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RESUMEN

La Fibromatosis Intraabdominal es una entidad
rara, de etiologia desconocida, benigna, sin
riesgo de metdstasis, pero de comportamiento
clinico muy agresivo. Se presenta el caso de
femenina de 47 anos de edad con paro de
evacuaciones de un mes de evolucidon, marcada
distension abdominal e intolerancia a la via oral,
qguien fue manejada en la emergencia de adultos
de un hospital publico, sin poder determinar su
diagndstico, quien fallecid en su casa 30 dias
después de su ultima atencion hospitalaria. El
diagnostico post-mortem en la autopsia médico
legal se estableci6 como Fibromatosis
Intraabdominal. Se requiere un alto indice de
sospecha ante esta enfermedad con el fin de
proveer manejo adecuado a las complicaciones
asociadas y disminuir la mortalidad atribuible a
ellas.

PALABRAS CLAVE:
Fibromatosis abdominal, Neoplasia abdominal,
Fibromatosis profunda, Tumor desmoide,
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ABSTRACT

The intraabdominal fibromatosis is a rare entity,
unknown etiology benign, risk of metastasis, but
very aggressive clinical behavior. We present the
case of a 47-year-old female patient, one-month
bowel movements were stopped, marked
abdominal distension and intolerance to the oral
route, who was managed in the Adult Emergency
Department of the public hospital public, unable
to determine his diagnosis, who died at home 30
days after his last hospital care. Post-mortem
diagnosis refers to intra-abdominal fibromatosis
at medical-legal autopsy. It is concluded that a
high index of suspicion is necessary before this
disease. In order to provide adequate
management of the associated complications
and decrease the mortality attributable to them"
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INTRODUCCION

El término de fibromatosis, propuesto por Stout,
se designa para un grupo de condiciones
relacionadas que tienen caracteristicas en
comun. La fibromatosis intraabdominal (FIA) a
nivel mundial se presenta aproximadamente en
1 por 1,000,000/afio. En Honduras se ha
publicado solamente un estudio de 28 casos de
fibromatosis y solo uno correspondio a FIA;
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reportando que las mujeres presentan mayor
predisposicion al padecimiento en relaciéon a los
hombres?.

La fibromatosis intraabdominal mesentérica
(FIAM) esta comprendida dentro del grupo de las
fibromatosis, es el tumor primario mas comun
del mesenterio y representa aproximadamente
el 8% de todas las fibromatosis 2. De cardacter
benigno, con crecimiento localmente agresivo e
infiltracion de los planos adyacentes®, con
comportamiento  clinico  agresivo, escasa
incidencia y asociada a una alta tasa de
morbimortalidad. Macroscépicamente se
observa proliferacion de fibroblastos, patron de
crecimiento infiltrativo, presencia de coldgeno
células

entre proliferantes, falta de

caracteristicas  citolégicas de malignidad,
actividad mitética escasa/ausente y carencia de
metdstasis 37. El cuadro clinico depende de la
extensidon e invasién del tumor, puede cursar
asintomatica durante un periodo de tiempo vy
caracterizarse por tener una presentacion clinica
muy variada, cuando la invasion es extensa y la
enfermedad se encuentra activa pueden
desarrollarse complicaciones como obstruccién
intestinal, ureteral, perforacidn de viscera hueca
o hidronefrosis, entre otras. El diagndstico de la
FIAM se basa en un alto indice de sospecha
clinica, coadyuvado por estudio de imagenes y
confirmado por histopatologia &°. Se presenta el
caso de paciente que fallecié a causa de
obstruccidn intestinal secundaria a FIAM.

Este reporte resalta laimportancia de proveer un
manejo holistico a los pacientes con
sintomatologia concordante, a fin de prevenir
fallecimientos y sus posibles repercusiones

legales.

LINEA DE TIEMPO

Atencion Ingresé al Alta Muere en su
w»r Médical Hospital Médica casa
19/6/2013 3/7/2013 4/7/2013 2/8/2013

PRESENTACION DE CASO

Paciente femenina, 47 afios de edad, con historia
de sufrir dolor abdominal leve, nauseas, vomitos
e hiporexia; motivo por el que es llevada a
emergencia de un hospital, donde se evalud y se
decidi6 manejo ambulatorio. Al empeorar su
condicion fue llevada nuevamente a la
emergencia del hospital, debido al cese de
fiebre,

evacuaciones, distension abdominal,

nauseas, vOmitos e hiporexia; ingreso
nuevamente al hospital, refiriendo los familiares
desconocer el diagndstico, tratamiento y manejo
realizado, se otorgd el alta médica al dia
siguiente, a pesar de su escasa mejoria. El cuadro
clinico de la paciente se deteriord cada vez mas,
se incrementd la intensidad del dolor y la
distensién abdominal e intolerancia a la via oral,
la paciente no buscd nuevamente atencion
médica, con detrimento clinico, fallecié en su
casa de habitacidn, 28 dias después de su ultimo
ingreso hospitalario. Debido a que no se pudo
establecer el diagndstico antemortem y a las
circunstancias en que fallecio, se le realizé
autopsia médico legal, para establecer la causay

manera de muerte.

HALLAZGOS RELEVANTES DE AUTOPSIA

1- Cicatriz antigua en regién abdominal.
2.-Marcada distensién abdominal por ascitis de
aproximadamente 8,000 ml de liquido color
amarillo claro.

3- Masa tumoral localizada en mesenterio, de
color blanco - amarillo, de consistencia dura
comprometiendo la pared de intestino delgado y
coldn, con obstruccidn parcial de la luz. (Figura
1Ay 1B).
4.-Microscépicamente el tumor  estaba
constituido por proliferacion de fibroblastos, sin
atipia, con fibrosis difusa, afectando la serosa y
la muscular propia del intestino delgado y del

coldn. (Figura 1C)
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Figura 1: Vista macroscépica y microscépica de la FIAM

T

Figura 1: fibromatosis mesentérica intrabdominal

(A) Tumor en mesenterio (Fecha). (B) Tumor

comprometiendo intestino, como lo indica la flecha (C) Corte histolégico del tumor, tincién HE 10X

DISCUSION
Este el primer caso de FIAM diagnosticado en

autopsia médico legal, abordado por la Direccidn
de Medicina Forense de Honduras; el caso derivd
hasta autopsia debido a que la muerte ocurrié en
la casa de habitacion, sin un diagndéstico médico
previo y en circunstancias aparentemente
sospechosas de mal manejo, segun la percepcion
de los familiares.

La etiologia de la fibromatosis intraabdominal es
desconocida, sin embargo, los
publicados indican que hay factores de riesgo
como: cirugias o traumatismos abdominales

estudios

previos, embarazo, sexo femenino, tratamiento

con estrégenos, antecedentes familiares,

poliposis adenomatosa familiar y ciertas

alteraciones genéticas, como trisomia del

cromosoma 8y 20°.

Se presenta con mas frecuencia entre los 40 y 60
afios, en adultos del sexo femenino, que han
tenido uno o mas hijos'®. Otros autores sin
embargo encontraron una relacién
hombre/mujer de 3 a 1, en individuos que se

encontraban entre la tercera o cuarta década de

la vida. En nuestro caso la paciente, estaba en la
quinta década de la vida, y presentaba una
cicatriz quirurgica antigua, en la linea media del
abdomen, no pudiéndose establecer la causa del
proceso quirurgico, todos estos hallazgos son
compatibles con lo descrito por otros autores.
FIAM, es una
enfermedad que se presenta en la mayoria de los

Aunque clinicamente la
casos en forma asintomatica, con un discreto

dolor abdominal, sin masa palpable,
observandose con menor frecuencia sangrado o
abdomen agudo secundario a perforacién de
viscera hueca'®. Cuando forman tumores, estos
suelen manifestarse como una masa cuyos
sintomas dependen de la localizacién. En la
region abdominal, lo habitual es que ocasionen
dolor y distensién abdominal, obstruccién
intestinal o ureteral, sangrado o perforacién de
viscera hueca, o permanecen asintomaticos
mucho favoreciendo el

durante tiempo,

1112 como lo observado en

diagnodstico tardio
este caso donde la paciente presentd un
comportamiento clinico silencioso inicial y
posteriormente agresivo y de rapida evolucion,
que se manifesté como un cuadro obstructivo

intestinal, se le dio manejo inespecifico sin
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ninguna mejoria de los sintomas,
inexplicablemente el expediente no consigna
gue se le haya realizado estudio de imagenes. El
diagnostico de la FIAM se establece mediante
estudios de imagen, como tomografias y
ultrasonido, con manejo quirurgico, para la
reseccion completa de la seccién afectada o
guimioterapia, esto siempre y cuando se realice
el diagndstico oportuno. De forma definitiva el
diagnostico se establece mediante el analisis
histopatoldgico de muestras de tejido obtenidas
al momento de la reseccién quirdrgica o post-
mortem’. Microscdpicamente, las lesiones estdn
pobremente circunscritas, con infiltracion del
tejido blando circundante. La microscopia de alto
poder demuestra la apariencia uniforme de
células elongadas en forma de huso. El colageno
separa estas células, resultando un minimo

contacto intercelular. 1413

En el caso presentado, posiblemente debido a la
falta de sospecha clinica, no se realizaron
estudios de imagen, el diagndstico definitivo de
la enfermedad fue hecho post-mortem a través
de hallazgos macroscdpicos y microscdpicos de
alteraciones en epipldn, mesenterio e intestino.
Histolégicamente se observé proliferacién de
fibroblastos, sin atipia, con patron de
crecimiento infiltrativo, tal como lo reporta la
literatura®.

La autopsia médico-legal permitié establecer la
FIAM, como causa de muerte y esclarecer el
desarrollo clinico de la enfermedad, la cual fue
de inicio asintomatico, pero a posteriori curso
con un cuadro evidentemente clinico, hasta
llevar a un desenlace fatal, como lo fue el choque
hipovolémico  secundario a  obstruccion
intestinal, se desconoce porque la paciente no
busco atencién médica nuevamente.
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