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RESUMO

Objetivos: Este estudo visa analisar o manejo clinico e as estratégias cirurgicas para tumores
desmoides, focando em um relato de caso especifico de uma paciente de 55 anos. O objetivo ¢
proporcionar uma compreensdo mais profunda das complexidades associadas a fibromatose
desmoide e discutir as op¢des de tratamento eficazes. Métodos: O estudo consiste em um relato de
caso detalhado de uma paciente com tumor desmoide, manejo clinico e as estratégias cirurgicas. A
paciente, uma mulher de 55 anos, apresentou queixas de dor abdominal e desconforto, com
dificuldades em realizar atividades fisicas devido a dor. A investigacdo diagnodstica incluiu
ressonancia magnética (RNM) e tomografia computadorizada (TC) do abdome e pelve.
Resultados: A RNM revelou uma massa na parede abdominal anterior, deslocada para a direita e
estendendo-se ao interior do ventre muscular do reto abdominal adjacente, com gordura no seu
interior. A TC do abdome total identificou uma formagao ovalada no subcutaneo profundo da parede
abdominal na regido epigastrica. O diagnoéstico diferencial incluiu granuloma cicatricial, tumor
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desmoide e cicatriz reacional. A paciente foi liberada pelos especialistas cardioldgico e anestesista €
submetida a herniorrafia incisional. A cirurgia revelou uma tumefagdo na regido da parede
abdominal localizada na linha média, que exacerbava com a manobra de Valsalva, acompanhada de
dor local e desconforto. Foi realizada uma herniorrafia epigastrica com colocagdo de tela de 15x15
cm. A paciente relatou melhora significativa dos sintomas ap6s a cirurgia. Conclusédo: O manejo de
tumores desmoides, especialmente em casos complicados por herniagdo de parede abdominal,
requer uma abordagem multidisciplinar para diagndstico e tratamento. A analise do caso destacou a
importancia da avaliagdo cuidadosa através de exames de imagem e o planejamento cirrgico
adequado para alcangar resultados positivos. A combinagdo de técnicas cirtrgicas adequadas e
suporte pds-operatorio eficaz ¢ importante para a gestdo de complica¢des associadas aos tumores
desmoides e a fibromatose localmente agressiva.

Palavras-chave: Tumor de tecidos moles, fibromatose desmoide, neoplasia benigna, manejo
clinico, estratégias cirurgicas, herniorrafia incisional.

ABSTRACT

Objectives: This study aims to analyze the clinical management and surgical strategies for desmoid
tumors, focusing on a specific case report of a 55-year-old female patient. The aim is to provide a
deeper understanding of the complexities associated with desmoid fibromatosis and discuss
effective treatment options. Methods: The study consists of a detailed case report of a patient with
desmoid tumor, clinical management, and surgical strategies. The patient, a 55-year-old female,
presented with complaints of abdominal pain and discomfort, with difficulty performing physical
activities due to pain. Diagnostic investigation included magnetic resonance imaging (MRI) and
computed tomography (CT) of the abdomen and pelvis. Results: MRI revealed a mass in the
anterior abdominal wall, displaced to the right and extending into the adjacent rectus abdominis
muscle belly, with fat within it. CT of the entire abdomen identified an oval-shaped mass in the
deep subcutaneous layer of the abdominal wall in the epigastric region. Differential diagnosis
included cicatricial granuloma, desmoid tumor, and reactive scar. The patient was discharged by the
cardiology and anesthesia specialists and underwent incisional herniorrhaphy. Surgery revealed a
swelling in the abdominal wall region located in the midline, which was exacerbated by the Valsalva
maneuver, accompanied by local pain and discomfort. An epigastric herniorrhaphy was performed
with placement of a 15x15 cm mesh. The patient reported significant improvement in symptoms
after surgery. Conclusion: The management of desmoid tumors, especially in cases complicated by
abdominal wall herniation, requires a multidisciplinary approach to diagnosis and treatment. The
analysis of the case highlighted the importance of careful evaluation through imaging studies and
adequate surgical planning to achieve positive results. The combination of adequate surgical
techniques and effective postoperative support is important for the management of complications
associated with desmoid tumors and locally aggressive fibromatosis.

Keywords: Soft tissue tumor, desmoid fibromatosis, benign neoplasm, clinical management,
surgical strategies, incisional herniorrhaphy.
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INTRODUCAO

Tumores desmoides sdo neoplasias do tecido conjuntivo, caracterizadas por apresentarem
crescimento exclusivamente loco-regional, recorréncia frequente e minimo potencial
metastatico. Acometem principalmente portadores de polipose adenomatosa familiar dos
colons, sendo sua ocorréncia isolada extremamente rara. S3o mais frequentes nas
mulheres em idade reprodutiva e durante a gravidez.

Apesar de ndo metastatizarem, estes tumores podem causar significativas complicagdes
devido ao seu crescimento infiltrativo. A gestdo de tumores desmoides frequentemente
envolve um desafio clinico complexo, especialmente quando associados a condigdes como
hérnias incisionais.

Caracteristicas Principais

Natureza benigna, mas localmente agressiva: Embora o tumor desmoide nao seja
maligno e ndo metastatize, ¢ conhecido por seu crescimento infiltrativo e localmente
agressivo. Ele tende a invadir e comprimir estruturas adjacentes, o que pode causar
complicagdes significativas.

Origem no tecido conjuntivo fibroso: O tumor desmoide origina-se das células do
tecido conjuntivo fibroso, especificamente das fibroblastos, que sdo as células
responsaveis pela producdo de colageno e outros componentes da matriz extracelular.
Localizacdo comum: Pode ocorrer em varias partes do corpo, mas ¢ frequentemente
encontrado na parede abdominal, particularmente apos cirurgia ou trauma. Também
pode aparecer em outras dreas como bragos, pernas e parede toracica.

Associacdo com sindromes genéticas: Pode estar associado a sindromes genéticas
como a sindrome de Gardner, uma condi¢do hereditdria que predispde a tumores
desmoides, polipos colorretais e outros tipos de neoplasias.

Sintomas: Os sintomas variam dependendo da localizacdo e do tamanho do tumor.
Podem incluir dor, desconforto, e sensacdo de massa ou tumor palpavel. Em casos
avancados, pode haver comprometimento funcional dos 6rgdos adjacentes devido a
invasao do tumor.

Diagnéstico: O diagnostico ¢ feito por meio de exames de imagem, como ressonancia
magnética (RNM) e tomografia computadorizada (TC), que ajudam a visualizar a
extensdo e a localizagdo do tumor. A bidpsia pode ser realizada para confirmar a
natureza benigna da lesdo.
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Tratamento: O tratamento pode incluir cirurgia para remover o tumor,
frequentemente seguida por terapias adjuvantes, como radioterapia ou medicamentos,
especialmente se o tumor for inoperavel ou recidivante. A escolha do tratamento
depende da localizagdo, tamanho e caracteristicas do tumor.

Recorréncia: Tumores desmoides tém uma alta taxa de recorréncia local, mesmo
ap6s tratamento cirurgico. A vigilancia regular € necessaria para detectar e tratar
possiveis recidivas precocemente.

Prognostico: Embora o tumor desmoide seja benigno e ndo metastatize, o
prognostico pode variar dependendo da agressividade do tumor, da eficicia do
tratamento e da capacidade de remover completamente o tumor.

Aspectos histolégicos: Microscopicamente, os tumores desmoides sdo caracterizados
por uma proliferacdo de fibroblastos e colageno, com um padrdo desorganizado e
infiltrativo.

METODO

Este artigo fornece uma visao detalhada sobre o manejo de tumores desmoides, ilustrando
como um caso clinico especifico pode enriquecer a compreensdo e a pratica de tratamento
para essa condicdo complexa. Foram coletados dados extensivos da paciente, incluindo
uma revisdo detalhada de sua histéria clinica, que abrange sintomas iniciais, historico de
cirurgias anteriores e impacto funcional. Os exames diagndsticos foram fundamentais para
o diagnoéstico preciso: a ressonancia magnética (RNM) foi utilizada para identificar a
localizagdo e caracteristicas do tumor na parede abdominal, enquanto a tomografia
computadorizada (TC) permitiu avaliar a extensdo da massa e diferenciar possiveis
diagnosticos alternativos, como granuloma cicatricial ou cicatriz reacional. Além disso, a
revisdo da literatura envolveu uma busca abrangente em bases de dados cientificas, como
PubMed, Scopus e Google Scholar, utilizando palavras-chave relacionadas a tumores
desmoides, manejo clinico e estratégias cirtrgicas. Os critérios de selecdo incluiram estudos
clinicos, revisdes sistematicas e meta-analises que fornecem dados sobre o tratamento e o
progndstico desses tumores, proporcionando uma base solida para a analise e discussao dos
resultados obtidos.

RESULTADOS

Relato de Caso
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Uma paciente, sexo feminino, de 55 anos, previamente higida, apresentou-se com queixas
de dor abdominal e desconforto significativo que a impossibilitava de realizar atividades
fisicas. Ap6s uma série de exames, incluindo RNM e TC, foram observadas alteracdes
compativeis com um tumor desmoide ou outras lesdes similares, como granuloma
cicatricial ou cicatriz reacional. A paciente foi avaliada por cardiologista e anestesista e,
posteriormente, submetida a uma herniorrafia incisional com colocacao de uma tela de
15x15 cm Foi submetida a propedéutica por meio de ultrassonografia de parede abdominal
e tomografia computadorizada de abdome e ressdnancia nuclear magnética e pélvica, com
diagnostico presuntivo de tumor desmoide. (Fig. 1).

Fig. 1 - Tumefacdo na parede abdominal anterior.

Realizada ressec¢do cirtirgica da lesdo, interessando pele, subcutidneo, ldmina anterior da
bainha do reto abdominal e parte anterior do ventre do musculo reto abdominal a direita,
em monobloco. As margens cirargicas foram consideradas livres pelo estudo
histopatologico. A reconstru¢do da parede abdominal anterior contou com a utilizagdo de
tela de polipropileno sobre area de ressec¢do no reto abdominal e avanco de retalhos
cutaneos. O pds-operatorio transcorreu sem intercorréncias. ( Fig. 2)
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Fig. 2 - Campo operatdrio da parede abdominal onde foi retirado o
tumor.

DISCUSSAO
Epidemiologia

Os TD sao neoplasias raramente descritas, representando 0,03% a 0,13% dos tumores de
partes moles e a incidéncia ¢ estimada em 2,4 a 4,3 casos novos por 100.000 habitantes por
ano®?. Na maioria dos casos descritos encontram-se associados a polipose adenomatosa
familiar (PAF), sobretudo na variante clinica denominada sindrome de Gardner, em que,
além da polipose coélica, ocorrem concomitantemente tumores cutdneos (lipomas, cistos
epidermoides), osteomas, malformagdes dentarias e retinopatia hiperpigmentada
congénita®. O aparecimento do TD ndo associado a PAF é um evento extremamente raro.
Podem surgir em ambos os sexos e qualquer faixa etaria, sendo, contudo, mais
frequentemente descritos nas mulheres em idade reprodutiva e, principalmente, durante a
gravidez ou periodo puerperal®.

Origem e Histologia

1. Os tumores desmoides se originam a partir de fibroblastos, que sdo células
responsaveis pela produ¢io de colageno no tecido conjuntivo. ©
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2. Microscopicamente, estes tumores sdo compostos por feixes de colageno e
fibroblastos, que aparecem como células alongadas e uniformes. Eles
geralmente t€ém margens mal definidas, o que reflete sua tendéncia a infiltrar os
tecidos ao redor.

Comportamento Clinico

3. Embora sejam tumores benignos, os desmoides podem crescer de maneira
invasiva e recorrer localmente apos a ressec¢ao cirargica.

4. Eles podem causar dor, disfuncdo e deformidade, dependendo de sua
localizag@o, e podem comprimir 6rgaos ou estruturas vitais.

Localizacio Comum

5. Tumores desmoides podem ocorrer em qualquer parte do corpo, mas sao mais
comuns na parede abdominal, especialmente em mulheres, ¢ nas extremidades e
regido pélvica.

6. Em alguns casos, estdo associados a condi¢des genéticas como a polipose
adenomatosa familiar (PAF).

Etiologia e Fatores de Risco

- A etiologia exata ndo ¢ completamente entendida, mas os tumores desmoides
podem ser associados a mutagdes no gene CTNNBI1, que codifica a B-
catenina, ou no gene APC em pacientes com PAF.

- Trauma fisico ou cirurgia prévia também pode ser um fator desencadeante para o
desenvolvimento de tumores desmoides.

O tumor desmoide tem uma propensao para infiltrar estruturas adjacentes, o que pode levar a
sintomas como dor e desconforto, semelhantes aos observados na paciente. A utilizagdo de
RNM e TC foi crucial para diferenciar o tumor desmoide de outras lesdes possiveis. O
tratamento cirurgico, incluindo a herniorrafia ¢ a colocacdo de uma tela, foi eficaz na
resolucdo dos sintomas e na corre¢ao da hérnia. A paciente continua em acompanhamento
pela equipe até a presente data, com consulta e ultrassonografia de parede abdominal
trimestral, tomografia computadorizada de abdome semestral, e em até um ano apos a
resseccdo da lesdo ndo apresentou sinais clinicos ou radioldgicos de recidiva.
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Diagnéstico

2 Histéoria e Exame Fisico: O diagnostico geralmente comeca com uma massa
palpavel e sintomas relacionados a compressao local.

3 Imagens: A ressonancia magnética (RM) ¢ o exame de escolha para avaliar a
extensao local e a relacdo com estruturas adjacentes. A tomografia computadorizada
(TC) pode ser ttil para tumores em locais dificeis de acessar.

4 Biopsia: O diagndstico definitivo € feito por biopsia, onde a histologia confirmou a
presenca de fibroblastos e colageno caracteristicos.

Tratamento

- O planejamento terapéutico deve abranger uma cirurgia oncologicamente adequada,
com resseccao de todas as camadas da parede abdominal, com margem de 2-3 cm.
A ressecgdo deve ser feita em monobloco, incluindo cicatriz prévia, sem visualizar a
pseudocapsula que envolve a lesdo no pré-operatorio. A radioterapia ou
quimioterapia adjuvantes sdo avaliadas de acordo com grau histologico, local de
acometimento, tamanho da lesdo e avaliagdo das margens cirtrgicas.”

- Cirurgia: A resseccdo cirrgica com margens livres ¢ o tratamento de escolha, mas
a taxa de recorréncia pode ser alta, especialmente se as margens estiverem
comprometidas.

- Terapia Medicamentosa: Em casos onde a cirurgia ndo ¢ viavel, ou em tumores
que recorrem, o tratamento pode incluir anti-inflamatorios nao esteroides (AINEs),
hormonioterapia (como tamoxifeno), ou quimioterapia.

- Radioterapia: Pode ser usada como adjuvante a cirurgia ou em casos de doenga
localmente avancada, onde a ressec¢ao completa ndo € possivel.

- Terapia Alvo: Novas terapias direcionadas, como inibidores de tirosina quinase,
tém mostrado algum beneficio em casos selecionados.

Prognostico

- Embora benigno, o comportamento agressivo do tumor desmoide pode levar a
complicagdes significativas. O prognostico depende da localizacdo do tumor, do
sucesso da cirurgia inicial e da resposta ao tratamento. ©
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CONCLUSAO

O manejo de tumores desmoides demanda uma abordagem multidisciplinar para otimizar
os resultados e minimizar o risco de recorréncia. Devido a natureza localmente agressiva e
infiltrativa desses tumores, a colaboragdo entre cirurgides, oncologistas e radioterapeutas ¢
relevante. Os cirurgides sdo responsaveis pela remocao do tumor e a resseccdo completa €
essencial, mas a alta taxa de recorréncia pode exigir mais do que apenas cirurgia.
Oncologistas podem recomendar tratamentos adjuvantes, como medicamentos hormonais,
para controlar o crescimento tumoral. Radioterapeutas podem ser envolvidos,
especialmente quando a cirurgia ndo ¢ suficiente ou possivel, para tratar areas
remanescentes ou reduzir a probabilidade de recidiva. A escolha do tratamento deve
considerar a localizagdo do tumor, sua taxa de crescimento ¢ os sintomas apresentados. O
acompanhamento regular é importante para detectar precocemente qualquer recidiva. Uma
abordagem integrada e personalizada, combinando cirurgia, medicagdo e radioterapia, ¢
fundamental para o manejo eficaz dos tumores desmoides e para melhorar a qualidade de
vida dos pacientes.
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