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Resumen. Los tumores desmoides o fibromatosis agresiva son neoplasias de partes blandas muy poco fre-
cuentes. Son localmente agresivos y recurrentes, aunque carecen de potencial metastásico. La forma extraabdo-
minal es la más infrecuente y asienta habitualmente sobre la cintura pélvica o escapular. Presentamos el caso de 
una paciente a la que se le diagnosticó un tumor desmoide extraabdominal en la rodilla izquierda que se manifes-
tó inicialmente como una tumoración dolorosa.

Summary. Desmoid tumours or aggressive fibromatosis are rare neoplasm of soft tissues. They are locally 
aggressive and recurrent, although they have no metastatic potential. The extra-abdominal appearance is the less 
common and tumors are frequently located around pelvic or scapular vicinity. We report a case of a patient who 
suffered an extra-abdominal desmoid tumor in her left knee that arose as a painful bump.

Tumor desmoide extraabdominal en rodilla.
A propósito de un caso. 
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Introducción
Los tumores desmoides, también conocidos como fi-

bromatosis agresiva, son neoplasias de partes blandas 
muy poco frecuentes y aparecen solo en 2-5 personas 
por millón y por año. De crecimiento lento e histoló-
gicamente benignos, son localmente agresivos y re-
currentes, invadiendo los tejidos contiguos, aunque 
carecen de potencial metastásico. La mayoría de los 
tumores desmoides son esporádicos, pero algunos se 
desarrollan en el contexto del síndrome de Gardner, 
una variante de la poliposis adenomatosa familiar. Los 
tumores desmoides  se pueden desarrollar en cualquier 
parte del cuerpo pero en general se ubican en la base 
del mesenterio (tumores desmoides intraabdominales), 
en la pared abdominal (tumores desmoides abdomina-
les) y fuera del abdomen, principalmente en la cintura 
escapular o en la pélvica (tumores desmoides extraab-
dominales)1.

La historia natural de los tumores desmoides es muy 
variable y diferente de un paciente a otro, existiendo 
desmoides que se desarrollan incontroladamente y 

otros que incluso detienen su crecimiento2. Su trata-
miento consiste en una resección del tumor con már-
genes ampliados, situación difícil de conseguir en oca-
siones, por la extensión e invasividad de estos tumores. 
Debido a su naturaleza infiltrativa presentan alta recu-
rrencia sin que se hayan podido demostrar diferencias 
significativas entre pacientes con márgenes positivos o 
negativos tras la resección primaria2-4. Son tumores ra-
diosensibles, por lo que se puede utilizar la radioterapia 
para reducir el tamaño del tumor antes de la cirugía, o 
tras la misma, para disminuir el riesgo de recurrencia 
en pacientes que tienen márgenes quirúrgicos positi-
vos. Los tratamientos médicos se utilizan como terapia 
coadyuvante en los casos más agresivos y recidivantes, 
administrándose desde agentes anti-hormonales, típi-
camente el tamoxifeno o raloxifeno; medicamentos an-
tiinflamatorios no esteroideos; quimioterapia dirigida 
con mesilato de imatinib; y/o quimioterapia citotóxica 
tradicional3,4.

Recientemente hemos diagnosticado y tratado a una 
paciente con un tumor desmoide extraabdominal lo-
calizado cerca de rodilla que por su excepcionalidad 
consideramos oportuno revisar.

Caso clínico
Paciente mujer, de 41 años de edad, remitida por su 

médico de atención primaria a consultas externas de 
Traumatología para valoración de una tumoración do-
lorosa en rodilla izquierda de 6 meses de evolución.

Extra-abdominal desmoid tumor of the knee: a case report.
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Entre los antecedentes personales, destaca que se tra-
ta de una paciente politraumatizada tras un acciden-
te de tráfico en el año 2009. Específicamente, la pa-
ciente presentó una fractura supracondílea de fémur 
en miembro inferior izquierdo (AO 32 - B3) tratada 
mediante osteosíntesis con enclavado endomedular 
retrógrado y una fractura bituberositaria y metafisaria 
multifragmentaria de tibia proximal (AO 41-A3) trata-
da mediante osteosíntesis con placa LISS.

En la exploración física, la paciente presentaba una 
tumoración de 10 x 4 cm, en región superoexterna de 
rodilla izquierda, moderadamente dolorosa, de 6 meses 
de evolución, cuyo tamaño había aumentado en las úl-
timas semanas. Dicha masa era de consistencia sólida 
y adherida a planos profundos, sin presentar signos in-
flamatorios locales ni afectación de la piel.

La exploración de la rodilla era normal, con un rango 
articular de 0 a 140 grados y sin impotencia funcional. 
La exploración del cuádriceps también normal, sin pér-
dida de volumen, ni de tono muscular y la contracción 
de este no movilizaba la masa. La exploración neuroló-
gica y vascular distal era normal. 

Se solicitó una ecografía de partes blandas, que se in-
formó como una tumoración sólida debajo del tejido 
celular subcutáneo de aspecto ecográfico heterogéneo 
con vascularización interna. Seguidamente, con la fi-
nalidad de descartar una masa tumoral maligna de par-
tes blandas, se solicitó una resonancia magnética (RM) 
y una biopsia con aguja gruesa. La RM (Fig. 1) (Fig. 
3A-C) informó de una masa sólida de 6 x 3’3 x 3’3 
cm, discretamente lobulada y que presentaba un com-
portamiento de señal hipointenso en T1 y de señal in-
termedia en T2, mostrando el contorno periférico una 
baja señal y con un realce intenso, aunque heterogé-
neo, tras la administración de contraste paramagnético 
de Gadolinio. La tumoración afectaba al tejido celular 
subcutáneo e invadía el tracto ilíotibial. La biopsia con 
aguja gruesa bajo control ecográfico refirió una proli-
feración de células fusiformes dispuestas en fascículos 
sin atipias y escasas mitosis.

Ante estos hallazgos compatibles con una tumoración 
benigna que infiltra localmente, pero que no invade es-
tructuras vitales ni neurovasculares, se decide llevar 
a cabo una resección quirúrgica ampliada de la masa 
tumoral con envío de pieza quirúrgica a anatomía pa-
tológica. 

Mediante abordaje lateral distal de fémur izquierdo,  
se encontró durante el acto quirúrgico una masa blan-
ca, sólida, de consistencia elástica, adyacente a la de 
zona de fractura previa en tercio distal de fémur y que 
atraviesa el tracto ilíotibial en sentido distal. El tamaño 
aproximado fue de 7,5 x 4 x 3,5 cm . El tumor presen-
taba mala delimitación con los tejidos adyacentes y no 
tenía un plano de separación bien definido. El estudio 
anatomopatológico confirmó el diagnóstico de fibro-
matosis agresiva extraabdominal o tumor desmoide 
extrabdominal. Se describe infiltración de fibras mus-
culares estriadas y tejido adiposo en la pieza quirúrgica 
y por tanto, márgenes quirúrgicos afectos (Fig. 2).

Tras estudiar el caso y valorar los beneficios y riesgos 
de una nueva intervención para ampliar los márgenes 

Figura 1. Resonancia Magnética frontal en secuencia T2 de rodilla 
izquierda en la que se observa una lesión hipodensa en región 
superoexterna (flecha blanca).

 

Figura 2. Imagen Histológica. A H.E 4x límites infiltrativos del tumor. Células fusiformes invadiendo tejido adiposo periférico (flecha blanca). 
B H.E 10x invasividad local del tumor. Células fusiformes entre fibras de músculo estriado (flecha negra).
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quirúrgicos o iniciar el tratamiento radioterápico, se 
decide un tratamiento más conservador con consultas 
periódicas y observación. 

Después de 1 año de la resección tumoral la paciente 
permanece asintomática y sin signos de recidiva local 
(Fig. 3B-C). 

Discusión
Los tumores desmoides extraabdominales son los 

menos frecuentes y representan solamente el 7-15% de 
los tumores desmoides. Se encuentran fuera de la cavi-
dad abdominal, habitualmente en estructuras cercanas 
a los cinturones pélvico o escapular2. Suelen afectar a 
adultos jóvenes o de edad media y suelen ser formas 
esporádicas. 

El comportamiento clínico de los tumores desmoides 
extraabdominales es impredecible y variable3. Suelen 
manifestarse como una tumoración indolora o doloro-
sa, que habitualmente crece lentamente y progresa de 
manera local infiltrando el tejido circundante. También 
se han descrito casos de estabilización, regresión o de-
generación espontánea. 

Macroscópicamente son tumores cuyo tamaño varía 
entre 2-20 centímetros, de consistencia firme, sólidos 
y de color blanco brillante a la sección, con una tra-
beculación superficial que recuerda al tejido cicatri-
cial. Microscópicamente son localmente agresivos, 
infiltran tejidos circundantes y no están encapsulados. 
Consisten en una proliferación monoclonal de células 
fibroblásticas y miofibroblásticas fusiformes dispues-
tas sobre una matriz colágena en forma de haces. Las 
células están relativamente bien delimitadas y carecen 
de características nucleares y citoplasmáticas de ma-

lignidad5. La inmunohistoquímica puede ayudar al 
diagnóstico histológico, ya que, las células fibroblás-
ticas habitualmente son vimentina, actina y β-catenina 
positivas y desmina, citoqueratina y S-100 negativas. 
El diagnóstico diferencial incluye los fibrosarcomas, 
proliferaciones fibroblásticas reactivas, los fibromas 
desmoplásicos, mixomas y la fascitis nodular1,2.

Aunque el diagnóstico de certeza es histológico, la 
resonancia magnética es la prueba de elección para la 
detección, decisión terapéutica y seguimiento de las 
neoplasias tras el tratamiento inicial2. El manejo de 
estos tumores requiere un tratamiento multidiscipli-
nario en el que los equipos quirúrgicos y oncólogos 
valoren de forma individual el tratamiento para cada 
caso según la evolución del tumor. Recientemente se ha 
cuestionado si la cirugía debería ser el tratamiento de 
primera línea incluso para tumores resecables. En este 
aspecto, se ha propuesto un manejo más conservador, 
tanto en casos primarios como en recidivas, debido a su 
comportamiento variable, a la recurrencia característi-
ca y al posible aumento de su agresividad local cirugía 
tras cirugía. Este consistiría en una actitud expectante 
y un estrecho control y seguimiento de los pacientes, 
indicando la cirugía en aquellos casos en los que la en-
fermedad progrese o sea sintomática6,7.

En resumen, el diagnóstico precoz y la extirpación 
quirúrgica de las tumoraciones de partes blandas per-
miten detectar estos raros tumores, siendo la resonan-
cia magnética la prueba de imagen de primera elec-
ción, tanto en el diagnóstico como en el seguimiento 
evolutivo.

Figura 3. Resonancia magnética, axial y coronal, de rodilla izquierda (A-C) preoperatoria en los que se observa la lesión (flechas) y postoperato-
ria de control al año que demuestran la ausencia de restos tumorales y de recidiva local (B-D).
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