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RESUMEN

Antecedente: La fibromatosis tipo desmoide es un proceso neoplasico benigno no encapsulado localmente invasivo y agresivo,
que se origina de la proliferacién de fibroblastos y miofibroblastos aparentemente normales. La localizacién mas frecuente
de la fibromatosis es extra-abdominal (60%), pared abdominal (25%) e intra-abdominal (8-15%), en raras ocasiones puede
originarse en las visceras (0,73%), como el pancreas, unién gastroesofagica, diafragma y apéndice. La incidencia anual de tumor
desmoide se estima de 2 a 5 casos por millon. En el presente articulo, reportamos un caso de presentacién inusual, originado
en el apéndice cecal. Caso: Paciente de sexo femenino de 41 afos con dolor pélvico agudo, que ingresa a sala de operaciones
con diagnéstico clinico y ecogréfico de probable tumor de ovario a pediculo torcido. En el intraoperatorio se evidenci6 una
tumoracién sélida de 15 cm de didmetro que dependia del apéndice cecal, correspondiendo el estudio anatomopatolégico
a tumor desmoide de apéndice cecal. Conclusiones: El tumor desmoide puede originarse en diversas localizaciones extra e
intra-abdominales, siendo esta dltima la mas rara y agresiva. El diagndstico preoperatorio exacto es muy dificil y casi siempre
los pacientes ingresan al quiréfano con sospecha diagnostica de tumoracién intraabdominal de etiologia desconocida. Los
factores de riesgos asociados a su aparicién alin no se encuentran caracterizados, siendo la reseccién quirdrgica completa del
tumor -con margenes quirdrgicos libres (R0)- el tratamiento de eleccion; sin embargo, el riesgo de recurrencia es alto incluso
con la remocién 6ptima del tumor.
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ABSTRACT

Background: Desmoid type fibromatosis is a benign neoplastic process non-encapsulated locally invasive and aggressive, which
arises from a proliferation of bland-looking fibroblasts and myofibroblasts. The most frequent location of fibromatosis is extra-
abdominal (60%), abdominal wall (25%) and intra-abdominal (8-15%), rarely can originate in the viscera (0.73%), such as the
pancreas, gastroesophageal junction, diaphragm and appendix. The annual incidence of desmoid tumor is estimated at 2 to 5
cases per million. In this article, we report a case of unusual presentation, originated in the cecal appendix. Case: A 41-year-old
female patient with acute pelvic pain, admitted to surgical ward with a clinical and ultrasound diagnosis of probably ovarian
pedicle tumor. An explorative laparotomy revealed a solid mass of 15 cm in diameter arising from the cecal appendix, with the
anatomopathological study corresponding to a desmoid tumor of the cecal appendix. Conclusions: The desmoid tumor can
arise from several extra and intra-abdominal locations, the latter being the rarest and most aggressive. Accurate preoperative
diagnosis is very difficult and almost always patients enter to surgery with suspected diagnosis of intraabdominal tumor of
unknown etiology. The risk factors associated to its appearance are not yet characterized. The complete surgical resection of
the tumor -with free surgical margins (R0)- is the treatment of choice; however, the risk of recurrence is high even with optimal
tumor removal.
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INTRODUCCION después de una reseccién completa con margenes

libres de neoplasia (R0), siendo esta la razén por lo que
también se le conoce como fibromatosis profunda o
fibromatosis agresiva . De acuerdo a la localizacion
anatémica se clasifican como: fibromatosis extra-

Los tumores desmoides son procesos neoplasicos
benignos no encapsulados y localmente invasivos;
originados por la proliferacion de fibroblastos y
miofibroblastos de apariencia normal, que no tienen

capacidad de metastatizar. No obstante, se clasifican
como neoplasias de malignidad intermedia, debido
a su alta capacidad de infiltrar estructuras y 6rganos
adyacentes y a la alta tasa de recurrencia local incluso

abdominal (60%); de la pared abdominal (25%) e intra-
abdominal (8-15%), siendo esta Gltima la mas agresiva
biol6gicamente, por su capacidad de infiltrar tanto
6rganos pélvicos como abdominales ).
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La incidencia anual de tumores desmoides es de 2 a
5 casos por millén de habitantes "¢, Existen multiples
factores de riesgo implicados en la etiologia de estos
tumores, pero los que se asocian con mayor fuerza son
la poliposis adenomatosa familiar (PAF) y el sindrome
de Gardner ©79,

La cirugia es el tratamiento de eleccion,
principalmente para los casos localizados, susceptibles
de reseccién quirlrgica, sin embargo, existen otras
opciones de tratamiento como quimioterapia,
radioterapia y terapia anti-estrogénica que pueden ser
usados en tumores inoperables 419,

El objetivo de la presente publicacion es reportar
un caso inusual y esporadico de fibromatosis tipo
desmoide del apéndice cecal en una mujer de 41
anos, y revisar la bibliografia haciendo hincapié en los
factores epidemioldgicos, patogénesis, caracteristicas
clinicas e histopatoldgicas y tratamiento.

CASO CLINICO

Mujer de 41 afios, natural de Lima. Acude por
emergencia por presentar 1T semana de dolor abdominal
bajo, progresivo, tipo intermitente y con intensidad
de 8/10, acompanado de sensacién de alza térmica y
nausea.

Dentro de los antecedentes quirtrgicos relevantes
para su condicién actual, refiere 3 cesareas y ligadura
de trompas uterinas, liposuccién abdominal hace
6 anos, colecistectomia hace 3 afios y hernioplastia
umbilical hace 1 ano. Sin antecedentes familiares y
habitos nocivos de relevancia.

Al examen fisico, el abdomen se presenta blando,
poco depresible y doloroso a la palpaciéon a nivel
suprapUbico y en la fosa iliaca derecha, pero sin signos
de irritacion peritoneal. El tacto vaginal, corrobora la
presencia a nivel de fosa iliaca derecha de una masa
de aproximadamente 15 cm, dolorosa a la palpacion.
Los exdmenes de laboratorio mostraron: hemoglobina
12,5 g/dL, hematocrito 38%, leucocitos 9,20 mil/mm?,
plaquetas 223 000 y examen de orina sin alteraciones.
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La ecograffa transvaginal sugiri6 tumoraciéon mixta,
heterogénea de 12x11x11 cm que reemplaza en su
totalidad al anexo derecho, con &reas hipoecogénicas
y anecogénicas periféricas, vascularidad central
y periférica al doppler. El anexo contralateral de
caracteristicas ecogréaficas dentro de los limites
normales. No habifa evidencia de liquido libre en el
fondo de saco de Douglas.

Con estos estudios se realiz6 laparotomia exploratoria
de emergencia, evidencidndose una tumoracion
sélida, de bordes definidos, de 15 cm de didmetro
que reemplazaba el apéndice cecal y aparentemente
comprometia ciego e fleon terminal, con epipl6n
congestivo (Figura 1), el Gtero y ovarios se mostraron
de aspecto normal. Se realiz6 hemicolectomia
radical derecha con escisién completa del mesocolon
y omentectomia en block, mds ileo-transverso
anastomosis latero-lateral. La evolucién postoperatoria
fue satisfactoria, sin evidencia de complicaciones y
sali6 de alta en el dia postoperatorio 4.

Luego del tratamiento quirdrgico, la paciente no
recibié adyuvante alguno y a la fecha se encuentra
asintomatica, sin evidencia clinica ni radiolégica de
recurrencia de la enfermedad.

La evaluacion macroscépica del espécimen
evidencié una tumoracién de 14x12x11,5 cm de
bordes bien circunscritos y consistencia firme, que
se originaba en el tercio proximal del apéndice cecal
e infiltraba la base de implantacién en el ciego. El
remanente distal del apéndice cecal media 5x0,8 cm, y
presentaba caracteristicas macroscépicas normales. Al
corte, superficie tumoral era blanquecina brillante con
apariencia fascicular y ciertas areas mixoides.

A la microscopia se observé una tumoracién
estromal dependiente de la capa muscular propia
del apéndice cecal, no encapsulada, relativamente
bien circunscrita conformada por una proliferacién
de células fusocelulares sin atipia celular dispuestas
en fasciculos separados por abundante colageno
intersticial, con bajo indice mitético (<5 mitosis por
50 campos de alto poder); del mismo modo, no se

Figura 1. Tumoracion que reemplaza el apéndice cecal y aparenta comprometer el ciego.

Rev Gastroenterol Peru. 2020;40(2):193-7



Fibromatosis tipo desmoide de apéndice cecal

Bravo-Taxa M, et al

Figura 2. A) Fasciculos ondulantes de células fusocelulares separados por bandas de colageno (50x). B) Proliferacion de células
fusocelulares que infiltran el tejido muscular subyacente (100x). C) Proliferacion mesenquimatosa de patrén fusocelular constituida por
células fibroblasticas (400x). D) Proliferacion fusocelular, de tipo fibroblastico, sin pleomorfismo, atipia ni mitosis (400x).

identific invasion de la mucosa adyacente, necrosis,
invasion linfovascular, perineural, ni compromiso de
los ganglios linfticos regionales (0/34). Por otro lado,
los margenes quirdrgicos proximal y distal, asi como el
epipldn se encontraron libres de neoplasia (Figura 2). Para
el diagndstico definitivo de la tumoracién fue necesario
realizar pruebas de inmunohistoquimica, que revelé que
las células neoplésicas eran positivas para B-catenina y
negativas para CD117, DOG-1, CD34, S-100, actina,
receptor de estrégeno y receptor de progesterona.
Con este perfil inmunohistoquimico se concluyé que

dicha tumoracién corresponde a una fibromatosis tipo
desmoide de apéndice cecal (Figura 3).

DISCUSION

Las fibromatosis tipo desmoide son tumores
mesenquimales  relativamente  raros y  bien
diferenciados, que pese a exhibir morfologia benigna,
sin presencia de necrosis, pleomorfismo nuclear ni
mitosis atipicas, es clasificado como neoplasia de
malignidad intermedia o grado 1 de fibrosarcoma,

Figura 3. A) Inmnuohistoquimica para beta-catenina muestra expresion nuclear en las células neoplasicas (400x). B) Inmnuohistoquimica
para CD117 no muestra expresion en las células neoplasicas (400x). C) Inmnuohistoquimica para DOG-1 no muestra expresion en las
células neoplasicas (400x). D) Inmnuohistoquimica para S100 no muestra expresion en las células neoplasicas (400x).
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debido a su capacidad de infiltrar estructuras u 6rganos
adyacentes y alto riesgo de recurrencia local, incluso
con una reseccién completa con margenes libres de
lesién (RO) con intensién curativa .

El presente caso representaria el primer caso reportado
en la literatura nacional de fibromatosis tipo desmoide
originado en el apéndice cecal, lo cual indicaria, en
forma indirecta, la rareza de este tipo de presentacion. La
incidencia de la fibromatosis tipo desmoide es de 2 a 5
casos por millén por afo ©7, que representa 3% de todos
los tumores de partes blandas. Se clasifican en fibromatosis
tipo desmoide extra-abdominal (60%), de la pared
abdominal (25%) o intra-abdominal (8-15%). En el grupo
de estas Gltimas, el 80% se localizan en el mesenterio del
intestino delgado y algunos en el mesenterio ileocélico.
Solo raros casos, aproximadamente el 0,73%, pueden
ocurrir en el pancreas, unién gastroesofagica, diafragma
y apéndice 1113

La patogénesisaln no esta completamente dilucidada
y se han asociado a mdiltiples posibles etiologias, dentro
de las cuales se describe el antecedente de trauma
abdominal, incluyendo historia de cirugias previas en
el 25% de los casos; otro posible factor de riesgo es
el estado hiperestrogénico, lo cual explica la mayor
incidencia de estos tumores en mujeres (relacién mujer-
hombre de 3:1), particularmente en gestantes jovenes
o puérperas con edad entre 25 a 35 afos """, Mas
adn, se ha visto que el crecimiento de estos tumores en
el mencionado grupo etareo es mayor que en hombres
0 mujeres perimenopadsicas, existiendo incluso, segin
alguna literatura, relacion entre la proporcion del
tamano tumoral con el nivel de estrégeno endégeno 2.
En forma similar a lo reportado en la literatura mundial,
que casi siempre menciona como Unicos factores de
riesgo el sexo femenino y la edad premenopdusica
en los casos de fibromatosis originados en 6rganos
sélidos o visceras huecas, en nuestra paciente también
solo se identificé estos dos como Unicos factores de
riesgo. También se ha descrito una fuerte asociacion
con algunos desérdenes genéticos como la poliposis
adenomatosa familiar (PAF) o el Sindrome de Gardner;
la incidencia de tumor desmoides en pacientes con
PAF es de 10-20%, mientras que el 14-29% de los
pacientes con sindrome de Gardner desarrollan este
tumor (2913,

Las manifestaciones clinicas son variables, desde
pacientes asintomaticos en el mayor nilmero de
casos, debido al lento crecimiento del tumor, hasta
manifestaciones en relacion al mayor tamano vy
localizacién del tumor, es asf que puede ser responsable
de obstrucciones intestinales o compresién de la
vena esplénica y uréteres *'9. En otros casos, puede
incluso generar sangrado y perforacion intestinal por la
isquémica que produce a nivel de la submucosa 2.
El caso que reportamos, se presenté como abdomen
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agudo quirlrgico caracterizado por tumoracion
pélvica asociado a dolor pélvico agudo de intensidad
moderada y nauseas, motivo por el cual fue intervenida
quirdrgicamente de emergencia con los resultados sélo
de ecografia abdominal y pélvica, sin tomograffa.

Las caracteristicas histopatolégicas de los tumores
desmoides recaen en la proliferaciéon de células
fusocelulares de apariencia normal dispuestas en
largos fasciculos ondulantes separados por un estroma
colagenoso . No obstante, dado que este patrén
puede presentarse en otros tumores, es necesario
recurrir a un estudio mas especializado, como la
inmunohistoquimica, la cual al expresar positividad
para a-actina musculo liso y expresién nuclear de la
B-catenina, la hace consistente con el diagndstico de
fibromatosis tipo desmoide **. De manera similar, los
hallazgos histopatolégicos y de inmunohistoquimica
del presente caso coinciden con los criterios
primordiales antes mencionados, es asi que se
evidenci6é una tumoracién estromal dependiente de la
capa muscular propia del apéndice cecal, conformada
por una proliferaciéon de células fusocelulares sin
atipia celular y dispuestas en fasciculos separados
por abundante coldgeno intersticial, con bajo indice
mitético (<5 mitosis por 50 campos de alto poder);
la inmunohistoquimica revel6 positividad nuclear para
B-catenina y negatividad para CD117, DOG-1, CD34,
S-100, actina, receptor de estrégeno y receptor de
progesterona. Con este perfil inmunohistoquimico se
concluyé que dicha tumoraciéon corresponde a una
fibromatosis tipo desmoide de apéndice cecal.

El tratamiento definitivo o estandar de la
fibromatosis ~ tipo  desmoide intra-abdominal
espontaneos es la reseccién quirdrgica con margenes
libres de lesién (R0), que segln la literatura evaluada
solo se logra alcanzar en el 50% de los casos . Por
otro lado, Church estudio la historia natural de estos
tumores, clasificindolos en 4 grupos: 10% de los
tumores se resuelve espontdneamente, 30% presentan
ciclos de progresion y resolucién, 50% permanecen
estables después del diagndstico y 10% progresan
rapidamente; resaltando la necesidad de considerar
el comportamiento de estos tumores para decidir
el tipo de tratamiento a realizar ©. Para aquellos
casos en los que la cirugifa no es factible por haber
infiltrado profundamente o haber invadido 6rganos
y/o estructuras vitales, se sugiere el uso de terapia
alternativa como radioterapia, quimioterapia y terapia
hormonal sistémica (tamoxifeno), que genera una
resultados favorables en el 20 a 75% de casos ®'%. En
el presente caso, debido a que se realizé reseccién
quirdrgica completa del tumor (hemicolecomia
derecha) con margenes libres de lesiéon (RO) no
se consideré la necesidad de algin tratamiento
adyuvante, sobre todo por tratarse de una neoplasia
con bajo grado de malignidad (<5 mitosis por HPF).
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El pronéstico de estos tumores generalmente es
sombrio, con tasas de recurrencia de 19-57% @. El
tiempo promedio libre de recurrencia es de 14 a 24
meses 2. Se han asociado varios factores predictivos
de posible recidiva como: tamano tumoral (> 4-5 cm),
edad (< 32 anos), localizacién del tumor (los extra-
abdominales estdn asociados con peor pronéstico) e
historia de trauma en el drea del tumor primario ©.
Algunos factores prondsticos se encuentran en debate
como la significancia de margenes quirdrgicos negativos
después de la reseccion del tumor. Se ha reportado que
la incidencia de recurrencia local varia entre 13 y 68%,
pese a una reseccion completa del tumor con mérgenes
libres de lesion 2. En contraste, Mullen ® realizé un
estudio retrospectivo en 177 pacientes, tomando el
estado de los margenes quirlrgicos como Unico factor
pronéstico independiente significativo, obteniendo un
82% de supervivencia libre de recurrencia a 5 afios en
las resecciones con margenes libres versus un 52% en
pacientes con margenes positivos.

En resumen, se reporta un caso de fibromatosis
de tipo desmoide primario de apéndice cecal, lo
cual es sumamente raro. El manejo realizado fue
hemicolectomia derecha mds omentectomia con
margenes quirdrgicos libres (R0), debido al bajo grado
de malignidad no se consideré tratamiento adyuvante
alguno. En la actualidad la paciente lleva 7 meses libre
de tumor desde la cirugfa y sin aparente recidiva clinica
ni radiolégica; sin embargo, continuard con seguimiento
oncolégico periédico dada la naturaleza incierta del
comportamiento biolégico de este tipo de neoplasias.

Conflictos de interés: Los autores declaramos que
no existe ningtn conflicto de interés en la publicacién
del presente reporte de caso.
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