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Tumor desmodide intraperitoneal
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Resumo

Os autores, a propdsito de um caso de tumor desmdide intraperitoneal operado no Hospital
Santa Rita/ISCMPA, apresentam os aspectos patoldgicos e terapéuticos desta intrigante neoplasia
classificada como pertencente ao grupo das fibromatoses. Tal neoplasia foi achado intra-operato-
rio de laparotomia por volumosa massa abdominal, que redundou na exérese ampla de um grande
tumor de aspecto homogeneamente macigo e nacarado, apenas laxamente aderido as visceras
circunjacentes. Na formulagdo do diagndstico diferencial os autores sugerem que sua eventual
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ocorréncia deva ser lembrada, marcadamente na vigéncia de situagées clinicas similares.

Unitermos: tumor desmdide; fibromatose

Introdugao -

O tumor desmdéide é uma neoplasia mesenquimal
originaria do tecido fibroso. Dai porque, embora de ocor-
réncia invulgar, por derivarem de fascias e elementos
musculo-aponeuréticos, eles podem, por definigao,
ocorrer em qualquer regiao do corpo [1, 18].

A despeito de comportamento local agressivo e de
grande tendéncia a recidiva, caracteristicamente nao
ostentam a faculdade da metastatizagao.

A primeira descricdo de que se tem noticia sobre
este tumor data de 1932 e é atribuida a Mac Farlene [3].
Desde entéao, vérias publicagdes alhures realizadas,
quase que invariavelmente, consistem em relatos de
casos isolados e, principalmente, aqueles comprome-
tendo a parede abdominal anterior [9, 11, 15, 22].

Embora potencialmente possam se desenvolver
sobre qualquer tecido de sustentacao, a ocorréncia
como tumor dentro da cavidade peritoneal se constitui
em fato extremamente incomum e, por conseguinte, sdo
ainda mais parcos os dados de literatura a respeito.

A mais contemporéanea revisédo publicada sobre tu-
mor desmoide, realizada no Memorial Sloan-Kettering
Cancer Center de New York, atém-se a um estudo re-

trospectivo de 131 pacientes, num periodo de 19 anos.
No entanto, relata apenas dois casos de tumores
viscerais, sem nenhuma referéncia a neoplasias intra-
abdominais [15].

A circunstancia de um caso de tumor desmdide
intraperitoneal, operado no Servico de Cirurgia Geral
Oncolégico do Hospital Santa Rita//ISCMPA, nos deu
oportunidade para o aprofundamento no estudo desta
intrigante neoplasia.

Relato do caso

JM, masculino, branco, 34 anos, natural e procedente
de Porto Alegre/RS. Internou-se no Servigo de Cirurgia
Geral Oncologica do Hospital Santa Rita/ISCMPA, re-
ferindo a presenca de massa na regiao mesogastrica,
indolor mas de crescimento extremamente rapido no
periodo de um ano. Afora moderado desconforto abdo-
minal que se caracterizava como uma sensagao de
“presséo sobre o ventre”, negava qualquer outra sinto-
matologia a despeito das grandes proporgdes do tumor.
Na historia moérbida pregressa nada de significativo foi
apurado.

No exame fisico, o Unico dado positivo foi a cons-
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tatagcdo de uma massa mais ou menos circunscrita a
regido mesogastrica, indolor, de limites imprecisos,
consisténcia firme e de pouca mobilidade, parecendo,
em certo grau, aderida aos érgéos intraperitoneais.

Na averiguagao subsidiaria realizada no ensaio de
um possivel esclarecimento etioldgico, o Unico exame
patente foi uma ecografia (Figura 1), que exibia um tu-
mor medindo, aproximadamente, 20x12x10 centime-
tros, de ecogenicidade homogénea e que rechagava
lateralmente as algas intestinais, sobretudo do delga-
do, e aorta abdominal comprimida e levemente
deslocada para a esquerda.

Sem outros dados complementares positivos, o pa-
ciente foi levado a cirurgia exploradora com a hipétese
diagnéstica de um tumor de mesentério.

I1D: 4753

Figura 1. Aspecto ecografico do tumor.

A abordagem cirlrgica constituiu-se de uma
laparotomia médio-umbilical por planos. Aberta a cavi-
dade peritoneal, foi constatada uma grande massa uni-
forme, de aspecto nacarado, na topografia do ileo ter-
minal, firmemente ligada ao apéndice cecal, parecendo
envolvé-lo no seu tergo distal. Todavia, o achado mais
inusitado consistiu em o tumor encontrar-se praticamen-
te livre na cavidade peritoneal, apenas frouxamente li-
gado as algas intestinais circunjacentes, sobretudo ileo,
ceco e colon ascendente, por aderéncias de tecido laxo,
facilmente destacaveis. Nao se evidenciou, portanto, um
pediculo definido ou mesmo qualquer outra estrutura
vascular nutridora explicitada (Figura 2).

O exame anatomopatologico revelou fibromatose
intra-abdominal nodular, localizada, com aderéncia a
ponta do apéndice cecal.

O pos-operatério transcorreu sem intercorréncias
dignas de nota e o paciente teve alta no quinto dia, per-
manecendo, até o momento, em controle ambulatorial.
Neste follow-up, o paciente ja realizou um estudo con-
trastado dos cdélons, de resultado normal.
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Figura 2. Aspecto macroscopico do tumor.

Comentarios

Os tumores desméides se constituem em prolifera-
¢bes mesenquimais do tecido fibroso, ou seja, fascias,
aponeuroses ou qualquer outro tecido conjuntivo. Nes-
ta categoria classificam-se, ainda, os fibromas,
xantomas, histiocitomas, fibrose nodular subepidérmi-
ca, dermatofibromas e as variantes malignas fibrossar-
coma e sarcoma alveolar de partes moles [16, 19].

Embora sem capacidade de metastatizacéo, com
grande freqliéncia adquirem comportamento local
agressivo e com marcada tendéncia a recidiva. Dai por
que muitos autores o consideram como uma
neoformacao limite ou até mesmoumadisplasia[1, 15].
Ja o American Joint Commitee for Cancer Staging
Results Reporting considera essa neoplasia como um
fibrossarcoma nao metastatizante.

Na parede anterior do abdome sao as cicatrizes ci-
rurgicas ou os musculos retoabdominais, preferencial-
mente das grandes multiparas, as sedes de predilegao
em até 75% dos casos [13, 17]. Nestas circunstancias,
nao raro, os procedimentos de ressecgao envolvem
cirurgias mutilantes e reconstrugdes especiais e criati-
vas [14].

Influéncia hormonal é referida em alguns relatos
como os de Svanvik e cols [22]. Estes autores acompa-
nharam um paciente de 63 anos que havia sido subme-
tido a terapéutica estrogénica durante quatro anos, por
cancer da prostata, e que desenvolveu um tumor
desmoéide na parede abdominal.

Quando intra-abdominais, os tumores desmoides
podem associar-se com a sindrome de Gardner e, por
conseguinte, os portadores de fibromatose mesentérica
devem ser avaliados com um enema opaco (ou outro
estudo dos célons) - como o que realizamos no caso
em aprego - com vistas a surpreender pélipos dos cé-
lons [2, 4, 6, 12, 20].
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Kim e cols. [8], numa série de nove pacientes com
tumores intraperitoneais, verificaram que dois pacien-
tes apresentavam cada um duas neoplasias em locais
distintos, razéo pela qual sugeriram uma possivel ori-
gem multicéntrica para esta patologia.

Aincidéncia da fibromatose mesentérica é extrema-
mente rara, ao redor de dois a quatro casos por
um milh&o de habitantes [6]. Posner e cols. [15], num
estudo retrospectivo de 131 casos desta neoplasia, ob-
servados no periodo compreendido entre 1956 e 1984,
encontraram tumores localizados em extremidade em
67 pacientes (51%), no retroperiténio 19 (15%), na pa-
rede abdominal 16 (12%), na parede toracica 13 (10%)
e na cabega e pescogo 10 (8%). Havia, ainda, apenas
dois casos de tumores intra-abdominais e quatro paci-
entes eram portadores da sindrome de polipose fa-
miliar.

Na cavidade abdominal localizam-se mais amilde
no mesentério do intestino delgado, particularmente no
trato ileal; em freqliéncia decrescente podem situar-se
no ligamento hepatogéstrico, porgdes contiguas aos
célons ascendente e descendente (como no caso em
aprego), mesocélon transverso e ligamento
gastroesplénico [5].

A clinica, como pudemos observar, é muito pobre.
N&o raro séo pacientes totalmente assintomaticos.
Todavia, desconforto gastrointestinal mal definido e
massa abdominal de crescimento usualmente réapido
sao verificados.

Dos meios semiotécnicos subsidiarios a urografia
excretoria pode mostrar compresséo ureteral com hidro-
nefrose ou até eventualmente excluséo renal, sobretu-
do na fibromatose do retroperitonio. A ecografia e a
tomografia axial computadorizada fornecem valiosos
dados das carcteristicas estruturais da massa e sua
localizagdo topogréfica. A arteriografiamesentérica po-
de demonstrar, embora em menor grau, alteragoes na
vasculatura de determinado segmento do tubo digesti-
VO ou mesmo shunts arteriovenosos localizados.

Todavia, o diagnéstico clinico e por imagem é, na
imensa maioria dos pacientes, de tumor de ovario ou
de cisto de mesentério. Nestas condicoes, somos de
opiniéo de que as fibromatoses devem ser considera-
das no diagndstico diferencial.

Do ponto de vista da terapéutica, o procedimento
padronizado como curativo restringe-se a cirurgia que
vai desde a tumorectomia até (e isso nos casos de ex-
tensa infiltragdo de tecidos circunjacentes) a procedi-
mentos mais amplos como enterectomias, colectomias
e exenteragao pélvica [7, 10, 21].

O papel da radioterapia com moderadas doses tem
sido discutido na literatura, embora mais indicada para
os tumores da parede abdominal e de extremidades. A
irradiagao parece ser benéfica em criancas e adultos
jovens que seriam submetidos a cirurgias muti-
lantes [23].

Embora a recorréncia seja freqliente, acontecendo
preferencialmente num intervalo de um a dois anos, a
degeneragao sarcomatosa, com transformagao em fi-
brossarcoma apesar de possivel, é extremamente rara.

Conclusoes

A despeito de sua baixa freqiéncia, tomamos em
consideragao que esta neoplasia deve entrar no diag-
nostico diferencial de massas abdominais de crescimen-
to répido, mormente quando de aspectos ecogréafico e

" tomogréfico homogéneos. Nos portadores, pesquisar

sempre uma possivel associagao a polipose familiar de
Gardner. Na abordagem e condugéo destes pacientes,
acirurgia devera ser prioritariamente radical, enquanto
que o seguimento pos-operatoério necessariamente in-
tensificar-se-a em fungéo da grande potencialidade de
recidivas.

Summary

The authors, in relation to a case of intra-peritoneal
desmoid tumor, present the pathological and therapeutical
aspects of this intriguing neoplasia classified as a fibromatosis
group. The neoplasia was a laparotomy inner surgical finding
of a large abdominal mass. It resulted in the complete
extraction of a homogeneously massive and nacreous tumor,
only adhered to the circumjacent viscera. In the formulation
of the differential diagnostic, the authors suggest that the
fortuitons occurrence of this neoplasia should be taken into
account, mainly in clinical familiar situations.
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