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Resumen

Objetivos: La fibromatosis es una proliferacion fibroblastica benigna con comportamiento agresivo
local y tendencia a la infiltracion de estructuras adyacentes, sin capacidad de metastasis. Se clasifica
segun su localizacién en una forma superficial que suele encontrarse en las fascias subcutdneas y
otra profunda, también denominada tumor desmoide (TD), que afecta a 6rganos internos y musculos.
Esta ultima puede presentarse de forma esporadica o asociada a la poliposis adenomatosa familiar y
sindrome de Gardner. Tipicamente afecta a la pared abdominal (50%), mesenterio (41%) y
retroperitoneo (9%). Suele ser asintomético, aunque puede presentar complicaciones agudas que
requieran tratamiento quirurgico urgente.

Caso clinico: Paciente varon de 38 afios aficionado a bicicross sin otros antecedentes de interés
que consulta en urgencias por dolor abdominal de tipo cdlico, asociado a vomitos y estrefiimiento de
24h de evolucion. En la exploracion el abdomen era blando y depresible, doloroso a la palpacion de
forma difusa, sin defensa ni signos de irritaciéon peritoneal. La analitica era normal y la radiografia
de abdomen mostraba dilatacion de asas de intestino delgado. Se realizé TC abdominal para
completar estudio que informo de tumoracion mesentérica. Ante los hallazgos, se decidi6 realizar
una laparoscopia exploradora encontrando una masa en el meso del intestino delgado que lo
englobaba casi en su totalidad desde el angulo de Treitz hasta el ileon proximal. Tras convertir a
laparotomia, se considerd irresecable y se tomaron biopsias, no aprecidndose signos claros de
obstruccién. La anatomia patoldgica informé de tumor desmoide intraabdominal. EI paciente
evoluciond de forma satisfactoria siendo alta al 4 dia postoperatorio, pautando tratamiento con
AINEs. En una colonoscopia de control se hallaron varios polipos que se extirparon, con anatomia
patoldgica de adenomas tubulares. En la actualidad, 30 meses tras la cirugia, se encuentra
asintomatico.

Discusion: La fibromatosis profunda o TD es una tumoracién rara en la poblacion general, con una
incidencia del 0,03-1%, aunque aparece en un 20-25% de los pacientes con sindrome de Gardner. Su
etiologia es desconocida, aunque se han descrito factores de riesgo como el sexo femenino (en
relacién a la exposicion a estrogenos), traumatismo o cirugia abdominal previa, antecedentes
familiares de TD y la mutacién del gen APC. Clinicamente, la mayoria son asintométicos y de
crecimiento lento aunque existen formas rapidamente progresivas y de gran tamafo que pueden
producir complicaciones por compresion u obstruccién de estructuras vecinas causando cuadros de
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suboclusidn intestinal, como fue el caso de nuestro paciente. El diagndstico de la fibromatosis
mesentérica se realiza fundamentalmente por TAC. Es esencial en estos pacientes realizar una
colonoscopia debido a la frecuente asociacion de la fibromatosis mesentérica con el sindrome de
Gardner. En nuestro caso se demostro la existencia de varios adenomas tubulares, pero sin llegar a
constituir una poliposis. Habitualmente no es posible establecer un diagnostico preoperatorio con
exactitud, y esta justificada la realizacion de una laparotomia exploradora, como ocurri6 en nuestro
caso. El mayor problema que plantean estos tumores es su manejo terapéutico. El tratamiento de
eleccion es la cirugia. Debido a la capacidad de infiltracion local, es frecuente la extirpacion
incompleta y las elevadas tasas de recurrencia. El uso de radioterapia, quimioterapia, antiestrogenos
(tamoxifeno) o AINEs o indometacina, ha tenido resultados contradictorios. En nuestro caso se inicio
tratamiento con AINEs consiguiendo mantener estable la enfermedad. Ninguno de estos enfoques es
totalmente eficaz en la mayoria de los pacientes, por lo que debe individualizarse.
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