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CASO CLIiNICO

Fibromatosis gastrica: un tumor raro en una localizacion
infrecuente. Reporte de un caso

Gastric fibromatosis: a rare tumor in an infrequent location. Case report

Carlos Pacheco-Molina’, Armando A. Baeza-Zapata®*, Oscar R. Garcia-De Ledn', Héctor M. Delgado-

Cortés?, Tania L. Salazar-Islas’ y Eduardo Navarro-Bahena'
'Departamento de Cirugia General; ?Departamento de Gastroenterologia y Endoscopia Digestiva. Hospital Universitario José Eleuterio Gonzdlez,
Monterrey, Nuevo Ledn, México

Resumen

La fibromatosis tipo desmoide es un tumor benigno de suma rareza con caracteristicas localmente agresivas. Se desarrolla
en especial en tejidos blandos por su origen en los musculos y las aponeurosis. El diagndstico se establece por inmunohis-
toquimica con positividad para vimentina, B-catenina y en ocasiones para actina de musculo liso. El espectro clinico de pre-
sentacion es amplio, y segun este y la resecabilidad se ofrece el tratamiento. Presentamos el caso de una paciente con
sintomas de obstruccion al vaciamiento gastrico secundaria a una lesion subepitelial en cuerpo con inmunohistoquimica
concluyente para fibromatosis gastrica.
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Abstract

Desmoid-type fibromatosis is an extremely rare benign tumor with locally aggressive features. It is predominantly developing
in soft tissues due to its origin in muscles and aponeurosis. The diagnosis is established by immunohistochemistry with posi-
tivity for vimentin, B-catenin and sometimes for smooth muscle actin. The clinical spectrum of presentation is wide, based on
this and resectability the treatment is offered. We present the case of a patient with symptoms of gastric outlet obstruction
secondary to a subepithelial lesion in the gastric body with conclusive immunohistochemistry for gastric fibromatosis.
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habitantes?, y representa el 0.03% de todas las
neoplasias®.
La primera descripcion fue realizada por McFarlane
La fibromatosis tipo desmoide es un tumor benigno o, 18322, E| término «desmoide», de origen griego
de origen mesenquimal extremadamente raro'. La in-  (desmos), significa parecido o similar a un tendén y
cidencia estimada es de 2-4 casos por 1,000,000 de fue designado en 1838 por Muller*. Desde entonces
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ha recibido multiples denominaciones que dificultan
su nomenclatura, como fibroma en forma de ligamen-
to abdominal, tumor en forma de banda, fiboroma ab-
dominal, hiperplasia fibrosa, tumor fibroso recurrente
abdominal, fibromatosis agresiva, tumor desmoide® y
fibromatosis profunda®, siendo los tres ultimos los
mas utilizados en la literatura reciente. En 1994, la
Organizacion Mundial de la Salud establecié que es
un tumor fibroblastico diferenciado con caracteristicas
bioldgicas intermedias entre el tumor fibroblastico be-
nigno y el sarcoma fibroso®.

Este tumor se origina de las estructuras musculares
y aponeurdticas®, se localizan con mayor frecuencia
en el tejido blando de las extremidades’ y solo alre-
dedor de un 20% se encuentran dentro de la cavidad
abdominal®.

Tiene un espectro clinico heterogéneo, desde un
curso asintomatico® hasta presentar complicaciones
como obstruccion gastrointestinal o isquemia intesti-
nal', debido a que presenta un comportamiento
localmente agresivo e infiltra los tejidos normales
circundantes, pero sin capacidad de producir
metdastasis®.

Aunque la supervivencia no se ve afectada a largo
plazo, las recurrencias son frecuentes y las secuelas
tras el tratamiento pueden afectar la calidad de vida®.

Caso clinico

Mujer de 53 afios con antecedente de hipertriglice-
ridemia en tratamiento con fibratos. Es referida por
historia de 3 afos de evolucién de pérdida de peso y
saciedad temprana, progresivamente se agrega ple-
nitud posprandial y masa palpable en el epigastrio,
motivo por el que se realiza una tomografia contras-
tada toracoabdominal que reporta una lesion homo-
génea de contorno bien delimitado en la pared del
cuerpo gastrico, de 7.5 x 5.7 x 5.8 cm (Fig. 1). Se
realiza endoscopia superior y se encuentra una lesion
subepitelial umbilicada en la curvatura menor a nivel
de la union del cuerpo con el antro gastrico (Fig. 2);
se complementa con sonografia endoscopica (Fig. 3),
con hallazgo de una lesién sdlida hipoecoica en la
pared gastrica que se origina en la capa muscular
externa, bien circunscrita, con medidas de 4.9 x 4.3 cm.
Se toman biopsias por aspiraciéon con aguja fina, con
reporte de citologia transprocedimiento de tumor fu-
socelular. Se decide el manejo quirdrgico por sospe-
cha de tumor del estroma gastrointestinal (GIST,
gastrointestinal stromal tumor) y por la sintomatologia
en ese momento (Fig. 4). Durante la intervencién se

Figura 1. Tomografia simple toracoabdominal que muestra una tumo-
racion a expensas de la pared del cuerpo gastrico.

Figura 2. Endoscopia superior en la que se observa una lesion
subepitelial umbilicada en la curvatura menor.

Figura 3. Sonografia endoscdpica que muestra una lesion en el
cuerpo gastrico, hipoecoica y de bordes definidos.

encuentra una tumoracién firme en la curvatura me-
nor que se extiende al antro gastrico. Se realizan
gastrectomia distal (Fig. 5) y anastomosis gastroyeyu-
nal en Y de Roux, sin complicaciones durante el
procedimiento.
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Figura 4. Exploracion quirtrgica de la cavidad abdominal exponiendo
la porcion distal del cuerpo gastrico, el antro gastrico y el omento
mayor.
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Figura 5. Reseccion quirdrgica de la porcion distal de estomago con
una tumoracion firme en la union del cuerpo y el antro gastricos.

El andlisis histopatoldgico reporta tumoracion en
cuerpo gastrico, unifocal, con indice mitdsico de 1 en
5 mm2, bordes quirurgicos libres de neoplasia, con
los siguientes resultados de inmunohistoquimica:
CD117, DOG-1 y antigeno de musculo liso negativos,
descartando GIST y leiomioma; B- catenina positiva
en patrén nuclear y citoplasmico consistente para
fibromatosis.

La paciente presenta una evolucién clinica favorable
y permanece en vigilancia por el riesgo de
recurrencia.

Discusion

El tumor desmoide (fiboromatosis) es un sarcoma'
secundario a la hiperplasia anormal de fibroblastos o
miofibroblastos en la profundidad de los tejidos blan-
dos®. La mayoria de los tumores son esporadicos® y
pueden localizarse en cualquier sitio anatémico, con
predominio en hombros, pecho, pared abdominal, ca-
beza, cuello y muslos®. La minoria de los casos tienen
predisposicion genética’; el 15% estan asociados a
poliposis adenomatosa familiar o sindrome de Gard-
ner. En el sindrome de Gardner, el desarrollo de fi-
bromas se considera una lesién precursora de un
tumor desmoide, y cuando estos ocurren se localizan
mas comunmente dentro de la cavidad abdominal®.

La causa de la enfermedad no esta establecida,
pero las agresiones fisicas o quirurgicas, trastornos
enddcrinos, estrégenos, radiacion y anomalias cro-
mosémicas se han considerado como posibles facto-
res etioldgicos'®. La trisomia de los cromosomas 8 y
20 se ha reportado en multiples casos, e incluso la
trisomia 8 se relaciona con mayor riesgo de
recurrencia’.

Los tumores desmoides se presentan tipicamente
entre los 15 y los 60 afios de edad, con un pico de
incidencia a los 30 afios; son mas frecuentes en las
mujeres, principalmente después del embarazo, con
disminucién después de la menopausia, e incluso se
ha visto que tienen un crecimiento mas rapido en
mujeres en edad fértili en comparacién con los
hombress®.

La presentacion clinica es impredecible, desde una
masa asintomatica e indolente hasta una localmente
agresiva con complicaciones relacionadas con obs-
truccion local e infiltracion'.

Los estudios de imagen pueden ser de gran ayuda
para complementar el diagndstico y determinar la ex-
tension de la enfermedad. La tomografia computada
tiene limitantes al observarse la tumoracion isodensa
en comparacion con el musculo estriado, con capta-
cion variable del contraste®. El estudio de eleccion
que permite la mejor caracterizacion de estas lesio-
nes es la resonancia magnética' en secuencia T2W,
en la que se observan bandas isointensas correspon-
dientes a la disposicion del colageno®.

El diagndstico definitivo es por histopatologia, pues
sin el apoyo de la inmunohistoquimica los tumores
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fusocelulares no pueden distinguirse entre si.
Microscépicamente se caracterizan por células fusi-
formes de apariencia uniforme con abundante cola-
geno, con nucleos tipicamente pequefos, vesiculares,
palidos y bien definidos®. Las células tumorales son
positivas para B-catenina y vimentina (en algunas
regiones también se ha documentado este resultado
para actina de musculo liso), y negativas para CKpan,
EMA, proteina S-100, desmina, CD99, Bcl-2, ALK,
CD34, CD68, CD163, CD21, CD23, CD117, DOG1 y
receptores hormonales®. El 75% de los casos estéan
asociados a mutaciones de B-catenina™, por lo que
muestran positividad en la inmunohistoquimica en
gran proporcion de los casos; esta mutacion es la
mas frecuente cuando estan asociados con poliposis
adenomatosa familiar®.

Los diagndsticos diferenciales incluyen el GIST, el
polipo fibroide inflamatorio, el schwannoma, el leio-
mioma, el tumor miofibroblastico inflamatorio, el sar-
coma de células dendriticas foliculares, el histiocitoma
fibroso maligno, el miofibroma y el tumor fibroso
solitario®.

La dificultad para la erradicacién definitiva de un
tumor desmoide, asociado a su presentacion clinica
variable, ha llevado a la exploracién de estrategias
alternativas de tratamiento™.

El tratamiento dependera de las caracteristicas del
tumor, que puede clasificarse en asintomatico rese-
cable, sintomatico resecable, irresecable y recurrente.
Al tratarse de una patologia benigna, en los pacientes
asintomaticos el tratamiento puede ser expectante.
En los pacientes con sintomas y tumor resecable, la
reseccion quirdrgica con margenes negativos es el
tratamiento de eleccion; en caso de margenes positi-
vos, la radioterapia ha sido benéfica.

En los tumores irresecables, en los que la cirugia
implica un deterioro funcional, la radioterapia ha tenido
resultados prometedores. La terapia sistémica esta
indicada cuando la terapia local ha fallado o esta con-
traindicada; se utilizan antiinflamatorios no esteroi-
deos, agentes hormonales (tamoxifeno), inhibidores

de la tirosina cinasa y quimioterapia (doxorubicina,
vinblastina, metrotexato), entre otros®®,
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