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RESUMEN

Introduccion: Los tumores desmoides se definen como
proliferaciones fibroblasticas clonales que se originan en los tejidos
blandos profundos y se caracterizan por un crecimiento infiltrativo

con tendencia a la recurrencia local.



Caso clinico: Paciente joven sin antecedentes que presenta recidiva
de tumor desmoide con afectacién de pared abdominal ya intervenido
en dos ocasiones, la Ultima vez con margen de reseccion R1. Se
realiza resecciéon en bloque del borde de la cresta iliaca, insercion de
los musculos oblicuo mayor, oblicuo menor, transverso y cuadrado
lumbar e iliaco, junto con la grasa retroperitoneal afectada. Se
reconstruye la pared abdominal mediante la colocacién de una malla
de polipropileno. Presenta buena evolucién sin signos clinicos ni
radioldgicos de recidiva de la enfermedad.

Discusion: Los tumores desmoides se presentan en el 90 % de los
casos de forma esporadica y el 5-10 %, asociados a trastornos
genéticos. La clinica es muy variable, lo que requiere un alto indice de
sospecha para el diagndéstico. Dentro de los estudios
complementarios, resultan fundamentales las pruebas de imagen. El
Unico tratamiento con posibilidad de curacién es una cirugia lo mas
radical posible. Esto puede condicionar extensas pérdidas de
sustancia a nivel de la pared abdominal. La recurrencia puede ocurrir
hasta en el 20-30 % de los casos con reseccion completa y en el 50 %
en casos de reseccién R1.

Conclusiones: Se trata de una entidad que debe tenerse siempre en
cuenta en el diagndstico diferencial de masas de pared abdominal
para conseguir un diagndstico precoz que permita una cirugia radical

con escasa pérdida de sustancia.
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ABSTRACT

Introduction: Desmoid tumours are defined as clonal fibroblast
proliferations that originate in deep soft tissues and are characterised
by infiltrative growth with a tendency for local recurrence.

Case report: A 19-year-old female with no medical history presents
recurrence of desmoid tumour with abdominal wall involvement

already operated on twice, last time with resection margins affected.



The tumour was totally removed and the abdominal wall was
successfully repaired by placing polypropylene mesh. The patient
recovery was uneventful. The outcome 12 months later didn’t show
any local recurrence.

Discussion: About 90 % of these tumours are sporadic and the
remaining 5-10 % associated with genetic disorders. It requires a high
suspicion of the disease for diagnosis due to the variable
presentation. Within the complementary studies, imaging tests are
essential. The only treatment with a chance of cure is as radical
surgery as possible. This may leave extensive parietal loss of
substance. Recurrence can occur in up to 20-30 % of cases with
complete resection and in 50 % in cases of R1 resection.
Conclusions: Desmoid tumours are an entity that must always be
taken into account in the differential diagnosis of abdominal wall
masses to achieve an early diagnosis that allows a radical surgery

with short loss of substance.
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INTRODUCCION

Los tumores de la pared abdominal se clasifican en primarios
(originados en la pared abdominal) o secundarios (originados en la
cavidad abdominal, pero que invaden la pared). El tumor primario
mas frecuente es el tumor desmoide (TD), cuya incidencia se cifra en
un 45 % del total de los tumores de pared abdominal®.

Los tumores desmoides se definen como proliferaciones fibroblasticas
clonales que se originan en los tejidos blandos profundos y se
caracterizan por un intenso crecimiento infiltrativo con una gran
tendencia a la recurrencia local sin habilidad para metastatizar?.

El término desmoide lo acuié Mueller en 1838. Viene del término
griego desmos, que alude a su aspecto y a su consistencia, similares
a los tendones. Sin embargo, la primera descripcion de la enfermedad
la publicé MacFarlane en 18323,



La incidencia estimada es de 5-6 casos por cada 1000 000 habitantes
por ano. Pueden surgir en cualquier parte del cuerpo, aunque son mas
frecuentes en la pared abdominal, la cavidad intraabdominal y las
extremidades. Son mas frecuentes en mujeres entre los 15 y los 60
anos”.

Se presenta el caso clinico de una paciente con un tumor desmoide

recidivante.

CASO CLINICO

Paciente de 19 anos sin antecedentes personales ni familiares de
interés, tratada en otro hospital en octubre de 2017 de un tumor
desmoide intraabdominal localizado en la pelvis. Se realiz6 la
reseccién en bloque con margenes oncoldgicos libres. En febrero de
2019 se detecté una recaida con extensidon hacia la pared abdominal.
Se reintervino quirdrgicamente en abril de 2019 en el mismo centro y
se realizd una nueva reseccion en bloque y una reconstruccién de la
pared abdominal con malla de poliprolineno en la localizaciéon
preperitoneal para conseguir un cierre adecuado sin tensidn. En este
caso, la anatomia patoldgica reveld que el tumor alcanzaba el margen
de reseccion quirdrgico R1. La paciente no recibiéo tratamiento
adyuvante y se sometié a un seguimiento clinico.

A los dos meses presentd molestias y sensacidn de masa a nivel de la
musculatura lateral izquierda abdominal, sobre el antiguo lecho de
reseccion R1. Se solicitd una resonancia nuclear magnética (RNM), en
la que se hallaron varias formaciones sélidas compatibles con recidiva
tumoral: nédulo de 4.8 x 1.9 x 4.2 cm que afectaba a la transicién
entre el cuadrado lumbar, la musculatura transversa y oblicua interna
y el borde superior de la cresta iliaca izquierdas, sin evidente
afectacidon del musculo oblicuo externo ipsilateral (si bien no puede
descartarse radicalmente que no estuviera afectado). Ademas,
mostraba extension a la grasa retroperitoneal que entraba en
contacto con la fascia pararrenal posterior izquierda, donde se
identificaba otro ndédulo de unos 8 mm (fig. 1). Habia un ndédulo de



1.6 x 1.5 cm en el anclaje de la malla en el borde anterior de la pala
illaca izquierda que entraba en contacto con el borde anterior y el
lateral del musculo iliaco (fig. 2). Entre ambas lesiones se
identificaban sendos ndédulos redondeados de unos 6 mm localizados
en la region caudal de los musculos oblicuos izquierdos.

Con los hallazgos mencionados se presentd en el Comité de Sarcomas
y Tumores de Partes Blandas de nuestro centro y, tras completar el
estudio con una ecografia en la que se descartd que estuviera
afectada la malla previa, se decidié la reintervencion al tratarse de
una recidiva resecable.

Se realizd una intervencién quirdrgica junto con el Servicio de Cirugia
Ortopédica y Traumatologia dada la vecindad con el hueso iliaco y se
resecd en bloque el borde de la cresta iliaca y se realizé la insercién
de los musculos oblicuo mayor, oblicuo menor, transverso y parte del
cuadrado lumbar y del iliaco, junto con la grasa retroperitoneal
afectada (fig. 3). En la ecografia durante la operacién no se
identificaron restos tumorales tras la reseccion. Se reconstruyé la
pared abdominal mediante la colocacion de una malla de
polipropileno en posicién preperitoneal fijada con puntos de
reabsorcién lenta y pegamento basado en cianocrilato.

La paciente evolucioné favorablemente sin incidencias, por lo que se
procedio al alta al sexto dia de la operacion.

El estudio anatomopatoldgico informé de fibromatosis tipo desmoide
con margenes libres y positividad nuclear frente a B-catenina.

La paciente se encuentra en seguimiento estrecho conjunto entre
Oncologia Médica y Cirugia General con pruebas de imagen seriadas

de control, libre de enfermedad a los 12 meses.

DISCUSION

Los tumores desmoides constituyen una forma agresiva de
fibromatosis. Aunque el 90 % de los casos son esporadicos, en el 5-
10 % se presentan en el contexto de trastornos genéticos,

principalmente la fibroadenomatosis familiar (PAF), asi como el



sindrome de Gardner (PAF con tumores desmoides)”. Los pacientes
con PAF presentan un riesgo 1000 veces superior a la poblacién
normal de presentar este tipo de tumores. Los tumores esporadicos
se desarrollan de forma mas frecuente a nivel extraabdominal,
mientras que en los pacientes con PAF suele desarrollarse a nivel
intraabdominal. Los casos asociados a la PAF presentan un curso mas
agresivo, con mayor mutifocalidad y con un inicio hasta 10 afos antes
gue la variante esporadica.

En nuestro caso, la paciente presentaba un caso de tumor desmoide
agresivo de inicio temprano y a nivel intraabdominal, con gran
capacidad de recurrencia. Era un caso esporadico sin relaciéon con la
PAF (dada la ausencia de historia familiar, asi como la ausencia de
pdlipos en la colonoscopia que se realizé de forma preoperatoria).

Los eventos moleculares que conducen a la formacién de tumores
desmoides no son totalmente conocidos. Sin embargo, evidencias
crecientes sefalan al gen APCy la B-catenina en la patogénesis tanto
en los casos esporadicos como los asociados a la poliposis
adenomatosa familiar®.

La presentaciéon clinica es muy variable, desde pacientes
asintomaticos hasta tumores incapacitantes. La variedad de sintomas
esta directamente relacionada con la localizacién, el tamafo y la
velocidad de progresiéont. Aquellos que se localizan a nivel
intraabdominal suelen presentarse de forma asintomatica hasta que
alcanzan grandes dimensiones (como fue el caso de nuestra
paciente), provocan sintomas por compresién o invasién en el caso de
los mas agresivos y pueden cursar con obstruccién intestinal,
isquemia, hemorragia digestiva e incluso perforaciones intestinales’.
En cuanto al diagnodstico, es crucial mantener un alto indice de
sospecha tanto en casos esporadicos como en los asociados a la PAF.
La exploracion fisica es fundamental ante cualquier sospecha de
ndédulo abdominal indeterminado y orienta sobre las caracteristicas
del tumor y sobre la necesidad de solicitar alguna prueba

complementaria®. Dentro de los estudios complementarios, resultan



fundamentales las pruebas de imagen, entre las que cabe destacar la
resonancia magnética y la tomografia axial computarizada, tanto para
caracterizar la tumoracién como para definir las relaciones con las
estructuras adyacentes con el fin de valorar la resecabilidad®. No
existen signos radioldgicos caracteristicos que permitan el
diagnostico diferencial de los tumores desmoides de otros tumores de
tejidos blandos®.

El Unico tratamiento con posibilidad de curacién es la cirugia®. Debe
ser lo mas radical posible con la intencién de obtener margenes
quirdrgicos libres (R0). Esto puede condicionar extensas pérdidas de
sustancia a nivel de la pared abdominal con reconstrucciones
complicadas. Sin embargo, la recurrencia puede ocurrir hasta en el
20-30 % de los casos con reseccion completa y hasta en el 50 % en
casos de reseccidon R1. El tiempo medio de recurrencia suele ser entre
14 y 17 meses (en casos de cirugia R0), y es mucho menor en casos
de cirugia con margenes afectados (R1)!. Estos tiempos se
corresponden a nuestro caso, con una recidiva muy precoz en la
segunda intervencion (R1).

Ya sea tras cirugia primaria o tras una recurrencia, resulta
fundamental restaurar la integridad de la pared abdominal tras la
reseccion. Como se ha comentado anteriormente, suelen ser cirugias
con una importante pérdida de sustancia, por lo que es recomendable
gue esta cirugia la realicen cirujanos expertos en pared abdominal
con el fin de obtener una adecuada reseccion de todos los ndédulos
tumorales junto con resultados funcionales y estéticos éptimos. Es
frecuente la necesidad de utilizar material protésico para cubrir los
defectos®.

La efectividad de la radioterapia y de otros tratamientos no
quirdrgicos, como la quimioterapia (basada en doxorubicina,
metotrexate y vinorelbina), la hormonoterapia (basada en
tamoxifeno) y el tratamiento antiinflamatorio  (sulindaco-
indometacina), no estda demostrada. Estas terapias pueden

recomendarse en pacientes técnicamente irresecables en los que sus



comorbilidades impidan la cirugia, asi como en aquellos que la
rechacen'?.

En estos pacientes resulta crucial un seguimiento posoperatorio
estrecho con estudios radioldgicos sistematizados para la deteccién
precoz de nuevas recidivas. Por lo general, se realiza un seguimiento
clinico y pruebas radiolégicas cada 3-6 meses los 2 primeros anos,
cada 12 meses entre 3-6 afios y posteriormente cada 2 afios®®. Los
factores de riesgo relacionados con la recidiva son la localizacién
anatémica (los tumores de extremidades tienen mas tendencia a la
recidiva, mas aun los distales), el tamano (por encima de 7 cm), el
género (mas frecuente en mujeres), la edad (mas en pacientes
jévenes) y los margenes quirurgicos afectados®. Nuestra paciente
cumplia varios de estos factores de riesgo, lo que condujo a una
recaida inicialmente mas tardia y en el segundo tiempo (con

margenes afectados), mas incipiente.

CONCLUSIONES

El tumor desmoide es una entidad que siempre debe tenerse en
cuenta como diagnéstico diferencial en masas de pared abdominal,
mas aun en pacientes con factores de riesgo (como el caso de la
poliposis adenomatosa familiar). Dado el compromiso sobre la
recurrencia local, el tratamiento de eleccidén es quirdrgico. Para el
éxito de la cirugia es fundamental un margen libre de tumor (cirugia
RO). Esto supone, en ocasiones, una importante pérdida de sustancia
con una dificil reconstruccién con buenos resultados funcionales y
estéticos. Para ello, resulta crucial la atencion por unidades
especializadas junto con un abordaje multidisciplinar para un correcto
manejo. Debe mantenerse siempre un seguimiento estrecho tanto

clinico como radioldgico para la deteccién precoz de las recidivas.
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Figura 1. Tomografia computarizada (corte axial). Nodulo
correspondiente a recidiva de tumor desmoide.




Figura 2. Tomografia computarizada (corte axial). No&dulo
correspondiente a recidiva de tumor desmoide.

Figura 3. Resultado tras la reseccion en bloque del tumor desmoide.



