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Resumen

La fibromatosis mesentérica es un subtipo profundo de tumor desmoide (TD), un tumor benigno de origen fibroblastico
localmente agresivo por su tendencia a infiltrar los tejidos adyacentes. Son raros, esporadicos y pueden asociarse con

el sindrome de Gardner.

El tratamiento de eleccion es la reseccion completa, evitando la recurrencia local.
Comunicamos el caso clinico de una paciente con fibromatosis intrabdominal mesentérica tnica, bien circunscripta, que

simulaba por la imagenologia una masa de origen pelviano.

Tumor desmoide
Tumor pelviano
Fibromatosis intestinal
Masa pelviana
Intestino delgado.

Palabras clave:

Desmoid tumor
Pelvic tumor
Intestinal fibromatosis
Pelvic mass

Intestine, small

Key words:

Introduccion

El tumor desmoide (TD)es una enfermedad rara, repre-
senta el 3% de los tumores de partes blandas”, con una
incidencia de 2 a 4 casos por millon de habitantes/afio*-2.

Es un tumor localmente infiltrante y muy agresivo,
con elevada tasa de recurrencia, que carece de potencial
metastasico.

La WHO lo define como una lesién con grado de
malignidad intermedia por su crecimiento localmente
invasivo.

Se clasifican segun el sitio de presentacion en in-
traabdominal (fibromatosis mesentérica y retroperito-
neal) y extraabdominal®.

Esta division tiene importancia biologica y topogra-
fica, las formas abdominales son mas agresivas y recu-
rren con facilidad®.

Caso clinico

Mujer de 54 afios, histerectomizada sin anexectomia
por miomatosis uterina.
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Figura 1. A) tomografia de pelvis, corte transversal: masa soélida, de 75 x 55 mm, heterogénea , que no capta el
contaste,lateralizada a izquierda, comprime y desplaza las estructuras digestivas. B) corte frontal: tumoracién soli-
da lateralizada a izquierda, apoyandose sobre la vejiga.

En control ginecoldgico, se palpa en la cupula vagi-
nal a izquierda una tumoracion indolora.

Ante la sospecha de tumor de ovario izquierdo se
solicita ecografia transvaginal, que evidencid una for-
macion redondeada, de 74 x 51 mm, so6lida, bien deli-
mitada, con escasa vascularizacion al Doppler color, de
probable origen anexial.

Como consecuencia de la duda sobre el origen de
la tumoracion, se solicit tomografia de abdomeny pel-
vis con contraste intravenoso que muestra una masa
solida, redondeada, bien delimitada, de 75 x 55 mm,
heterogénea, lateralizada a izquierda que capta medio
de contraste, apoyada sobre la vejiga, comprimiendo y
desplazando estructuras del tubo digestivo adyacentes
(figura 1 ayb).

Marcadores biotumorales: CEA, Ca 19-9 y CA 125
con valores normales.

Con planteo de masa anexial se realiza laparoscopia
exploradora por el equipo de ginecologia.

Hallazgos intraoperatorios: masa sélida blanqueci-
na de 7 cm en el mesenterio del intestino delgado (ID)
medio, que cae en la pelvis, a izquierda.

Anexos sin alteraciones.

Se convoca a equipo de cirugia general y se decide
conversion a via mediana infraumblical, se reseca el
sector comprometido con restablecimiento del transito
intestinal mediante una enteroenteroanastomosis late-
rolateral con surget de vicryl 3-0.

Biopsia extemporanea: tumoracion blanquecina, s6-
lida, lisa, de 70 x 35 x 45 mm sin invasion de la mucosa
intestinal. Proliferacion de tipo fusocelular (figura 2).
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Buena evolucion clinica. Alta al 5° dia posoperatorio.

Inmunohistoquimica: CD34 y CD 17 negativos.
Betacatemina positivo (figura 3).

En suma: fibromatosis abdominal.

Asintomatica a los 6 meses. Fibrocolonoscopia nor-
mal.

Discusion

La fibromatosis mesentérica (FM) es la causa mas fre-
cuente de tumor mesentérico primario. De topografia y
extension variable, son extremadamente raros, su inci-
dencia es del 0,03% y representan menos del 10% de
los TD esporadicos®9.

La edad al momento diagnostico oscila entre 14 y
75 afios, rango etario muy amplio, en el que se encuen-
tra incluida nuestra paciente.

No tiene predileccion de sexo o raza®”.

Aparece entre 13% y 32 % de los pacientes con sin-
drome de Gardner®”®. No estaba presente en la pacien-
te; lo que amerito el estudio del colon mediante fibroco-
lonoscopia para descartar polipos.

Compromete mas frecuentemente el mesenterio
del IDWD " como sucedid en nuestro caso clinico. Mi-
croscopicamente puede invadir estructuras adyacentes,
particularmente la muscular propia del ID, situacion
descrita como melting insinuation™'?. Con menos fre-
cuencia afecta el mesocolon transverso, el ligamento
gastrohepatico y el gastroesplénico™'". En cuanto a ni-
mero, puede ser unico o multiples®. Otra variante de
la fibromatosis abdominal es la pélvica, simulando un
tumor de ovario o quiste mesentérico!'?.
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Figura 2. Anatomia patolégica.Macroscopia: tumoracion de 70 x 35 x 45 mm, solida, lisa, blanquecina, adherida al

intestino delgado. Al corte no presenta invasion del asa.

La tumoracion incidental de nuestra paciente fue in-
terpretada de origen ginecoldgico, realizando el diagnos-
tico de tumoracion mesentérica en el intraoperatorio.

La historia natural es impredecible, dado que su pa-
togenia se desconoce. Se han sugerido diferentes facto-
res como contribuyentes a la génesis y crecimiento de
estos tumores. Los factores desencadenantes propues-
tos son: cambios en los niveles hormonales durante el
embarazo o ingesta de anticonceptivos, traumatismo y
cirugias abdominales?,

Existen informes anecdoticos de regresion tumoral
durante la menopausia.

Se ha estudiado la relacion entre mutaciones espe-
cificas del gen APC y los TD en pacientes con sindro-
me de Gardner, sin encontrar una clara relacion en el
desarrollo de estos en otras patologias que no sean la
poliposis adenomatosa familiar®. Dada la asociacion
de la FM con el sindrome de Gardner, es fundamental
el estudio del colon. En nuestro caso se descart6 al pre-
sentar la colonoscopia normal.

La clinica de la FM es muy variada: desde asinto-
matica (hallazgo incidental), masas palpables o me-
diante signosintomatologia relacionados con el ID con
posterior obstruccion intestinal. En nuestro caso, sin
bien la paciente se encontraba asintomatica, el control
ginecologico a través del tacto vaginal permitio llegar
a su diagnostico.

La masa abdominal admite como diagnoéstico dife-
rencial a tumores del estroma gastrointestinal (GIST),
tumor del téjidos de granulacion fibrosa: tuberculosis,
linfosarcoma o enfermedad de Hodgkin abdominal®.

La tomografia y la resonancia nuclear magnética
(RNM) evidencian una masa con densidad de tejido
blando; determinan su longitud y el compromiso de
estructuras vecinas. La RNM muestra abundancia de
colageno en la lesion'®, T1 con sefial baja o intermedia
y en T2 senal intermedia heterogénea o alta’”. Macros-

fusocelular. Positiva para betacatemina.

copicamente son lesiones blanquecinas, encapsulas,
con consistencia de tejido cicatrizal y capacidad infil-
trativa al tejido circundante.

Los criterios microscopicos para realizar el diag-
ndstico son:

1) Proliferacion de fibroblastos bien diferenciados.

2) Patron de crecimiento infiltrativo.

3) Presencia de cantidades variables de colageno inter-
celular.

4) Ausencia de caracteristicas citologicas que in di-
quen malignidad.

5) Ausencia de mitosis 0 muy escasas.

La ausencia de expresion CD34 y S100, betacate-
nina positivo apoyan la naturaleza fibromatosa de la
lesion®™.

Habitualmente no es posible establecer un diagnos-
tico preoperatorio con exactitud, se requiere una lapa-
rotomia/laparoscopia exploradora con fines diagnosti-
cos y terapéuticos.

La ausencia de estudios aleatorizados y prospecti-
vos para el tratamiento hace que su abordaje dptimo
sea todo un reto, por lo que el tratamiento debe ser in-
dividualizado. La exéresis completa constituye el trata-
miento de eleccion®!?,
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Su capacidad infiltrativa local, puede determinar
una exéresis incompleta con la consecuente recidiva
local hasta en un 16%"". La dificultad radica cuando
existe compromiso difuso del mesenterio con invasion
vascular o importante extension en el mesenterio lo re-
queriria una amplia reseccion del ID.

La radioterapia esta justificada como tratamiento
adyuvante en margenes quirurgicos positivos, tendien-
do a disminuir el riesgo de recurrencia local™®.

No existe beneficio sobre la recurrencia cuando los
margenes son negativos!'”. Es una opcion eficaz en pa-
cientes irresecables o con alta mortalidad para la ciru-
gia.

Existen opciones de tratamiento médico, uso de an-
tiestrogenos o quimioterapia en los tumores irreseca-
bles o refractarios a otros tratamientos'".

La relacién con los cambios hormonales ha llevado
al uso de terapias hormonales con tamoxifeno en dosis
elevadas en pacientes con PAF y TD, resultando efecti-
vo con una respuesta parcial o completa.

La quimioterapia con imatinib tiene su lugar para la
estabilizacion de la fibromatosis agresiva'®.

El paciente debe ser seguido estrictamente en forma
clinica y radiolégica debido a la tasa de recidiva local.

Conclusiones

La fibromatosis mesentérica es un subtipo profundo del
tumor desmoide, sin riesgo de metastasis, pero con una
capacidad infiltrativa local.

La reseccion quirtrgica, siempre que sea posible,
ofrece las mejores posibilidades de curacion. Sin em-
bargo, tiene riesgo de recurrencia local por lo que el
seguimiento estricto es de capital importancia.

Summary

Mesenteric fibromatosis is a deep sub-type of desmoid
tumors consisting of a benign tumor of fibroblastic ori-
gin which is locally aggressive given its tendency to
infiltrate adjacent tissues. They are unusual and spo-
radic, and may be associated to Gardner’s Syndrome.
Complete resection is the treatment of choice, avoiding
local recurrence.

The study reports the clinical case of a patient with
intra-abdominal sporadic mesenteric fibromatosis, well
circumscribed that appeared to be a pelvic mass in MR
imaging.

Resumo

A fibromatose mesentérica ¢ um subtipo profundo de
tumor desmoide (DT); ¢ um tumor benigno de origem
fibroblastica que ¢ localmente agressivo devido a sua
tendéncia a infiltrar tecidos adjacentes. Sdo raros, espo-
radicos e podem estar associados a sindrome de Gard-
ner.
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O tratamento de escolha ¢ a ressecgdo completa,
evitando recidiva local.

Relatamos o caso clinico de uma paciente com fi-
bromatose mesentérica intra-abdominal Unica ¢ bem
circunscrita que simulava uma massa de origem pélvica
na imagem.
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