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Resumo

O tumor desmoide é uma neoplasia ndo capsulada, localmente agressiva, origindria dos fibroblastos dos tecidos
mUsculo-aponeurdticos. Embora ele ndo tenha comportamento maligno, tal como capacidade de gerar metdstases ou
de invasdo, o tumor desmoide tem uma alta capacidade de crescimento local, causando deformidades nos érgdos
adjacentes, dor e, eventualmente, disfungdo orgénica, dependendo da drea envolvida. Relatamos o caso de um
tumor desmoide infra-abdominal de grandes proporgdes, invadindo érgdos pélvicos em uma paciente de 53 anos. A
neoplasia foi totalmente extirpada e, atualmente, cinco anos apés a cirurgia, a paciente encontra-se sem sinal clinico
ou radiolégico de recidiva da lesdo.

Abstract

Desmoid tumor is a noncapsulated neoplasia, locally aggressive, originated from the fibroblasts of the musculo-aponeurotic
fissues. Even though with no malignant behavior, such as the ability of generating metastasis or of invasion, the desmoid
fumor has a high tendency for local growth, causing deformities in the adjacent organs, pain and sometimes organ
dysfunction, depending on the area involved. We report the case of a large intra-abdominal desmoid tumor, invading
pelvic organs in a 53 yearold patient. The neoplasia has been totally extirpated and, at the moment, five years affer
the surgery, the patient presents no clinical or radiologic sign of lesion relapse.
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Introducao

O tumor desmoide, também conhecido como fibro-
matose profunda, é um tumor no capsulado, localmente
agressivo, origindrio dos fibroblastos dos tecidos musculo-
aponeuroticos. Foi descrito pela primeira vezem 1832,
recebendo, posteriormente o nome de desmoide para indicar
sua aparéncia macroscépica (do grego “desmos”, significa
tenddo ou ligamento)'. Embora ndo tenha comportamento
maligno, tal como capacidade de gerar metdstases ou de
invasdo, o tumor desmoide tem uma alta capacidade de
crescimento local, causando deformidades nos 6rgaos
adjacentes, dor e, eventualmente, disfunc¢do orgéinica,
dependendo da 4rea envolvida®“. Além disso, mesmo
sendo tratado adequadamente com excisdo cirdrgica,
respeitando-se margens de segurancga, apresenta alta taxa
de recorréncia local que pode variar de 25 a 77% ao ano’®.
Pode surgir praticamente em qualquer idade e aparecer em
quase todos os segmentos corporais’. Embora os achados
histolgicos sejam bem caracteristicos, atualmente, todo
conhecimento a seu respeito se baseia apenas em alguns
relatos isolados e em algumas pequenas séries de casos.

Relato do caso

Paciente com 53 anos, branca, empregada doméstica,
natural de Aracaju, Sergipe, procedente de Mirante do
Paranapanema, Sdo Paulo, foi referenciada ao ambulatério de
ginecologia do Hospital Universitdrio de Presidente Prudente
no dia 20 de dezembro de 2002. Relatava uma massa de
grande volume na fossa ilfaca esquerda. Relatava dor, asso-
ciada a massa, que irradiava para o hipogastrio, intermitente,
latejante, intensa, sem fatores de piora e com melhora ao uso
de anti-inflamatérios nio-hormonais. Relatava antecedentes
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Figura 1 - Imagem ultrassonogrdfica da regito anexial esquerda. Nao hd caracterizagiio
cldssica dos drgiios anexiais. Nota-se imagem de ecogenicidade mista, forma indefinido,
confornos irregulares, evidenciando o aspecto infiltrativo e amorfo da lesiio (setas).
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de hipertensdo arterial, com uso de captopril 50mg/dia,
e tabagismo de dez cigarros por dia. Negava diabetes ou
antecedentes oncolégicos. Teve seis partos normais e uma
cesariana anterior (G8, P7, A1), sendo o tltimo parto hd 13
anos (cesariana). A Gltima menstruagdo ocorrera havia trés
meses. Nio fazia uso de contraceptivo ou outra medicagdo
hormonal. Relatava ter parceiro Gnico.

Ao exame fisico, notava-se massa de consisténcia
fibroeldstica, regular e globosa na fossa ilfaca esquerda,
fixa aos planos adjacentes e dolorosa a palpa¢do. O exame
ginecolégico nio revelava altera¢es significativas.

A ultrassonografia endovaginal mostrou ttero de
80,7 cm?, endométrio normoecoide com 8 mm de es-
pessura, ovario direito sem altera¢Ges e ovario esquerdo
apresentando-se aumentado as custas de um tumor cistico-
s6lido de 4,2 cm de didmetro no seu maior eixo. A Figura
1 mostra o aspecto ultrassonogrifico da lesio. A dosagem
de CA 125 foi 16,8 p/mL (negativa).

A paciente foi encaminhada a laparotomia, onde se
encontrou tumor de consisténcia endurecida, superficie
mal delimitada de aproximadamente 15 cm de didmetro
em topografia anexial esquerda, infiltrando grande parte
da bexiga urindria, comprometendo inclusive a mucosa
do 6rgdo, musculo reto abdominal e célon sigmoide. O
exame intraoperatério revelou uma neoplasia mesenquimal
de etiologia a esclarecer. Foi sugerido aguardar o exame
histolégico definitivo.

Foi realizada excisdo completa da lesao com histerec-
tomia total, anexectomia bilateral, ressec¢do parcial do
musculo reto abdominal, cistectomia parcial e ressecgio
parcial do célon sigmoide, com anastomose término-
terminal primdria. A paciente permaneceu internada por
19 dias, recebendo alta em boas condicoes.

O estudo anatomopatol6gico dos espécimes ressecados
revelou fibromatose abdominal e pélvica, comprometendo
e distorcendo os anexos esquerdos, parede abdominal,
parede do célon sigmoide e parede vesical. As Figuras 2
e 3 representam o aspecto histolégico do tumor.

Ap6s retorno pds-operatério, a paciente foi acompa-
nhada semestralmente durante um periodo de cinco anos,
sem sinal clinico-radiolégico de recidiva da lesdo e com
tomografia abdominal normal. Em dezembro de 2007,
a paciente encontrava-se ictérica. Foi submetida a uma
endoscopia digestiva alta com biépsia de papila duodenal
e diagndstico de adenocarcinoma de papila. Foi, entdo,
tratada em outro servi¢o. No tltimo atendimento, em 11
de dezembro de 2008, a paciente encontrava-se assinto-
madtica, sem sinal clinico de recidiva das lesdes.

A elaboragio deste relato de caso foi aprovada pela
Comissdo de Etica do Hospital Universitério da Universidade
do Oeste Paulista (UNOESTE). A paciente assinou termo
de consentimento livre e esclarecido, autorizando sua
publicagio.
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Figura 2 - Depdsito de fibras coldgenas (setas) com vdrios capilares entremeados por
infiltrado inflamatorio mononuclear, por vezes formando foliculos linfoides (hematoxilina-
eosina, 100X).

Discussao

O tumor desmoide corresponde a 0,03% de todas
as neoplasias e menos de 3% de todos os tumores de
tecidos moles. A incidéncia estimada na populagdo geral
€ de dois a quatro casos por milhdo de pessoas por ano®.
Ele se desenvolve como resultado de uma prolifera¢do
progressiva de fibroblastos. Em alguns pacientes ele
progride riapida e agressivamente, porém em outros ele
¢ mais indolente e pode permanecer estavel sem causar
qualquer morbidade no futuro’. No entanto, a maioria
dos tumores desmoides sdao neoplasias de crescimento
lento, ndo metastatizantes, localmente agressivas, que
invadem tecidos e 6rgdos ou comprimem estruturas'’. Na
mulher, a regressdao espontinea da doenga estd associada a
menopausa ou a ooforectomia, o que sugere uma relagio
entre tumor desmoide e estrogénio'”'".

Infelizmente, algumas lesdes progridem para multi-
plas recorréncias seguidas de vdrias ressec¢Ges cirirgicas.
Cerca de 10% dos tumores desmoides resolvem esponta-
neamente; 30% permanecem em ciclos de progressdo e
resolu¢do; 50% permanecem estdveis apds o diagndstico
e 10% progridem rapidamente'”. Sendo assim, apesar
da aparéncia histolégica benigna do tumor desmoide,
seu comportamento biolGgico é caracteristico de lesdes
malignas, podendo inclusive levar a paciente a morte’.
Sua alta capacidade de recorréncia e de invasdo de 6rgaos
e vasos vizinhos pode levar a uma obstrucio de 6rgio ou
estrutura vital, o que dificulta seu manejo. As complica-
¢bes podem ir desde alteracdes como hidronefrose, obs-
trucdes intestinais e formacdes fistulares, até hemorragias

de tecido fibroso no fumor (setas).

internas, infeccdes, perfuracdes intestinais, peritonites,
entre outros.

Dependendo da sua localizagdo, os tumores desmoides
podem ser classificados em extra-abdominais e abdominais.
Os extra-abdominais sio mais frequentemente observados
em dreas como ombro, parede tordcica e joelho, e estdo
sempre confinados 2 musculatura ou aponeurose. O tipo
abdominal é mais comum e é dividido em superficial (ou
de parede), quando o tumor se desenvolve junto a muscu-
latura abdominal, e em intra-abdominal, quando o tumor
se desenvolve dentro da cavidade abdominal ou pélvica.
Pode acontecer de miltiplos tumores desenvolverem-se
em um mesmo paciente (doenga multicéntrica), mas
tendem a aparecer em uma mesma regiao®.

O tumor desmoide pode ser, ainda, esporddico (idio-
pético) ou familiar. A forma esporddica é frequentemente
de localizagdo extra-abdominal e normalmente passivel de
resseccdo. A forma familiar da doenga estd normalmente
associada a polipose familiar, observada em 10 a 15% dos
pacientes, e estd relacionada a alteragGes genéticas especi-
ficas". A forma esporddica é mais comum nas mulheres
do que nos homens, em propor¢des que variam de 2:1 até
5:1. Na infincia, a incidéncia € igual em ambos os sexos.
Nio hd diferenca entre os sexos na incidéncia da forma
hereditdria do tumor. E frequentemente observado em
pacientes jovens (10 a 40 anos). Na infincia, representa
menos de 1% de todos os tumores infantis e tende a
ocorrer principalmente em criangas com histéria familiar
de polipose intestinal ou cancer de c6lon hereditdrio'.
Em um recente estudo, a média de idade dos pacientes

(n=60) com tumor desmoide foi de 41,3 anos'*.
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O miofibroblasto é a célula considerada responsével
pela origem do tumor desmoide. Os mecanismos do
desenvolvimento e regula¢do do seu crescimento ndo sio
conhecidos. Hd evidéncias de que horménios, especial-
mente os estrogénios, possam, de alguma forma, participar
desses mecanismos''. Essas evidéncias sdo confirmadas
pela maior incidéncia de tumor desmoide em mulheres
durante sua vida reprodutiva, pela aparente tendéncia dos
tumores a se desenvolverem durante a gesta¢do ou logo
em seguida, pelo seu ocasional desaparecimento apés a
menopausa, pela produgdo laboratorial de lesdes similares
em animais submetidos 2 administracdo de estrogénio e
pelo beneficio da terapia antiestrogénica em pacientes
portadoras desse tipo de tumor?®.

Os sinais clinicos e sintomas dependem da localiza¢do
do tumor, da extensio, do tamanho da massa e da velocidade
de crescimento da lesio". O tumor desmoide apresenta
consisténcia endurecida a palpag¢do. O corte transmite
uma sensacdo dspera e arenosa e o aspecto interno revela
uma superficie clara, brilhante, grosseiramente trabecu-
lada, semelhante a tecido cicatricial'®. Alguns tumores
intra-abdominais podem invadir diretamente a parede
abdominal, sendo chamados de tumores “transabdomi-
nais”, dificilmente resseciveis'’.

Macroscopicamente, os tumores desmoides sdo
levemente circunscritos, infiltram o tecido vizinho e
ndo apresentam capsula verdadeira. Microscopicamente,
sdo caracterizados por proliferacdo de células fusiformes
alongadas, de aparéncia uniforme em meio a estroma
coldgeno, muitas vezes semelhante a queloide, com vas-
cularizacdo varidvel. As células normalmente sdo peque-
nas, com nicleos bem definidos e citoplasma claro ndo
apresentando mitoses ou atipias. Possuem ntcleos palidos
com cromatina uniforme e nucléolos inconspicuos'®.
H4 pouco contato entre as células devido a abundante
quantidade de coldgeno em torno das células neopldsicas.
Macréfagos, células gigantes e linfécitos estdo presentes
na periferia. Células musculares podem ser encontradas
junto ao tumor. A imunoistoquimica, encontra-se po-
sitividade para marcadores de células musculares como
vimentina, actina de musculo liso e desmina!’. O termo
“fibromatose agressiva” determina a inteng¢do de descrever
a celularidade marcante e a agressividade local da lesdo.
Frequentemente, esses tumores infiltram tecidos vizinhos,
porém ndo metastatizam'’. Na microscopia eletronica, as
células em fusos se parecem com miofibroblastos. Por ser
uma lesdo infiltrativa, o principal diagndstico diferencial é
com fibrossarcoma. Porém, a auséncia de atipias celulares e
mitoses frequentes, associada a positividade para marcadores
de células musculares, excluem esse diagnéstico'®. Alguns
autores tém defendido a possibilidade da realizagdo do
diagnostico através da pungio citolégica, caracterizando
as células do tumor através de dados microscépicos e

imunoistoquimicos’. Porém, os mesmos autores reconhe-
cem a preferéncia pelo diagnéstico histolégico através da
biépsia incisional ou excisional.

Lesdes da parede abdominal normalmente formam
massas palpdveis ou visiveis, embaixo da pele, indolores,
fixas e lisas, infiltrando a musculatura adjacente, frequen-
temente causando sua degeneracdo'. Dor ou parestesias
podem aparecer como resultado da compressdo de nervos
ou musculatura adjacente. Eventualmente, sao achados
incidentais durante uma cirurgia ou algum exame de
imagem'’.

Métodos de imagem podem auxiliar o diagndstico
do tumor desmoide, delimitando a extensao da lesdo e
sua relagdo com os 6rgdos adjacentes e outras estruturas
anatdomicas. Essa informacio € particularmente importante
na determinacdo da tdtica cirdrgica.

Definir o tratamento ideal para pacientes com tumor
desmoide é uma tarefa drdua, jd que, por se tratar de uma
patologia rara, existem poucas publica¢es consistentes na
literatura mundial, sendo que, em sua maioria, apresenta
pequeno ndmero de casos, dificultando o estabelecimento de
conclusdes. Os estudos encontrados sdo todos retrospectivos
e, a principio, devem ser vistos de forma cautelosa.

A principal dificuldade no tratamento do tumor
desmoide € devida ao fato de que esses tumores sdo his-
tologicamente benignos, mas possuem uma alta taxa de
recorréncia local'. Os efeitos do tratamento sdo frequen-
temente confundidos pela histéria natural da doenga, onde
alguns tumores aparentemente regridem ou permanecem
estdveis mesmo sem tratamento'’.

Observar tem sido a conduta de escolha para pacientes
assintomadticos com tumores desmoides pequenos que nao
invadem ou comprimem estruturas, ou para pacientes
com sintomas minimos. Alguns autores tém defendido
que o tumor desmoide apresenta um crescimento auto-
limitado e que a simples observagdo da lesdo é suficiente,
contraindicando o tratamento cirtrgico na maioria dos
casos'®. Esses pacientes podem ser seguidos clinicamente
e com exames de imagem (preferencialmente tomografias
computadorizadas) no intuito de se identificar um possivel
crescimento do tumor e uma possivel compressdo ureteral
por tumores intra-abdominais.

A resseccdo local, advogada desde muito tempo para o
tratamento do tumor desmoide, tem sido o tratamento de
escolha para a maioria dos autores. Essa ressec¢do deve ser
ampla, atentando-se para as margens, jd que normalmente
esses tumores apresentam extensao ndo palpéavel para 6r-
gdos adjacentes, prejudicando a estimativa intraoperatéria
da extensdo da doenca'. Apesar de alguns autores terem
relatado que o comprometimento da margem cirdrgica
ndo altera a taxa de recidiva local?>?!, outros tém mostrado
claramente que o estado da margem cirtdrgica ¢ isolada-
mente o fator mais significante na determinagdo da taxa




de recorréncia local em pacientes tratados com cirurgia
(recorréncia local em torno de 54% nos casos de margem
comprometida, contra 27% nos casos de margens livres)".
A taxa de recorréncia local por tumor intra-abdominal
€ maior que a reportada por tumores extra-abdominais
ou da parede abdominal, em torno de 57 a 86%%, o que
reflete um padrio de crescimento difuso e infiltrativo do
tumor desmoide.

A resseccdo de tumores superficiais da parede abdo-
minal costuma ser fcil e segura®'. A cirurgia em tumores
intra-abdominais costuma ser mais agressiva e associada
a aumento da morbidade e mortalidade. Assim, nesses
casos, o tratamento cirdrgico apenas deve ser realizado
quando os exames de imagem revelarem tumor que ndo
acometa 6rgdos ou vasos vitais, em casos de resisténcia ao
tratamento clinico ou em casos nos quais a cirurgia € a
tnica possibilidade de tratamento. Caso contririo, biépsia
incisional e terapia conservadora é preferivel®.

Em geral, anti-inflamatérios ndo-hormonais e mo-
duladores dos receptores de estrogénio (usualmente o
tamoxifeno) sdo considerados primeira linha no tratamen-
to farmacolégico’?. O tumor desmoide ndo necessita
ter receptor de estrogénio positivo para responder ao
tamoxifeno'’. Inibidores de aromatase também parecem
ter efeito importante na doenga, mas futuros estudos se
fazem necessdrios para se atestar tal questdo, ja que, atu-
almente, ndo hd estudos randomizados que comprovem
sua eficdcia. Aproximadamente metade dos tcumores des-
moides apresenta resposta completa ou parcial a terapia
farmacoldgica, porém, € dificil comprovar se isso se deve
verdadeiramente ao tratamento. A terapia farmacoldgica
pode ser usada em conjunto com o tratamento cirdargico,
como um tratamento adjuvante, mas ndo existem indicios
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