
Introducción
El término fibromatosis agresiva engloba un grupo de en-

fermedades tumorales de tejidos blandos que tienen caracterís-
ticas microscópicas similares y poseen un potencial interme-
dio entre las lesiones malignas y benignas. Se engloban dentro
de los tumores fibrosos benignos en niños (tabla I). Se origi-
nan de la fascia musculoaponeurótica y/o del periostio, siendo
localmente agresivas con tendencia a la recidiva local. No sue-
le dar metástasis a distancia, pero pueden infiltrar estructuras vi-
tales, comprometiendo la vida del enfermo(2).

Su etiología es desconocida, se ha asociado a cirugías y/o
traumatismos previos, embarazo, tratamiento con estrógenos y
síndrome de Gardner(3,4). Su incidencia es baja, representando
menos del 0,1% del total de la patología tumoral. La edad más
frecuente de aparición es durante la primera década, pero hay
casos descritos de todas las edades. Las localizaciones más fre-
cuentes son: abdominal (49%), mesenterio(8%), extraabdomi-
nal (43%), sobre todo en pelvis, tórax, mediastino y cabeza y
cuello. Clínicamente, se presentan como “masas indoloras”, aun-
que en ocasiones, dependiendo de la localización pueden ser do-
lorosas. Su diagnóstico es histológico y el tratamiento funda-
mentalmente quirúrgico(4-6).

Pacientes y métodos
Se revisan de forma retrospectiva las historias de los pa-

cientes pediátricos diagnosticados de fibromatosis agresiva du-
rante un período de 10 años, desde enero de 1987 hasta enero de
1997, en la Sección de Oncología del Departamento de Pediatría
del Hospital” 12 de Octubre” de Madrid. Se evalúan los siguientes
parámetros: edad, sexo, localización, presentación clínica, es-
tudios de imagen: radiografía simple y tomografía axial com-
putarizada (TAC) y/o resonancia magnética (RM) de la zona
afecta. El diagnóstico se realizó por biopsia, efectuándose estu-
dio inmunohistoquímico en todos los casos y tratamiento. 

Resultados
Durante el período estudiado, fueron diagnosticados un to-

tal de 505 tumores en edad pediátrica, de los que sólo 4 fueron
fibromatosis agresiva, tres niños y una niña. 

La edad media en el momento del diagnóstico fue de 36 me-
ses (rango entre 0 y 7 años). Las localizaciones fueron: zona glú-
tea, pelvis, rodilla y mediastino anterior. Ninguno debutó con
sintomatología grave, sin afectación de estructuras vitales. Su
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Resumen. Objetivo: La fibromatosis agresiva es una entidad rara en
la edad pediatrica. Se revisan cuatro pacientes con este diagnóstico
histológico, de un total de 505 niños con diversos tumores, registrados
en esta Unidad, en un período de 10 años. Así mismo, se realiza una
revisión actualizada de esta patología.

Resultados: De los cuatro casos,tres eran niños y una niña, con un
rango de edades entre 0 y 7 años. La clínica de debut fue de masa
indolora en todos ellos, localizadas en pelvis, glúteo, rodilla y
mediastino anterior respectivamente. Dos de los casos presentaban lisis
de tejido óseo adyacente en los estudios de imagen. El diagnóstico fue
histológico en todos los casos. El tratamiento fue exclusivamente
quirúgico: dos precisaron una única intervención para conseguir la
remisión y hasta la fecha no se han objetivado recurrencias. En los dos
restantes, no fue posible la resección con márgenes libres y recidivaron,
precisando una segunda intervención, tras la cual están libres de
enfermedad. El tiempo medio de seguimiento es treinta meses.

Conclusiones: La experiencia hallada en la literatura sobre
tratamientos alternativos no es concluyente, aunque, tanto la
radioterapia, como la quimioterapia son probablemente beneficiosas,
pero su indicación no esta definida de forma precisa.
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AGGRESSIVE FIBROMATOSIS IN CHILDHOOD:
RETROSPECTIVE ANALYSIS OF FOUR CASES

Abstract. Objective: Aggressive fibromatosis is a rare illness in
children. We analyzed the records of four patients, taken from a total of
505, all of which had different types of tumours, over a period of ten
years. In the four cases, three were male and one female. Their ages
ranged from 0-7 years old. We also did a review of this pathology.

Results: The illness may present itself a a painless mass found
particularly in the pelvic area, knee, buttock and anterior mediastinum,
respectively. Two of these cases presented lysis of osseous tissue shown
in radiologic assays. The diagnosis was histological in every case. The
only treatment was surgical in all of them. Two of the cases required
only one intervention to achieve remission and up to now there has been
no record of further illness. At the time of writing this paper the patients
are alive after a follow-up period of thirty months. 

Conclusions: Up to now, no other alternative forms of treatment
have been convincing. Adjuvant radiation and chemotherapy are
probably beneficial, but the precise indication for its use is not well
defined.
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forma de presentación predominante fue como masa palpable,
indolora de crecimiento rápido en 3 casos, y en el restante, co-
jera y limitación funcional de la extremidad inferior izquierda
debidas a la compresion del nervio ciático por el tumor. (Tabla
II)

En los 4 niños se realizaron estudios de imagen: en la ra-
diología simple, se objetivó aumento de partes blandas en todos
ellos (Fig. 1), con afectación ósea en 2 (lisis del 1/3 superior
de tibia y peroné en un caso y destrucción del manubrio ester-
nal con lisis de 2ª y 3as costillas izquierda, en otro). La TAC se
realizó en todos y la RM sólo en tres. Mostraban características
de lesión agresiva en ambos estudios de imagen, 3 pacientes: 1)
destrucción ósea del tercio superior de tibia y perone, también
observada en la radiología simple. 2) Masa de 5,5x4,1x4,5cm
situada en la mitad superior y anterior del mediastino que in-
filtraba tejidos blandos adyacentes, desplazaba los grandes va-
sos sin infiltrarlos y producía erosión y lisis de estructuras óse-
as (2ª y 3as costillas de parrilla costal izquierda y manubrio es-
ternal). 3) Masa en glúteo mayor izquierdo sólida de 14x9x8 cm
en la TAC (Fig. 2), que en la RM se extendía a retroperitoneo
englobando nervio ciático.

En el 4º paciente sólo se realizó TAC, en la que se aprecia-
ba una masa hiperdensa de 10x9 cm en pelvis. 

El diagnóstico histológico se efectuó mediante biopsia de la
tumoración. La apariencia macroscópica era de una tumoración
de color blanco homogéneo, de contornos mal delimitados.
Microscópicamente, dos casos presentaban bordes irregulares,
de carácter infiltrativo tratándose de proliferaciones escasamente
celulares, constituidas por células fusiformes, con pocas atipias
y escasas mitosis, entremezcladas con abundantes fibras colá-
genas. En los otros dos pacientes microscópicamente se objeti-
vaban proliferaciones densamente celulares constituidas por ha-
ces de células fusiformes con patrón en “raspa de pescado”, sien-
do las células alargadas, con escaso citoplasma y núcleos gran-
des, con atipias marcadas y un número moderado de mitosis.

El tratamiento fue exclusivamente quirúrgico en los 4 casos.
En dos de ellos, la remisión completa se consiguió con una úni-
ca intervención y permanecen libres de enfermedad tras 1 y 2

años de seguimiento respectivamente. Los otros dos, precisaron
una segunda intervención, debido a la dificultad quirúrgica, por
la afectación de retroperitoneo en uno y la existencia de hueso
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Tabla I Tumores fibrosos

Tumores fibrosos en niños

1. Hamartoma fibroso
2. Miofibromatosis
3. Fibromatosis de cuello
4. Fibromatosis infantil digital
5. Fibromatosis infantil (desmoide)
6. Fibromatosis de células gigantes
7. Fibromatosis gingival
8. Fibroma calcificante aponeurótico
9. Fibromatosis hialina

* Clasificación Enzinger y Weiss.

Tabla II Casos clínicos

Casos Edad Sexo Presentación Localización

1 3 a 7 m Varón Masa palpable Mediastino
supraesternal anterior y
cervical ant. superior

2 10 m Mujer Masa palpable Pelvis
inguinal dcha.

3 7 a 4 m Varón Cojera y  Glúteo izqdo
limitación para 
rotación interna

4 RN Varón Masa palpable Tibia y 
en rodilla peroné dcho.

Figura 1. Aumento de partes blandas en radiologia simple secundario a
fibromatosis.



afecto en el otro, encontrándose libres de enfermedad a los 3 y
4 años respectivamente desde esta 2ª cirugía.

Discusión 
La fibromatosis agresiva es una enfermedad muy poco fre-

cuente en la infancia. Clínicamente, suele manifestarse como
una masa indolora de crecimiento rápido, mal delimitada, ad-
herida a planos profundos, que cuando avanza suele dar com-
plicaciones locorregionales por infiltración de estructuras ve-
cinas(2,7), pudiendo ser dolorosa.

En cuanto a las localizaciones más frecuentes de este tumor
(Masson y Soule recogen 284 casos en la Clínica Mayo y 83 ca-
sos registrados por el Johns Hopkins)(2), el orden de frecuencia
es: abdomen, pelvis, tórax, cabeza, cuello y mediastino. El 10%
de las fibromatosis extraabdominales afectan a la región ana-
tómica de cabeza y cuello, localización más común en la edad
pediátrica según la American Academy of Oral Pathology(2,3).
Nuestros casos, si bien son todos extraabdominales, ninguno se
sitúa en esta región, afectan zonas poco habituales, como es el
mediastino(8,9) y extremidades inferiores(18).

Las manifestaciones clínicas dependen de la localización y
al igual que los estudios de imagen y analíticos no son diagnós-
ticas. A menudo, llevan a pensar que se trata de un tumor de ori-
gen mesenquimal, linfomatoso o de células germinales. En los
estudios de imagen, la fibromatosis a menudo se presenta como
una lesión con características agresivas que destruye hueso, tie-
ne márgenes irregulares y engloba estructuras vasculonerviosas
o vitales(8-10).

Lo habitual es que en la TAC aparezca una masa con den-
sidad atenuada respecto al músculo adyacente que se realza con
contraste. En la RM, en T1 suele aparecer con baja señal res-
pecto al músculo, siendo variable su intensidad en T2(11,12). Otras
entidades que debutan como masas infiltrativas son típicamen-
te más heterogéneas o tienen una señal de alta intensidad(13,14).
Ambos estudios son útiles para definir la extensión y, sobre to-
do para el seguimiento postquirúrgico, pero no aportan nin-
gún hallazgo que nos permita orientar el diagnóstico. Por el con-

trario, suelen orientar hacia una lesión maligna cuando en rea-
lidad, no lo es.

En definitiva, el diagnóstico es histológico, aunque no es
fácil y plantea el diagnóstico diferencial con lesiones benig-
nas. (Tabla III: neurofibroma, leiomioma, fascitis nodular his-
tiocitaria, miofibromatosis infantil, hemangiopericitoma), y
malignas, como el fibrosarcoma de alto grado. No existe nin-
guna prueba específica para el diagnóstico de la enfermedad.
En el caso de las lesiones benignas, el estudio inmunohisto-
químico puede ser de ayuda. La fibromatosis es, generalmen-
te, sólo positiva para la vimentina. La miofibrosis infantil se
presenta de forma solitaria o multicéntrica en hueso y/o teji-
dos blandos, se caracteriza por la presencia de células fusi-
formes en fascículos y áreas que semejan al hemangioperici-
toma. No tiene la agresividad ni la tendencia a la recidiva lo-
cal de la fibromatosis, sino que con frecuencia regresa espon-
taneamente.

Respecto a las lesiones malignas, el fibrosarcoma presen-
ta mayor pleomorfismo celular con células ovaladas, oblicuas y
fusiformes, mayor número de mitosis y necrosis. 

En la actualidad, el término fibromatosis infantil no puede
definirse como una entidad diferente de la fibromatosis del adul-
to, aunque presentan características propias, su histología es más
inmadura en las primeras semanas aproximándose a las formas
más maduras del adulto a medida que avanza la edad, con ma-
yor tendencia a la recidiva local.

El tratamiento de elección es quirúrgico. La cirugía radical
con márgenes libres es curativa y es el factor pronóstico más im-
portante, para la evolución de la enfermedad. La cirugía parcial
tiene una recurrencia muy alta. Pritchard y colaboradores(20) pu-
blican una serie en que el 90% en los que se realiza cirugía par-
cial requieren una segunda intervención con o sin otro trata-
miento alternativo.

En cuanto a los tratamiento con quimioterapia, radiotera-
pia u hormonal, son probablemente beneficiosos, pero las indi-
caciones precisas para su uso no están en la actualidad bien de-
finidas(15-17). A este respecto nos parece que una pauta de mane-
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Tabla III Hallazgos inmunohistoquímicos en la 
fibromatosis y otras lesiones fusiformes 
benignas

Diagnóstico S-100 Desmina Actina Vimentina
Histologico

Fibromatosis - - - +
infantil
Miofibrosis - - + +
infantil
Neurofibroma + - - +
Leiomioma - + + +
Fascitis - - + +
nodular
Histiocitoma - - +/- +

Figura 2. TAC que muestra masa sólida en glúteo mayor izquierdo de gran
tamaño (14x9x8cm).



jo adecuada es la propuesta por la Sociedad Internacional de
Oncología Pediátrica (SIOP) la cual considera, que la radio-
terapia en niños estaría contraindicada por el riesgo de inducir
la malignización del tumor y porque las altas dosis requeridas
(45-60 Gy), para conseguir el control de la enfermedad acarre-
arían graves secuelas. Añade como alternativa a la cirugía, si
la resección total no es posible y el tumor progresa, el uso de
quimioterapia con vincristina y actinomicina-D (Fig. 3).

También se han publicado revisiones con pautas de quimio-
terapia tipo VAC: vincristina (VCR), ciclofosfamida (CFM) y
actinomicina (ACT), ocasionalmente ampliada con adriamici-
na, con buenos resultados(17,19). La combinación de fluoroura-
cilo (5-FU) y dactinomicina (ACT-D), también se ha encontra-
do útil(20).

En adultos, la radioterapia parece que mejora el control de
lesiones residuales grandes tras cirugía(21,22). Así mismo, se
ha utilizado en algunos casos aislados quimioterapia: vinblas-
tina 10mg/sem y metotrexato 50mg/sem y tratamiento hormo-
nal(23,24).

Concluimos, que la fibromatosis agresiva, aun siendo una
lesión benigna, plantea serios problemas de diagnóstico y trata-
miento, ya que no existe una prueba diagnóstica patognomóni-
ca y el tratamiento quirúrgico radical pocas veces es factible
en la práctica. En el momento actual se precisan estudios pros-
pectivos para conocer el papel de la quimioterapia, radioterapia
y tratamiento hormonal en esta enfermedad.
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*Vincristina VCR y actinomicina-D ACT-D, cada 3-6 semanas se-
gún respuesta.
VCR:1,5mg/m2

ACT-D:1,5mg/m2.

Fin tratamiento

Figura 3. Manejo de la fibromatosis agresiva en niños.


