lesion litica, bien delimitada, sin
reaccion peridstica significativa y en casos
avanzados, puede observarse infiltracion de
los tejidos blandos adyacentes’.

El manejo del FD es principalmente quirdrgico
y se recomienda la reseccién quirlrgica
amplia o en bloque de la lesién con margenes
amplios para reducir el riesgo de recidiva®®
Sin embargo, cuando la extensa reseccion
genera un defecto 6seo significativo, como en
la columna vertebral o el sacro, es necesario
realizar una reconstruccién ésea con injertos
o cementacion'®. A pesar de ser una neoplasia
benigna, su alta tasa de recurrencia; justifica
un seguimiento postoperatorio a mediano y a
largo plazo'.

Teniendo en cuenta la presentacion clinica
atipica, la baja prevalencia de estos tumores
entre las neoplasias 6seas, asi como la rareza
de los casos reportados en la literatura médica,
el objetivo de este trabajo es describir el caso
clinico de una paciente joven con diagnostico
de un fibroma desmoplasico, localizado en
region sacra.

Presentacion del caso

Paciente femenina de 28 afos, mestiza, con
antecedente patolégico personal de mioma
uterino y sin antecedentes quirdrgicos previos,
en cuanto a antecedentes patoldgicos
familiares menciona cancer de cérvix en tias
materna y paterna.

La paciente asisti6 al servicio de traumatologia,
por presentar dolor esporadico de intensidad
moderada en region lumbosacra de tres
meses de evolucion, el cual se irradiaba hacia
miembro inferior derecho. Ademas, refiere
que el cuadro clinico se exacerbd en las
ultimas semanas tras realizar esfuerzo fisico
moderado, acompafando de parestesias en el
miembro inferior derecho.

Elexamenfisicoreveldsensibilidadalapalpacion
enlaregiénlumbosacra, sindeformidades 6seas
visibles ni masas palpables y se solicitaron
estudios de imagen complementarios, entre los
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que constaron: radiografia anteroposterior (AP)
de pelvis, radiografias AP y lateral de columna
lumbosacra, tomografia axial computarizada
(TAC) de region lumbosacra y una resonancia
magnética nuclear (RMN) de columna lumbo-
sacra simple, los cuales reportaron en la
radiografia de pelvis (AP) y lateral de columna
lumbosacra, una imagen osteolitica irregular de
26x21mm localizada en la derecha del sacro,
no se identificd trazo evidente de fractura ni
lineas de avulsiéon y sin reaccion peridstica
significativa (Figura 1).

La TAC de la regién lumbosacra, mostré una
imagen hipodensa en el sacro derecho, con
bordes irregulares, sugestiva de un proceso
neoplasico benigno. También, se encontré una
leve expansién 6sea sin compromiso de los
tejidos blandos adyacentes (Figura 2).

Los hallazgos imagenoldgicos sugirieron un
fioroma desmoplasico como diagndstico
diferencial principal, por lo que se decidio
realizar una biopsia guiada por TAC para
confirmar la naturaleza de la lesion (Figura 3).

Dicho estudio reveld una proliferacién de
células fusiformes rodeadas de un estroma
desmoplasico, con escasa celularidad vy
minimas mitosis, confirmando el diagndstico de
fibroma desmoplasico. No se evidencid atipia ni
signos de malignidad. Teniendo en cuenta esta
particularidad, para definir las caracteristicas
morfolégicas y anatémicas de la lesién, asi
como su relacion con estructuras adyacentes
y seleccionar la mejor técnica quirdrgica, se
solicité una resonancia magnética de columna
lumbosacra (Figura 4).

Figura 1. Radiografia AP de pelvis con evidencia de lesion osteolitica irregular en el ala sacra derecha, de 26x21 mm, sin evidencia

de fracturas ni reaccioén periostica significativa.

Figura 2. Corte axial de TAC de pelvis, con lesion hipodensa en el ala sacra derecha, con bordes irregulares, leve expansion dsea
sin compromiso de los tejidos blandos adyacentes, con una atenuacion de 35 unidades Hounsfield, sugiriendo una posible lesion

de tipo fibroso o mixoide.
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Figura 3. Biopsia guiada por TAC de la lesién en el sacro derecho, que fue enviada a andlisis histopatolégico.

Figura 4. Resonancia magnética lumbosacra (secuencia ponderada en T2) que identifico la lesién previamente biopsiada en el ala
sacra derecha, con caracteristicas quisticas y baja sefal en T1, compatible con un tumor fibroso.

Debido a que hasta el momento Ila
paciente no habia recibido ningun
tratamiento especifico y al evidenciar
los hallazgos clinicos, imagenoldgicos
y patolégicos citados anteriormente, se
optd por realizar tratamiento quirdrgico
que se basd en la reseccidon quirdrgica
con vaciamiento intraoperatorio del
tumor (Figura 5) y posterior a lo que se
realizé la cementacion de la cavidad 6sea
residual; se decidid la cementacion de
la cavidad para mejorar la estabilidad
estructural y reducir el riesgo de fracturas
o colapso 6seo postoperatorio, dado el
tamano del defecto 6seo generado tras
la reseccién completa (Figura 6). La
intervencion quirdrgica se llevd a cabo sin
complicaciones intraoperatorias.

Posterior a lo antes mencionado se decidid
el alta médica de la paciente a las 72 horas
del periodo postquirdrgico, pues no se
presentaron complicaciones inmediatas vy
no se evidencié sangrado activo, ademas
se evidenciaron signos vitales estables y
movilidad conservada.

En la consulta a los 10 dias postquirurgicos
se evidencio una evolucidon adecuada; en los
controles subsecuentes a la cirugia se observo
la cicatriz quirdrgica, sin signos de infeccidn
o inflamacién, sin aparente recidiva tumoral.
Se realizaron estudios de imagenes de control
postoperatorios a los 3 meses de la cirugia,
que constaron de radiografia de pelvis en
2 posiciones (Figura 7) y una TAC de pelvis
simple (Figura 8).
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Figura 5. Procedimiento quirdrgico realizado.
A: reseccion quirlrgica con vaciamiento intraoperatorio del tumor de la cavidad residual.
B: Pieza quirlrgica resecada, de dimensiones aproximadas 6 cm x 8 cm, tumor extraido en su totalidad.

Figura 6. Cementacién de la cavidad 6sea residual.

Figura 7. Radiografias de pelvis AP (A) y oblicua (B) que muestran cambios postquirirgicos en el hemisacro derecho, con
preservacion de la arquitectura 6sea general, sin evidencia de fracturas ni desalineacion.
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Figura 8. Tomografia computarizada de pelvis en cortes axiales, que revelan material de osteosintesis en el ala sacra derecha, sin
signos de compresién radicular o invasion de estructuras adyacentes.

Dichos estudios de imagen postoperatorios,
sugieren estabilidad postquirirgica del proceso
de vaciamiento y cementacion en el sacro
derecho, sin evidencia de complicaciones
agudas como compresion nerviosa o fracturas.
La funcién motora y sensitiva de los miembros
inferiores se mantuvo intacta, y el dolor
lumbosacro disminuyé significativamente en la
escala visual analoga. Se indicé seguimiento
clinico y por imagenes de manera periddica
para monitorizar cualquier signo de recurrencia
local, dada la naturaleza localmente agresiva
de la neoplasia, hasta el momento tiene una
evolucién positiva.

Discusion

El fibroma desmoplasico, es una
neoplasia benigna rara, que se asemeja
morfoldégicamente a la fibromatosis tipo
desmoide comunmente vista en la pared
abdominal, pero su comportamiento
localmente agresivo lo distingue de otros
tumores benignos, teniendo una alta tendencia
a la recurrencia tras una reseccién quirdrgica
incompleta?®. Esta patologia no tiene una
etiologia exclusiva, sin embargo un estudio
reciente permitidé relacionarlo genéticamente,
con mutaciones en el exdn 3 de CTNNB1, que
codifica para la B-catenina, distinguiéndolo
asi de la fibromatosis de tipo desmoide®.
Esto lo convierte en un desafio importante,
pues al ser un tumor relativamente raro, se
limita a pocos reportajes de casos dispersos

en la literatura ortopédica, patologica vy
radiologica; por lo tanto, el diagnostico debe
ser adecuado y oportuno con un tratamiento
lo mas radical posible para minimizar el riesgo
de recidivas®*. Las manifestaciones clinicas
del FD suelen ser inespecificas, lo que puede
retrasar su diagndstico, tal como ocurrié con la
paciente de este estudio, quien presenté dolor
lumbosacro crénico irradiado hacia el miembro
inferior derecho durante un periodo de varios
meses, acompafado de parestesias. En
muchos casos, el dolor y la hinchazén son los
sintomas mas representativos y predominantes
del cuadro clinico®; pudiéndose reportar
fracturas patoldgicas en el 9 al 15% de los
casos suscitados®®. En el caso presentado, la
paciente no presentaba fracturas, alteraciones
de esfinteres ni pérdida de fuerza, pero los
estudios imagenoldgicos fueron determinantes
para identificar la lesién de manera inicial y su
relacion con estructuras cercanas.

En este contexto, el diagnéstico del FD
depende en gran medida de los hallazgos
imagenoldgicos, ya que las caracteristicas
radiograficas diagnésticas incluyen una
lesion litica bien delimitada, sin reaccion
periostica significativa, que puede observarse
con expansién y en algunos casos, con
destruccién cortical® especialmente en casos
avanzados, lo cual puede ser detectado
de mejor manera mediante una TACS. Asi
también la RM es crucial para evaluar
la extension del tumor y su relacién con
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estructuras neurovasculares, especialmente
en localizaciones complejas como el sacro’,
lo que, en este caso fue fundamental para
delimitar la extension de la lesidon y planificar
el abordaje quirdrgico correspondiente.

En el FD, la biopsia abierta es gold standar
diagndstico, con un 98% de precision en
mayoria de los tumores musculoesqueléticos;
sin embargo la biopsia percutanea guiada por
imagenes se esta convirtiendo en el método
de eleccién cada vez mas aceptado con una
precision estimada entre 78 y 98,4 %8.

En el caso en mencion, el diagnéstico definitivo
fue confirmado mediante biopsia guiada por
TAC, la que mostrd una proliferacion de células
fusiformes en un estroma desmoplasico,
hallazgo caracteristico de este tipo de
neoplasia, lo que junto con la ausencia de
atipia celular y de signos de malignidad,
confirmé la naturaleza benigna del tumor®.
Cabe mencionar que el FD puede ser dificil de
diferenciar de otras lesiones fibroblasticas y de
neoplasias malignas, por lo que el diagnéstico
diferencial es amplio®'%'",

Respecto al tratamiento del FD, debido a
su comportamiento localmente agresivo y
su alta tasa de recurrencia'®, se recomienda
el tratamiento con reseccidon amplia con
margenes claros para minimizar el riesgo de
recidiva''?, ya que actualmente la literatura
reporta una tasa de recurrencia que oscila
entre el 25% y el 72%'. Sin embargo, en
localizaciones como el sacro, donde una
reseccién extensa puede dejar un defecto
0seo significativo, la cementacién o el uso
de injertos 6seos pueden ser necesarios
para mantener la estabilidad estructural’®. En
este caso, se optd por la cementaciéon de la
cavidad post-reseccion, lo cual permitié una
estabilidad adecuada y facilitd una mejor
recuperacion posquirurgica.

La reseccién de curetaje o marginal se puede
utilizar cuando la reseccién en bloque resultaria
en una morbilidad y pérdida significativa de la
funcién postoperatoria''®

Especificamente en este caso, la evolucion
postoperatoria de la paciente fue favorable, y
sin complicaciones inmediatas. Sin embargo,
debido al riesgo de recurrencia, es crucial un
seguimiento riguroso, con controles periddicos
mediante imagenes para detectar posibles
recurrencias tempranas'+'® ya que a pesar de
que el FD no hace metastasis en otras areas del
cuerpo, en casos de eliminacién incompleta de
la neoplasia la recurrencia es probable'™
Sehanplanteadootras alternativasterapéuticas
no concluyentes para el tratamiento del
fibroma desmoplasico en base a radioterapia,
sin embargo, existe poca experiencia en los
centros especializados con este tratamiento’®.
En conclusion, debido a que en la actualidad
existe literatura cientifica limitada sobre el
fibroma desmoplasico del sacro, es de gran
importancia un oportuno diagndstico y un
reconocimiento temprano de estos casos, con
el fin de lograr un manejo quirdrgico adecuado
y un seguimiento prolongado para evitar
complicaciones. Es asi que teniendo en cuenta
la rareza de esta patologia, la presentacion y
localizacién atipica (sacro), la publicacién
de este caso clinico servira como fuente de
informacién y referencia para la ciencia médica
y para futuras investigaciones a nivel local,
regional e incluso internacional.

Las principales limitaciones y dificultades de
este estudio, radican en que, al ser un reporte
de caso unico, los hallazgos transoperatorios y
postoperatorios, restringieron la generalizacion
de los mismos en relacion con los casos
descritos en la literatura. Ademas, al tener
un seguimiento postoperatorio relativamente
corto, no se puede evaluar adecuadamente el
riesgo de recurrencia a mediano y largo plazo.

Desde la perspectiva del paciente, encontrar un
diagndstico y tratamiento oportuno, representé
un desafio transcendental; puesto que el
cuadro clinico al presentar una sintomatologia
inespecifica de larga data, sumado a la poca
informacién respecto al caso en mencion,
generaron preocupacion y ansiedad por
la naturaleza de la lesion y la rareza del
diagndstico de dicha patologia. Sin embargo,
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se destacé la importancia del apoyo recibido
por parte del equipo médico y su familia, para
afrontar el proceso prequirdrgico, quirdrgico
y postoperatorio, pero sobre todo para lograr
buscar y encontrar el diagnéstico definitivo,
aunque no existan casos similares reportados
ni a nivel local, regional o internacional.
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