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Resumen

Introduccion: El tumor desmoide de pared abdominal es un proceso neoplasico benigno, de crecimiento incierto
y con capacidad para la recurrencia local. Aunque se acepta que la cirugia debe conseguir bordes libres de tumor,
actualmente se plantea la posibilidad de no ser agresivo y ver la evolucion. Presentamos un caso raro de afectacion
lateral del miisculo transverso y analizamos los factores prondsticos, tamaifio e infiltracion de bordes con la bibliografia
hida disponible actualmente.

Recibido: _04_1 1-2019 Caso clinico: Mujer de 43 afos, con historia de enfermedad de Crohn y masa lateral de crecimiento lento asinto-
Aceptado: 21-11-2019 matica. Se descarta hernia de Spiegel-Casseri y mediante tomografia se confirma su origen y tamaiio. Se intenta diag-
nostico preoperatorio con biopsia, que es negativo. Se opera mediante reseccion completa y reconstruccion con técnica
de doble reparacion protésica. Ante el tamafio del tumor (superior a 10 cm) y la infiltracion de margenes se maneja en

comité multidisciplinar, que decide observacion y esperar.

Palabras clave:

Tumor desmoide de pared abdominal, Discusion: El tumor desmoide de pared abdominal lateral es una entidad rara, pero que debe tenerse en cuenta ante
manejo no agresivo, cirugia, doble cualquier diagnostico diferencial de una masa parietal, sobre todo en mujeres de edad media. El manejo y tratamiento
reparacion protésica, estrategia de ver requiere de una colaboracion multidisciplinar. La reseccion debe intentar alcanzar margenes libres de tumor dada su

capacidad para recurrir, pero considerando la morbilidad quirtrgica y la posibilidad de radioterapia adyuvante. En
ausencia de evidencia cientifica, no disponemos de ninguna pauta estandar aconsejable para manejar los tumores des-
moides de la pared abdominal, por lo que debemos intentarse un control personalizado y centralizado.

y esperar.
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Abstract

Introduction: Abdominal wall desmoid tumor is a benign neoplastic process, of uncertain growth and with capac-
ity for local recurrence. Although it is accepted that surgery should achieve tumor-free edges, the possibility of not
being aggressive and seeing evolution is currently being considered. We present a rare case of lateral involvement of
the transverse muscle and analyze the prognostic factors size and infiltration of borders, with the literature currently
available.

Case report: A 43-year-old woman with a history of Crohn’s disease and asymptomatic slow-growing lateral mass.
Spiegel-Casseri hernia is ruled out and tomography confirms its origin and size. Preoperative diagnosis is attempted
with biopsy being negative. It is operated through complete resection and reconstruction with double prosthetic repair
technique. Given the size of the tumor superior to 10 cm and the infiltration of margins, it is managed by a multidisci-
plinary committee that decides to watch and wait strategy.

Discussion: Desmoid tumor of lateral abdominal wall is a rare entity but it should be taken into account in any
differential diagnosis of a parietal mass, especially in middle-aged women. The management and treatment require
a multidisciplinary collaboration. The resection should try to reach tumor-free margins given its ability to recur, but
considering surgical morbidity and the possibility of adjuvant radiotherapy. In the absence of scientific evidence, we
do not have any recommended standard guidelines for managing desmoid tumors of the abdominal wall, so we must
try a personalized and centralized control.

Keywords:

Abdominal wall desmoid tumor, non
aggressive management, surgery,
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wait strategy.

En 2018 nota sensacion de masa en lado izquierdo del abdo-
men, sin clinica intestinal, por la que consulta, y es derivada para
descartar hernia de Spiegel-Casseri. En la unidad se explora y
se localiza una gran masa pétrea, dura, no dolorosa ni mévil en
vacio izquierdo. Se solicita estudio de imagen y puncion biop-
sia sin conseguir filiar su origen (sector de epidermis o pequefiio
fragmento de tejido fibrocoldgeno laxo inespecifico). Analitica
normal, incluyendo marcadores CEA, Ca 125,Ca 15.3,Ca 199y
alfafetoproteina. Tras valoracion con especialistas de la unidad y
entrevista con la paciente, se obtiene el adecuado consentimiento
y se programa para cirugia electiva.

Tomografia computarizada (TAC). TPA anterolateral izquier-
do, de tamafio 11 x 6.7 x 11.6 cm, que parece tener su origen en
musculo transverso (MTA), aunque engloba e infiltra los mtscu-
los oblicuos (MO) y el margen lateral del musculo recto anterior
izquierdo (MRA), contacta con la fascia transversalis y el perito-
neo, sin datos concluyentes de infiltracion a la cavidad peritoneal.
Hacia fuera comprime la grasa subcutanea sin poder diferenciar
claramente si rompe la fascia del MOE. No llega a contactar con
la piel (fig. 1). Higado sin lesiones focales. No se observan ade-
nopatias. No hay ascitis. Ademas, voluminoso mioma subseroso
bilobulado de 10.2 cm de diametro en fundus uterino. Riflones,
suprarrenales, pancreas, vesicula, via biliar y bazo sin alteracio-
nes. Hueso sin lesiones sugestivas de metastasis.

INTRODUCCION

Los tumores de la pared abdominal (TPA) son raros y repre-
sentan un reto para el cirujano no especializado. Los tumores
pueden ser primarios, originados en la propia pared abdominal, o
secundarios, cuando tienen su origen en la cavidad pero invaden
la pared abdominal. El tumor primario mas frecuente es la fibro-
matosis profunda o tumor desmoide (TD), cuya incidencia se cifra
en un 45 % del total de los TPA. Otras causas menos frecuentes
son el sarcoma de partes blandas (37 %) y el dermatofibrosarcoma
protuberans (16 %)'=.

E1TD es una fibromatosis profunda definida como una neopla-
sia de estirpe miofibroblastica, no metastatizante, pero con agre-
sividad local y tendencia a recurrir en vecindad. Representa un
3 % de los tumores de tejidos blandos. Puede aparecer a cualquier
edad, aunque su pico de maxima incidencia se situa en la tercera
década de la vida, sobre todo en mujeres, con una relacion de 5:1
respecto a los varones, y en sus %; suele asentar en la vaina anterior
de los musculos rectos del abdomen™®.

La clinica depende del lugar y del tamafio de la lesion. Habi-
tualmente solo se nota la presencia de una masa dura, indolora y
de crecimiento lento. Su aparicion suele asociarse al embarazo o a
una cicatriz. El tratamiento clasico ha sido la reseccion quirurgica
completa con bordes libres de tumor. La posibilidad de recurrencia
(entre un 10-40 %), se asocia a la edad, a la localizacion del tumor
y a margenes de reseccion infiltrados®.

El presente trabajo aborda un caso de tumor desmoide de loca-
lizacién primaria en la pared abdominal lateral.

CASO CLiNICO

Mujer de 43 afios de edad, con IMC de 29 kg/cm?, diagnostica-
da en 2006 de colitis ulcerosa mediante colonoscopia, tras clinica
de dolor y episodios de diarrea. En 2012 presenta fistula perianal
compleja. En 2013 se inicia tratamiento con azatioprina. Se rea-
liza resonancia, que muestra una afectacion fistulizante ileal y
fistula perianal transesfinteriana. La unidad de digestivo modifica
su diagnostico a enfermedad de Crohn. Se inicia tratamiento con

infliximab (IFX) con buena respuesta, normalizacion clinica y cie-
rre casi total de las fistulas. En 2014 pasa a régimen de monotera-
pia con IFX y se opera de la fistula mediante colocacion de sedal.
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Figura 1. Estudio de imagen: tomografia computarizada. Se confirma
el origen muscular de la masa (plano profundo y muisculo transverso), su
tamafio y relacion con estructuras vecinas.
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Figura 3. Imagen de la pieza desde su borde medial en el area de Spie-
gel. Se aprecia la rotura de peritoneo. Tras su reseccion, se cierra el peri-
toneo antes de la reconstruccion.

Figura 4. Vision de la exéresis en su borde lateral, sobre la espina iliaca
y el plano costolumbar.

Figura 5. Defecto total muscular en la pared abdominal lateral tras rece-
sar el transverso afecto. Se ve el fondo del peritoneo integro sin relacion
con la cavidad abdominal.

Figura 6. Reconstruccion del plano preperitoneal con malla gigante y,
sobre ella, cierre fascial del oblicuo interno como primera reparacion
(técnica de Moreno-Egea).

Cirugia. Mediante abordaje abierto local, sobre la tumoracion,
se diseca el tejido blando, se accede a la musculatura lateral y se
dislaceran los MO izquierdos, muy elongados y adelgazados, casi
sin diferenciar planos por la presion. Se consigue rodear la masa,
separandola del borde interno en el area de confluencia con la
vaina del RA y en el borde externo, muy fijo al origen muscular del
transverso, cerca de la espina iliaca anterosuperior. Se extirpa de
forma completa e integra. Se realiza reconstruccion seglin técnica
personal de doble reparacion protésica (malla preperitoneal, cierre
de MOI, malla intermuscular, cierre de MOE y reparacion de los
tejidos blandos) (figs. 2-6).
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Figura 7. Estudio histoldgico de la pieza. Descripcion macroscopica:
pieza de 440 gy 14 x 12 x 7 cm de tamafio. Al corte muestra aspecto
trabecular, color blanco grisaceo y consistencia firme, con areas hemo-
rragicas dispersas.

Estudio histologico. A) Descripcion macroscopica: pieza de 440
g de pesoy 14 x 12 x 7 cm de tamafio. Al corte muestra aspecto
trabecular, color blanco grisaceo y consistencia firme, con areas
hemorréagicas dispersas (fig. 7). B) Descripcion microscopica:
proliferacion de fasciculos paralelos de células de aspecto fibro-
blastico que en la periferia infiltran fasciculos de muisculo estriado
y tejido adiposo. Estas células muestran aspecto uniforme, con
nucleos pequefios y normocromaticos con pequeiio nucléolo pun-
tiforme. Se observan algunas mitosis (3-4/10 CgA) sin atipicas.
No hay necrosis. En las zonas mas periféricas se aprecian célu-
las musculares atrapadas y atroficas, algunas formando células
gigantes.

Estudio inmunohistoquimico. Vimentina (+), beta catenina (+),
actina musculo liso (+), desmina (+, focal), CD 31 (-), CD 34 (-),
S-100 (-), CK AE1/3 (-) y Ki-67 (5%).

Diagnostico anatomopatologico final: fibromatosis muscu-
loaponeurdtica, tumor desmoide.

Evolucién clinica

La paciente es dada de alta a las 48 h sin complicaciones locales
ni generales. La herida presenta buen aspecto, sin signos de infec-
cion. Se realiza consulta a Oncologia para valorar novedades en el
tratamiento adyuvante dada la infiltracion periférica. Se aconseja
observacion. Revision al mes y 6 meses sin presencia de tumor.
Control de imagen a los 6 meses, normal (sin recidiva ni tumor
local). En la actualidad permanece libre de enfermedad.

DISCUSION

Los TD fueron descritos por primera vez por en 1832 por Mac-
Farlane'®. Otros sinénimos conocidos son: fibromatosis muscu-
loaponeurdtica, fibromatosis agresiva, fibromatosis profunda,
fibrosarcoma de grado I no metastatizante, etc. Se consideran
tumores raros: representan el 3 % de todos los tumores de partes
blandas y el 0.03 % de todas las neoplasias. E1 50 % se localizan
en la pared abdominal medial (recto anterior del abdomen), pero
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el 40 % son extraabdominales (principalmente en las extremidades
y el mesenterio). Los TD suelen presentarse en mujeres jovenes,
sobre todo durante el embarazo o durante el primer afio posparto,
motivo por el que se ha considerado que en su patogenia debe
participar el estiramiento permanente de las fibras musculares
asociado a un aumento de los niveles de estrogenos, hormona
que favorece su crecimiento. Otros factores que se han asociado
a este tumor son la fibrosis inducida por una cirugia previa (16 %)
y el traumatismo directo (5.6 %)'¢. Nuestro caso destaca por la
rareza de su localizacion, ya que afecta al musculo transverso del
abdomen (pared lateral) y no tiene antecedente de embarazos ni
cirugias previas abdominales.

El diagnostico clinico es dificil de realizar por su rareza y
ausencia de sintomas especificos. Nuestro caso se presentd como
una masa indolora de crecimiento lento. Los intraabdominales
pueden causar un cuadro suboclusivo intestinal, urolégico, vas-
cular o neural. La tomografia es el método diagndstico electivo,
ya que confirma su presencia y extension, lo que permite valorar
su resecabilidad y planificar la cirugia de reconstruccion parietal.
El diagnostico diferencial debe contemplar otros procesos: tumo-
res malignos como linfomas y sarcomas, tumores benignos como
la neurofibromatosis, hematomas, etc®'2. Aunque se acepta que
el diagnostico debe realizarse de forma preoperatoria mediante
puncion biopsia, en nuestro caso no pudimos obtenerlo a pesar
de 2 intentos, por lo que decidimos programar a la paciente para
resecar el tumor de crecimiento progresivo.

El tratamiento electivo aconsejado es todavia la cirugia. Aunque
no son tumores malignos, no tienen capacidad para metastatizar,
pero si tienen agresividad local, por lo que se indica una reseccion
lo mas amplia posible que garantice margenes libres de tumor para
disminuir el posible riesgo de recurrencia local. Sin embargo, el
impacto de los margenes microscopicos infiltrados en la recurren-
cia del tumor es un factor prondstico muy controvertido. Estudios
con alto niimero de casos en centros especializados han encon-
trado resultados dispares en cuanto a la extension de la reseccion
y su prondstico. A dia de hoy, no disponemos de una evidencia
suficiente respecto a que una cirugia mas agresiva con margenes
negativos mejore la recaida local'>16.

El otro factor pronoéstico a considerar es el tamafio del tumor,
factor también muy debatido y del que tampoco disponemos
de suficiente apoyo cientifico. Hay estudios que si encuentran
una correlacion positiva entre un tamafio superior a 8-10 cm y
la recidiva local'”'?, pero otros muchos autores no encuentran
dicha correlacion positiva'32*-22, El caso que presentamos tiene
estos dos factores considerados como prondsticos negativos: 1) un
tamafo superior a 10 cm, y 2) una infiltracién de bordes positiva.
A pesar de ello, se consider6 el seguimiento de la paciente como
mejor opciodn terapéutica estrategia de «ver y esperar» antes que
someterla a otra cirugia de rescate muy invalidante y de resultado
incierto. Un estudio reciente concluye que el tratamiento debe
adaptarse a los pacientes de forma individualizada en un entorno
multidisciplinar, en el que la observacion puede justificarse en
muchos pacientes y donde la tasa de recurrencia no esta afectada
por los margenes positivos®. En la actualidad, nuestra paciente
sigue revision personal cada 6 meses.

La técnica de reconstruccion parietal tras la exéresis dependera
del tamafio y de la localizacion del tumor. Aunque los casos mas
frecuentes de TD asientan en la linea media en relacion con el
musculo recto abdominal, en nuestro caso la localizacion era late-
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ral, sobre el musculo transverso abdominal, por lo que considera-
mos como mejor opcion realizar una técnica de doble reparacion
protésica con acceso directo al tumor. No planteamos un abordaje
desde la linea media mediante una separacion de componentes
tipo Carbonell (SAC) o posterior (TAR) para no causar un dafio
parietal innecesario y una mayor morbilidad**.

Aunque mucho se ha avanzado en otras posibilidades de tra-
tamiento, como la radioterapia y/o la quimioterapia, todavia no
hay consenso sobre su utilidad. La radioterapia puede ofrecerse en
casos considerados irresecables y como adyuvante para disminuir
la posibilidad de recurrencia local si los margenes estan infiltra-
dos por el TD. Se acepta una mortalidad baja, del 10 % a 5 afios,
consecuencia de la invasion local a tejidos vasculares o viscerales.
También se ha descrito la estabilidad de la lesion e incluso la
regresion en un 205 de casos. Segiin Howart, desafortunadamen-
te, la rareza de esta enfermedad determina la escasez de ensayos
adecuados para evaluar cualquier forma de tratamiento y enfatiza
la necesidad de tratar esta TPA en instituciones multidisciplinarias
que permitan asumir un gran namero de pacientes®!¢2,

CONCLUSIONES

1. El tumor desmolde de pared abdominal es una entidad rara,
pero que debe tenerse en cuenta ante cualquier diagndstico
diferencial de una masa parietal, sobre todo en mujeres de
edad media.

2. El manejo y el tratamiento requieren de una colaboracion
multidisciplinar.

3. La reseccion debe intentar alcanzar margenes libres de
tumor dada su capacidad para recurrir, pero considerando
la morbilidad quirtrgica y la posibilidad de radioterapia
adyuvante.

4. En ausencia de evidencia cientifica, no disponemos de nin-
guna pauta estandar para manejar los tumores desmoides de
la pared abdominal, por lo que debe intentarse un control
personalizado y centralizado.
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