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Resumen

Introduccion. Los tumores desmoides son lesiones de los tejidos blandos, histolégicamente benignas, poco
frecuentes y con gran agresividad local y carencia de potencial metastasico. Se relacionan estrechamente con
antecedentes traumaticos o quirdrgicos, como la cesarea, y su tratamiento generalmente es quirurgico.

Métodos. Presentamos una serie de tres pacientes intervenidas en nuestro centro durante el afio 2020. Se revisan
sus antecedentes y se describe su tratamiento.

Resultados. En todas nuestras pacientes se encontr6 algiin antecedente quirurgico, dos cesareas y una reseccion
de un disgerminoma. El tratamiento empleado fue la reseccién quirtrgica con margenes libres y reparacion del
defecto mediante malla.

Conclusiones. El tumor desmoide es una patologia poco frecuente, su diagnostico se realiza mediante exdmenes
imagenoldgicos y se confirma con el estudio histoldgico; es importante hacer el diagnéstico diferencial con el
sarcoma. La cirugia radical sigue siendo el tratamiento de eleccion, aunque algunos autores proponen el tratamiento
conservador.
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Abstract

Introduction. Desmoid tumors are soft tissue lesions, histologically benign, rare and with great local aggressiveness
and lack of metastatic potential. They are closely related to traumatic or surgical history such as caesarean section.
Their treatment is generally surgical.

Methods. We present a case series of three patients operated on in our center during the year 2020. Their history
is reviewed and their type of treatment is presented.
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Results. In all our patients, surgical history was found (two caesarean sections and one resection of a dysgerminoma).
The treatment used was surgical resection with free margins and mesh repair of the defect.

Conclusions. Desmoid tumor is a rare pathology; its diagnosis is made by imaging studies, and confirmed by
histology. It is important to make a differential diagnosis with sarcoma. Radical surgery remains the treatment of

choice, although some authors propose conservative treatment.

Keywords: desmoid; aggressive fibromatosis; neoplasm; abdominal wall; surgery; cesarean section.

Introduccién

Por su consistencia similar a la de los tendones,
el nombre de “tumor desmoide” fue acufiado
por Miiller en 1838 y procede de la palabra
griega “desmos” que significa tendén. Estos
tumores llamados también “fibromatosis agre-
siva”, son lesiones histolégicamente benignas
que se desarrollan a partir del tejido muscu-
lo aponeurdtico, caracterizadas por una alta
agresividad local, gran capacidad de invadir los
tejidos adyacentes y tendencia a la recidiva. Sin
embargo, son tumores que carecen de potencial
metastasico y de la capacidad de diferenciarse,
e incluso en ocasiones puede ocurrir su regre-
sion espontanea .

Es una patologia muy poco frecuente, que
ocurre especialmente en mujeres jévenes con
antecedentes de trauma o de cirugia. El diagnos-
tico se realiza mediante estudios imagenoldgicos,
como tomografia computarizada o resonancia
nuclear, y se confirma con estudios histoldgicos.
Generalmente el tratamiento es quirurgico, con
resecciones amplias y reconstruccidn con colgajos
o0 prétesis, aunque algunos autores recomiendan

el seguimiento o el tratamiento farmacolégico o
mediante radioterapia %

Métodos

Se presenta una serie de casos, de tres pacien-
tes intervenidos quirdrgicamente por tumores
desmoides de la pared abdominal, en el Hospital
Universitario Miguel Servet de Zaragoza, Espafia,
durante el Ultimo afio. Se analizan los sintomas,
antecedentes y tipo de tratamiento.

Resultados

Las pacientes fueron mujeres jovenes, con edades
comprendidas entre los 22 y los 34 afios (ME
29,6 afios). La principal causa de consulta fue la
aparicion de una masa en la pared abdominal,
localizadas sobre una cicatriz quirtrgica tipo
Pfannenstiel, por cesarea en dos pacientes y por
reseccion de un disgerminoma en la otra paciente,
con dolor a la movilizacién. Sélo una de ellas
consumia anticonceptivos orales. El diagndstico
se realiz6 mediante tomografia computarizada
y biopsia con aguja gruesa guiada por ecografia
(Tabla 1).

Tabla 1. Caracteristicas clinicas de las pacientes intervenidas por tumores desmoides en
el Hospital Miguel Servet, Zaragoza, Esparia, 2020

Caso 1 (Figura 1)

Caso 2 (Figura2) Caso 3 (Figura 3)

Edad en afos 22

Antecedentes traumaticos en
zona de aparicion (Latencia)

Anticonceptivos orales Si

Disgerminoma ovarico
derecho (2 afios)

32 34
Cesarea (1 afio) Cesarea (1 afio)

No No

Pared abdominal Pared abdominal
36 x 57 x 51 mm 45 x 60 x 78 mm 55 x 60 x 40 mm
Tamafio en patologia 65 x 53 x 42 mm 90 x 62 x 51 mm 45 x 44 x 28 mm

Recidiva No No No

Localizacion Pared abdominal

Tamafio segun tomografia

429



Choliz-Ezquerro J, Aparicio-Lopez D, Cantin-Blazquez S, et al Rev Colomb Cir. 2022;37:428-33

Figura 1. Caso clinico 1, femenina de 22 afios, en la parte superior se observa
la masa resecada, en la parte inferior se presenta la resonancia. Fuente:
Hospital Miguel Servet, Servicio de cirugia general.

Figura 2. Caso clinico 2, femenina de 32 afos, en la parte superior se
muestra la masa resecada, en la parte inferior se observa la resonancia.
Fuente: Hospital Miguel Servet, Servicio de cirugia general.

430



Rev Colomb Cir. 2022;37:428-33

Tratamiento quirlrgico de fibromatosis agresiva

Figura 3. Caso clinico 3, femenina de 34 afios, en la parte superior se aprecian
la masa resecada y el defecto de la pared, y en la parte inferior se observan las
imagenes de la reconstruccion con malla. Fuente: Hospital Miguel Servet, Servicio
de cirugia general.

En todas las pacientes el tratamiento se reali-
z6 mediante una reseccién quirurgica amplia con
margenes libres, que incluyé musculo y aponeu-
rosis, respetando el peritoneo y la vascularizacion
epigastrica. El defecto se reconstruy6 con doble
capa de malla de polipropileno en dos pacientes
y en un caso con malla simple. Ninguna de las pa-
cientes recibid tratamiento adyuvante.

El postoperatorio fue adecuado, con una hos-
pitalizacién media de seis dias, y tras un afio de
seguimiento no han ocurrido complicaciones ni se
ha documentado recidiva en ninguna de las tres
pacientes.

Discusion

Los tumores desmoides corresponden a una pato-
logia muy poco frecuente, que representa menos
del 3 % de las neoplasias de tejidos blandos y
menos del 0,03 % del total de las enfermedades
tumorales, con una incidencia mundial anual de
2-4 personas por millén . Ocurre en personas jo-
venes, principalmente con edades comprendidas
entre los 10 y los 40 afos, y estd en estrecha re-

lacién con antecedentes traumaticos o cicatrices
quirargicas, hasta en el 30 % de los casos 2.

La relacién de los tumores desmoides con el
embarazo esta fuertemente documentada, sin
embargo, la naturaleza de esta asociacién no es
clara, interviniendo en ella multiples factores.
Normalmente aparecen durante el primer afio
después de la gestacion®, como en el caso de
dos de nuestras pacientes con antecedente obs-
tétrico. La realizacién de una cesarea incrementa
el riesgo de desarrollar un tumor desmoide, de-
bido a que concurren varios factores de riesgo,
como son el propio embarazo y el traumatismo
quirdrgico. Existen multiples casos reportados
que relacionan los tumores desmoides con las
cicatrices de cesareas previas %’. También se ha
relacionado con el uso de anticonceptivos orales.
Todas estas razones hacen que esta patologia sea
levemente mas frecuente en mujeres 2,

Aunque la forma mdas comun de clasificarlos
se basa en su localizacién (intrabdominales, de la
pared abdominal o de las extremidades), se pue-
den clasificar en tres tipos 2
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¢ Espontaneos: aparecen principalmente en las
extremidades y en la pared abdominal, nor-
malmente en zonas cicatriciales o con multi-
ples traumatismos previos. Esta en relacion
con mutaciones del gen de la 3- catenina pre-
sente en el 80 % de los casos.

e Asociados a Poliposis Adenomatosa Familiar
(PAF): son los mas agresivos y los que con
mas frecuencia aparecen en la cavidad abdo-
minal. Ocurre en un 10-30 % de los pacientes
con PAF, especialmente en quienes padecen
el sindrome de Gardner (poliposis digestiva,
osteomas y tumores cutdneos y de tejidos
blandos) y corresponden al 2 % de los tumo-
res desmoides.

e Desmoides familiares: asociados a mutaciones
en el gen APC (Adenomatous polyposis coli),
que es un gen supresor tumoral.

Normalmente son asintomaticos, pero tam-
bién se presentan como masas con dolor local o
con efecto compresivo. Los tumores extraabdo-
minales tienen una tasa de mortalidad inferior
al 1 % mientras que los intraabdominales y los
asociados a PAF tienen peor pronoéstico, con mor-
talidad hasta del 11 %.

Los estudios imagenol6gicos como la tomogra-
fia computarizada (TC) y la resonancia magnética
(RM) sirven para delimitar la extension del tumor
y para valorar su resecabilidad. Radiolégicamente
corresponden a masas homogéneas, de densidad
similar al tejido musculo-aponeurdtico circun-
dante, que no se puede diferenciar de la patologia
sarcomatosa 8. Su diagnéstico se confirma median-
te estudios histologicos, siendo la mejor opcion
la biopsia incisional, seguido de la puncién con
aguja gruesa. Se caracterizan por presentar tin-
cidn positiva para f3-catenina, actina y vimentina, y
también positividad para receptores estrogénicos.
El diagnostico supone un reto para los patélogos,
por lo que para su confirmacion se recomienda la
segunda opinidn de un patdélogo experto %

Como se realiz6 en nuestras pacientes, el tra-
tamiento de eleccion es la reseccion quirtrgica
con margenes libres, incluyendo la extirpacion
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de las estructuras circundantes a la tumoracion,
para evitar las recidivas. No obstante, la cirugia
presenta una alta tasa de recidiva, cercana al 25 %,
llegando hasta el 60 % en algunas series. Debido al
gran tamafio de las masas, la reparacién primaria
del defecto quirdrgico no suele ser posible, porlo
que en muchos casos es necesario la realizacién
de colgajos o la utilizacién de material protésico
o mallas ’.

Algunos trabajos controvierten el empleo de
técnicas tan agresivas como primera linea de tra-
tamiento, debido al altisimo indice de recurrencia
demostrado, por lo que abogan por estrategias
mas conservadoras, como el “wait and see” '°. Se
han publicado estudios que sugieren que s6lo un
pequeilo porcentaje de los tumores presentan
progresion, sobre todo en el caso de los desmoides
de pared abdominal, por lo que los autores consi-
deran que soélo se debe realizar cirugia en caso de
que la masa aumente de tamano o los pacientes
presenten sintomas 1°.

Estos tumores son radiosensibles, y la efec-
tividad de la radioterapia ha sido documentada
con tasas de control local y ausencia de recidivas
similares a las de la cirugia, ademas se emplea en
pacientes no candidatos a cirugia o que rechazan
la misma y de manera adyuvante en casos en que
se identifica la existencia de remanente tumoral
tras la cirugfa .

Los antagonistas de receptores estrogé-
nicos como el tamoxifeno, la quimioterapia
sistémica y los antiinflamatorios no esteroi-
deos como el sulindac, se han empleado con
éxito en el tratamiento de tumores irresecables
o recidivas multiples 2. Actualmente existen
nuevas lineas de estudio de fairmacos dirigidos
contra el Wnt/APC/ B- catenina, con resultados
prometedores 3.

Conclusion

Los tumores desmoide corresponden a una
patologia no maligna pero agresiva, que ocurre es-
pecialmente en mujeres jovenes y puede asociarse
con el embarazo o con antecedentes traumaticos
0 quirurgicos, como el de cesarea. El diagnosti-
co se realiza mediante el estudio histolégico y se
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debe diferenciar de los sarcomas. Aunque algu-
nos autores recomiendan el manejo expectante, el
tratamiento mas aceptado es la reseccién amplia
con bordes libres. Actualmente algunos grupos
emplean tratamientos farmacolégicos y radiotera-
pia como primera alternativa o como tratamiento
coadyuvante.

Cumplimiento de normas éticas

Consentimiento informado: El presente estudio se
adhiere a los lineamientos de la Resolucién 008430 de
1993 del Ministerio de Salud de Colombia, y se considera
de bajo riesgo por tratarse de una revision de historias
clinicas retrospectiva.
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