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Tumor desmoide da parede abdominal durante a
gravidez: relato de caso

Desmoid tumor of the abdominal wall during pregnancy: a case report

Denise Gongalves Priollit, Carlos Augusto Real Martinez?, Décio Luiz Silva Mazzini®,
Carlos Alberto Fontes de Souza®, Helenice Piovesan®, Ronaldo Nonose*

RESUMO

Tumores desmoéides sdo neoplasias do tecido conjuntivo, caracterizadas por apresentarem crescimento exclusivamente
loco-regional, recorréncia freqiiente e minimo potencial metastatico. Acometem principalmente portadores de polipose
adenomatosa familial dos c6lons, sendo sua ocorréncia isolada extremamente rara. Sao mais freqiientes nas mulheres em
idade reprodutiva e durante a gravidez. Descreve-se um caso de tumor desmoéide de grandes proporcdes, localizado na
parede abdominal, que surgiu a partir da 17* semana em gestante sem antecedentes de polipose adenomatosa familial. A
neoplasia foi totalmente extirpada utilizando-se prétese de polipropileno para reconstitui¢do da parede abdominal. Atualmente
a doente encontra-se bem, um ano ap6s a cirurgia, em uso de antiinflamatério ndo hormonal para prevengdo de recidivas.
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ABSTRACT

Desmoid tumors are neoplasms of the conjunctive tissue that are characterized by exclusive locoregional growth, frequent
recurrence and minimal metastatic potential. They mainly affect individuals with familial adenomatous polyposis of the
colon, and rarely occur isolated. The single form of this neoplasm most frequently appears in women of reproductive age,
and during pregnancy. A case of a desmoid tumor of large proportions located in the abdominal wall is described. It appeared
at the 17th week of pregnancy in a woman without any history of familial adenomatous polyposis. The neoplasm was totally
extirpated, with the use of a polypropylene prosthesis for reconstitution of the abdominal wall. One year after the surgery,
the patient continues to be well, while using non-steroidal anti-inflammatory drugs for the prevention of relapses.

KEYWORDS: Fibromatosis, aggressive/surgery; Abdominal wall/pathology; Pregnancy
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Introducéo

Os tumores desmoéides (TD), também conhecidos como fibromatoses musculo-aponeurdéticas, sao
neoplasias ndo encapsuladas originarias do tecido conjuntivo, caracterizadas por apresentarem baixo
potencial metastatico e exuberante crescimento loco-regional, além de elevados indices de recidival.

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

Apesar de possuirem etiologia pouco conhe-
cida, estudos genéticos recentes em doentes por-
tadores de PAF que desenvolveram TD demonstra-
ram que mutacdes do gene APC (adenomatous
polyposis coli) poderiam néo sé predispor a forma-
¢éo de pdlipos no célon como também a TDS. A pre-
senca de traumatismo tecidual antecedendo o apa-
recimento do tumor em boa parte dos casos, além
da maior incidéncia dos TD nas mulheres em pe-
riodo de vida reprodutiva ou durante a gestacado, su-
gerem o possivel papel que o trauma tecidual e a
estimulacdo hormonal possam desempenhar no
desenvolvimento e crescimento da neoplasia®.

O objetivo do presente relato é descrever um
caso de TD de grandes propor¢des, localizado na
parede abdominal, que se desenvolveu a partir da
172 semana de gestagdo em enferma sem ante-
cedentes de PAF, tratado, com sucesso, pela
extirpacao cirdrgica e terapia preventiva da reci-
diva com antiinflamatério ndo hormonal.

Relato do Caso

Mulher branca, com 26 anos, secundigesta,
com antecedentes de cesariana ha quatro anos,
notou a partir da 172 semana de sua segunda gra-
videz o aparecimento de tumor localizado na face
anterior do abdémen, no hipocéndrio esquerdo, ini-
cialmente de pequenas dimensfes e que apresen-
tou crescimento importante no dltimo trimestre
de gestacdo. Deu a luz por meio de cesariana em
30 de abril de 2003, indicada por pds-datismo, a
RN eutréfico pesando 3.860 g. Néo foi realizada a
resseccdo cirdrgica do tumor concomitante ao
parto. Apresentou evolucgédo pds-operatéria favora-
vel, recebendo alta hospitalar no 3° dia apés o par-
to. Durante o acompanhamento puerperal houve
crescimento acentuado do tumor passando a pro-
vocar desconforto e dor a compressao local. Nega-
va antecedentes de trauma abdominal no local do
tumor antes ou durante a gestagédo bem como néao
possuia antecedente familiar de PAF. Ao exame
fisico apresentava-se em bom estado geral negando
perda ponderal expressiva. Em 27 de novembro de
2003 o exame fisico do abdome revelava tumor com
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8,0 por 7,0 centimetros de diametro, localizado no
hipocdondrio esquerdo, que se iniciava trés centi-
metros abaixo do rebordo costal, estendendo-se, no
sentido caudal, até a cicatriz umbilical. O tumor
possuia consisténcia firme e mobilidade limita-
da, sendo doloroso a compressao. A pele que
recobria o local encontrava-se preservada, sem
sinais inflamatdrios ou de infiltragdo neoplasica.

A radiografia simples do abdome em posi¢éo
antero-posterior mostrava opacidade na regido cor-
respondente a leséo, sem areas de calcificacdo, nao
permitindo afastar o comprometimento de 6rgaos
da cavidade abdominal. A tomografia computadori-
zada do abdome demonstrava imagem hipodensa,
sélida, arredondada, de contornos regulares, me-
dindo 9,0 x 7,5 cm, localizada na parede abdominal
anterior na topografia do musculo reto abdominal,
com preservacgao da pele e do peritdnio parietal, ndo
havendo sinais de extensao para a cavidade abdo-
minal. O tumor provocava compressao extrinseca,
deslocando o estémago no sentido posterior. Os de-
mais aspectos tomograficos intra-abdominais eram
normais (Figura 1).

Figura 1 - Tomografia computadorizada do abdome mostrando tumor desmdide
localizado na parede abdominal, sem comprometimento de 6rgéos intra-abdominais,
provocando compresséo extrinseca do estdmago e intestino delgado (seta).

N

Devido a possibilidade de tratar-se de
neoplasia maligna e pelo risco potencial de disse-
minacgao, nao foi realizada bidopsia por puncao
percutanea, optando-se pela exciséo cirdrgica em
monobloco, realizada em 4 de novembro de 2003.
A resseccéo foi realizada por meio de incisdo lon-
gitudinal, eliptica, englobando pele, tecido celular
subcuténeo e o folheto anterior da aponeurose do
musculo reto abdominal, que se encontrava es-
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pessado e com aumento da vascularizagdo na re-
gido da neoplasia. O tumor foi totalmente extirpa-
do, respeitando-se margem cirdrgica de dois cen-
timetros (Figura 2).

Figura 2 - Produto de ressec¢do segmentar da parede abdominal anterior revelando
tumor desméide, medindo 10,5 x 10 cm, localizado entre os folhetos aponeuréticos do
musculo reto abdominal. Margens cirlrgicas livres de comprometimento (seta).

O folheto posterior da aponeurose do reto ab-
dominal também apresentava a mesma prolifera-
¢ao vascular, havendo, contudo, nitido plano de
clivagem com o peritdnio parietal, que nao foi
seccionado. A extirpacao resultou em area de apro-
ximadamente 15 cm de extensé&o longitudinal e 10
cm de extensao lateral desprovida de todas as ca-
madas musculares da parede abdominal. Para
reconstituicdo do defeito cirdrgico resultante uti-
lizou-se tela de polipropileno fixada nos folhetos
musculo-aponeuroticos remanescentes do mdsculo
reto abdominal, obliquo externo, obliquo interno e
transverso. Em virtude do extenso descolamento
tecidual necessario para fixacdo da protese optou-
se pela colocacao de dreno tubular de succao conti-
Nnua exteriorizado por contra-abertura.

O exame macroscopico revelou massa
nodular, de coloracao vermelho-esbranquicada, con-
sisténcia firme, desprovida de capsula, com exu-
berante proliferacdo vascular, medindo 10,5 x 10
cm e pesando 550 g. A seccéo longitudinal o tumor
era sélido, pardo-esbranquicado, com areas centrais
de aspecto edematoso e localizado entre os folhetos
anterior e posterior da aponeurose do musculo reto
abdominal. O exame microscépico demonstrou le-
sdo mesengquimatosa composta predominantemen-
te de células fusiformes em arranjo estoriforme
com nucleos pleomdérficos e raras figuras de mitose.
O interior da lesdo, ao contrario da sua zona perifé-

rica, apresentava baixa celularidade. Estas células
encontravam-se imersas em estroma fibroso com
tonalidade basofilica, rico em colageno e que assu-
mia padrao fibrilar e reticular. Nas regiées mais
periféricas a neoplasia mostrava intima relagao
com fibras musculares estriadas comprimidas,
atrofiadas, e de permeio, tecido adiposo maduro (Fi-
gura 3). Diante dos achados pdde-se firmar o diag-
ndstico de fibromatose extra-abdominal desmoide
(tumor desmaide).

Figura 3 - Fotomicroscopia do tumor desméide mostrando células fusiformes imersas
em estroma rico em fibras de colageno (HE 400X).

ApoOs a intervencao cirdrgica a doente apre-
sentou evolucédo satisfatoria, tendo recebido alta
no 4° dia pés-operatério, em 28 de dezembro de
2003. A partir do primeiro retorno ambulatorial,
com o diagnostico estabelecido de tumor desmodide,
passou a receber anti-inflamatério ndo hormonal
(sulindac) na dose de 400 mg/dia para prevencgao
de recidivas e omeprazol 40 mg/dia para protecéo
gastrica. O antiinflamatério foi mantido na dose
inicial por seis meses e a partir de entao reduzido
para 200 mg/dia. No momento de seu ultimo re-
torno, em trés de fevereiro de 2005, encontrava-
se bem, em uso de sulindac, sem sinais clinicos
ou tomogréficos de recidiva da doenca.

Discussao

O TD, também denominado fibromatose
agressiva ou fibromatose musculo-aponeurdtica, é
neoplasia originaria do tecido conjuntivo das
aponeuroses musculo-esqueléticas®. Frequente-
mente confundida com sarcomas de baixo grau de
malignidade, sua denominacao deriva-se do grego
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(desmos) pela distribuicédo tecidual em faixa
(estoriforme) que mimetiza os tecidos encontrados
nos tenddes. Caracteriza-se do ponto de vista
evolutivo por nao possuir potencial metastatico, ter
exuberante capacidade de crescimento local com
acentuada tendéncia a invasdo de tecidos ou 6r-
gaos contiguos, altos indices de recidiva e, curiosa-
mente, pela possibilidade de cura espontanea®’.

S&o tumores raramente descritos, com inci-
déncia estimada de 0,2 a 4,3 por 100.000 habitan-
tes®°. Acometem com maior freqliéncia portadores
de PAF e, em especial, os doentes com sindrome de
Gardner, nos quais se desenvolvem em até 20%
dos casos®. Caldwell”, em 1976, estudando 50.316
espécimes cirdrgicos ressecados, refere que so-
mente pbde observar 17 casos de TD. Entre nés,
Speranzini et al.’® referem que até 1986 haviam
sido publicados 14 casos de TD, tendo acrescenta-
do mais 19 casos em pacientes atendidos no Hos-
pital das Clinicas da FMUSP em periodo de sete anos.
O surgimento da forma esporadica da neoplasia
(ndo associada a PAF) é evento de extrema rarida-
de, com incidéncia anual estimada entre dois a
cinco casos por milh&do de habitantes!!.

De maneira geral os TD acometem prefe-
rencialmente o sexo feminino, contudo, quando
se analisa sua incidéncia nas diferentes faixas
etarias, verifica-se que ela é significantemente
maior durante a fase fértil da mulher, entre a se-
gunda e a terceira décadas. Reitamo et al.3, estu-
dando a velocidade de crescimento do tumor em
relacdo ao sexo e a faixa etaria em 86 doentes,
verificaram que em homens, independente da ida-
de, e nas mulheres, antes da menarca, a veloci-
dade de crescimento do tumor é baixa. Todavia,
nas mulheres em idade reprodutiva a velocidade
de crescimento do tumor dobra, decaindo rapida-
mente apds a menopausa.

A gravidez também aumenta significativa-
mente o0 aparecimento dos TD3%710-15 Speranzini
et al.’® verificaram que das 14 pacientes estuda-
das apenas uma nao possuia antecedente de ges-
tacdo. Na maioria das vezes o TD surge durante ou
apos a segunda gestacao (30 a 59% dos casos), au-
mentando de tamanho principalmente no ultimo
trimestre gestacional, a semelhanca da doente do
presente relato®1°. Com menor freqliéncia pode
surgir no puerpério e, quando isso acontece, geral-
mente € diagnosticado nos trés primeiros anos de
seguimento pés-parto®. Estes achados sugerem que
0s hormoénios sexuais femininos, particularmente
0s estrégenos, possam desempenhar papel impor-
tante no crescimento deste tipo de fibromatose31.

Quanto a localizacao, podem ser divididos em
extra-abdominais, abdominais e intra-abdominais,
apresentando variagdes na sua localizacdo segun-
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do o sexo e a faixa etarial®. Nas mulheres antes da
menarca e nos homens, os TD geralmente sao ex-
tra-abdominais, ao passo que nas mulheres em ida-
de reprodutiva possuem marcante predisposicéo
pela parede abdominal®. Nos tumores de localiza-
¢do abdominal, a parede anterior, e em particular
0 musculo reto abdominal, é a regido mais frequen-
temente atingida®'®!t, Com relacdo ao tamanho
pode ter dimensdes variadas, desde poucos centi-
metros até tumores de grandes proporc¢des que se
estendem para a parede do térax, podendo invadir
Orgados das cavidades abdominal e toracica®4,

No passado, diversas teorias foram propostas
para explicar a etiopatogenia dos TD e entre elas
merecem destaque a teoria traumatica e a
endocrina®1%1’, Na traumatica supde-se que 0
traumatismo muscular provocado pela distensao da
musculatura abdominal decorrente da gravidez,
pelo esfor¢co muscular durante o trabalho de parto
ou ainda pela incisdo cirdrgica levaria a ruptura
de fibras musculares. A reacédo inflamatdria neces-
saria para a reparacéo tecidual se faria de modo
desproporcional ao trauma, originando o tumor?,
O surgimento de TD intra-abdominais em cerca de
20% dos doentes submetidos a resseccdes do colon
para o tratamento cirdrgico da PAF é evidéncia
irrefutavel do papel exercido pelo traumatismo
tecidual como fator desencadeante da neoplasia®.

Na doente do presente relato ndo existiam
antecedentes de traumatismos abdominais
pregressos no local de desenvolvimento do tumor.
Sua ultima gravidez ocorreu quatro anos antes,
por cesariana, sem que houvesse desenvolvimento
de qualquer anormalidade na incisédo cirdrgica.
Quando do surgimento do tumor encontrava-se na
172 semana de gestacéo, periodo este em que nao
havia distensao significativa da parede abdomi-
nal que pudesse provocar ruptura de fibras mus-
culares. A cicatrizacao da ferida operatéria se fez
de modo normal, tendo o TD surgido em regido bem
distante da incisdo cirdrgica. Tais fatos dificul-
tam a hipoétese de que o traumatismo isolado pu-
desse ser imputado como Unico fator causal.

A maior ocorréncia de TD durante a gesta-
¢ao e no periodo poés-parto, em mulheres em idade
reprodutiva, bem como a raridade da neoplasia
antes da menarca e apdés a menopausa fez com
que alguns autores sugerissem que 0 aparecimen-
to do TD poderia estar relacionado a influéncia
tecidual dos hormdénios sexuais femininos®1516. A
contagem de receptores estrogénicos no tecido
neoplasico obtido de mulheres portadoras de TD é
significativamente maior quando comparada ao
tecido normal, verificando-se ainda a maior pre-
senca de receptores estrogénicos quando compa-
rado aos progestagénicos®. O papel dos estrégenos
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no desenvolvimento deste tipo de neoplasia fica
corroborado pelas evidéncias de que mulheres com
TD abdominais geralmente possuem, ao longo da
vida, maior dominancia hormonal estrogénica do
que progestagénica. Tais evidéncias sugerem forte
relagéo entre os niveis de estrégenos e o desen-
volvimento dos TD?3.

Estudos recentes em doentes portadores de
sindrome de Gardner demonstraram a existéncia
de mutacbes genéticas especificas associadas a
maior possibilidade de desenvolvimento dos TD.
Existem evidéncias de que o surgimento da forma
isolada da neoplasia (ndo associado a PAF) tam-
bém possa estar relacionado a alteragbes genéti-
cas semelhantes®. Na PAF mutagdes do cédon 1444
do gene APC localizado no braco longo do
Cromossomo cinco em seu exon 15 formam uma
proteina APC andémala que teria papel importante
no desenvolvimento da doenca®®. Dependendo do
cédon genético onde a mutacao ocorre, a expres-
sdo fenotipica da doenca teria maior ou menor
predisposicao ao desenvolvimento dos TD®. A pre-
senca de deformidades Osseas (exostoses e cistos)
em doentes portadores de TD néo associados a PAF
também reforca esta possibilidade®. Tais observa-
¢Oes sugerem que possa existir alteracdo genéti-
ca prévia nas enfermas que desenvolvem os TD
durante ou apo6s a gestacdo e que fatores como
trauma tecidual ou niveis estrogénicos contribui-
riam, de forma significante, para o desenvolvimen-
to e crescimento do tumor. Infelizmente, por tra-
tar-se de metodologia restrita a poucos centros,
néo foi possivel realizar o estudo genético no caso
descrito no presente relato.

A radiografia simples do abdome é de pouca
valia nos TD da parede abdominal, pelas dificulda-
des em definir precisamente a localizacdo do tumor
e o envolvimento de tecidos ou érgaos proximos. A
ultra-sonografia do abdome possui melhor acuidade
diagnostica, porém quando comparada a tomografia
computadorizada e ressonancia magnética apresen-
ta menor precisdo na avaliacdo do comprometimento
de tecidos e 6rgédos vizinhos*®. Na doente do presen-
te relato a tomografia computadorizada néo sé per-
mitiu a correta localizag&o do tumor como excluiu o
comprometimento de 6rgaos intra-abdominais.

O exame histopatolédgico estabelece o diag-
noéstico definitivo. A bidpsia percutanea deve ser
evitada pela possibilidade, em caso de sarcomas,
de disseminar o tumor no trajeto da puncéo, op-
tando-se, sempre que possivel, pela biopsia cirdr-
gica com remocdo completa da lesdo respeitando
margens de pelo menos dois centimetros®1®. O
exame macroscopico geralmente demonstra tumor
de consisténcia firme, desprovido de capsula, com
abundante neoformacao vascular na superficie

externa. A superficie de corte apresenta caracte-
risticas semelhantes as externas, podendo exis-
tir areas de aspecto gelatinoso principalmente no
centro do tumor. A microscopia mostra que a
neoplasia é constituida de células fusiformes, com
pequenos nucleos em fuso distribuidos longitudi-
nal e transversalmente, com raras figuras de
mitose, imersas em abundante substancia amorfa
rica em colageno”!. Observa-se maior populacao
celular nas zonas periféricas do tumor, enquanto
a regido central é preenchida por maior quantida-
de de colageno. A presenca de fibras musculares
comprimidas e células gigantes é achado comum
nas zonas mais periféricas da neoplasia®!.

O tratamento de escolha para os TD é a
extirpacdo cirdrgica, que deve ser praticada com
amplas margens de seguranca. O emprego de biépsia
de congelacéo das bordas ressecadas para confirmar
a remocao completa da neoplasia pode ser empre-
gada’®. Nos tumores de maiores dimensfes que ne-
cessitem remogéo de grande segmento da parede
abdominal, a semelhanca da doente do presente
relato, as proteses cirdrgicas (tela de marlex,
polipropileno ou PTFE) podem ser utilizadas®*315. Nos
tumores irressecaveis ou naqueles em que a remo-
¢do cirdrgica demonstrar margens comprometidas,
a radioterapia pode ser empregada com objetivo de
diminuir os altos indices de recidiva.

Drogas antiestrogénicas (tamoxifeno) e
antineoplésicas (doxorrubicina, vincristina),
imunossupressores (ciclosporina), corticoides
(prednisona) e antiinflamatdrios ndo hormonais
(indometacina, sulindac) vém sendo utilizados no
tratamento medicamentoso dos TD, com resulta-
dos promissores®!!. Recentemente tivemos a opor-
tunidade de utilizar o sulindac em doente portado-
ra de sindrome de Gardner que desenvolveu exten-
so TD de parede abdominal apés colectomia total,
em que houve remissdo completa do tumor um ano
apos o inicio do tratamento®. Devido aos altos indi-
ces de recidiva apds a resseccdo cirurgica, que
chegam a ocorrer em 45% dos casos, optou-se, na
doente do presente relato, pelo uso do sulindac de
maneira preventiva’1217.2122. Apgs um ano de te-
rapia continua ndo houve evidéncias clinicas ou
tomograficas de recidiva da doencga, confirmando a
validade do uso da droga néo s6 no tratamento do
TD, como também na prevencao das recidivas.

Apesar da raridade da doenca, o obstetra deve
estar atento a possibilidade de ocorréncia do TD
durante o periodo gestacional, recomendando, o
mais rapidamente possivel, a terapia cirdrgica e
medicamentosa adequada, evitando com isso o
comprometimento visceral e a necessidade de ope-
racfes extensas com inevitaveis sequelas estéti-
cas e funcionais.
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