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RESUMEN:

En el presente trabajo pretendemos hacer un andlisis del posible origen de la en-
fermedad a partir de las alteraciones anatomopatolégicas halladas con la aplica-
cidn de técnicas histoquimicas a las biopsias musculares de tres pacientes afectos

de Fibrosis de Cuddriceps bilateral.

Descriptores: Fibrosis del cuddriceps. Etiologia.

SUMMARY:

The authors analyzed the possible origin of bilateral quadriceps fibrosis in three
patients; muscle biopsies were subjected to histochemical analysis to establish the
histopathological alterations involved.
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Introduccién

La fibrosis de cuddriceps «per se» es una
enfermedad de origen desconocido, carac-
terizada por la proliferaciéon de tejido
fibroso y adiposo, en detrimento del mus-
cular, a nivel de la zona media y distal del
musculo cuddriceps. Este aumento del te-
jido conectivo tiene lugar fundamental-
mente a partir de las formaciones
interfasciculares.

Pocos mds de 3.000 casos de fibrosis de
cuddriceps se encuentran reseflados en la
bibliografia internacional desde que
LOMBARD! hiciera la primera descripcion
en 1947. Es, por tanto, una enfermedad
poco frecuente, que suele afectar a nifios

prematuros que han sido tratados con in-
yecciones intramusculares a causa de dis-
tintos procesos infecciosos. No obstante,
también se ha descrito la enfermedad en
nifios que no han sido tratados con inyec-
tables, en hermanos gemelos y en pacien-
tes que presentaban malformaciones
congénitas y fibrosis de otros musculos.

Se ha propuesto teorias etiopatogénicas
que fueron revisadas por ESTEBAN? en
(fig. 1). Ademds de otros factores también
se ha hablado de un factor geografico-
racial, que ya comenzd a dudarse de su
existencia a partir del trabajo de GAMMIE?
en 1963 y que en la actualidad estd re-
chazado.
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(ESTEBAN, B. et al.: Rev Esp. de Cir Ost. 29.321-3401970)
Fic. 1. — Esquema de las teorias etiopatogénicas formuladas para justificar la fibrosis muscular

idiopética.

En el presente trabajo pretendemos ha-
cer un andlisis del posible origen de la en-
fermedad a partir de las alteraciones
anatomopatoldgicas halladas con la apli-
cacion de técnicas histoquimicas a las biop-
sias musculares de estos pacientes.

Material y métodos

A tres pacientes varones afectos de Fibrosis de Cud-
driceps bilateral, a los que se les diagnosticé la lesién
entre los 7 y los 20 aflos de edad en nuestro servicio,
se les practicé una desinsercion distal del vasto ex-
terno (2 casos), y una cuadricepsplastia de PAYR (1
caso).

En el transcurso de la intervencién se les tomé una
muestra-biopsia de tejido muscular del vasto exter-
no, a distancia de las estructuras fibréticas reconoci-
bles macroscépicamente.

Las piezas musculares fueron congeladas con ni-
trégeno liquido, previa inmersién en 2- metil butano
enfriado. Con un criostato BRICHT OTF/AS/EC
se realizaron cortes transversales de 8 um de espesor
que fueron teftidas con hematoxilina eosina (H. E.),
tricromico de GOMORLI, 4cido peryddico de SCHIFF
(PAS), adenosintrifosfatasa miosinica (ATP-asa mio-
sinica pH 9.4) y disfosfopiridin nucleétido (DPNH).

A los cortes histoldgicos se les realizé un estudio
morfométrico con un analizador de imagen LEITZ-
ASM provisto de dispositivo eye-piece, determindn-

dose el drea media, el didmetro minimo medio y la
relacién interfibrilar existente.

Con los datos obtenidos se hallaron los valores es-
tadisticos de los factores de atrofia (F. A.), hipertrofia
(F. H.) BrROOKE y ENGEL* y de forma (F.F.)
MiGNOT?.

Las fibras musculares fueron clasificadas por su ac-
tividad histoquimica para el difosfopiridin nucle6ti-
do en fibras de tipo 1, 2A y 2B, segun la clasificacién
de Dusowitz y Brooke® (fig. 2).

CLASIFICACION DE LAS FIBRAS MUSCULARES
{BDubowitz y Brocke. 1973}

Fibra
tipo
Tincion P L 2A 28
DPNH +4 + 4 +
ATP-asa + + =+ ++ +
PAS + 4 +++ ++
Capacidad de reaccion histoquimica: — nula
+ baja
4+ moderada
+++ aita

FiG. 2. — Clasificacién de los distintos tipos
de fibras musculares segin su capacidad de
reaccién enzimdtica.
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Resultados

Con estas técnicas ponemos de manifies-
to el aumento de tejido fibroso y adiposo
interfascicular (fig. 3) que seflalan
HNEVKOSKY’ (1961), FAIRBANK® (1961),
GAMMIE® (1963), LLOYD-ROBERTS®
(1964), ESTEBAN'? (1968), MOTA!* (1975),
etc., y mas que la sustituciéon del musculo
por tejido intersticial que refieren
KNEVKOVSKY? (1961), GAMMIE® (1963),
SAUNDERS'? (1965), HAGEN'® (1965),
ESTEBAN'® (1968), MoTA'* (1975),
MUKHERJEE'(1980), entre otros, se obser-
va un aumento de depdsitos fibroadiposos
interfibrilares.

Igualmente hemos constatado, en esca-
sO numero, la presencia de depodsitos de
glucdgeno (fig. 4) a los que hace mencién
FAIRBANK® (1961); si bien hemos encon-
trado pequeilos infiltrados linfocitarios pe-
rivasculares (fig. 5), no hemos encontrado
infiltraciones de células plasmaticas, ma-
crofagos o granulocitos, como mencionan
HNEVKOVSKY’ y HAGEN"3,
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No se ha observado formaciones hemo-
rragicas o necrdticas ni reacciones de cuer-
po extrafio.

Con las tinciones histoquimicas lo que
llama la atencion es la existencia del lla-
mado fenémeno de agrupamiento celular
en los distintos fasciculos musculares (fig.
6). En ellos existe un gran predominio de
las células tipo I sobre las células tipo 1,
predominio de células claras en la técnica
de la ATP-asa o de las células oscuras si
empleamos la DPNH. Ello nos indica que
han tenido lugar fendmenos de denerva-
cién secundaria que han dado lugar a la
aparicién de un musculo cuadriceps fun-
damentalmente rojo o de tipo I, segun la
clasificacién de GAUTHIER'® (1966), mus-
culo que presenta una contraccién poco ra-
pida pero sostenida, en detrimento de las
fibras tipo II, fibras de contraccién répi-
da y poco sostenida.

Una vez identificados los distintos tipos
de fibras completamos el estudio con un
andlisis morfométrico de las mismas, con

i
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FiG. 3. — Disposicién interfascicular de tejido fibroadiposo (&) (VOF -10x-).
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F1G. 4. — Depésitos de glucégeno (—) (PAS -25x-).

FiG. 5. — Infiltrado linfocitario perivascular (=) (HE -25x-).
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FIG. 6. — - Fenémeno de agrupamiento celular con marcado predominio de fibras tipo I (DPNH

-10x-).

un morfémetro LEITZ-ASM dotado de un
planimetro magnético con su correspon-
diente plumin electronico, adaptado a un
microordenador y a un impresor alfanu-
mérico.

Tras este andlisis encontramos que existe
en el vasto externo una proporcién de fi-
bras de contraccién lenta de un
93.62-101.51% entre las fibras de contrac-
cion rapida, valores sensibles mds elevados
que el 50% aportado por SALTIN'® como
normales para dicho musculo.

Discusion

Con estos resultados nos planteamos en-
juiciar sucintamente el verdadero origen de
la enfermedad.

Se han propuesto numerosas teorias
etiopatogénicas, que fueron revisadas por
ESTEBAN? en 1970, tras lo que formuld
una hipdtesis propia un tanto ecléctica.
Ademds de estos factores, también se ha
hablado de un factor geografico-racial® *’

que ya empez6 a dudarse a partir del tra-
bajo de GAMMIE? en 1963 y que en la ac-
tualidad est4 rechazado.

La hipétesis mas difundida es que la fi-
brosis es consecuencia indirecta a los tra-
tamientos con inyecciones intramusculares.

Frente a estas hipédtesis hay autores co-
mo HNEVKOVSKY’ (1961), FAIRBANK®
(1961), DUFEK'® (1962), LENART" (1974)
o CHIU? (1974) que mantienen que es un
problema congénito.

Nosotros, tras los hallazgos antes des-
critos y tras analizar los distintos tipos de
atrofias musculares, pensamos que no se
trata de una atrofia primaria. Dada la exis-
tencia de la enfermedad en hermanos ge-
melos univitelinos® 2! y en otros miembros
de la misma familia, pensamos que se tra-
ta de una alteracién congénita de origen no
muscular, que se caracteriza por tener un
patrén fibropléstico alto, de ahi la abun-
dancia de tejido conectivo inter e intrafas-
cicular que no sélo se localizaria en el
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cudadriceps, sino también en otros grupos
musculares, bien aisladamente, bien a la
parl. 10, 20, 21, 22, 23, 24, 28, 26‘ Ello justifica_
ria, igualmente, que la mayoria de estos en-
fermos presenten cicatrices de tipo
queloide hipertroéfico*®,

La afectacién muscular seria, pues, se-
cundaria al producirse una denervacién
por constricion fibrosa del ramo motor se-
guida de una renervacion posterior, lo que
hace que el musculo pierda su imagen clé-
sica en 1a FIBROSIS GLUTEA?. Opini6n
ésta que se contrapone a la de KROSING*®
(1892), DURANTE?® (1902), TOWER?
(1935) y ALTSCHUL?* (1942), quienes con-
sideran la fibrosis consecuencia de la de-
nervacion.

Por ltimo, pensamos que las inyeccio-
nes, asi como las infecciones, traumatis-
mos, etc., actuarian unicamente como
factores desencadenantes de la lesion.
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