Gastroenterol Hepatol. 2011;34(6):406—410

Gastroenterologia y Hepatologia "
=
ELSENIER . :
I)()YMA www.elsevier.es/gastroenterologia
OBSERVACION CLINICA
Tumor desmoide intraabdominal simulando una tumoracién
pancreatica en una paciente con poliposis colénica familiar
Analia Elguezabal Rodriguez*, Miriam Gené Hijos, Aleidis Caro Tarragé y
Salomé Martinez Gonzalez
Servicio de Patologia, Hospital Universitario Joan XXIIl, Tarragona, Espafa
Recibido el 28 de diciembre de 2010; aceptado el 1 de marzo de 2011
Disponible en Internet el 14 de mayo de 2011
PALABRAS CLAVE Resumen
Fibromatosis; Introduccion: La fibromatosis es una proliferacion fibroblastica benigna con crecimiento infil-
Tumor desmoide; trativo local. Se clasifica en una forma superficial y en una forma profunda, también denominada
Poliposis colonica tumor desmoide (TD). Esta ultima puede presentarse en forma esporadica o asociada a la poli-
familiar; posis adenomatosa familiar y sindrome de Gardner. La presentacion pancreatica es excepcional
Tumor de pancreas y solo existen 8 casos descritos en la literatura médica.

Observacion clinica: Mujer de 29 afos con antecedentes de PCF y 2 lesiones pancreaticas. En la
pieza quirdrgica se observaron 2 lesiones mal delimitadas en el pancreas con infiltracion de orga-
nos vecinos. Histolégicamente, correspondian a una proliferacion de estirpe mesenquimatosa
de patron fusocelular sin atipias citologicas, que se diagnosticaron de TD.

Discusion: La etiologia de la fibromatosis es desconocida. En pacientes con PCF la localizacion
mas habitual de los TD es intraabdominal siendo inusual la presentacion pancreatica. Esto
plantea el diagnostico diferencial con otras neoplasias del pancreas.
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Abstract

Introduction: Fibromatosis consists of a benign fibroblastic proliferation with local infiltrative
growth. Two types are recognized: a superficial and a deep form, also known as desmoid tumor.
The latter may occur sporadically or in association with familial adenomatous polyposis and
Gardner’s syndrome. Pancreatic presentation is exceptional and only eight cases have been
described in the literature.

Case report: We report the case of a 29-year-old woman with a history of familial colonic poly-
posis and two pancreatic lesions. In the surgical specimen, two poorly defined pancreatic lesions
were observed with infiltration of neighboring organs. Histologically, the lesions corresponded
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to mesenchymal proliferation with a fusocellular pattern without cytological atypica, which
were diagnosed as desmoid tumors.

Discussion: The etiology of fibromatosis is unknown. In patients with familial colonic polyposis,
the most common localization of desmoid tumor is intra-abdominal. Pancreatic presentation is
unusual, requiring differential diagnosis with other pancreatic neoplasms.

© 2010 Elsevier Espana, S.L. All rights reserved.

Introduccion

La fibromatosis es una proliferacion fibroblastica histologi-
camente benigna pero con un crecimiento infiltrativo que le
otorga un comportamiento agresivo local. Se clasifica segun
su localizacion en una forma superficial que suele encon-
trarse en las fascias subcutaneas y una forma profunda,
también denominada tumor desmoide (TD), que afecta a
organos internos y misculos. Esta Ultima puede presentarse
en forma esporadica o asociada a la poliposis adenomatosa
familiar (PAF) y sindrome de Gardner (SG). La asociacion
entre estos sindromes y los TD es frecuente y ocurre entre
el 10 y el 25% de estos pacientes, encontrandose cifras en
la literatura médica de hasta un 38%. La forma esporadica
es mucho mas rara, afectando a 2,4-4,6 casos por millon de
habitantes al afo'3.

En lo que respecta a los TD esporadicos, la afectacion
intraabdominal es inusual existiendo menos de 100 casos
publicados'3. La afectacién pancreatica es excepcional. En
el afio 2006, Wiess et al' publicaron un articulo que des-
cribe un caso de TD esporadico pancreatico en un paciente
al que se le habia practicado una pancreatoduodenectomia,
y revisa los Unicos 6 casos descritos en la literatura médica
con afectacién de dicho 6rgano hasta entonces’.

En pacientes con PAF la localizacién mas habitual de los
TD es la intraabdominal (80%), afectando mayoritariamente
al mesenterio del intestino delgado y el retroperitoneo*°.
Sin embargo, sélo existe un caso publicado actualmente en
la literatura médica de un paciente con PAF al que se le
diagnostico un TD pancreatico’.

Observacion clinica

Mujer de 29 afos sin seguimiento clinico, con antecedentes
familiares de PAF (madre y hermano fallecidos por neoplasia
de colon a los 35 y 27 afos, respectivamente) y con diagnds-
tico clinico previo de PAF en otro centro al realizarle una
colonoscopia de cribado. Habia sido intervenida quirdrgica-
mente por un TD de pared toracica hacia 10 meses, pero no
presentaba antecedentes personales de cirugia abdominal.
Se present6 con un cuadro de diarreas y pérdida de peso
de 2 meses de evolucion. La tomografia computarizada
(TC) demostrod 2 lesiones sdlidas situadas entre la curvatura
mayor gastrica y la cola pancreatica (fig. 1). La ecoendosco-
pia identificd 2 lesiones hipoecogénicas de aspecto sdlido
en el pancreas. Una de 2 cm de didametro situada en la cola
y otra de 1cm en el cuerpo. Las extensiones obtenidas por
PAAF no obtuvieron material representativo de la lesion.
Durante la cirugia se constaté que la lesion pancredtica se
encontraba mal delimitada, infiltrando el hilio esplénico y
la serosa del colon transverso y curvatura mayor gastrica,

por lo que se practico coloproctectomia profilactica,
gastrectomia, esplenectomia y reseccion de la cola de
pancreas. El estudio macroscopico de la pieza quirlrgica
mostré 2 lesiones en el tejido adiposo peripancreatico
de 1,9 y 1cm cada una, mal delimitadas, de coloracion
blanquecina, solidas, que infiltraban la cola del pancreas, el
hilio esplénico y la serosa gastrica e intestinal (figs. 2 y 3).
Microscopicamente estas lesiones correspondian a una pro-
liferacion de estirpe mesenquimatosa de patron fusocelular,
constituidas por células fibroblasticas sin atipias citoldgicas
(fig. 4), que infiltraban la serosa y muscular propia de
estobmago y colon. En la cola pancreatica, este tejido
fibroso disecaba los acinos con un crecimiento infiltrativo,
englobando asi mismo vasos sanguineos y fibras nerviosas
(fig. 5). Las técnicas de inmunohistoquimica realizadas
demostraron que la lesion era positiva para beta-catenina,
siendo negativa para proteina $100, actina de musculo liso,
desmina, CD34, CD117 y Bcl2, apoyando el diagndstico de
TD. El estudio del colon mostré numerosos polipos adeno-
matosos tubulares y tbulo-vellosos con displasia de bajo
grado, sin signos de transformacion maligna. Actualmente
la paciente se encuentra asintomatica después de un ano de
seguimiento clinico y segln los examenes complementarios
(TC) realizados de forma periodica.

Discusion

La fibromatosis profunda o TD es una proliferacion fibroblas-
tica benigna con comportamiento agresivo local y tendencia
a la infiltracion de estructuras adyacentes, pero sin capaci-
dad de metastasis' 3.

Se describid por primera vez en el afo 1832, por McFar-
lane, pero fue en el ano 1951 cuando Gardner noto la
asociacion de éstos con la poliposis colonica formando parte
del SG'3. Clasicamente se diferenciaba al SG de la PAF por la
presencia de lesiones extraintestinales como los osteomas,
tumores de partes blandas y tumores desmoides (TD), entre
otros, pero en la actualidad se considera que ambos sindro-
mes corresponden a una misma entidad y que comparten un
origen genético (mutacion del gen APC). En estos pacientes
no es inusual el diagndstico de uno o maltiples TD, pudiendo
ocurrir entre un 10 y 25% de los mismos y alcanzando cifras
de hasta un 38%"34689,

Su etiologia es desconocida, aunque se han descrito fac-
tores de riesgo que podrian tener relacion con el origen
de los TD en pacientes con PAF. Destacan el sexo femenino
(en relacion a la exposicion a estrogenos), los antecedentes
familiares de TD y la posicion de la mutacion del gen APC.
Sin embargo, el mas importante es el antecedente de un
traumatismo o cirugia abdominal previa*%8°,
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Tabla 1 Diagnostico diferencial de tumores solidos del pancreas

Tipo de tumor Beta- catenina S100 CD34  CD117 Bcl2  Actina musculo liso Desmina
Tumor desmoide + = = = = +/-2 _
Tumor fibroso solitario - = + = + — _
Tumor de la estroma gastrointestinal  — = et et — — _
Leiomioma/leiomiosarcoma — - - - = + +

Schwannoma - +

a Existen casos publicados con positividad citoplasmatica para actina de misculo liso en los TD'3.

Clinicamente, el comportamiento puede ser muy
variado, existiendo en un extremo del espectro formas
asintomaticas, de pequefno tamafo y crecimiento lento y en
el otro, lesiones rapidamente progresivas y de gran tamano
que pueden producir complicaciones por compresion u
obstruccion de estructuras vecinas que ponen en riesgo la
vida del paciente, como pueden ser la hidronefrosis y la
obstruccion intestinal, entre otras>®. En la actualidad, se
considera la segunda causa de muerte en pacientes con PAF
después de las neoplasias colorrectales?> 0,

La presentacion pancreatica de los TD es un hecho excep-
cional y solo existen 8 casos en la literatura médica. Siete
de ellos no tienen relacion con la PAF y son, por lo tanto,
esporadicos. Sin embargo, sélo existe un caso de TD descrito
en un paciente varon de 17 anos con PAF, que se presentd
como una lesion pancreatica quistica y es, por lo tanto, el
que tiene mas relacion con el nuestro. Histolégicamente,
correspondia a la dilatacion de los conductos pancreaticos,
secundaria a la obstruccion por el TD y no a una verdadera
infiltracion neoplasica’.

El diagnostico de los TD pancreaticos se puede realizar
a través de técnicas de imagen, siendo siempre necesaria
la confirmacion histologica. La TC es util para el estudio de
lesiones intraabdominales, permitiendo determinar la loca-
lizacion y el tamafo de la lesion y evaluar la relacion con
organos y estructuras vasculares adyacentes. La ecoendo-
scopia muestra las caracteristicas sonograficas de los TD
que incluyen lesiones hipoecogénicas con areas ocasiona-
les hiperecogénicas y permite extraer material citologico

TC con contraste. Lesion sélida de 2cm de diame-
tro localizada entre la curvatura mayor gastrica y la cola del
pancreas.

Figura 1

para su evaluacion. La angiografia es util no solo para
determinar el riego sanguineo del tumor, sino también para
identificar la afectacion de estructuras vasculares vecinas
que limiten la reseccion quirdrgica. En muchos casos, sin
embargo, se requiere una laparotomia exploradora para ver

Figuras 2y 3

Examen macroscopico de la pieza quirdrgica
que muestra 2 lesiones mal delimitadas en el tejido adiposo
peripancreatico con infiltracion del pancreas y del estdmago.
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Figura4 Proliferacion mesenquimatosa de patron fusocelular
constituida por células fibroblasticas sin atipia citoldgica. (HE,
X400.).

las caracteristicas del tumor y la infiltracion de organos
vecinos'3.

En el diagnostico diferencial de la fibromatosis pancrea-
tica se incluyen lesiones tanto benignas como malignas
(tabla 1). Dentro de las benignas, destacan las prolifera-
ciones fibroblasticas reactivas o las cicatrices, para lo cual,
ademas de las caracteristicas histologicas con la tincion
de hematoxilina y eosina, se pueden utilizar técnicas de
inmunohistoquimica como la beta-catenina, que cuando es
positiva apoya el diagndstico de fibromatosis™''. La nega-
tividad para CD34, CD117, Bcl2, actina de musculo liso
y desmina descarta el diagnostico de los tumores de la

Figura5 Crecimiento infiltrativo de la lesion disecando acinos
pancreaticos. (HE, X200.).

estroma gastrointestinal (GIST), el tumor fibroso solitario y
los tumores, tanto benignos como malignos, de musculo liso.
Asi mismo, la falta de tincion de las células tumorales para
la proteina S100 excluye el diagnéstico de schwannoma''~"3.

Los adenocarcinomas pancreaticos en pacientes con
PAF son cuatro veces mas frecuentes que en la poblacion
general, por lo que siempre deben tenerse en cuenta
al realizar el diagndstico; sin embargo, el patrén arqui-
tectural y la atipia citolégica permiten diferenciarlo
claramente de los TD sin necesidad de recurrir a técnicas
complementarias'!.

El tratamiento de los TD es controvertido y no existe
un consenso para la aplicacion del mismo. Usualmente, el
tratamiento de primera linea son los antiinflamatorios no
esteroideos como el sulindac o los antiestrogenos, como el
tamoxifeno. Aquellos tumores que progresen a pesar del tra-
tamiento pueden ser candidatos a cirugia. Esta Ultima puede
considerarse como tratamiento de primera linea en TD de
pared o extraabdominales y en algunos casos de TD Uni-
cos. Las tasas de recurrencia son elevadas si no se reseca
en su totalidad y hay que tener en cuenta que la mortali-
dad es elevada cuando son de localizacion intraabdominal,
alcanzando cifras de hasta un 36%. En los casos resistentes
al tratamiento médico no candidatos a cirugia, se reco-
mienda la quimioterapia'=%7°. En el afio 2005, Church et
al>® propusieron un sistema de estadificacion de los TD en
pacientes con PAF, basandose en el tamano tumoral y su
comportamiento, para intentar estandarizar el tratamiento
y seleccionar aquellos casos de gran tamano, rapido cre-
cimiento, sintomaticos o con presencia de complicaciones
tempranas para la realizacion de cirugia como tratamiento
inicial, y reservar las terapias menos agresivas para los casos
de menor severidad. Sin embargo, son necesarios mas estu-
dios para lograr una descripcion y estadificacion uniforme
de estos tumores™®.
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