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Tumor desmoide intraabdominal. Presentacion de caso clinico
y revision de la literatura
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Resumen

Los tumores desmoides son afecciones benignas raramente reconocidas de manera inicial por su baja incidencia. Se carac-
terizan por un comportamiento local agresivo y altas tasas de recurrencia. Su presentacion puede ser extraabdominal o in-
traabdominal. Presentamos el caso de una paciente de 15 afios con cuadro de dolor abdominal de 3 meses de evolucion, en
la que se documentd una gran masa intraabdominal con diagndstico histoldgico de tumor desmoide y fue sometida a mdiltiples
intervenciones quirdrgicas con las que se logré una reseccion R1 (microscopicamente positivo). Se descarté su asociacion
con embarazo, trauma abdominal, cirugias previas y sindromes genéticos.
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Abstract

Desmoid tumors are clinical entities rarely diagnosed at an initial presentation because of its low incidence, they are character-
ized by a locally aggressive presentation and high rates of local relapse. Its presentation can be intra- or extra-abdominal. We
present a clinical case of a female, 15 year old patient, with three months of abdominal pain, a giant intra-abdominal mass
was diagnosed with histologic diagnosis of desmoid tumor. Several surgical procedures were performed, having a las a R1
resection (focally microscopic margins). In this case association with pregnancy, abdominal trauma, previous surgeries and
genetic syndromes were discarded.
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miofibroblasticas. Poseen bajo potencial metastasico,
pero una alta capacidad de invasion local y un com-

Los tumores desmoides son neoplasias benignas Portamiento recurrente de forma agresiva. Represen-
caracterizadas por una proliferacion de células tan una minima fraccion de todos los tumores de
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tejidos blandos en general y su presentacion mas
comun es en el abdomen. En ocasiones se encuen-
tran asociados al sindrome de poliposis adenomatosa
familiar o sindrome de Gardner.

A continuacion presentamos el caso de una pacien-
te de 15 afos, previamente sana, con un cuadro de
dolor abdominal de 3 meses de evolucion, en la que
se documentd un tumor desmoide intraabdominal de
aparicion esporadica y fue sometida a intervenciones
quirdrgicas lograndose una reseccion R1 (microsco-
picamente positivo).

Presentacion del caso

Mujer de 15 afios, de raza mestiza, ocupacion es-
tudiante, sin antecedentes médicos, quirurgicos ni fa-
miliares. Consulta en agosto de 2016 por un cuadro
clinico de 3 meses de evolucion de dolor en epigas-
trio, no irradiado, sin otra sintomatologia asociada. De
manera inicial, por medicina general se le realiza
estudio de endoscopia digestiva alta, en el que se
describe «Importante compresion extrinseca del cuer-
po gastrico». Se realizd resonancia magnética con-
trastada de abdomen y se visualizd una lesién
intraabdominal sélida neoplasica que sugiere origen
mesenquimal (Fig. 1). Posteriormente, la biopsia con
aguja gruesa de dicha lesion guiada por ecografia
confirmé el tumor desmoide.

En junio de 2016 la paciente es sometida a resec-
cion de tumor intraabdominal, hemicolectomia dere-
cha ampliada y anastomosis ileo-descendente. En su
tercer dia de posoperatorio, debido a taquicardia y
fiebre persistente asociadas a elevacion de los reac-
tantes de fase aguda y hallazgos en la tomografia de
abdomen contrastada consistentes con neumoperito-
neo y liquido libre intraabdominal sin extravasacion
de medio de contraste, se decide intervenir quirdrgi-
camente de nuevo. Se confirma una anastomosis in-
demne, sin necrosis y sin areas macroscépicas de
fugas. Se realiza cierre diferido de la herida quirtrgica
dada la presencia de signos clinicos de infeccién. Al
dia 17 de posoperatorio se da egreso a la paciente.
El reporte definitivo de patologia indica fibromatosis
tipo tumor desmoide de 30 cm en su didmetro mayor,
hemicolectomia derecha con margen de reseccion
libre pT2bpNO (Fig. 2). Sin recibir tratamientos adicio-
nales, debido al reporte de margenes patoldgicos
negativos, cirugia RO.

La paciente continua seguimiento posoperatorio tri-
mestral con estudio de tomografia abdominal, sin sig-
nos de recurrencia local y colonoscopia negativa para

Figura 1. Tomografia de abdomen contrastada (junio de 2016) que
muestra una lesion tumoral de densidad heterogénea con localizacion
intraabdominal (cortesia de Luis J. Palacios).

Figura 2. Representacion de la pared coldnica (superior derecha), en
intimo contacto con el tumor (inferior izquierdo). H&E x 40 (cortesia
de Alfredo Martelo).

Figura 3. Tumor con estroma colagenizado con vasos sanguineos
pequenios y proliferacion de células fusiformes. H&E x 100 (cortesia
de Alfredo Martelo).

polipos intestinales. En marzo de 2018 refiere sensa-
cion de masa no dolorosa en el epigastrio, por lo que
se realiza tomografia abdominal contrastada y se ob-
serva una lesién con densidad de tejido blando de
aproximadamente 21 x 50 mm localizada hacia la re-
gion del epigastrio, adherida a la pared abdominal an-
terior y sin un plano de clivaje de separacion de esta.
Se realiza biopsia con aguja gruesa y los resultados
son compatibles con tumor desmoide (Figs. 3 a 5). En
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Figura 4. Detalle de las células tumorales, con caracteristicas de mio-
fibroblastos. H&E x 400 (cortesia de Alfredo Martelo).

Figura 5. Inmunohistoquimica. El marcador p-catenina muestra positivi-
dad nuclear fuerte y difusa en las células tumorales. Coloracion de inmu-
nohistoquimica (marcador 3-catenina) x 400 (cortesia de Alfredo Martelo).

mayo del mismo afio se realizan reseccién del tumor
de pared abdominal y eventrorrafia, identificandose un
tumor desmoide en la pared abdominal, en la linea
media supraumbilical subxifoidea, de 10 x10 cm, con
compromiso de la fascia anterior de los rectos abdomi-
nales y de la piel, y hacia la profundidad compromiso
del I6bulo hepatico izquierdo, segmento 2, extremo dis-
tal. Se obtiene reporte definitivo de patologia de la le-
sion con ampliacion de margenes, que indica lesion
compatible con recidiva de tumor desmoide, tamafo
9 cm, con hallazgos en ampliacién de margen distal
lateral derecho en contacto con el tumor en un trayecto
de 2 mm.

Siendo el caso de una paciente joven, sometida en
el ultimo procedimiento a una reconstruccién comple-
ja de la pared abdominal (Fig. 6), con una enfermedad
de progresion lenta, se realiza junta de especialistas
institucional en la que se decide en el momento no
someter a la paciente a intervenciones quirdrgicas ni
tratamientos médicos adicionales, basados en las
guias de tratamiento institucional, donde las reseccio-
nes R1 también son aceptables para dar un manejo

Figura 6. Imagen transoperatoria (abril de 2018). Defecto supraumbi-
lical sin lograr el cierre en la linea media, que requiere colocacion de
malla separadora de componentes de 30 x 30 cm (cortesia de Luis
J. Palacios).

adyuvante, aunque pendiente de estudios de mayor
validacion.

Discusion

Los tumores desmoides o fibromatosis tipo desmoi-
de son una afeccion rara y benigna caracterizada por
una proliferacion fibroblastica/miofibroblastica que
puede aparecer en cualquier localizacién del cuerpo.
La ausencia de capsula y la presencia de infiltracion
de los tejidos adyacentes de manera multifocal gene-
ran una alta tasa de recurrencia local, lo que hace de
su tratamiento un verdadero reto médico'.

Presentan una incidencia de 2-4 casos por millén
al ano, representando el 0.03% de todas las neopla-
sias y menos del 3% de los tumores de los tejidos
blandos. Con mayor frecuencia aparecen en las mu-
jeres, con una relacién 2:1 respecto al hombre, y en
el grupo de edad de 25-35 afios'.

La mayoria de los casos (80%) se presentan de
manera esporadica, pero un 2-15% de los pacientes
con tumor desmoide tienen asociada poliposis ade-
nomatosa familiar o sindrome de Gardner; la localiza-
cién anatémica tipica de la lesién en estos pacientes
es el mesenterio del intestino delgado®*. Se ha evi-
denciado que el gen APC (Adenomatous polyposis
coli) participa en el control de los niveles de B-cate-
nina en el citoplasma. La mutacion del APC presente
en la poliposis adenomatosa familiar no permite la
degradacion de la B-catenina, generando la translo-
cacion de esta al nucleo y afectando la transcripcion
génica. La B-catenina es una proteina codificada por
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el gen CTNNBT que regula la adhesion celular en el
citoplasma, asi como la transcripcion de genes en el
nucleo. Forma parte del complejo proteinico cadheri-
nay actua a través de la via de sefializacion intrace-
lular Wnt. Las mutaciones del APC no se encuentran
presentes en la mayoria de los casos esporadicos,
pero se describen mutaciones de CTNNB1 en el 85-
88% de estos®S.

La etiologia del tumor desmoide no se encuentra
plenamente establecida. Puede aparecer en cicatrices
de cirugias previas, principalmente por procedimientos
abdominales; en especial, en pacientes con poliposis
adenomatosa familiar. El sitio de aparicion mas comun
en los casos esporadicos sigue siendo la pared abdo-
minal’. Se describe un mayor riesgo de tumor desmoi-
de posterior al embarazo, pero no se ha logrado
demostrar una relacion directa entre los niveles de
estrogenos y el tamafo de la lesion. La expresion de
receptores de esteroides sexuales por el tumor es in-
constante; de acuerdo con esto, y ante la ausencia de
ensayos clinicos aleatorizados, la terapia hormonal ais-
lada no se ha estandarizado en esta enfermedad?®.

La aparicién de un tumor desmoide en los sitios de
cicatrices quirdrgicas refleja una alteracién en el pro-
ceso de reparacion celular, y hace evidente la impli-
cacion de la f-catenina en este fendmeno, la cual se
eleva de manera transitoria en el fibroblasto durante
los procesos de cicatrizacion. A pesar de que las cé-
lulas del tumor desmoide son similares a fibroblastos
con abundante matriz de coldgeno, no se ha descrito
como su célula predecesora. Se han identificado mar-
cadores de superficie que coinciden con células me-
senquimales de activacion aberrante, las cuales
podrian ser las progenitoras del tumor desmoide®.

La enfermedad presenta un curso silente de creci-
miento lento e indoloro, con sintomas asociados a la
infiltracién o compromiso de los érganos adyacentes.
Los casos de multifocalidad se evidencian con mayor
frecuencia en las extremidades o por recurrencias
posoperatorias®. Nuestra paciente debuté con un cua-
dro insidioso de dolor abdominal secundario a com-
presion gastrica. El estudio imagenoldgico de eleccion
es la tomografia de abdomen contrastada, la cual
permite una adecuada evaluacién de las relaciones
del tumor con los 6rganos intraabdominales y eviden-
cia una lesion isodensa al musculo esquelético con
densidad heterogénea en su interior que corresponde
a colageno o areas mixoides. En los casos de tumor
desmoide en las extremidades, la evaluacion con re-
sonancia magnética es la indicada, con un mayor
rendimiento respecto a la resonancia abdominal®.

El tumor desmoide esta compuesto por células fu-
siformes parecidas a fibroblastos sin caracteristicas
de malignidad. Estas células se encuentran rodeadas
por una matriz densa de coldgeno y neovasculariza-
cién de diversos calibres. Presentan inmunohistoqui-
mica positiva para -catenina con mayor expresion
nuclear y vimentina. La expresion nuclear de la p-ca-
tenina no es especifica para el tumor desmoide, pues
puede estar presente en otras neoplasias mesenqui-
matosas, como el sarcoma sinovial, entre otras. El
andlisis de la mutacion de CTNNBT en los casos
esporadicos es una herramienta diagnéstica en situa-
ciones de poca claridad®.

El método de referencia sigue siendo la reseccion
quirdrgica de la lesion. Actualmente es tema de de-
bate la necesidad de garantizar unos margenes mi-
croscopicos negativos, debido a que se reportan
series de casos con tasas de recurrencia similares en
grupos ROy R1, por lo que se evalua la administracion
de terapias complementarias con objetivo adyuvante.
Hay que tener en cuenta, segun la localizacién del
tumor, la necesidad de resecciones multiviscerales y
la morbilidad asociada al procedimiento; nuestro caso
requirid, en su segunda intervencion, la reconstruc-
cién de la pared con material protésico separador de
componentes ante el gran defecto posterior a la re-
seccioén del tumor®.

Por otro lado, en cuanto al manejo con terapias
sistémicas estd indicado el uso de antiinflamatorios
no esteroideos, como el sulindaco, y de hormonote-
rapia con efecto antiestrogénico, como el tamoxifeno
o el raloxifeno®. Las terapias sistémicas como trata-
miento de primera linea en los tumores intraabdomi-
nales asociados a poliposis adenomatosa familiar
muestran una efectividad del 77%, en comparacion
con pacientes a los se administro el tratamiento pos-
terior a la aparicion de recurrencia con una efectivi-
dad del 50%.0tras terapias sistémicas son los agentes
quimioterapéuticos como las antraciclinas, el meto-
trexato, la vinblastina y el cisplatino, con tasas de
efectividad hasta del 79%. Terapias también docu-
mentadas son los inhibidores de la tirosina cinasa y
los antiangiogénicos que estan en estudios de fase Il
mostrando resultados favorables'.

Finalmente, la radioterapia como adyuvante a la
cirugia en casos de tumor desmoide cuando persisten
margenes microscopicamente positivos (R1) esta in-
dicada como terapia Unica ante una irresecabilidad
quirurgica de la lesion, obteniendo control local y
estabilidad en crecimiento del 70-80%*. De acuerdo
con ciertas series de estudios, es posible lograr un
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control local del 78% con radioterapia sola y del 75%
con radioterapia mas cirugia, en comparacion con el
61% con cirugia sola'. Para tumores desmoides in-
traabdominales es controversial el uso de la radiote-
rapia por sus efectos adversos abdominales, como la
enteritis actinica'.

Conclusion

La sospecha y la identificacion de los tumores des-
moides intraabdominales permiten realizar un manejo
oportuno y preciso de una patologia que, aunque
poco frecuente, tiene un comportamiento localmente
agresivo. En nuestro caso se logré una reseccion R1
(microscépicamente positivo), aceptable para dar un
manejo adyuvante, aunque pendiente de estudios de
mayor validacion. Ademas, en esta paciente se des-
cartd asociacidon con embarazo, trauma abdominal o
cirugia, sindromes genéticos como el sindrome de
Gardner y poliposis adenomatosa familiar.
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