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CASO CLINICO

Tumor desmoide mandibular.
Reporte de un caso

Mandibular desmoid tumor. Case report

Doroteo Vargas L6pez,* Ronald Rojas Villegas,® Victor Garcia Alcaraz,* Sara Guadalupe Garcia Amador"

RESUMEN

El tumor desmoide es una proliferacién fibroblastica de tejido mus-
culoaponeuro6tico, fascia o periostio, de origen desconocido. Gene-
ralmente aparece como un tumor solitario y puede estar en relacion
con el sindrome de Gardner. Es una lesion rara, que representa
menos del 0.03% de todos los tumores, con una incidencia anual de
2-4 cas0s/100,000 habitantes. Se suele manifestar como una masa
cuya sintomatologia dependera de la localizacion. Tiene capacidad
de invasion local sin ocasionar metastasis a distancia y altas tasas
de recurrencia local tras la cirugia, incluso con margenes amplios.
Se presenta el caso de un paciente masculino de 12 afios, quien
acude al Servicio de Cirugia Maxilofacial, del Hospital Regional Lic.
Adolfo Lépez Mateos por presentar aumento de volumen en rama
ascendente mandibular del lado izquierdo.
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INTRODUCCION

Existe un grupo mal definido de hiperplasias, de
células fibroblasticas, denominadas fibromatosis que
varian desde la cicatriz queloide postinflamatoria,
hasta fibrosis no neoplasicas, abarcando también
lesiones intermedias entre fibromas y fibrosarcomas
conocidas como fibromatosis agresivas (tumores
desmoides).!

El tumor desmoide es una proliferacién fibroblasti-
ca de tejido musculoaponeurético, fascia o periostio,
la cual consiste en una tumoracién solitaria, indolora,
no capsulada y pobremente definida, de consisten-
cia firme y de color grisaceo y, de crecimiento lento y
progresivo; benigna, pero localmente invasiva y con
tendencia a la recurrencia y es capaz de encapsular
las estructuras neurovasculares adyacentes.? Su evo-
lucion puede ser impredecible y cuando la lesién se
localiza en la cabeza o en el cuello, la proximidad de
estructuras vitales complejas puede complicar su evo-
lucion o su tratamiento.

ABSTRACT

Desmoid tumor is a fibroblastic proliferation of aponeurotic muscle
tissue, fascia or periosteum of unknown etiology. It generally ap-
pears as a single tumor and can be related to Gardner's Syndrome.
It is considered a rare lesion, representing less than 0.03% of all
tumors, with an annual incidence of 2-4 cases per 100,000 habi-
tants. It usually appears as a mass (body) with symptomatology as-
sociated to location. It has the potential of achieving local invasion
without progressing to metastasis. These tumors experience high
rates of local recurrence after surgery, even when with wide mar-
gins have been respected. A case of a 12 year old male patient
is presented. He attended the Maxillofacial Surgery Service of the
Hospital Regional Adolfo Lopez Mateos due to a volume increase of
the left ascending mandibular ramus.

Generalmente aparece como un tumor solitario y
puede estar en relacién con el sindrome de Gardner.?3

Existe muy poco conocimiento acerca de su etiolo-
gia. Algunos estudios sugieren la posibilidad de algun
defecto genético. Otras correlaciones apoyan el posi-
ble papel del traumatismo® y la estimulacién estrogéni-
ca como causas de esta lesion.1#*®

INCIDENCIA'Y PREVALENCIA

Es una lesion rara, que representa menos del
0.03% de todos los tumores, con una incidencia

* Médico adscrito al Servicio de Cirugia Maxilofacial del Hospital
Regional «Adolfo Lopez Mateos» ISSSTE.

§ Cirujano Maxilofacial de Préactica Privada.

' Ex residente del Servicio de Cirugia Maxilofacial, Hospital Re-
gional «Lic. Adolfo Lopez Mateos» ISSSTE.

Este articulo puede ser consultado en version completa en
http://www.medigraphic.com/facultadodontologiaunam
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Figura 1. Fotografia frontal y
caudocefalica del paciente.

anual de 2-4 casos/100,000 habitantes. Supone el
0.3% de los tumores benignos y el 0.06% de todos
los tumores 0seos.

Los tumores desmoides asociados con la poli-
posis adenomatosa familiar son 1,000 veces mas
frecuentes que en la poblacién general. Tienen una
predominancia femenina 2:1, la prevalencia de tu-
mor desmoide en esta enfermedad es del 7-12%.
En estos pacientes, la localizacién es preferente-
mente abdominal, el 42% de ellos intraabdominales
y el otro 40% en la pared abdominal.”

Figura 3. Tomografia computada, corte sagital, se puede Figura 4. Reconstruccion tridimensional, se observa lisis de
observar el tamafio de la lesion. tejido 6seo en 2 tercios de la rama mandibular.
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CLiNICA DIAGNOSTICO

El diagndstico se establece en base a los hallaz-
gos obtenidos de la clinica, los estudios radiolégicos e
histopatoldgicos.®

Estos tumores se manifiestan como una masa
cuya sintomatologia dependera de la localizacion.
Habitualmente tienen un patrén de crecimiento len-

to, alcanzando grandes tamafios. En 10% de los CASO CLIiNICO

casos se presentan patrones de crecimiento rapido

y también se han descrito casos de regresion es- Paciente masculino de 12 afios, acude al Servicio
pontanea.? de Cirugia Maxilofacial, del Hospital Regional Lic. Adol-

Figura 5. Reconstruccién tridimensional de tejidos blandos.

Figura 6. Angiografia.

Figura 7. Cortes histolégicos.
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Figura 8. Tomografia con re-
construccion tridimensional.

Figura 9. Estereolitografia, en la
cual se adapta placa de recons-
truccién mandibular.
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Figura 12. Colocacion de placa de reconstruccion.

Figura 10. Abordaje quirdrgico y
hemimandibulectomia.

Figura 11. Masa tumoral de te-
jidos blandos (fibromatosis) y
pieza quirdrgica de hemimandi-
bulectomia.

fo Lopez Mateos por presentar aumento de volumen
en rama ascendente mandibular del lado izquierdo,
de aproximadamente 1 mes de evolucion, limitando la
apertura oral, doloroso, indurado, de aproximadamente
3 cm de diametro, no desplazable, no eritematoso, no
hiperémico o hipertérmico (Figura 1).

En la ortopantomografia, se observa zona radiollci-
da en rama y cuerpo mandibular izquierdo, con tercer
molar en proximidad de la region de la lesion (Figura 2).

Se solicita tomografia computarizada, reconstruc-
cion 3D en la cual se observa zona hipodensa en
rama ascendente mandibular izquierda, lisis 6sea y
masa tumoral de aproximadamente 8 x 6 cm de dia-
metro extendiéndose hacia la fosa infratemporal (Fi-
guras 3-5).
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Figura 13. Sutura por planos.

Se realiza angiografia para descartar compromiso
vascular (Figura 6).

Bajo anestesia locorregional se realiza biopsia inci-
sional y se envia muestra a patologia.

El estudio anatomopatoldgico reporta tumor des-
moide extraabdominal (Figura 7).

Se solicita tomografia de control y estereolitografia
(Figuras 8y 9).

Mediante abordaje temporal, preauricular, retro-
mandibular con extension submandibular, diseccion,
descubriendo rama y cuerpo mandibular izquierdos,
se retira masa tumoral de tejidos blandos, y se realiza
hemimandibulectomia, con colocacion de placa de re-
construccién mandibular (Figuras 10-13).

Con base al estudio anatomopatolégico, se confir-
ma el diagnéstico de tumor desmoide. Actualmente el
paciente cursa con evolucion favorable, con paralisis
facial en remision; sin datos de recidiva, en vigilancia
estrecha (Figura 14).

DISCUSION

Enzinger y Weiss?® distinguen entre tumores des-
moides superficiales y profundos. Dentro de los super-
ficiales, se incluyen los tipos palmar, plantar y genital.
La fibromatosis profunda incluye los subtipos abdomi-
nal, intraabdominal y extraabdominal. Segun esta cla-
sificacion, los tumores desmoides de cabeza y cuello

Figura 14. Ortopantomografia de control.

pertenecen al grupo de fibromatosis profunda de tipo
extraabdominal.

La OMS lo define como un tumor benigno caracteri-
zado por la presencia de abundantes fibras colagenas
formadas por células tumorales. El tumor es pobre-
mente celular y los nulcleos son ovoideos o alargados.
No presentan celularidad.

Existen muy pocos casos reportados en la bibliografia
de tumores desmoides de cabeza y cuello, cuya inciden-
cia se sitta entre el 9.5y 33%, dentro de los cuales el
85% se localiza en el cuello. También se han reportado
otras localizaciones menos frecuentes como en cara, ca-
vidad oral, cuero cabelludo senos paranasales y Orbita.'#
Pueden aparecer en cualquier grupo de edad, aunque es
mas frecuente entre la 32 y 42 décadas de la vida.

No hay signos radiograficos caracteristicos. En ge-
neral, es una lesién radiollcida que expande la cortical
y la adelgaza. La lesion se rodea por un margen del-
gado de hueso reactivo. Gammagraficamente, hay au-
mento de captacion del radiotrazador en las lesiones.

El tratamiento de eleccidn es la reseccién en blo-
gue con un margen ancho, aunque se han reportado
altas tasas de recurrencia local tras la cirugia, incluso
con margenes amplios.

La radiacién puede indicarse sélo para los tumores
inoperables o enfermedad residual después de la ciru-
gia marginal.*®

Por altimo, se ha descrito como efectivo el empleo
de progesterona, AINE, warfarina, vitaminas Ky C,
tamoxifeno, testolactona y algunos antineoplasicos
como adriamicina, decarbazina, vincristina, etc.? Tam-
bién se ha propuesto el empleo de antiestrogenos y
antiinflamatorios como alternativa de tratamiento en
tumores irresecables.®t”
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