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Tumor desmoide: analisis clinico y n
revision de literatura

Desmoid tumor: Clinical analysis and
literature review

Presentamos un caso de un paciente femenino de 27 afos de
edad, con antecedentes patoldgicos por rama materna de
cancer de mama, que inicia su padecimiento con presencia
de tumoracion abdominal (fig. 1) la cual aumenta de volu-
men. Se programa para exploracion quirtrgica encontrando
tumoracion abdominal de 15 x 20 cm, que invade planos pro-
fundos, aponeurosis y musculo. Debido a la invasion extensa
de tejido, se decide tomar biopsia incisional y se realiza
referencia para servicio de cirugia oncoldgica que reportan
pared abdominal con involucro de todas sus capas hasta el
peritoneo parietal. Se logra resecar el tumor con margenes
macroscopicos libres de tumor. En estudio de histopatologia
definitivo se confirma tumor desmoide (fig. 2).

La fibromatosis tipo desmoide es un tumor benigno agre-
sivo de origen mesenquimal que tiene una incidencia de 2 a
4 casos por millon de habitantes y representan el 0.03% del
total de neoplasias y el 3% de los tumores de tejidos blandos.
Este tipo de tumores se relacionan con trauma y cirugia pre-
via, radioterapia y niveles aumentados de estrogenos como

en el embarazo. Afectan los tejidos blandos y se dividen en
superficial y profunda, que cuenta con una Unica entidad
conocida como el tumor desmoide. El comportamiento bio-
logico del tumor desmoide es variable y se encuentra en una
etapa intermedia entre el tumor fibroblastico benigno y el
sarcoma fibroso'.

Actualmente, se sabe que podemos dicotomizar a la etio-
logia en dos, la esporadica y la hereditaria. Cerca del 90%
tienen su origen en la forma esporadica y son causados por
una mutacion somatica activadora en el gen que codifica
la B-catenina (CTNNB1) cuya funcién es actuar como inter-
mediario en la red de filamentos de cadherina y actina,
responsables de la adhesion celular y se presentan princi-
palmente en extremidades, pared toracica, cabeza, cuello
y mamaZ. Mientras que cerca del 10% emergen de la forma
hereditaria con asociacion a poliposis familiar adenomatosa
(PAF) y su variante, el sindrome de Gardner. Los tumores
desmoides relacionados con la PAF se originan por la inacti-
vacion del gen APC, que se encuentra en el cromosoma 5, lo
que resulta en una incapacidad para degradar la B-catenina
y favorece la proliferacion de fibroblastos. La presencia de
PAF aumenta en un 8 a 14% el riesgo de padecer el tumor
desmoide’. Los tumores desmoides suelen aparecer entre los
15y 60 afos, siendo mas comunes alrededor de los 30 afios.
Las mujeres son mas propensas a desarrollarlos, especial-
mente tras el embarazo, y su incidencia disminuye después
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CARTA CIENTIFICA

Figura1 Tomografia toracoabdominal en proyeccion axial (A)
y proyeccion sagital (B) que muestran tumoracion a expensas de
las capas de la pared abdominal hasta el peritoneo parietal, sin
invasion local a 6rganos adyacentes.

Figura 2

(A) Corte macroscopico de pieza quirlrgica: se
observa tumoracion solida, bien delimitada, gris claro. (B)
Imagen microscopica de pieza quirurgica: se observan células
fusiformes correspondientes a fibroblastos, células que confor-
man el componente celular del tumor (flecha), y estructuras
fibrilares circundantes que corresponden a fibras de colageno
del componente estromal del tumor (circulo).

de la menopausia. Ademas, se ha observado que, en mujeres
en edad fértil, estos tumores tienden a crecer mas rapi-
damente que en los hombres?. La presentacion clinica es
dinamica, desde una masa asintomatica e indolente hasta
una masa localmente invasiva con sintomas clinicos varia-
bles donde predomina el aumento de volumen y dependeran
de su localizacion.

El ultrasonido se utiliza cominmente como estudio inicial
y es la opcion preferida para el seguimiento y las biop-
sias guiadas en pacientes con tumores en las extremidades
o en la pared abdominal’. La tomografia axial computa-
rizada con contraste permite observar lesiones en tejidos
blandos, ya sea que tengan bordes bien definidos o marge-
nes infiltrativos, como sucede en la pared abdominal o el
mesenterio, respectivamente. Es el examen preferido para
el seguimiento de tumores intraabdominales®. La resonan-
cia magnética es el estudio de eleccion en presentaciones
extraabdominales y en individuos alérgicos al medio de
contraste con yodo'. Se recomienda realizar biopsia con
aguja trucut y realizar inmunohistoquimica, siendo positivo
para B-catenina, vimentina, COX2, tirosincinasa, PDGFRb,
receptores de androgenos y estrogeno beta; y negativos para
desmina, S-100, h-caldesmon, CD34 y CKIT®.

Actualmente, se recomienda comenzar con un periodo de
vigilancia activa, lo que contrasta con la practica anterior
que se centraba en la cirugia®. Se ha determinado que hasta
el 50% de los casos detienen su progresion en un periodo

de 14 a 19 meses, y un 25% experimenta regresion tumoral.
Cuando ocurre progresion, suele ser en los primeros meses,
siendo poco probable después de 3 afos de seguimiento.
Solo entre el 14y el 16% requieren intervencion quirdrgica’.
El seguimiento recomendado de vigilancia activa es con
tomografia axial computarizada o resonancia magnética, de
acuerdo con las caracteristicas del tumor, cada mes durante
los primeros 2 meses, cada 3 meses durante el primer ano,
cada 6 meses hasta el quinto ano y después una vez anual-
mente.

El tratamiento sistémico puede considerarse en pacientes
que presenten progresion durante el periodo de vigilan-
cia activa (exceptuando los de la pared abdominal) o en
aquellos que rechacen este tipo de seguimiento. Se pue-
den emplear antiinflamatorios, bloqueadores estrogénicos,
terapias dirigidas o quimioterapia. La cirugia se ha reser-
vado para un pequeno grupo de pacientes, ya que presenta
una alta tasa de recurrencias (entre el 20 y el 65% a los
5 anos) y a menudo requiere procedimientos extensos que
pueden ser incapacitantes, afectando la funcionalidad del
paciente. Actualmente, se prefiere dejar margenes micros-
copicamente positivos siempre que esté justificado para
preservar la funcionalidad’.
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informacion personal que permita identificar al paciente,
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Gastroyeyunostomia guiada por
ultrasonido endoscopico para
manejo de sindrome de pinzamiento
de la arteria mesentérica superior:
reporte de caso con seguimiento a
18 meses

Endoscopic ultrasound-guided
gastrojejunostomy for managing superior
mesenteric artery syndrome: A case report
with follow-up at 18 months

El sindrome de pinzamiento de la arteria mesentérica supe-
rior (SAMS), también conocido como sindrome de Wilkie,
es una causa benigna infrecuente de obstruccion mecanica
secundaria a la compresién del duodeno en su tercera por-
cion por la disminucion del angulo de emergencia de la
arteria mesentérica superior en relacion con la aorta. Los
valores de angulacién y distancia aorto-mesentérica con-
siderados normales son de 38° a 65° y de 10 a 33mm,
respectivamente Una distancia <8 mm tiene una sensibili-
dad y una especificidad del 100%, mientras que un angulo
< 22° tiene una sensibilidad del 42.8% y una especificidad del
100% para el diagnostico de SAMS. La gastro-yeyuno anasto-
mosis, quirdrgica o endoscopica, es una alternativa eficaz
de tratamiento del SAMS'.

Se presenta el caso de un hombre de 18 afos quien curso
con cuadro de perforacion de colon ascendente con sepsis
abdominal como sintoma debut de enfermedad inflama-
toria intestinal tipo Crohn. Se le realizé6 hemicolectomia
derecha con ileostomia, cursando con neumonia nosocomial
y necesidad de apoyo mecanico ventilatorio por 21 dias.
Posterior a 4semanas de estancia hospitalaria desarro-
lla intolerancia oral con desnutricion severa por criterios
Glim (pérdida de peso de 15kg; IMC: 18 kg/m?) y albimina
baja (1.6g/dl), documentandose en tomografia disminu-
cién del angulo y distancia entre la arteria mesentérica
superior y la aorta (10° y 3.1mm, respectivamente) con
dilatacion retrograda gastroduodenal compatible con SAMS
(fig. 1). Recibi6 tratamiento conservador con sonda naso-

gastrica descompresiva, nutricion parenteral y procinético
intravenoso por 2 semanas sin lograr mejoria en tolerancia
oral. En la discusion clinica interdisciplinaria se considerd
mal candidato para gastroyeyunostomia quirtrgica por mal
estado nutricional, por lo que fue planteada la realiza-
cion de gastro-yeyuno anastomosis guiada por ultrasonido
endoscopico (GYA-USE), la cual se hizo sin complicaciones
colocando prétesis de aposicion luminal (LAMS) de 15mm
de didmetro con dispositivo Hot Axios (Boston Scientific,
Marlborough, Massachusetts, USA). Se ha realizado segui-
miento clinico-radiolégico seriado con evolucion favorable
teniendo adecuada tolerancia oral, ganancia de peso de
8kg (IMC: 21 kg/m?), incremento de albumina (3.8 g/dl) con
mejoria del angulo y distancia aorto-mesentérica (27° y
8 mm, respectivamente). Ha permanecido con la LAMS por
18 meses sin mostrar complicaciones relacionadas con la
misma (fig. 2).

Figura 1 A) Tomografia de abdomen con contraste intrave-
noso en corte sagital que muestra disminucion del angulo y
distancia aorto-mesentérica (10° y 3.1 mm). B) Tomografia de
abdomen con contraste oral en corte coronal que muestra com-
presion a nivel de emergencia aorto-mesentérica con dilatacion
gastroduodenal retrograda (flecha).
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