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RESUMEN

Describimos un caso de tumor de partes blandas doloroso en planta de pie en paciente varon de 12
anos posterior a recidiva luego de escision local con diagndstico anatomopatoldgico de Fibromatosis
plantar. Analizamos la particularidad del caso y las generalidades de la patologia seglin una
revision bibliografica actual. Observamos que la Fibromatosis plantar o Enfermedad de Ledderhose
es una poco frecuente afeccion del tejido conectivo, de origen aln desconocido, que rara vez
da sintomatologia dolorosa que justifique tratamiento quirdrgico y que las malas o inadecuadas
resecciones se asocian a elevado indice de complicaciones. Sugerimos evitar conductas quirlrgicas
innecesarias.

ABSTRACT

We describe a case of painful soft tissue tumor in foot in a 12 years-old male after recurrence then
local resection with histopathological diagnosis of plantar fibromatosis. We analyze the particularity
of the case and the generalities of the pathology as a current literature review. We note that the
plantar fibromatosis or Ledderhose disease is a rare disorder of the connective tissue, of still
unknown origin, who rarely gives pain symptoms justifying surgery and that inadequate resections
are associated with high rate of complications. We suggest avoid unnecessary surgical actions.

INTRODUCCION

La Fibromatosis plantar, o Enfermedad de Ledderhose,
descripto por primera vez en 1897 por Georg Ledderhose,"?
es un raro desorden hiperproliferativo, de origen desconocido,
caracterizado por la formacién de ndédulos en la aponeurosis
plantar.%

Suele presentarse asociada a Enfermedad de Dupuytren y
Enfermedad de Peyronie, por lo que se cree son expresiones de

una similar afeccién del tejido conectivo.!>

Se manifiesta localmente con dolor local, tumoracién,
hinchazén, incomodidad para calzarse o caminar.“®

Rara vez produce sintomas intolerables que justifique la reseccién
quirdrgica. Presenta una alta incidencia de recurrencia luego de
la escisién local y la recidiva puede tener un comportamiento
localmente agresivo y frustrante.”®

Presentacion de caso

Paciente de sexo masculino de 12 afos de edad. Se presenta
en consulta ambulatoria con tumoracién dolorosa en planta de
pie izquierdo, (Figura 1) de 6 meses de evolucién luego de cirugia
de escisién local y estudio anatomopatolégico realizado 8 meses
previos a la consulta.
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Refiere antecedente de aparicién primaria de la El estudio radiografico es normal.

lesién 1 afio antes de la cirugfa, asociada a sintomas Se realizé6 también Ecografia de Partes Blandas Y
dolorosos leves principalmente al caminar largas  Resonancia Magnetica Nuclear (RMN) (Figuras 3 y 4).
distancias o realizar actividad deportiva.

El estudio anatomopatolégico dio resultado de
Fibromatosis Plantar (Figura 2).

Actualmente presenta dolor progresivo, incluso para
caminar cortas distancias, asociado a la tumoracién
antes descripta, de mayor tamafio que la presentacion
primaria, que le produce dificultad para caminar y
calzarse. Al examen fisico el estado cutdneo es normal
(se observa la cicatriz del procedimiento quirtrgico),
sin contractura en flexién de dedos ni compromiso
funcional del pie y tobillo.

Figura 3. Ecografia. (A) Imagen hipoecoica
(linea de puntos) correspondiente a zona de
tejido fibroso proliferativo, plano muscular
subyacente respetado (flechas)

Figura 1. Tumoracién en borde medial y central de
aponeurosis plantar. Localizacién caracteristica
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Figura 4. Resonancia magnetica nuclear. Imagen en
tercio medio de arco plantar de 19 x 40 x 19mm con
heterogeneidad en su interior. Leve edema de masa
muscular adyacente sin compromiso del mismo

Segiin hallazgos clinicos, imdgenes y estudio
anatomopatoldgico el diagnostico fue Fibromatosis
Plantar Recidivada.

DISCUSION
plantar. (A) Crecimiento nodular en aponeurosis; (B) Células ] ) . .
fusiformes dispuestas en largos fasciculos; (C) Marcada La Fibromatosis plantar €s una neoplas1a bemgna
celularidad y figuras mitéticas tipicas. Etapa proliferativa pero infiltrativa del tejido conectivo.”
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La razén por la cual se produce aumento en la
actividad de los fibroblastos se desconoce.®” Lee et al.,?
en 1993, propusieron los siguientes factores etioldgicos:
traumatismos, trastornos neuropdticos, desbalances
biomecdnicos o metabdlicos, desarrollo defectuoso e
infeccién.

Se caracterizado por la formacién de nédulos, tinicos
o mdltiples, en el espesor de la aponeurosis plantar,
comprometiendo comdinmente su banda o borde medial
y central. ¥

La presentacién es mds predominante en el sexo
masculino® y en ocasiones la afectacién puede ser
bilateral, siendo dispar su presentacién entre un 10 a
60% segun diferentes autores.”

Aparece cominmente en la adolescencia o juventud
temprana,”’) aunque en ocasiones suele presentarse en
edades pedidtricas asociado a historia familiar positiva.”’

Inicialmente puede ser asintomdtica y descubrirse
incidentalmente por palpacién. Su crecimiento
comunmente es lento.*”

Se manifiesta localmente con dolor local, tumoracidn,
hinchazén e incomodidad para calzarse o caminar.“®

En casos avanzados puede comprometer piel y
estructuras profundas y producir contractura digital,”’
aunque esta presentacion es infrecuente.

Se presenta a menudo asociado a diversas entidades
como Hombro congelado, Enf. Dupuytren, epilepsia,

diabetes, Enf. Peyronie, adiccién alcohol y trauma.®*

La malignizacién o degeneracién sarcomatosa no se
conoce o no esta descripta.®”)

El diagnostico se basa en la presentacién y el examen
clinico.

Diagnéstico imagenolégico

Se utilizan Ecografia y RMN para confirmar
el diagnéstico y para eliminar posibles diagndsticos
diferenciales.” Radiograffas cominmente no son
necesarias, pueden utilizarse para descartar enfermedades
dseas asociadas.“?

La RMN, por su capacidad para diferenciar tejidos
con contenido adiposo, alta celularidad, vascularizacion
o predominantemente fibrosos, es util no solo para
la confirmacién diagnéstica, sino también para la
planificacién operatoria.”)

Ecogréficamente se observa proliferacién fibrobldstica
con formaciones nodulares hipoecoicas bien delimitadas
en el espesor de la fascia plantar evidente por la
continuidad con el patron fibrilar, las lesiones pequefias
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suelen respetar las fibras profundas. El plano muscular
adyacente cominmente es normal.

Se observa también engrosamiento fusiforme de
la fascia plantar, éste suele ser uniforme, sin quistes
internos ni depdsitos de calcio.

El estudio doppler color puede demostrar aumento
en la vascularizacién en procesos grandes activos, aunque
normalmente son avasculares.

Las recidivas son mas agresivas y en ellas se suele
observar bordes mal definidos con interrupcion
del plano de clivaje hiperecogenico con las masas
musculares adyacentes, con ecoestructura mixta y
aspecto hipervascularizado.

La RMN puede demostrar en T1 engrosamiento
nodular hipointenso de localizacién tipica, se atribuye
la hipointensidad a relativa acelularidad y abundante
tejido coldgeno en el drea lesional y escaso contenido
de agua. Las imdgenes T2 pueden mostrar lesiones de
baja o media intensidad.

En lesiones recidivadas o agresivas puede observarse
imdgenes de alta y baja intensidad de senal dentro de
la masa lesional.” Estas pueden corresponder a zonas
vascularizadas o areas de necrosis asociada, pueden
diferenciarse mediante el uso de contraste endovenoso.

Los posibles diagnésticos diferenciales incluyen
tenosinovitis estenosante, fascitis plantar o ruptura
de fascia plantar y lesiones tumorales como quistes
sinoviales, quistes epidermoides, lipomas, neurofibromas y
fibrosarcoma."”

La enfermedad de Ledderhose se clasifica en 3 fases
basado en su actividad®® (Tabla 1).

Fase I o Proliferativa: muestra cambios histolégicos
con aumento de la actividad fibrobldstica y
proliferacién celular, sin cambios clinicos en la fascia
plantar.

Tabla 1. Fibromatosis plantar. Clasificacion segln actividad
biologica

Actividad biologica Manifestacion

Aumento actividad -
fibroblastica,
proliferacion celular

| Proliferativa

Il Activa Maduracion Formacion nodulos
fibroblastos, aumento
sintesis colageno
Il Residual Disminucién actividad Contractura y/o

fibroblastica, retraccion

maduracion colageno
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Fase II o Activa: caracterizada por maduracién de
fibroblastos y aumento en la sintesis de coldgeno con
aparicién de nédulos ya visibles macroscépicamente.

Fase III o Residual: caracterizada por disminucién
actividad fibrobldstica, maduracién del coldgeno y
manifestacién clinica con contractura-retraccion.

Sammarco y Mangone® desarrollaron un sistema de
clasificacién en grados util para estadificar y planificar
la terapéutica® (Tabla 2).

Tabla 2. Fibromatosis plantar. Estadificacion tumoral

Grado Caracteristicas

| Lesion focal aislada. Compromiso de pequeiia area en banda
medial y/o central

Sin adherencia cutanea
Sin extension profunda

Il Lesion multifocal. Con o sin extension préximal o distal
Sin adherencia cutanea
Sin extensién profunda

1l Lesion multifocal. Con o sin extension préximal o distal
Adherencia cutanea o extension profunda

v Lesion multifocal. Con o sin extensién proximal o distal
Adherencia cutanea y extension profunda

Anatomia patolégica

Macroscopicamente la fibromatosis plantar consiste en
un pequeno nédulo o un conglomerado de nédulos de
bordes imprecisos en intima relacién con la aponeurosis
o el celular subcutidneo, de color blanquecino a
amarillento dependiendo de la cantidad de coldgeno.

Microscopicamente se caracteriza por una proliferacion
fusocelular cuyos elementos muestran nicleos blandos
nucleolados, de tamafos similares y sin pleomorfismo.
En la fase proliferativa pueden ser muy celulares con
figuras mitdticas tipicas, sin que ello represente
malignidad, inmersas en un fondo de coldgeno, mientras
que las lesiones mds antiguas se invierte la proporcién,
menor celularidad y mayor coldgeno. En raros casos
pueden observarse metaplasia 6sea o condroide.

La ultraestructura muestra rasgos de miofibroblastos,
por lo tanto el inmunofenotipo expresa positividad con

vimentina, actina muscular especiﬁca y actina muscular
lisa.®1®

Existen muchas opciones de tratamiento, dependiendo
del grado de afeccién y de la sintomatologia individual
de cada presentacién.”
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En pacientes asintomdticos no se requiere ningin
tratamiento especifico y es suficiente la observacion.

En fases tempranas de la afeccidn la terapia se dirige
a aliviar la sintomatologia, se puede utilizar: drogas
antiinflamatorias y analgésicas, inyecciones locales de
corticoides, terapia fisica, modificaciones en el calzado
y ortesis plantares, con el objetivo de disminuir los
sintomas a un nivel tolerable y conseguir una funcién
aceptable. Es importante destacar que con estas terapias
no se disminuye la masa tumoral.

La Radioterapia es una opcién de tratamiento en
estadios iniciales, se ha observado con la utilizacién
de la misma reduccién de la actividad proliferativa de
los fibroblastos, disminucién del dolor y reduccién en
el tamafio de los nédulos en un 50% de casos.” Su
principal limitacién es la elevada tasa de reacciones
adversas como eritema, piel seca y edema por tiempo
prolongado.” Se describe también su utilizacién
como terapia adyuvante postoperatoria y en casos de
recurrencias."”

Existen dos opciones de tratamiento no quirtrgico
que atin estdn en fases experimentales y faltan estudios a
largo plazo, pero segtin Veith son esperanzadoras: terapia
con ondas de choque extracorpdrea, para el tratamiento
de lesiones dolorosas, con la cual se observé disminucién
del dolor sin reacciones adversas, y terapia antiestrogena,
con antiestrogenos sintéticos como Tamoxifeno, con la
cual se vio disminucién de la actividad fibrobldstica en
estudios in vitro.“

El tratamiento quirtirgico estd indicado en casos en
que el dolor y la agresividad local no pueden controlarse
con las opciones antes descriptas® y/o la afeccién es
progresiva.?

Diirr en 2001 describié tres tipos u opciones de
tratamiento quirdrgico:©® 1. Escision local (Remocién
fascia afectada), 2. Escisién ampliada (Remocién fascia
afectada con mdrgenes de al menos 2 cm tejido sano)
y 3. Fasciotomia total o completa (Remocién completa
de la fascia). En casos severos con compromiso cutineo
se debe resecar también la piel comprometida y realizar
injerto de piel."!

Observamos en nuestra revisién bibliografica una
elevada tasa de recurrencia o recidiva que promedia
el 60% y se distribuye de la siguiente forma: 100%
luego de Escisién local, entre 70% a 80% después de
Escisiéon ampliada y de 25% luego de Remociones
completas de la fascia plantar. Obtener mdrgenes libres
de tumoracién es esencial para evitar o disminuir el
indice de recidiva local.®



Los factores relacionados con la recidiva son
escision incompleta, presentacién multilocular, lesiones
bilaterales e historia familiar.

A parte de la recidiva o recurrencia se describen
también como complicaciones relacionadas con el
tratamiento quirdrgico a: lesién nerviosa, atrapamiento
nervioso, neuromas, dolor crénico, dehiscencia de
herida y necrosis cutdnea (principalmente cuando se
asocia radioterapia postoperatoria) y disminucién de
altura del arco plantar.

(Fasciotomia total +
Radioterapia Adyuvante) ha demostrado tener las tasas
de recidiva mds bajas, pero asociada a altos indices
de reacciones adversas (eritema, piel seca, trastornos

La terapia combinada

cicatrizacién, edema, fibrosis, fractura huesos irradiados
y osteodistrofia), por lo que sus beneficios versus sus
complicaciones hacen discutible su utilizacién y se
la deja para casos seleccionados (recidivas, lesiones
invasivas o agresivas)."”

CONCLUSION

El origen de la afeccién persiste atn desconocido,
motivo por el cual existen numerosas opciones de
tratamiento y ninguna de ellas estd exenta de recurrencias
o complicaciones. El diagndstico se basa cominmente
en el examen fisico, la ecografia y la imagen de
resonancia magnética (RMN).

En pacientes asintomdticos con la observacién es
suficiente, cuando el compromiso es sintomdtico el
tratamiento inicial debe ser siempre no quirtrgico. La
fibromatosis plantar rara vez da sintomas intolerables.

Sperone E, Olvi L, Santini-Araujo E, Azualy G, Vadell AM

La reseccién quirtrgica tiene una elevada tasa de
recidiva, mds atin luego de resecciones insuficientes o
inadecuadas. Es dificil conseguir mdrgenes quirtrgicos
satisfactorios. La recidiva es generalmente agresiva,
invasora, debilitante y frustrante. Es la manipulacién
quirtdrgica lo que hace que estas lesiones se conviertan
en un problema, por lo que sugerimos evitar resecciones
quirdrgicas innecesarias.
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