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RESUMEN
Introducción. El tumor desmoide grado I, es una patología rara, se consideraba la in-
tervención quirúrgica como primera opción, pero su recidiva posquirúrgica tendía a obs-
curecer la evolución satisfactoria ya que este tipo de tumores tienden a comprometer 
planos cada vez más profundos, en algunos casos ha provocado la amputación de 
extremidades sin lograr éxito, generando un grave impacto psicológico en el paciente y 
su pronóstico. Caso clínico. Paciente masculino, a los 18 años de edad, presentó una 
masa en el tercio distal del brazo izquierdo, en Italia le realizan exéresis quirúrgica, la 
misma que reporta positivo para tumor desmoide, presentando varias recidivas años 
después, estudios histopatológicos reportan recidiva de tumor desmoide. Actualmente 
se encuentra en seguimiento con controles tomográficos.  Discusión. El tumor desmoi-
de carece de potencial metastásico, con un comportamiento local muy agresivo, las 
técnicas de imagen permiten realizar su diagnóstico diferencial de otros tumores que 
afectan los tejidos blandos, su diagnóstico definitivo es con biopsia y su estudio histo-
patológico. Nuestro paciente a los 18 años se le diagnostica de un tumor desmoide a 
nivel del brazo izquierdo, presentando por varias ocasiones recidivas posterior a varias 
exéresis de los mismos, cabe recalcar, que este tipo de tumor tiene una elevada tasa de 
recurrencia incluso después de una resección completa del tumor; por lo que la cirugía 
no está indicada como tratamiento de primera elección, indica el manejo expectante 
está indicado con la estrategia O-E (Observar-Esperar), cuando el paciente es referido 
al HECAM se decide mantener controles expectantes. Como lo recomienda las ultimas 
guías de tratmiento.

Palabras clave: Fibromatosis agresiva; fibromatosis musculoaponeurótica profunda; 
fibrosarcoma.

ABSTRACT
Introduction. Grade I desmoid tumor is an uncommon pathology where treatment was 
the surgery as first option, but its post-surgical recurrence tends to obscure satisfactory 
evolution due to these kinds of tumors have to compromise deep layers, and there are 
cases where patients needed amputation of their arms or legs without any success; 
therefore, it causes a huge psychological impact in the patients and their prognosis.
Clinical case. An eighteen-year old male presented with a mass in the distal portion 
of the left arm. In Italy, he had a surgical resection, and the sample was positive for a 
desmoid tumor, presenting several recurrences years later. Histological studies reports 
recurrence of desmoid tumor. Is currently in follow-up with tomographic controls. Dis-
cussion. The desmoid tumor lacks metastatic potential, with a very aggressive local 
behavior, the imaging techniques allow its differential diagnosis of other tumors that 
affect the soft tissues, and its definitive diagnosis is with biopsy and its histopathological 
study. In summary, our eighteen-year old patient’s diagnose was a desmoid tumor on 
his left arm, presenting several recurrences after several exeresis of the same, it should 
be emphasized that this type of tumor has a high rate of recurrence even after a com-
plete tumor resection. Thus, surgery is not indicated as first-line of treatment, so it´s 
recommended expectant treatment based on the O-E strategy (Observe-Wait). When the 
patient was referred to Hospital de Especialidades Carlos Andrade Marin, the doctors 
decided to continue with observational management. As recommended by the latest 
treatment guidelines.
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INTRODUCCIÓN

El tumor desmoide, conocido como fi-
bromatosis agresiva, fibromatosis mus-
culo aponeurótica agresiva o profunda, 
fibrosarcoma de grado 1 de los subtipos 
desmoides, es una enfermedad rara. Se 
caracteriza por proliferación fibroblásti-
ca monoclonal de curso clínico variable 
e impredecible.1,2, 11  En sus orígenes tuvo 
relación con el desarrollo de queloides, 
puesto que el tumor tiende a recidivar 
posterior a su resección.3,4 Etimológica-
mente proviene del griego ‘desmos’ que 
significa tendón, descrito por primera 
vez en 1832 por McFarlane. El término 
desmoide fue introducido por el anato-
mista J. Müller en 1832.  Lo considera-
ban como una neoplasia que producía 
defectos en la cicatrización al actuar so-
bre los fibroblastos, de ahí su nombre de 
fibromatosis agresiva.5,7, 12

La incidencia general es de 2-4 casos por 
cada millón de habitantes/año; la edad 
al momento del diagnóstico está entre 
los 15 y 65 años, promedio 32 años;1,2 

más frecuente en el género femenino.3,4 
Representa el 0,03% de las neoplasias y 
menos del 3% de todos los tumores aso-
ciados a tejidos blandos;1 carece de po-
tencial metastásico, tiene un comporta-
miento local muy agresivo, con elevada 
tasa de recurrencia.  Incluso después de 
resección completa puede producir des-
trucción de estructuras vitales (especial-
mente aquellos asociados a FAP), con 
gran afinidad por sitios o lesiones qui-
rúrgicas.  La cirugía precoz es un factor 
de riesgo en el desarrollo o progresión 
tumoral,5, 7 Puede evolucionar de mane-
ra asintomática o presentar sensación de 
presión o dolor leve a la palpación.  Se 
localiza principalmente en las extremi-
dades, tronco, en algunos casos intraab-
dominal, especialmente asociada a FAP 
(figura 1).1, 2, 13

Se asocia a la mutación del gen b-cateni-
na, especialmente al gen CTNNB1.  Al-
rededor del 85 % es de tipo esporádico. 
El gen CTNNB1 se lo considera como la 
ruta más clara y completa hacia la vía de 
señalización Wnt/b-catenina, que consti-
tuye uno de los mecanismos principales 
dentro de la proliferación y diferencia-
ción celular en el desarrollo embriona-
rio y la homeostasis tisular, por lo que 
la mutación a este nivel indicaría porqué 

el tumor desmoide se activaría, o reacti-
varía (en casos de resección quirúrgica).
Las técnicas de imagen permiten reali-
zar su diagnóstico diferencial de tumores 
de tejidos blandos, como el leiomiosar-
coma, tumor desmoplásico de células 
redondas pequeñas entre otros. La ra-
diografía permite identificar si el tumor 
compromete o no estructuras óseas, la 
RMN evalúa tumores de partes blandas, 
la TAC permite una valoración de sar-
comas retroperitoneales, sin embargo, 
no se han encontrado diferencias signi-
ficativas entre estas dos; su diagnóstico 
definitivo se realiza a través de biopsia y 
análisis histopatológico.1,7, 15

El tratamiento estándar anteriormente 
era la resección quirúrgica, actualmente 
es la última opción en casos con com-
promiso de la mecánica funcional u or-
gánica; es decir solo se realiza cuando el 
tumor muestra márgenes negativos, con-
firmados por microscopía que indican la 
meta quirúrgica estándar.

Debido a su naturaleza infiltrativa y alta 
tasa de recurrencia la cirugía tiende a fa-
llar en su tratamiento y en algunos casos 
oscurecer su pronóstico.2,14 El manejo 
expectante es muy acogido en la actua-
lidad, consiste en la aplicación de la es-
trategia O-E (Observar-Esperar), que se 
basa en la monitorización y control del 
paciente.  En cada control se debe exa-
minar la morfología, tamaño, textura, 
profundidad del tumor con conducta ex-
pectante. Los pacientes que no han sido 
sometidos a cirugía o radioterapia pre-
sentan una tasa de supervivencia a los 5 
años superior al 50%, comparada al 41% 
que han recibido tratamiento.1, 7, 16, 21

La RT es una opción terapéutica prima-
ria en aquellos pacientes que no son ap-
tos para cirugía o no lo desean o con alto 
riesgo de morbilidad donde no es una 
opción.  Se ha reportado un aumento de 
la morbilidad asociada a radiación a lar-
go plazo con dosis por sobre los 56 Gy, 
por lo que debería indicarse la relación 

Figura 1. Algoritmo de resecabilidad.  Fuente: Red Nacional Integral de Cáncer: Guía de 
Práctica Clínica en Oncología. Sarcoma de Tejido Blando. 2016.

Figura 2. Algoritmo de manejo del tumor desmoide para radioterapia. 
Fuente: Tratamiento de tumores benignos de tumores blandos: Guía de referencia 
rápida. CENETEC. 2012
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• Previo al inicio de la terapia, todos los pacientes deberían ser
   evaluados y manejados por un equipo multidisciplinario con
   experticia y experiencia en sarcoma
• H&P incluyendo la evaluación para el síndrome de Garnera/
   Poliposis adenomatosa familiar (PAF)
  (véase las Guías NCCN para tamizaje de cáncer colorrectal)
• Imagenología apropiada del sitio principal con TAC o RM
   como estuviere indicado clínicamente
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costo/beneficio al paciente (figura 2).1,19 
La terapia sistémica es una nueva alter-
nativa terapéutica; necesita mayor can-
tidad de estudios e investigaciones.  Se 
indica en: 1. Desmoides irresecables; 2. 
Múltiples recurrencias loco-regionales 
con control local adecuado; 3. Pacien-
tes sintomáticos en los cuales la terapia 
local es radical o de alta morbilidad; 4. 
Tumores desmoides intra-abdominales o 
mesentéricos asociados a PAF.
Esta terapia tiene el potencial de preve-
nir complicaciones de la terapia local 
que podría producir una adecuada evolu-
ción clínica y por ende su supervivencia.  
Suele ser lenta, con períodos de duración 
de 12 meses; las terapias que presentan 
un período de 4 a 6 meses resultan ser 
ineficaces y oscurecen la resolución clí-
nica o quirúrgica del paciente.9, 20

CASO CLÍNICO

Paciente de 34 años, con antecedentes 
de asma e hipertensión arterial.  A los 18 
años de edad, se realiza control médico 
en Italia, presentando masa en el tercio 
distal del brazo izquierdo.  Ecografía re-
porta masa de 12 x 5 cm localizada junto 
al tendón del bíceps.  Realizan exéresis 
quirúrgica e histopatológico que reporta 
fibromatosis extra-abdominal, positivo 
para tumor desmoide.  A los 21 años pre-
senta recidiva con una masa próxima a 
la localización anterior, realizan exére-
sis de la misma, reporte histopatológico 
indica recidiva fibromatosis desmoide 
musculo esquelética extra-abdominal.

Un año más tarde presenta recidiva a nivel 
clavicular izquierdo.  Realizan resección y 
el informe histopatológico reporta recidi-
va de fibromatosis musculoaponeurótica, 
comprometiendo músculo pectoral.
A los 24 años presenta nueva masa loca-
lizada en el pectoral izquierdo.  Estudio 
histopatológico reporta recidiva: fibro-
matosis musculoaponeurótica infiltrativa 
de músculo estriado que compromete 
bordes profundos.  Estudios de inmuno-
histoquímica reportaron P53 25%, KI67 
<2%.  Posterior a la intervención, reci-
be radioterapia con dosis de 5 040 cGy.  
Cuatro años después, presenta recidiva 
tumoral en el músculo pectoral, por lo 
que realizan resección incluyendo la 2da 

y 3ra costilla y reconstrucción con malla.  
El estudio histopatológico reporta bor-
des libres de lesión tumoral. 
Cinco años más tarde, en gammagrafía 
ósea se observó captación baja en claví-
cula y 1er arco costal. Un año más tarde 
se reportó captación anormal del radio-
trazador en articulación esterno-clavi-
cular, clavícula y hombro izquierdos. 
En TAC de control un año más tarde se 
observa por delante del esternón nódulo 
de tejidos blandos de bordes irregulares 
que miden 21 x 15 mm, biopsia dirigida 
por TAC reporta tumor desmoide grado 
1. El paciente es derivado al servicio de 
Cirugía Torácica del HECAM, refirien-
do dolor torácico tipo opresivo de mo-
derada intensidad, sin irradiación.  Al 
examen físico presenta masa presternal 
de ±4 cm, dura, fija, no dolorosa, por lo 
que se decide seguimiento y control. Ac-

tualmente está controlado.  La TAC más 
reciente no mostró otros cambios en la 
morfología y tamaño del tumor con rela-
ción al reporte anterior (figura 3).

DISCUSIÓN

El tumor desmoide se caracterizada por 
proliferación fibroblástica monoclonal 
de curso clínico variable, que carece de 
potencial metastásico,1,2 más frecuente 
en el género femenino,3,4,17 diagnosticán-
dose en las edades comprendidas entre 
15 y 65 años, promedio de 32 años, pue-
de ser asintomática en algunos casos, o 
presentar sensación de presión, dolor a la 
palpación, localizándose especialmente 
en las extremidades, tronco o intra-abdo-
minal, donde puede producir obstrucción 
e isquemia intestinal, en algunos casos 
disfunción de anastomosis ileoanal.1,2 Se 
asocia a la mutación del gen b-catenina, 
CTNNB1 que considera como la ruta 
más clara y completa hacia la vía de se-
ñalización Wnt/b-catenina, constituyen-
do el mecanismos principal dentro de la 
proliferación y diferenciación celular en 
el desarrollo embrionario y homeostasis 
tisular, por lo que la mutación a este ni-
vel indicaría porqué el tumor desmoide 
se activaría, o reactivaría (en casos de 
resección quirúrgica).5,6

Las técnicas de imagen permiten reali-
zar su diagnóstico diferencial de otros 
tumores que afectan los tejidos blan-
dos.  La radiografía permite identificar 
si el tumor compromete o no estructuras 
óseas, la RM permite evaluar tumores de 
partes blandas, la TAC permite una va-

Figura 3. Tomografía de tórax. A. Corte sagital; B. Corte axial; C. Corte coronal PA; D: Corte coronal AP.
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loración de sarcomas retroperitoneales, 
el diagnóstico definitivo es con biopsia 
y su estudio histopatológico.1,7 Debido a 
su comportamiento local muy agresivo, 
con una elevada tasa de recurrencia.  In-
cluso después de la resección completa 
del tumor puede existir destrucción de 
estructuras vitales, con gran afinidad por 
sitios o lesiones quirúrgicas, que consti-
tuyen un factor de riesgo en el desarrollo 
o progresión tumoral.5, 7

Nuestro paciente difiere en la presenta-
ción del género, ya que se trata de un pa-
ciente de género masculino de 18 años; 
sin embargo, concuerda con la edad de 
presentación en el momento del diag-
nóstico, asintomático hasta presentar 
una masa en la región distal del brazo 
izquierdo de 12 x 5 cm localizada junto 
al tendón del bíceps, como signo inicial 
de la enfermedad, realizándole exéresis 
y estudio patológico que reportó tumor 
desmoide; concordando con el principal 
sitio de localización de este tumor, co-
rrelacionándose con la forma de presen-
tación clínica descrita.  Su diagnóstico 
se hizo con la ayuda de estudios de ima-
gen, biopsia y estudio histopatológico 
del tumor. Sin embargo, no se contó con 
un estudio genético. Las tomografías, 
biopsias con estudio histopatológico que 
reportaron recidiva posterior a la prime-
ra resección quirúrgica se correlacionan 
con la alta tasa de recidivas de este tipo 
de tumor. Cabe recalcar que fue interve-
nido varias veces para exéresis de lesio-
nes tumorales; sin embargo, la cirugía 
está solamente indicada cuando el tumor 
desmoide muestra márgenes negativos, 
confirmados por microscopía, debido a 
su naturaleza infiltrante y alta tasa de re-
currencia.2,18

Fue sometido a radioterapia posterior a la 
exéresis de recidiva de tumor a nivel del 
pectoral izquierdo, dosis de 5 040 cGy.  
Esta es una opción terapéutica primaria 
para pacientes que no son candidatos 
para cirugía, que no la desean o donde 
existe alto riesgo de morbilidad.1  Como 
dato connotante los pacientes que no han 
sido sometidos a cirugía o radioterapia 
presentan una tasa de supervivencia a 
los 5 años >50%, comparada con 41% 
que recibieron tratamiento.1,7 Finalmente 
se decidió realizar controles semestrales 
debido a su pobre pronóstico a largo pla-
zo y alta tasa de recidivas.  Como ya se 

ha expuesto anteriormente, en este tipo 
de tumores se indica el manejo expec-
tante según las Guías de práctica clínica 
en Oncología del 2016, con la estrategia 
O-E (Observar-Esperar), que se basa en 
la monitorización y control del paciente, 
donde en cada control se debe examinar 
la morfología, tamaño, textura y profun-
didad del tumor y manejar conducta ex-
pectante al mismo.1,7,16

CONCLUSIONES
• El tumor desmoide en un tumor raro, 

en donde es indispensable realizar his-
toria clínica y examen físico comple-
to, debido a que se presenta de forma 
asintomática y casi siempre se mani-
fiesta con lesiones primarias, mismas 
que requieren biopsia y estudio histo-
patológico.

• Se deben realizar controles médicos 
constantes de forma estricta con exá-
menes imagenológicos para descartar 
nuevas lesiones, en especial para des-
cartar lesiones que comprometan la 
vida o posibles complicaciones. 

• La cirugía con exéresis tumoral está in-
dicada en pocos casos con ciertos cri-
terios debido a su alta tasa de recidiva 
y mal pronóstico a largo plazo.

• Existen varias líneas de tratamiento; 
sin embargo, estas deben ser discuti-
das por el médico y el paciente por el 
riesgo/beneficio que algunas de ellas 
implican.  Existen nuevas terapias que 
aún no cuentan con estudios de evi-
dencia A1.
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