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CASO CLINICO

Presentamos el caso de un varon de 35 afios, mestizo, sin antecedente clinicos
de importancia, que acude a su médico de atencion primaria con leve dolor
abdominal y aumento de numero de deposiciones (5-6 veces por dia). El examen
fisico revelé una masa movil grande de aproximadamente 22 cm de diametro,
duray facilmente palpable en hipocondrio derecho. Por tal motivo acude a centro
de mayor complejidad en donde se realiza una ecografia de abdomen y se
evidencia masa isoecoica que mide 10x12cm aproximadamente, con flujo
Doppler incrementado, no se define planos de clivaje, ni valoracion con el
retroperitoneo. Ademas, se realiza una radiografia de térax que revela una placa
en inspiracién parcial; en este contexto presenta un indice cardiotoracico de 0.56.
Con acentuacion de la trama peribronco-vascular, atelectasia laminar parahiliar
izquierda, con angulos costo-frénicos libres, se evidencia un neumoperitoneo
laminar su diafragméatico derecho.

Se realiza una tomografia computarizada (TC) sin contraste de abdomen que
reveld, imagen ovoidea, localizada en el flanco y fosa iliaca derecha y
mesogastrio, de bordes definidos, heterogénea, predominantemente liquida, con
imagenes internas que impresionan septos, mide 18,4 x 22,8 x 14,5 cm, volumen
aproximado de 3000cc, se encuentra desplazando posteriormente a las asas
intestinales adyacentes. Impresiona ser de origen mesentérico (Figura 1).
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Figural. A Figura 1. B

Figura 1: A-Corte transversal de TC simple de abdomen, imagen ovoidea,
localizada en el flanco y fosa iliaca derecha y mesogastrio, de bordes definidos,
heterogénea, predominantemente liquida, con imagenes internas que
impresionan septos, mide 184 x 228 x 145.7mm, volumen aproximado de
3000cc, se encuentra desplazando posteriormente a las asas intestinales
adyacentes. Impresiona ser de origen mesentérico. B- Vista en corte sagital

Paciente negé cualquier otro sintoma de presentacién. Sus antecedentes
patolégicos personales, clinicos, quirargicos y familiares no fueron de
importancia clinica para el caso. Se mantuvo clinicamente estable a lo largo de
la presentacion. Se sometié a una laparotomia exploratoria electiva que revelo
una masa intraabdominal de aproximadamente 40 x 20 cm de didmetro lobulada
de bordes lisos que infiltra mesenterio y colon derecho, movil, con planos de
clivaje de las estructuras retroperitoneales y muy vascularizado y la presencia de
2 masas pequefas de 1cm de diametro libres en cavidad de aspecto lipomatoso.

Se realiza una reseccién de la masa tumoral y colon derecho, con margenes de
seguridad de 10cm en sentido proximal y distal, para realizar posteriormente una
anastomosis ileo-transversa termino lateral. Al terminar se realiza lavado de
cavidad con aproximadamente 4 litros de cloruro de sodio al 0,9%. La masa intra-
mesentérica estaba encapsulada, de color rojo amarillenta y tenia una superficie
externa lisa y brillante. Los méargenes estaban libres de la lesion (Figura 2).
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Figura2. A

Figura 2. B
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Figura 2: Vista macroscopica de tumor. A- Tumoracion de 40 x 20 cm de
didmetro lobulada de bordes lisos (flecha negra) que infiltra mesenterio y colon
derecho (flecha roja). B- Tumoracion (flecha negra) envolviendo colon derecho
(flecha roja)

Se realiza un extendido citologico donde se observa fondo hematico con
linfocitos, neutroéfilos, células mesoteliales reactivas y ausencia de malignidad.
En el corte histolégico se observo proliferacion de células con forma de huso de
aspecto insipido dispuestas en fasciculos de barrido largo y colocadas en un
estroma finamente colagenoso (Figura 3).

Figura 3: Corte histoldgico de tumor. Tincién H&E. Proliferacién de células con
forma de huso de aspecto insipido dispuestas en fasciculos de barrido largo y
colocadas en un estroma finamente colagenoso (magnificacién: 100x).

Se realiza inmunohistoquimica obteniendo HFF-35: positiva en estructuras
vasculares del estroma. KI67: > a 1/10 Campos de Gran Aumento (CGA). Actina
(musculo liso): positivo en elementos vasculares estromales. S-100 (proteinas):
negativo y vimentina: positiva. Se permite, de acuerdo con los resultados,
descartar el posible origen muscular, favoreciendo el fibroblastico; concluyendo
en el diagnéstico de fibromatosis mesentérica.
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Paciente con un estado posquirdrgico inmediato algico, que evoluciona
favorablemente y es dado de alta al séptimo dia, con sus valores de laboratorio
normalizados.

DISCUSION

La fibromatosis mesentérica (FM) es el resultado de una proliferacion agresiva
de tejido conectivo dérmico y subcutaneo, y del desarrollo tumoral de tejidos
blandos (1). Es un raro tumor desmoide fibroproliferativo intraabdominal del
mesenterio que ocurre con una incidencia de 0,73%. En general, las fibromatosis
de tipo desmoide ocurren en un 2 a 5 / millén / afio. Representan
aproximadamente el 0.03% de todos los tumores y solo el 3% de todos los
tumores de tejidos blandos. entre todos los tumores abdominales. La mayoria de
las fibromatosis son benignas y carecen de potencial metastasico, sin embargo,
la recurrencia local después de la reseccion es comun (2).

Su patogenia no se comprende completamente, siendo multifactorial; se ha
relacionado con un traumatismo abdominal anterior, incluida la cirugia previa
(25%). La proporcion mujer-hombre de 3:1, se puede explicar por la mayor
respuesta del tumor a la estimulacion estrogénica (embarazo, posparto). Aparte
de los casos esporadicos, la fiboromatosis de tipo desmoide puede surgir como
resultado de trastornos genéticos como la poliposis adenomatosa familiar (PAF)
o el sindrome de Gardner (2—-32% de los casos). El paciente estudiado niega
antecedentes quirdrgicos, trauma abdominal anterior, antecedentes familiares
relacionados con el padecimiento (PAF, S. Gardner, etc.), encontrdndose sin
factores de riesgo patoldgicos aparentes (3). Los casos insidiosos de FM son
extremadamente raros y generalmente se asocian con mutaciones genéticas en
la secuencia APC en el cromosoma 5 o con neurofibromatosis (4). En el caso del
paciente se considera una tumoracion dependiente de mesenterio de intestino
grueso que infiltra colon derecho con planos de clivaje de las estructuras
retroperitoneales

La evolucion de estos tumores es impredecible, teniendo casos de infiltracion a
mesenterio 0 intestino provocando isquemia u obstruccién, con una clinica
notable en el paciente (dolor abdominal, nauseas y voémitos, diarrea,
estrefiimiento, pérdida de peso y fiebre); e informes de casos de hallazgos
incidentales de tumores estables sin crecimiento durante mucho tiempo, o con
regresion espontanea del tumor (5-6).

Las mutaciones del gen APC en el brazo largo del cromosoma 5 se han
documentado tanto en PAF como tumores familiares y no PAF. La mayoria (80—
90%) de los casos esporadicos de fibromatosis de tipo desmoide, se produce
una acumulacién de beta-catenina que desencadena la proliferacién fibroblastica
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a través de un mecanismo nuclear; las mutaciones somaticas del gen de la
poliposis adenomatosa (APC), asi como las mutaciones de activacién en
CTNNBL, el gen beta-catenina, pueden producir esta acumulacién, consiguiendo
la formacion de estas tumoraciones (7).

Histologicamente la fibromatosis desmoidea se caracteriza por una muestra de
células fusiformes de distribucion homogénea sin atipia, colageno abundante,
arterias de pared gruesa y venas de pared delgada dilatadas, celularidad leve,
con un patron de crecimiento infiltrativo (5). El diagnostico diferencial incluye
principalmente los tumores del estroma gastrointestinal (TSGI), el leiomioma, el
leiomiosarcoma, el tumor fibroso solitario y el neurofibroma. El TSGI se tifie para
CD34 y CD117, que generalmente no se expresa en la fibromatosis de tipo
desmoide. El leiomioma y el leiomiosarcoma son tumores que expresan
marcadores de células del masculo liso, como desmina, actina del musculo liso
a y h-caldesmon, pero son negativos para la beta-catenina. Aunque la
fibromatosis de tipo desmoide esta tefiida de manera variable con actina del
musculo liso a, a diferencia del leiomiosarcoma, carece de atipia citologica,
hipercelularidad, alta tasa mitética, mitosis atipicas y / o necrosis. Los tumores
fibrosos solitarios pueden surgir en cualquier sitio del cuerpo, incluido el
mesenterio; estos tumores son positivos a la proteina S-100 y no expresan
marcadores miogénicos (8). El diagnostico definitivo fue demostrado mediante
IHQ que permite descartar la estirpe muscular frente el fibroblastico;
concluyendo en el diagnéstico de fibromatosis mesentérica; que por la actividad
mitética encontrada amerita efectuar una vigilancia estrecha en su evolucion.

Las fibromatosis intraabdominales son menos resecables que los
extraabdominales y de la pared abdominal debido a que la cirugia puede resultar
dificil o incluso imposible, particularmente cuando se presentan en el contexto
de una PAF, aunque es una opcion importante para pacientes seleccionados. La
morbilidad después del intento de reseccion, que a menudo requiere la
extirpacion de parte del intestino delgado, es sustancial e incluye isquemia
intestinal, adherencias y obstruccion resultante, y formacién de fistulas (1). Los
tumores que se asocian con PAF a menudo no son resecables porgue se infiltran
de forma difusa en el mesenterio y, a menudo, son multiples. En este caso, como
se describe anteriormente, la tumoracion es dependiente del mesocolon e infiltra
gran parte de colon derecho, por lo que se requiri6 realizar una hemicolectomia
derecha teniendo margenes de seguridad de 10 cm proximales y distales para
proceder a una ileotransverso anastomosis termino lateral. Ademas, se realiz6
una adherenciolisis por presencia de varias en cavidad.

Debido a la tasa de recurrencias y de los posibles riesgos al procedimiento
quirargico de algunos pacientes con compromiso de estructuras vasculares
vitales (celiacos, mesentéricos, entre otros), estructuras nerviosas importantes,
y/o localmente avanzadas que pudieran poner en riesgo la vida de los pacientes;
la Sociedad Americana de Cirujanos de Colon y Recto y un grupo de trabajo
conjunto de la Sociedad Americana de Oncologia Clinica / Sociedad de Cirugia
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Oncolégica, considera promover el tratamiento conservador en lugar de la
reseccion inicial en pacientes con sindrome de Gardner y tumores desmoides
intraabdominales en algunos casos (9).

La resolucién quirdrgica sigue siendo el abordaje de eleccibn en tumores
potencialmente resecables. En otros casos, que la cirugia no se recomienda, se
sugiere esquemas de radioterapia, quimioterapia (metotrexato-vinblastina o
regimenes basados en antraciclina) y terapia hormonal sistémica (tamoxifeno),
gue permite una respuesta objetiva en 20 a 75% de los casos. Sin embargo, el
mejor régimen de terapia queda por definir y tiene que analizarse de manera
individual al contexto del paciente (10).
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