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Desmoid tumor of the abdominal wall: Case report
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Extra-abdominal desmoid tumors are a rare condition caused by fibroblast proliferation and a low
mitotic index. Diagnosis is based on clinical history, physical examination, imaging method, cytopathological
examination, in addition to immunohistochemistry. This is a case report of a large desmoid tumor located in the
abdominal wall of an 18-year-old patient without comorbidities who was admitted to the Hospital Regional do
Cariri with complaints of severe abdominal pain, vaginal bleeding, and difficulty in evacuation. The
immunohistochemical study revealed nuclear expression for - catenin, the findings being compatible with
desmoid tumor. Surgical treatment consisted of tumor resection with a safe margin. This was followed by closing
the abdominal wall defect with a flexible laminated mesh and construction of a neo-umbilicus. There was good
recovery. The patient will be monitored to prevent relapses.

Aggressive fibromatosis/surgery; abdominal wall; abdominal fibromatosis.

M Tumores desmoides extra-abdominais sdo uma condi¢ao rara causada pela proliferagdo de fibroblastos e
baixo indice mitdtico. O diagndstico baseia-se na historia clinica, exame fisico, método de imagem, exame
citopatoldgico e/ou histopatologico, além de imuno-histoquimica. E descrito um caso de tumor desmoide de
grandes proporgdes localizado na parede abdominal em uma paciente de 18 anos, sem comorbidades que deu
entrada no Hospital Regional do Cariri (HRC) com queixas de dores abdominais intensas, sangramento vaginal e
dificuldade de evacuagdo. O estudo imuno-histoquimico revelou expressdo nuclear para B-catenina, portanto, os
achados foram consistentes com fibromatose do tipo desmoide. O tratamento cirtrgico consistiu na ressec¢do do
tumor com margem segura. Seguiu-se o fechamento do defeito da parede abdominal com tela laminada flexivel, e
constru¢do de neoumbigo. Houve boa recuperagdo e a evolugdo do caso serd acompanhada de prevencdo de
recidiva.

Fibromatose agressiva/cirurgia; Parede abdominal; fibromatose abdominal.
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Introducao

A fibromatose do tipo desmoide, tumor desmoide ou fibromatoses musculo-
aponeurdticas, tem caracteristica benigna, crescimento loco-regional agressivos, de
imprevisivel curso de crescimento, com alta recorréncia local mesmo apos tratamento
adequado contudo, sem comportamento metastatico [1; 2].

Os tumores desmoides sdao classificados em trés tipos, conforme sua
localizagao. O primeiro tipo ¢ o abdominal, que acomete a parede abdominal anterior;
o segundo tipo € o intra-abdominal, que acomete o mesentério € a pelve, em situagao
intra ou retroperitoneal; o terceiro tipo ¢ o extra-abdominal, que acomete o torax,
extremidades, cabeca e pescoco [3; 4].

A resseccdo cirargica com margens histologicamente negativas tem sido
indicada como terapia para esta doenca, o principal objetivo da resseccao cirtrgica ¢ a
retirada de uma margem livre de células tumorais [5]. Por isso ¢ indicada uma ampla
resseccao a fim de evitar a recorréncia da doenga.

Este trabalho teve como objetivo relatar um caso de tumor desmoide gigante

de parede abdominal, que teve como tratamento a ressec¢do cirtrgica bem-sucedida.

Relato de Caso

Paciente do sexo feminino, 18 anos, admitida no Hospital Regional do Cariri
(HRC) por quadro de dor abdominal, associada a sangramento vaginal, afirmou
apresentar esse quadro ha 3 anos com piora da dor nas ultimas duas semanas, relatou
distria, dificuldade para evacuar, negou febre e tosse. Foi realizada Tomografia
Computadorizada de abdome, sendo os evidenciada uma volumosa formacao
expansiva localizada em planos miocutaneos da parede abdominal em seus dois tergos
inferiores a esquerda, de limites parcialmente definidos, promovendo efeito de massa
com compressdo das estruturas intracavitdrias, incluindo a aorta abdominal, com
densidade heterogénea, predominantemente cistica, com areas solidas em permeio que
exibiram realce irregular apds administracdo do meio contraste. A referida lesdo tinha
13,9 x 12,8 x 18,2cm (LL x AP x CC). Também foi encontrado uma pequena

quantidade de liquido livre em cavidade pélvica. Realizou-se biopsia, a qual
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apresentou lesdo mesenquimal com proliferacdo de feixes celulares fusiformes com
discreta atipias; baixo indice mitdtico e auséncia de areas de necrose na amostra. A
imuno-histoquimica evidenciou uma lesdo fusocelular caracterizada pela proliferacao
de células fusiformes e uniformes, que formavam feixes longos em meio ao estroma
colagenado, sem presenca de necrose e figuras de mitose. Detectou também, expressao
nuclear para B-catenina, além de positividade local para actina de musculo liso.
Portanto, os achados foram consistentes com fibromatose do tipo desmoide.

O tratamento cirurgico consistiu em abertura da parede abdominal por uma
incisdo em ancora, resseccdo alargada do tumor deixando as margens livres,
confirmada pela avaliacio do médico patologista, liberacdo dos retalhos cutdneo e
abertura da aponeurose na linha média. Sendo ressecado massa tumoral pesando
4224¢g e medindo 26 x 24,3 x 10 cm. Seguiu-se o fechamento do defeito da parede
abdominal com tela Proceed® e a rotagdo de retalho foi realizada pela equipe da
cirurgia plastica (figura 2).

No 13° dia pés-operatorio (DPO) da paciente evoluiu com deiscéncia de
ferida operatoria em confluéncia do T por necrose de espessura total. Negou febre. Ao
exame, a deiscéncia média aproximadamente de 3 a 4 cm com exposicdo de tela e
subcutaneo de aspecto desvitalizado. Regido de T (confluéncia FO mediana
horizontal) sem sinais de infecgdo; FO vertical com bom aspecto € neoumbigo bem-
posicionado. Como conduta, foi programado abordagem de desbridamento e ressutura.
A paciente foi orientada sobre a possibilidade de recorréncia devido as condi¢des da
pele ou a auséncia de seguimento de cuidados pos cirargico. No 14° DPO da resseccao
procedeu-se o desbridamento até tecido viavel, hemostasia, ressutura e curativo
oclusivo pela cirurgia pléastica sem intercorréncias. No decorrer de quatro dias da
reabordagem ao exame fisico, a paciente apresentou melhora clinica, evoluiu afebril,
estdvel com pequena area de deiscéncia da ferida na regido do T, sem apresentar sinais
de infec¢do. A complicacdo operatoria estd apresentada na figura 3.

A paciente recebeu alta, sendo orientada a realizar curativos com alginato e
retorno ambulatorial em 15 dias. Também foi solicitado exame de colonoscopia para
investigagdo de polipos intestinais. Os resultados encontravam-se dentro da
normalidade. Por fim, mesmo apds iniimeras tentativas de contato com a paciente, a
mesma ndo retornou ao ambulatorio para a segunda consulta ambulatorial, para

elaboracdo deste relato de caso foi encaminhado pedido de autorizagdo junto a
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Comissdo de Etica do Instituto de Saude e Gestdo Hospitalar, responsivel pelo
Hospital Regional do Cariri, local em que o procedimento foi realizado, sendo essa

aprovada. Além disso, a paciente assinou termo de consentimento livre e esclarecido,

autorizando sua publica¢ao.

Figura 1. A. Localizacdo da fibromatose tipo desmoide. B. Tomografia
computadorizada do abdome mostrando tumor desmoide localizado na parede
abdominal, sem comprometimento de 6rgdos intra-abdominais. C. face lateral do
abdome. D. paciente em decubito dorsal mostrando a massa compressiva situada

em flanco a esquerda.
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Figura 2. Cirurgia para reconstru¢do de parede abdominal e retirada do

tumor desmoide A. paciente em decubito dorsal, sob anestesia geral, foi
realizada incisdo em ancora. B. liberagdao dos retalhos cutaneos, abertura da
aponeurose na linha média. C. ressec¢do do tumor abdominal em andamento. D.

regido abdominal apos retirada do tumor, 6rgdo preservados e integros.
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Figura 3: A: deiscéncia da FO; B: apds 15 dias da reabordagem cirtrgica C:
imagem apods a reabordagem operatoria devido a deiscéncia de FO; D: massa tumoral

ressecada na primeira abordagem operatoria

Discussao

Nos achados imuno-histoquimicos foram encontradas células de baixo indice
mitotico com proliferacdo de células fusiformes, as quais sdo caracteristicos para
confirmagdo diagndstica de tumor desmoide. Além disso, a expressdo de f-catenina
intranuclear ¢ altamente especifica para fibromatose agressiva e ndo ¢ observada em
outras lesoes de células fusiformes [6]. Tal enunciado corrobora com os achados do

relatorio do estudo imuno-histoquimico desse relato de caso, o qual teve como
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achados uma lesdo mesenquimal com proliferacao de feixes de células fusiformes com
discreta atipia e baixo indice mitotico sem areas de necrose.

Embora muitas op¢des de tratamento estejam disponiveis, a historia natural
desta doenga pode ser imprevisivel, resultando em um processo de tomada de decisdo
complexo e multidisciplinar de tratamento que incluem combinagdes de cirurgia
radical, terapia sistémica e radiacdo, mas pode ser tdo minima quanto observacao
atenta [7; 4; 8]. No caso relatado, a paciente foi submetida a retirada do tecido tumoral
devido ao rapido crescimento e desconforto causado por dor e obstrugdo de alguns
orgdos. No caso da paciente, ela deu entrada no hospital referindo intensa dor
abdominal, dificuldades para evacuar, além de sangramento vaginal, podendo estar
diretamente relacionado a compressao causada pelo crescimento intenso do tumor. A
conduta foi de encaminhamento a cirurgia rapidamente, sem necessidade de uso de
radiacao.

Esses tumores ocorrem com maior frequéncia na parede abdominal ou no
mesentério do intestino delgado, contudo, podem afetar a cintura escapular, a parede
toracica e as extremidades. Sao considerados como uma doenga crénica e requerem
observagao atenta, independentemente da estratégia de tratamento, pois tém potencial
de mortalidade devido ao seu comportamento localmente agressivo e capacidade de
invadir 6rgdos e estruturas criticas adjacentes [5].

Nos defeitos das grandes paredes abdominais secundarias a ressecgoes de
tumores parietais, a técnica com proteses duplas ¢ uma opg¢do valida e eficaz para a
reconstru¢do da parede abdominal [10]. No referido caso, optou-se por utilizar a tela
Proceed®, a tela tem uma superficie desenvolvida exclusivamente para o contato com
visceras, para que se diminuam as taxas de aderéncias. Durante o processo de
cicatrizagdo houve deiscéncia no local de sutura, o qual foi refeito e ressecado a area
de necrose formada na regido do T. A paciente foi orientada a manter os cuidados pos-

operatdrios além da utilizacdo de hidrogel.
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Consideracoes finais

Os tumores desmoide ou fibromatoses musculo-aponeurdticas tem
caracteristica benigna, crescimento loco-regional agressivos, imprevisivel e alta
recorréncia local mesmo apds tratamento adequado, contudo, sem comportamento
metastatico. Esses tumores ocorrem com maior frequéncia na parede abdominal ou no
mesentério do intestino delgado. Exames de imagem auxiliam no diagnostico e podem
indicar a modalidade de tratamento. A ressec¢do cirurgica com margens
histologicamente negativas tem sido indicada como terapia para esta doenga na
maioria dos casos. Nesse relato, a resseccdo cirurgica com margens livres foi o
tratamento de base para esse disturbio. O caso serd acompanhado a fim de diagnosticar

sinais de recidiva.
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