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Resumen

Los tumores de la pared abdominal son extremadamente
raros y suelen representar un desafio diagndstico y terapéutico.
Podemos distinguir dos grupos: tumores con origen en la
pared abdominal o primarios y aquellos que teniendo origen
intraabdominal invaden secundariamente la pared abdominal.
El tumor primario mas frecuente es una fibromatosis profunda
conocida como tumor desmoide, que representa aproximadamente
un 45% del total de neoplasias de la pared abdominal, seguida
por el grupo de los sarcomas de partes blandas (37%) y el
dermatofibrosarcoma protuberans (16%)'.

El tumor desmoide (TD) es una fibromatosis profunda
que se define como una neoplasia de estirpe miofibroblastica, no
metastatizante pero localmente agresiva, con tendencia a recurrir
localmente y a infiltrar estructuras vecinas. Representa menos del
3% de todos los tumores de tejidos blandos'?; puede aparecer a
cualquier edad, pero el pico de mayor incidencia esta en la tercera
década, con una clara preponderancia femenina de 5:1. Dos terceras
partes de los tumores desmoides asientan en la vaina anterior de
los musculos rectos abdominales'3.

El cuadro clinico esta relacionado con el lugar de la lesién
y la mayoria de pacientes presentan una masa indolora o dolor
local. Su etologia es aun desconocida, puede aparecer de forma
esporddica o bien asociados a poliposis adenomatosa familiar,
sindrome de Gardner?, asi mismo su aparicién se ha relacionado
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con el embarazo y cicatrices quirdrgicas, observandose una fuerte
asociacion con niveles elevados de estrégenos enddgenos en la
mujer'3,

El Unico tratamiento viable es la cirugia amplia dejando
bordes sanos, la tasa de recurrencias locales varia dependiendo de
la edad del paciente, localizacidn y los mdrgenes de reseccidn.
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Presentacion del caso

Presentamos un caso clinico de tumor desmoide
abdominal aparecido sobre la cicatriz de una cesarea 6 meses
postparto.

Mujer de 32 afios, con antecedentes personales de
asma alérgica y una cesdrea anterior, que acude a consulta por
la aparicién, 6 meses después de la cesarea, de una tumoracion
pélvica, a nivel de la cicatriz.

A la exploracidn fisica, destaca la presencia de una
tumoracién no dolorosa, suprapubica y en fosa iliaca izquierda.

La analitica realizada result6 normal incluyendo
marcadores tumorales (Alfafetoproteina, Ca. 125, Ca. 15.3, Ca.19.9
y CEA).

Se solicité TC abdominopélvica (Figura 1), que describié
la presencia de una gran masa pélvica de unos 120x85x110mm
de didmetros transverso, anteroposterior y craneocaudal, con
captacion heterogénea de contraste, que parecia depender del
recto anterior izquierdo, que comprimia vejiga y que correspondia
probablemente a un tumor desmoide. Se realiz6 biopsia con aguja



TC ABDOMINOPELVICO CON CONTRASTE ORALY CONTRASTE
INTRAVENOSO: Gran masa pélvica de unos 120x85x110mm,
con captacién heterogénea de contraste, que parece depender
de recto anterior izquierdo, que comprime vejiga, compatible con
tumor desmoide como primera opcién diagnéstica.

gruesa guiada por ecografia. El estudio de anatomia patoldgica,
mostré la presencia de fibroblastos ligeramente activados con
nucleolo y escaso citoplasma, con un indice de proliferacién bajo
(Ki 67 menor del 5%), en un estroma fibrilar con vasos de endotelios
planos. Actina+ y PS100 -, confirmando el diagnodstico clinico de
tumor desmoide.

La paciente fue intervenida  quirdrgicamente
encontrandose masa de 15 cm de didmetro de superficie lisa,
vascularizada que involucraba tejido celular subcutaneo, musculos
rectos y oblicuos externos, respetando 6rganos intraabdominales y
piel. Se realizd reseccion en su totalidad, permaneciendo dos afios
después libre de enfermedad.

Discusion

Los TD (del griego desmos, similar al tenddn), también
conocidos como fibromatosis musculo-aponeurdtica, fibromatosis
agresiva, fibromatosis profunda, fibrosarcoma grado | o no
metastatizante, fueron descritos inicialmente por MacFarlane
en 18325, El tumor desmoide es un tumor relativamente raro, se
diagnostican alrededor de 3 casos nuevos por millon de habitantes/
afio, correspondiendo a menos del 3% de todos los tumores de
partes blandas y al 0,03% de todas las neoplasias’ % 5. Ocurren
generalmente en tres localizaciones: pared abdominal (50%),
extraabdominal (40%, especialmente en las extremidades pero
pueden desarrollarse en cualquier parte del cuerpo) y mesenterio
(10%)" 5.

Los tumores desmoides de localizacion abdominal
representan aproximadamente un 50% del total'- 2. Con frecuencia
se originan en las estructuras musculo-aponeurdéticas de la pared
abdominal, de mujeres jovenes, sobre todo durante el embarazo o el
primer afio posterior al parto, el antecedente del embarazo reciente
es un factor importante en la aparicidn de estos tumores, dado que
durante este periodo, se produce un estiramiento permanente
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de las fibras musculares de la pared abdominal, mecanismo por
el cual se vincularian estos cambios en la patogenia del tumor?,
por otro lado, después del parto se produce un incremento de los
niveles de estrégenos, hormonas que han sido vinculadas con la
formacién y crecimiento rapido de los tumores desmoides? 3 . El
16 % de los pacientes tienen el antecedente de cirugia previa y el
tumor desmoide se desarrolla subyacente o alrededor de la cicatriz
producida. El traumatismo es un antecedente menos frecuente
(5,6%)2 .

Clinicamente se presentan como una masa de lento
crecimiento, dependiendo la sintomatologia de la localizacién. Los
de la pared abdominal y los extraabdominales se expresan como
una masa palpable, a veces dolorosa, en general oligosintomatica
y muchas veces hallada en forma incidental durante un estudio de
imdgenes por otro motivo. Los intraabdominales se presentan como
cuadros obstructivos, ya sea intestinales, uroldgicos o vasculares asi
como por compresidn de raices nerviosas®.

La evaluacion diagndstica debe incluir, ademas de una
correcta valoracidn clinica, estudios por imagen como ecografia, TC
y RM. El principal papel de los estudios por imagen en el estudio
de estos tumores es determinar su extension a estructuras vecinas
para planificar la conducta quirtrgica y el hallazgo de posibles
complicaciones, como hidronefrosis u oclusion intestinal. Debido
a su incapacidad para metastatizar ya sea a ganglios regionales
o a distancia, no hacen falta estudios adicionales en busca de
diseminacion. La TC es la prueba mas util para el diagndstico y la RM
es el mejor predictor de resecabilidad por su capacidad de valorar
las relaciones con otras estructuras®. Con estas exploraciones puede
resultar dificil diferenciar una fibromatosis profunda de condiciones
no neoplasicas, como hematomas, neoplasias benignas, como
neurofibromas o tumores malignos como linfomas y sarcoma.

El diagndstico se hace por biopsia, por tal motivo es
importante obtener muestras histoldgicas, mediante puncién con
agujafina o gruesa, generalmente bajo guia ecografica o tomografica
o eventualmente, mediante una biopsia incisional’-2. Los hallazgos
histoldgicos suelen ser categoricos y es excepcional que se deba
recurrir a técnicas mas complejas para un diagnéstico de certeza;
los tumores estan compuestos por fibroblastos en forma de huso
dispuestos en fasciculos largos sobre un fondo fibrocolageno. Los
nucleos son regulares y con nucleolo pequefio. La actividad mitética
y es baja’ 3. Las células son generalmente actina positivas y CD34 y
$100 negativo'- 3.

El tratamiento de eleccién es quirlrgico, siendo
fundamental para el éxito de la reseccién un margen libre de tumor
debido a que el compromiso de éste influye sobre la recurrencia
local'®. No hay consenso en cuanto al rol de la radioterapia en
el tratamiento de los tumores desmoides. La radioterapia puede
controlar lesiones irresecables y disminuir el riesgo de recurrencia
local cuando el margen de reseccion estd cerca del tumor?. La
mortalidad en tumores desmoides alcanza aproximadamente un
10% a 5 afios y es consecuencia de la infiltracidn de tejidos vecinos
(grandes vasos, nervios o visceras)a'.



Conclusion

El TD es una entidad rara que debe siempre tenerse
en cuenta como diagnéstico diferencial en masas de la pared
abdominal, especialmente en mujeres en edad reproductiva y
con antecedentes de embarazo o cirugias en el abdomen. Debe
estudiarse sistemdticamente el colon en busca de la presencia de
poliposisadenomatosafamiliar PAF, entodo paciente con diagndstico
de TD y a la inversa, cualquier aparicién de una masa poco
sintomatica en un paciente con PAF debe hacer sospechar un TD.
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