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RESUMEN

Se presenta un caso de fibromatosis
plantar o enfermedad de L edder hose en
un nifio de tres afnos de edad tratado
en nuestro Servicio. Trasrevision de
la liter atura no hemos encontrado nin-
gun caso a esta edad.

El estudio mediante RNM sugirid
el diagndstico debido a la localiza-
cion, y el estudio anatomopatol 6gico
confirmo la naturaleza de la lesion,
constituida a expensas de tgjido fibro-
so Mmaduro proliferante. El paciente
fue tratado mediante una ampliare-
seccion del tumor y de la fascia colin-
dante.

Serealizé unarevision bibliogr a-
fica, con especial énfasisen loscrite-
riosdiagnoésticosy su diagnostico di-
ferencial.

PALABRASCLAVE: Ledderhose. Fi-
bromatosis. Pie. Fascia.
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INTRODUCCION

Lafibromatosis plantar, enfermedad de
L edderhose o enfermedad de Dupuytren
de lafascia plantar es descrita clasicamente
como una proliferacion de tgjido fibroso
compuesto por fibroblastos muy diferen-
ciados con un comportamiento entre lesion
fibrosa benignay el fibrosarcoma (17).

Las fibromatosis pueden dividirse en
dos grandes grupos: las fibromatosis fas-
ciales de palmasy plantas, y los tumores
desmoides o fibromatosis muscul oapo-
neurdticas, que general mente afectan a
tronco y extremidades. L os tumores des-
moides tienden a ser agresivos e invaden
estructuras profundas, clasificandose cla-
sicamente en abdominales y extraabdo-
minales (16).

Aunque ciertas publicaciones han aso-
ciado la enfermedad de L edderhose a
otras fibromatosis, la etiologia de esta en-
fermedad presenta alin en la actualidad
multiples controversias (13).
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Fig. 1. Aspecto clinico de latumoracion, mostrando la masa en €l pie derecho. A) Vision lateral; y B)

Vision plantar.

Debido a que hasta la fecha se en-
cuentran registrados Unicamente un total
de tres casos de presentacion como enti-
dad independiente en |la fascia plantar
durante lainfancia (19), el motivo del
presente trabajo ha sido la aportacion de
un nuevo caso y larealizacion de una
revision bibliogré&fica sobre esta entidad.

CASO CLIiNICO

Paciente varon de tres afos de edad,
que acude a nuestra consulta por pre-
sentar una tumoracion en el pie derecho
(Fig. 1) de varios meses de evolucion.
La historia clinica revelaba como unico
dato de interés toxicomania materna.

Al examen fisico se aprecia unatu-
moracion semidura de aproximadamente

4 x 4 cms. anivel de lacaramedial de
la superficie plantar, dolorosa a la pal -
pacion y adherida a planos profundos,
siendo la exploracion funcional y neu-
rovascular distal normal. El estudio ra-
diografico simpley laanalitica practica-
da estaban dentro de la normalidad.

Serealiz6 escintigrafia 6sea mediante
Tc% apreciandose hipercaptacion por acu-
mulo del radioisétopo a nivel de retro-
pie, por lo que se decide la Resonancia
Nuclear Magnética (RNM) siendo infor-
mada como tumoracion de partes blan-
das a nivel de zona plantar que invade
tegjido celular subcutaneo y que crece en-
tre los musculos flexor largo y abductor
del hallux (Fig. 2).

Se practico una Puncién Aspiracion
con Aguja Fina (PAAF) que esinformada
como neoformacion de partes blandas

Fig. 2. RNM donde se pone de manifiesto una tumoracién de partes blandas que: A) infiltratgjido
celular subcutaneo; y B) crece entre los muscul os plantares.
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Fig. 3. Imagen microscopica, tras P.A.A.F., en

que se apreciaban fibroblastos, dispersos
0 agrupados en pequefios conglomerados
con ligero aumento de sus nudcleos
(H-E x400).

con presencia de células atipicas (Fig. 3)
siendo los estudios bacteriol 6gicos ne-
gativos, por lo que se procedi6 alare-
alizacion de una biopsia que fue infor-
mada como fibromatosis, por lo que
finalmente se realizo6 la reseccion tumoral
(Fig. 4) junto con lafascia vecina, siendo
informada |a pieza por parte del Servicio
de Anatomia Patol 6gica de nuevo como
fibromatosis sin afectacion de los bordes
quirdrgicos de la exéresis; el estudio
histopatol 6gico demostré, como en la
biopsia previa, la existencia de células
fibroblasticas maduras activadas con
abundante colageno intercelular infiltran-
do tejido muscular con patron digitifor-
mey destruyéndolo focal mente, viéndo-
se un leve infiltrado inflamatorio de tipo
crénico acompanante, escasas células gi -
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Fig. 4. Aspecto macroscopico de la pieza qui-
rargicatras laexéresis.

gantes multinucleadas de tipo cuerpo ex-
trano, fendmenos de regeneracion mus-
cular, formaciones vascul ares capilares
y ausenciade mitosisen lascélulas del
estroma proliferante, todo ello compati-
ble con enfermedad de L edderhose

(Fig. 5).

La herida quirurgica preciso curas fre-
cuentes, y el pie fue inmovilizado me-
diante una férula termopl astica no per-
mitiéndose el apoyo de |la extremidad
hasta la curaci6n cutanea completa. En
la actualidad y tras 26 meses de segui-
miento nuestro paciente no presenta re-
cidivalocal, caminando sin ayuday sin
dolor.

DISCUSION

La enfermedad de L edderhose o fi-
bromatosis plantar se presenta en un am-
plio rango de edad, con su mayor indice
de presentacion entre los 50 y 60 anos
(1), siendo Unicamente tres los casos des-
critos en edad infantil sin asociacidn con
otras fibromatosis (19), y afectando el do-
ble a hombres que mujeres (3).

Debido a sus altos indices de presen-
tacion familiar se le ha atribuido un com-
ponente hereditario de tipo autosdmico
dominante (3, 14). Aunque puede pre-
sentarse de forma bilateral, tipicamente
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Fig. 5. Imagen histolgica de la tumoracion de-
mostrando tegjido fibroso y fibroblastos
con areas de acentuada celularidad

(H-E x200).

un solo pie es sintomético (11), estando
registrados unos indices de af ectacion
del 26% en el pie derecho y del 35% en
el izquierdo.

Habitualmente, al igual que en nues-
tro caso, se presenta como una masa Uni-
ca o multiple de tipo nodular localizada
en el arco longitudinal medial en zona
de no carga de la superficie plantar del
pie cercade la base del primer dedo (11,
19) por lo que no interfiere la marcha
del miembro afecto. Como forma no ha-
bitual de presentacion lalesion también
ha sido descrita en la zona distal del ha-
llux y en la base de los otros dedos del
pie (14, 20).

L a masa puede presentarse infiltran-
do las capas cutaneas vecinas y/o mus-
culos profundos sin su afectacion fun-
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cional (3) y la piel puede presentar
distintos grados de eritema o edema, en-
contrandose registrada solamente una pu-
blicacion en la que el curso de la enfer-
medad fue con repercusi 6n funcional
debido a una contractura en flexion del
dedo gordo (4).

El diagndstico es basicamente anato-
mopatol égico, tras una sospecha clinica
y confirmacion mediante laimagen
(RNM), siendo hallazgos constantes y re-
quisito para el diagnéstico, como ocurre
en el presente caso, que: a) laprolifera-
cidn sea a expensas de fibroblastos bien
diferenciados; b) el crecimiento tenga un
patron infiltrativo; c) presencia de cola
geno entre las células proliferantes; d)
ausencia de caracteres citol 6gicos de
malignidad con escasez o ausencia de mi-
tosis; y €) comportamiento clinico agre-
sivo sin capacidad de producir metasta-
sisadistancia (7, 8, 20).

El término de fibromatosis fue re-
definido tras la demostracion de la pre-
sencia de células que se denominaron
fibroblastos contractiles y que en la ac-
tualidad se les conoce como células de
Gabbiani o miofibroblastos (9, 10, 24).
En nuestro caso se realizaron técnicas in-
munohistoquimicas para la deteccion de
estructuras filamentosas intracitoplasma-
ticas de actina-miosina que resultaron ne-
gativas, por lo que no podemos compar -
tir tales hallazgos, y que podria explicar
la no aparicion de fendmenos contracti-
les.

Puesto que la regresi on espontanea
es excepcional, y al ser unalesion be-
nigna con una entidad independiente,
que No presenta metastasis en otras zo-
nas (16, 21, 22) pensamos, al igual que
otros autores (5, 6), que el tratamiento
de eleccion debe consistir en la escision
nodular junto con la fascia plantar cir-
cundante, estando descritos unos indices
derecidivadel 57%, 60% y 75% cuando
seredlizalaexéresis delos nddulos Uni-
camente, frenteal 2,5% y 8% (1,6) cuan -
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do serealizala escision nodular més fas-
ciectomia. Se ha publicado asimismo un
50% de recidivas dentro del primer ano,
siendo atribuidas a un fracaso quirdrgico
debido a unainadecuada exéresis de la
masa (11).

Habida cuenta que se demostré me-
diante técnicas de microscopia unain-
filtracion de la muscul atura plantar, pen-
samos que el tratamiento quirdrgico
debe ser indicado de forma precoz, y no
en espera de la evolucidn o crecimiento
de latumoracion, con el fin de evitar el
consiguiente déficit funcional bien de-
bido al efecto masa o ala progresiva des-
truccion muscular por lainfiltracion
nodular que requeriria una cirugia pos-
terior mas amplia

Debido alaimportancia de la cober-
tura cutaneay puesto que en ocasiones
la masa se encuentra adherida al tejido
cutaneo adyacente (asociado a que la
exéresi s exige una meticul osa hemosta-
sia) y apesar de que ciertos autores pro-
pugnan la escision e injerto cutaneo co-
mo tratamiento primario de eleccién
(19), somos partidariosde unaincision
en Sitdlicainiciandose dos centimetros
proximal ala cabeza del primer meta-
tarsiano y terminando en €l retropié evi-
tando superficies de carga del calcaneo
seguin describié Curtin (5), seguido de
un cierre cutaneo con drengje de redon,
un vendaje compresivo y lainmoviliza-
cion articular y descarga del miembro
af ecto hasta la compl eta curacion cuta-
nea.

Lainfiltracion intralesional con cor-
ticoides descritas por ciertos autores se
han mostrado beneficiosas desde el pun-
to de vista tedrico al inhibir la produc-
cion de fibras de coldgeno pero asimismo
son bien conocidas las atrofias cutaneas
que producen (2, 18, 23).

Asimismo, y con lafinalidad de pre-
servar lapiel y evitar los riesgos de me-
tastasis en los casos de recidiva ciertos
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autores ha utilizado las radiaciones (15,
16).

El diagndstico diferencial ha de rea-
lizarse con un amplio grupo de patol o-
gias entre |las que destacan: |a fascitis no-
dular, la miositisfocal, la miositis
proliferativa, el elastofibroma, el fibro-
blastoma de células gigantes, la miofi-
bromatosis infantil, el fibroma aponeu-
rético juvenil calcificante, y fundamen-
talmente con el fibrosarcoma, el fibro-
histiocitoma maligno, el sarcoma sino-
vial, el schwanoma maligno y el sarcoma
epitelioide. No obstante, todas estas en-
tidades anteriormente citadas, se descar-
tan tras un cuidadoso estudio clinico, his-
topatolégico, ultraestructural y sl se
precisa mediante técnicas especiales de
inmunohistoquimica (12, 13, 14, 17, 19).

Consideramos que se trata de una ex-
tremadamente rara patologia durante la
infancia, cuyo tratamiento consiste en la
exéresis nodular mas fasciectomia par-
cial, por lo que exige un estudio multi-
disciplinar (clinico, radiol égico e histo-
I6gico) con el fin de descartar otras
entidades de tipo tumoral, habiéndose
descrito casos de amputacion al no re-
conocer la benignidad de lalesion (1).
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