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Tumor desmoides: Reporte de caso

Seijas-Jerénimo R, Guzmén-Hidalgo M, Guerra-GonzalezGail L, Fuentes-Seijas M,
Diaz-lzarra Al

Resumen

El tumor desmoide, también conocido como fibromatosis musculo-aponeurdtica, fibromatosis
agresiva, fibromatosis profunda, fibrosarcoma no metastatizante y fibrosarcoma grado I, es una
fibromatosis agresiva de instalacion lenta y progresiva. Existen discrepancias relacionadas con su
optimo tratamiento; debido a su naturaleza benigna la cirugia esta justificada, pero en algunos casos,
la quimioterapia ha sido administrada, cuando la evolucion no es la habitual y ha existido respuesta a
dicha medicacion. Los tumores desmoides pueden considerarse como sarcomas con muy bajo grado de
virulencia. La creencia convencional indicaria que tales tumores no tendrian respuesta alguna a la
quimioterapia, pero sucede todo lo contrario. Tiene una incidencia de 3-4 casos por milléon, con un
pico entre los 25 y los 35 aiios de edad, afectando principalmente al sexo femenino. Presenta alta
probabilidad de recurrencia. Suele aparecer en mujeres, en el periodo posparto, en el musculo recto
anterior del abdomen y en las cicatrices de la cirugia abdominal. Pero puede aparecer en cualquier
musculo del cuerpo. Presentamos el caso de una paciente femenina de 27 afios con litiasis renal
izquierda que fue sometida a nefrectomia parcial por lumbotomia. Un afio y 9 meses después contando
con 8 semanas de embarazo, en el area de la cicatriz aparece una tumoracion. La cual va teniendo un
crecimiento acelerado con una consistencia dura sin ser dolorosa, tras procedimientos diagndsticos se
concluye con un tumor desmoides, expresandose su diagndstico y tratamiento, el caso fue
diagnosticado en el Hospital Camilo Cienfuegos de Sancti Spiritus Cuba.

Palabras clave: Fibromatosis agresiva, fibromatosis misculo-aponeurdtica, fibromatosis profunda,
fibrosarcoma, tumor desmoide.

Desmoid tumor: A Case Report

Abstract

The desmoid tumor also known as muscle-aponeurotic fibromatosis, aggressive fibromatosis, deep fibromatosis, no
metastatic fibrosarcoma and fibrosarcoma grade I, is an aggressive fibromatosis of slow and gradual installation . There
are discrepancies regarding optimal treatment; because of its benign nature surgery is justified, but in some cases,
chemotherapy has been administered, when evolution is not the usual and has existed response to this medication.
Desmoid tumors can be considered as sarcomas with very low virulence. Conventional wisdom would indicate that
such tumors would not have any response to chemotherapy, but the opposite happens. It has an incidence of 3-4 cases
per million, with a peak between 25 and 35 years of age, affecting mainly females. Presents high probability of
recurrence. It usually occurs in women in the postpartum period, the rectus abdominis and the scars of abdominal
surgery. But can appear in any muscle. We present the case of a female aged 27 with APP health until November 2010
when she was diagnosed with left renal calculi and subjected to partial nephrectomy lumbotomy. One year and nine
months after, having eight weeks of pregnancy, in the area of the scar a tumor appears. The tumor had rapid growth
hard consistency without being painful, after diagnostic procedures, it was concluded as a desmoid tumor, expressing
their diagnosis and treatment, the case was diagnosed in the Camilo Cienfuegos Hospital of Sancti Spiritus Cuba.

Key words: Aggressive fibromatosis, deep fibromatosis, desmoid tumor, fibrosarcoma, muscle-aponeurotic
fibromatosis.

MD Revista Médica MD

Volumen 7, nGmero 1; agosto - octubre 201539



Seijas-Jerénimo y cols.

Presentacion de caso

Paciente femenina de 27 afios con antecedente de litiasis
renal izquierda, por lo que fue sometida a nefrectomia parcial
por lumbotomia. Un afio y 9 meses después, contando con 8
semanas de embarazo, noté aumento de volumen en la zona
de la cicatriz quirurgica. Consulté con urologia y este
hallazgo fue interpretado como celulitis. La tumoracion
continu6 creciendo con una consistencia dura sin ser
dolorosa. A las 33,4 semanas de gestacion se realizaron
estudios de laboratorio reportando: hemoglobina 11 g/dL,
eritrosedimentacién 13 mm/h, leucocitos 8,600/mm’
(segmentados 55%, linfocitos 5%), glucosa 4.5 mmol/L,
transaminasa glutamica oxalacética 1.12 mmol/L, acido
arico 116 mmol/L, creatinina 70 mmol/L, perfil hepatico
normal.

Se realizé ultrasonido renal dado los antecedentes de la
paciente, el cual se describid con presencia de rifidn derecho
con dilatacion calicial ligera, parénquima conservado; y rifidon
izquierdo con imagen de microlitiasis, estasis pielocalicial,
remanente de parénquima conservado. Se realizé ademas un
ultrasonido de partes blandas que arroj6 como resultado la
presencia de una masa tumoral de 67x80 mm dependiente de
pared toracica inferior contigua al rifidén izquierdo,
suprarrenal y bazo sin alteraciones. No obstante, por el
embarazo de la paciente se decidi6 dar seguimiento estrecho
hasta precisar diagnostico histoldégico para posterior
conducta terapéutica.

Alas 35 semanas se decidio procurar diagnéstico etioldgico
dado los elementos clinicos que hacian pensar en malignidad,
particularmente el crecimiento rapido, el tamafio superior a
15 cm y la consistencia dura, realizdndose una biopsia por
aspiracion con aguja fina cuyo resultado sélo informé
infiltrado inflamatorio inespecifico. En las tiltimas semanas la
tumoracién alcanz6 un tamafio superior a los 12x9 cm, se
decidié entonces terminar el embarazo para posterior
conducta quirdrgica. Posterior a esto, se realiz6 una
tomografia computada en donde se constatd una tumoracion
que rechazaba sin invadir el musculo psoas y el rifién
izquierdo.

El resultado histopatologico fue consistente con una
fibromatosis postraumadtica o tumoraciéon desmoide con
fibrosis reactiva asociada. La paciente tuvo una evolucién
satisfactoria y continua en vigilancia.

Discusion

El tumor desmoide fue descrito por primera vez por
McFarlane en 1832, lo cual fue enriquecido después por
Muller, quien usd por primera vez el término desmos que
significa caracteristica tendinosa."” También se conoce como
una fibromatosis agresiva, siendo las lesiones desmoides
aquellas que comienzan localmente y después se irradia a la
musculatura aponeuroética tisular, con alta tasa de recidiva.
Estos tumores comprometen, como el nombre lo dice,
estructuras profundas, particularmente la musculatura del
tronco y extremidades. El término tumor desmoide tiene
como sinénimos: fibromatosis musculo-aponeurdtica,’
fibromatosis agresiva, fibromatosis profunda, fibrosarcoma
no metastatizante y fibrosarcoma grado I.

Tumor desmoides

El tumor desmoides es una neoplasia fibrosa benigna
originada de las estructuras musculo-aponeuréticas del
cuerpo, estan constituidos por la lenta proliferacion de
miofibroblastos diferenciados en seno a una matriz colageno
laxo. Bastantes caracteristicas permiten diferenciarlos de
otras fibromatosis benignas y por otra parte de los sarcomas.

Suele aparecer en mujeres, en el posparto, en el musculo
recto anterior del abdomen, y en las cicatrices de la cirugia
abdominal; aunque, también puede aparecer en cualquier
musculo del cuerpo. Suponen el 0.03% de todos los tumores.
Cuando se presenta en pacientes con poliposis familiar de
colon, la prevalencia es superior al 13%, aparecen
normalmente en jovenes mujeres después del parto; son dos
veces mas frecuentes que en varones. En nifios, la incidencia
del sexo es igual. Son mas comunes en las personas entre 10-
40 afios, aunque pueden ocurrir en cualquier edad. Reitamo et
al. clasifica los tumores desmoides en 4 grupos en funcion de
laedad (Cuadro 1).

Los tumores desmoides, inicialmente se presentan como un
tumor localizado sobre la pared abdominal de la mujer en el
post-parto, han sido descritos ulteriormente en otras regiones
extra-abdominales, en los miembros, el cinturdn escapular y
en las localizaciones intra-abdominales. Los estudios en
grandes series de pacientes son raros y el porcentaje de cada
uno de las localizaciones variable segun los distintos autores.
Enlaimportante serie estudiada de Reitamo et al.**

Los tumores desmoides extra-abdominales pueden
alcanzar multiples sitios; las localizaciones mas frecuentes
son los hombros, la pared toracica, la regioén de los muslos y la
region cervical. En la region de los cinturones y el cuello, los
musculos deltoides, del cinturéon escapular y la fosa
supraclavicular son alcanzados frecuentemente con extension
posible en las regiones axilares. La presencia de estructuras
vasculares y nerviosas explica la dificultad de una exéresis
completa. Las fibromatosis de los muslos alcanzan
preferentemente los cuadriceps y la fosa poplitea, las manos 'y
los pies raramente son afectados.

A pesar de su aspecto histologico benigno y su
insignificante potencial metastatico, la tendencia de los
tumores desmoides a causar infiltracion local es significativa
en términos de deformidad, de morbosidad, y mortalidad

Cuadro 1. Clasificacién de los tumores desmoides.

Clasificacion Caracteristicas
Esencialmente de localizacion extra-abdominal
Tumores juveniles  con una predileccion para femeninas de 15 afios

y menos, la edad media es de 4 a 5 aflos

Situado mayoritariamente en el abdomen con
una frecuencia igual entre los hombres y las
mujeres

Tumores de la
menopausia

Tumores en fase

de fertilidad Abdominal en las mujeres en edad reproductiva

De localizacion abdominal y extra-abdominal y
repartiéndose a igualdad sobre los dos sexos

Tumores del
periodo de la vejez
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resultante de los efectos de la presion y de la obstruccion
potencial de estructura y 6rganos vitales.

E135% alos cinco afios que siguen la cirugia recidivan. Las
recaidas parecen mas frecuentes en las mujeres de mas de 30
afios. Se han descrito muy raros casos de curaciones
espontaneas después de la menopausia.*’

Los reportes sugieren que dichos tumores representan el
0.03% del resto de las tumoraciones y aproximadamente el
3% provoca lesiones tisulares. La incidencia es de 3-4 casos
por millén, resultando en 900 casos anualmente en Estados
Unidos. La mayoria de los casos ocurre entre los 15 y los 60
afios de edad, con un pico de incidencia entre los 25-35 afios,
siendo mas frecuente en el sexo femenino.

La mayoria de los tumores desmoides son de naturaleza
idiopatica. Su prevalencia aumenta en el sindrome de
Gardner, en el rol de la poliposis adenomatosa colénica con
mutacién genética y la regulacion de la beta-catenin aun esta
siendo investigada. La mayoria de los tumores desmoides son
tumores esporadicos, pero algunos se desarrollan en el
entorno del sindrome de Gardner, una variante de la poliposis
adenomatosa familiar.

La etiologia de los tumores desmoides es incierta y se puede
relacionar con el trauma o los factores hormonales, o pueden
tener una asociacion genética. El gen de la poliposis familiar
en el cromosoma 5 se ha estudiado extensamente (Caspari,
1995; teoria endocrina Gurbu, 1994).%" Los tumores regresan
durante la menopausia (Lotfi, 1989) y después del
tratamiento con tamoxifeno (Wilcken, 1991).*” La
inmunohistoquimica con vimentina, actina alfa del
musculoliso, actina muscular, y desmina son utiles para el
diagnostico diferencial de los tumores desmoides. La
exploracion de con TAC y RM se utilizan para el diagnostico
y el seguimiento de los tumores desmoides. Pueden ayudar a
determinar el grado del tumor y su relacidén con las estructuras
proximas, especialmente antes de la extirpacion quirurgica.

La RM es superior a la TAC en la definicion del patron y el
grado de extension asi como para determinar si ha habido
recidiva después dela cirugia.

El diagnoéstico definitivo lo da la biopsia del tumor. Se
puede realizar la microscopia electronica, donde se aprecian
las células fusiformes de los tumores desmoides aparecen ser
miofibroblastos. En el examen con microscopia electronica,
estos hallazgos hacen pensar en una proliferaciéon anormal de
miofibroblastos, que normalmente desaparecen
gradualmente durante las fases tardias de la curacion de las
heridas. La colonoscopia y el examen del fundus estan
indicados para investigar la presencia del sindrome de
Gardner.

En el adulto la reseccién macroscopica es posible en 2/3 de
los casos. Las posibilidades estan en funcion de la localizacion
del tumor y su tamafo. Es muy dificil para el cirujano estar
seguro de haber hecho una resecciéon completa porque el
tumor no esta encapsulado y la extensiébn muscular es
impalpable. Para evitar al maximo el riesgo de recaida, es
aconsejable, una reseccion amplia o una reseccion radical que
lleva todo el musculo concernido. Los margenes positivos
después de la cirugia suponen un alto grado de recurrencia
(Buitendijk).’

En caso de reseccién quirtrgica del tumor primario con

Tumor desmoides

margenes indemnes el interés de la radioterapia no es
admitido por todos, aunque un estudio detallado de las
principales series, 780 pacientes, hallan un beneficio en favor
de esta terapia: el 6% de recaidas con radioterapia contra el
28% sin radioterapia. La radioterapia también permite el
control de tumores macroscopicos inoperables: el 78% de
control local de los 102 pacientes. De los pacientes jévenes la
indicacién de la radioterapia tiene que ser discutida en el
conocimiento del riesgo de tumores secundarios.’

En caso de progresion o recaida se han propuesto
numerosos tratamientos médicos, siendo la valoracion de los
resultados de estos tratamientos dificil. Otras alternativas de
tratamiento incluyen agentes hormonales como
tamoxifeno,”’ sin embargo los resultados suelen ser
decepcionantes y la hormonoterapia no tiene ninguna
indicacién demostrada en un tratamiento adyuvante loco-
regional. Aunque generalmente se la evita debido a su elevado
nivel de toxicidad, la quimioterapia citotoxica cuenta con un
indice de éxito sorprendentemente alto en el tratamiento de
los tumores desmoides, algunos esquemas incluyen
vinblastina o vinorelbina y metotrexato. Con curaciones o
estabilizaciones de la enfermedad en mas que la mitad de los
casos.’ Se emplea el tratamiento con radioterapia a los casos
que resulten inoperables.””’ El papel de la APC y la beta-
catenina en la etiologia de la fibromatosis agresiva (tumores
desmoides) se plantea por Lips DJ, Barker et al. en European
Journal of Surgical Oncology.""*** La via de sefializacion Wnt
regula muchos procesos de desarrollo a través de un complejo
de beta-catenina y el factor de células T / factor de
potenciador linfoide familia de factores de transcripcion alta
movilidad de grupo-(/ LEF TCF). Wnt estabiliza la beta-
catenina citosoélica, que se une a TCF y activa la transcripcion
de genes. Esta cascada de sefalizacion se conserva en los
vertebrados, Drosophila'y Caenorhabditis elegans. En C. elegans,
las proteinas MOM-4 y LIT-1 regulan la sefializacion Wnt
polariza células que responden durante la embriogénesis.
MOM-4 y LIT-1 son homologos a TAK]1, segun estudios
celulares y genéticos.”™" Las lesiones desmoides extra-
abdominal, también conocidos como fibromatosis agresiva,
son lesiones benignas que pueden encontrarse en la practica
clinica de crecimiento lento. Existen controversias recientes
en cuanto a su tratamiento Optimo. Dada su naturaleza
benigna, la cirugia de citorreduccion esta justificada, o es
digno de la administraciéon de la quimioterapia para el
proceso de una enfermedad que desafia inusualmente
enseflanza comun y responde a estos medicamentos. Se
presenta una revision de la literatura de esta patologia con el
objetivo de discutir la etiologia, presentacion clinica, y varias
controversias actuales en las opciones de tratamiento.”
Algunos tumores desmoides son localmente agresivos e
invasivos a estructuras anatomicas circundantes. La
resonancia magnética es la técnica de eleccidén para el
diagnostico y la evaluacion de los tumores. La gestion actual
de los tumores desmoides implica un enfoque
multidisciplinar. La reseccién quirtrgica de amplio margen
sigue siendo la principal modalidad de tratamiento para el
control local del tumor. La amputacién no debe ser el
tratamiento inicial y los procedimientos de la funcién de
preservacion deben ser el objetivo principal del tratamiento a
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emplear." La fibromatosis mesentérica o tumor desmoide es
una enfermedad infrecuente en la que se reconocen 2 formas:
una esporadica y otra asociada a poliposis familiar
adenomatosa. De etiologia desconocida, su diagnoéstico
preoperatorio es dificultoso y el tratamiento de eleccion es
quirargico."””

Conclusiones

Este ha sido uno de los pocos casos que se han presentado
en nuestra provincia y en el pais, y el mismo tuvo un
comportamiento clinico similar al resto de los casos descritos
porlabibliografia a nivel mundial. El tumor desmoide es poco

Tumor desmoides

frecuente en la practica médica, este tipo de tumoraciéon
prevalece en el sexo femenino fundamentalmente entre los 25
y los 35 afios de edad. Planteandose que la mujer embarazada
o durante el posparto resulta un factor de riesgo importante
para la proliferacion de esta fibromatosis agresiva, asi como
cirugias abdominales; tiene un alto porcentaje de
probabilidades de recidiva en los 5 afios proximos a la cirugia;
en cuanto al tratamiento, muchos pacientes reciben
tratamiento quirurgico solamente, pero otros requieren
ademas radioterapia y quimioterapia por la agresividad de
dicha fibromatosis.
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