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CARÁCTERÍSTICAS:
- Tumor raro, localmente agresivo, afecta mayoritariamente a jóvenes entre 20-30 años. 
- Mutación en el gen APC y en el gen de la β-catenina (CTNNB1)
- Localización: pared abdominal, mesenterio y zonas neurovasculares de las extremidades. 
- Asintomáticos o presentar dolor, deformidad, hinchazón, obstrucción intestinal o perforación

TUMOR DESMOIDE O FIBROMATOSIS

OPCIONES TERAPÉUTICAS:
- Extirpación del tumor
- Quimioterapia adyuvante como metotrexato y vinblastina, metotrexato, vinorelbina y ciclofosfamida
- Tamoxifeno
- Inhibidores de la tirosin quinasa:  sorafenib o pazopanib



- Niña de 2 años sin alergias medicamentosas conocidas

- RNT que no precisó reanimación, embarazo controlado y vacunación reglada

- Derivada a nuestro centro → Estudio tumoración en maxilar izquierdo y región 
lateral de la nariz

ANTECEDENTES



- Medidas antropométricas al diagnóstico: peso 13,6 kg, talla 90 cm, SC 0,58 m2.

- Resonancia magnética facial

- Biopsia tumoral: plantea el diagnóstico diferencial entre fibroma osificante juvenil, fibroma 
desmoplásico, mixofibroma y otros diagnósticos.

- Estudio molecular: resultado positivo para variante CTNNB1 que apoya el diagnóstico de fibroma 
desmoplásico y descartando mutación en NTRK.

PRUEBAS DE VALORACIÓN OBJETIVAS

DIAGNÓSTICO

Fibroma desmoide de localización maxilar izquierda con resultado positivo 
para variante CTNNB1



Diferentes opciones de tratamiento: 

- Actitud conservadora
- Quimioterapia (Metotrexato y Vinblastina)
- Tratamiento dirigido → Sorafenib

EVOLUCIÓN CLÍNICA

RM 3 meses después de la primera → Aumento de 11,62% del tumor 



Solicitud a la CRFT → Sorafenib 150 mg cada 24 horas (258 mg/m2/día) como tratamiento fuera 
de ficha técnica.

EVOLUCIÓN CLÍNICA

Indicaciones Sorafenib FT: 
- Carcinoma hepatoceclular
- Carcinoma avanzado de células renales en los que ha fracasado la terapia previa con 

interferón-alfa o interleukina-2 
- Carcinoma diferenciado de tiroides en progresión, localmente avanzado o metastásico, 

resistente al tratamiento con yodo radiactivo 



EVOLUCIÓN CLÍNICA

Seguimiento con RM cada 3 meses 

3 meses → reducción del volumen tumoral en un 28,8%

6 meses → reducción del volumen tumoral en un 44,3%

Hasta el momento la paciente continua en tratamiento con sorafenib con 
buena respuesta al tratamiento y sin RAM conocidas.



- Elaboración de informe para la utilización de Sorafenib FFT para su aprobación por la CRFT.

- Revisión bibliográfica de la literatura publicada en relación con formulaciones alternativas de 
sorafenib para uso en niños y dispersión de comprimidos de medicamentos peligrosos. 

- Acondicionamiento de la dosis de 150 mg de Sorafenib mediante fraccionamiento de 
comprimidos en CFLV en el servicio de farmacia (Grupo 1 NIOSH, medicamento antineoplásico) 
ya que la única presentación comercializada son comprimidos de 200 mg. 

CONTRIBUCIÓN DEL FARMACÉUTICO



Suspensión oral

Cápsulas



MANIPULACIÓN DE MEDICAMENTOS PELIGROSOS NO ESTÉRILES

CSB I

CVE

CSB II





- Dispensación de sorafenib desde la Unidad de Pacientes Externos.

- Educación a la madre de la paciente sobre la manipulación de medicamentos peligrosos y la 
técnica de dispersión para su administración.

CONTRIBUCIÓN DEL FARMACÉUTICO



¡GRACIAS!


