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Aspectos clinicos y terapéuticos

Dr. ALBERTO R. AGUIAR

Poco de caracteristico presentan del
punto de vista clinico este tipo tan par-
ticular de lesiones, cuya ubicaciéon nosolo-
gica y patologia acaban de ser expuestas.

Corresponde senalar en primer término
que es justamente con la base de los cono-
cimientos de la patologia de estos tumores
que deben extraerse algunas consideracio-
nes, tanto clinicas ‘como terapéuticas, ya
que ha sido justamente el mejor conoci-
miento de dichos aspectos lo que ha per-
mitido un diagnéstico y un tratamiento
mas racional de los fibromas desmoides.

Su frecuencia global es baja y citare-
mos al respecto una sola estadistica, la de
Pack y Ehrlich, quienes en el curso de vein-
tiséis anos y sobre un total de 242 tumores
benignos de la pared abdominal, reunen
17 casos de tumores desmoides, lo que hace
un total del 7% entre el conjunto de tu-
mores parietales benignos.

En nuestro medio no existe ninguna
publicacion sobre el tema, como tampoco
ninguna casuistica conocida. En colabora-
cion con los Dres. Cassinelli y Mendoza
hemos reunido un total de 14 observacio-
nes- debidamente documentadas y contro-
ladas en su evolucién, que se han hecho a
partir del ano 1953 en que el Dr. Cassi-
nelli diagnostica'el primero de estos casos.
Este nimero de observaciones resulta sig-
nificativo, sobre todo si se le compara con
estadisticas de otros centros, donde el nua-
mero de casos no es mucho mayor.

El hecho de que no conozcamos otres
casos no nos inclina a pensar de que no
existan, sino mas bien a que ellos deben
haber sido rotulados o clasificados de otra
manera, apareciendo probablemente inclui-
dos dentro de los fibrosarcomas de baja
malignidad.

El hecho de que su patogenia y signi-
ficacion pronéstica, sean inciertas, con pro-
blemas terapéuticos que aun hoy no apare-
cen totalmente resueltos, unido ello a que
este conjunto de casos recopilados ha podi-

do ser seguido en su evolucién durante un
plazo prudencial, permitiendo un anélisis
de conductas y resultados, son elementos
que nos han decidido a hacer una presen-
taciéon de conjunto dandole un verdadero
estado publico al tema de los fibromas
desmoides.

Edad -y sexo.— Pueden verse a cual-
quier edad, pero por debajo de los 15 anos
son de observacion infrecuente, y predo-
mina la localizacién extraabdominal.

El maximo de frecuencia es entre los
20 y los 35 anos, sobre todo en mujeres,
ya que existe un gran predominio del sexo
femenino (senalado entre el 80 y el 96%
segun las estadisticas) y particularmente
importante para los de localizaciéon abdo-
minal, que son excepcionales en el hombre.

Sintomatologia.— Deciamos al principio
que poco tienen de caracteristico del punto
de vista clinico estos tumores. Quizi lo
mas importante que pueda decirse en aras
de un diagnéstico de fibroma desmoide, es
que debe pensarse en ellos. Y debe pen-
sarse en ellos frente a todo tumor o tumo-
racion de la pared abdominal, particular-
mente en una mujer en edad genital activa,
con embarazos, operaciéon u otro trauma-
tismo anterior sobre dicha pared. Gona-
tas (1961) dice que el diagnéstico debe
plantearse frente a cualquier tumor duro,
no doloroso, dentro o cerca de una masa
grande de musculo esquelético, valiendo
este concepto naturalmente también para
los desmoides extraabdominales.

La masa tumoral puede presentar a ve-
ces dolor, sobre todo en relacion o coinci-
diendo con los periodos menstruales, hecho
senalado por todos los autores y que ob-
servamos en uno de los tres casos clinicos
vistos por nosotros.

El diagnéstico clinico diferencial con
el fibrosarcoma es muy dificil o imposible.
Pueden ayudar, y en favor del desmoide,
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el lento crecimiento y la ausencia de inva-
siéon de las estructuras o6seas subyacentes.

El diagnéstico con las fibromatosis cuta-
neas y subcutaneas (del tipo del queloide,
dermatofibroma, etc.) puede hacerse con
cierta facilidad con la comprobaciéon de la
indemnidad de la piel y/o del tejido celu-
lar subcutaneo (de este ultimo, por lo me-
nos en su mayor parte) en el caso de los
desmoides.

Se senalan en la literatura casos de
confusion con tumores intraabdominales,
en particular con tumoraciones pelvianas,
uterinas (miomatosis, por ejemplo) o tu-
mores de ovario, cosa que ha sucedido
también en nuestra serie. En este sentido,
y aparte de los signos semioldgicos clasi-
camente conocidos de las tumoraciones pa-
rietales del abdomen anterior, cabria agre-
gar la importancia del examen genital con
palpacién bimanual, como lo sehalan Pe-
gullo y Ferrand. En algunos casos la dis-
tincion puede ser dificil clinicamente.

El diagnéstico de certeza sélo se puede
obtener mediante el examen histolégico y
dentro de éste, en especial por la biopsia
quirargica.

Ya han sido expuestas las limitaciones
naturales que tienen en estos casos la pun-
ci6én citologica y aun la puncién con trocar.
- La biopsia quirdrgica, en cambio, puede
reunir todos los elementos que se necesitan
para ese diagnostico, pero es indudable que
corresponde al clinico una buena parte de
responsabilidad en el éxito de la misma.
Es en efecto, en primer término, muy im-
portante advertir al patdlogo sobre los ca-
racteres clinicos, evolutivos y aun topogra-
ficos (dentro de los planos parietales) de
la lesion. Y en segundo lugar, es funda-
mental que esa biopsia sea correctamente
ubicada. El sitio de la toma del fragmento
bidpsico es el borde de la lesién, de tal
modo que se comprenda en el mismo la
zona transicional o de invasiéon del tumor
en el musculo vecino. Es precisamente esa
zona la que contiene los elementos que per-
mitiran hacer un diagnéstico puede decirse
que seguro, de naturaleza y tipo de tumor.

Esta biopsia puede ser extemporanea,
aunque hay que senalar que con este tipo
de material surgen dificultades diagnosti-
cas que ya han sido senaladas, en especial
la diferenciacién con el fibrosarcoma. Claro
que en ultimo término la terapéutica de
ambas lesiones se hara siguiendo directivas
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en general muy similares, con lo que tal
diferenciacion en pleno acto quirargico
puede no ser de tan fundamental impor-
tancia.

TRATAMIENTO

Corresponde analizarlo en dos circuns-
tancias diferentes:

—el tratamiento del tumor inicial, y
—el tratamiento de las recidivas.

Tratamiento del tumor inicial.— El tra-
tamiento fundamental es la cirugia, que
debera realizar la exéresis amplia y com-
pleta de la lesion. Resecar ampliamente y
comprender en esa reseccion la totalidad
del tumor, son las dos directivas basicas
que pueden establecerse para el tratamien-
to y que se fundan en hechos de patologia
cada vez mejor conocidos y que acaban de
ser expuestos.

Estos principios adquieren especial sig-
nificacion para el caso de los tumores a
localizacién abdominal donde el cumpli-
miento de los mismos puede plantear pro-
blemas serios de reapariciéon parietal.

La exéresis, en lo que se refiere a su
extension, debera hacerse sin tener en
cuenta esos problemas y teniendo en cuen-
ta como Unicas directivas las impuestas por
el cumplimiento de los principios anterior-
mente enunciados. Surge acad muchas veces
la conveniencia de que actien dos equipos
quirtargicos: resecando el primero sin las
limitaciones que puedan imponer proble-
mas de cierre, y reparando el segundo.

Por otra parte hay que senalar la gran
importancia que adquiere el primer tra-
tamiento. Si se le realiza bien, resecando
todo lo que sea necesario al caso, se evi-
taran muchas veces mutilaciones mayores
que pueden ser impuestas luego para tratar
una recidiva.

Prior y Sisson sefialan que cuando el
cirujano hace cirugia conservadora debe
pensar si podra tratar luego una eventual
recidiva, de lo contrario debera hacer ci-
rugia radical de entrada.

En las localizaciones abdominales la le-
sién se encuentra en el plano musculoapo-
neuroético, sea de los musculos anchos o
bien del recto anterior del abdomen. EIl
primitivo origen en uno de estos sectores
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no invalida la posibilidad de invasion se-
cundaria, evolutiva, del otro, hecho prime-
ro e importante a tener en cuenta.

La piel, fuera de la resecci6on de la ci-
catriz en aquellos casos desarrollados sobre
una operacién anterior, puede ser en gene-
ral conservada sin problemas. Otro tanto
puede decirse del tejido celular subcutaneo,
que fuera de alguin sector central sobre el
tumor, aparece en general libre y factible
de ser conservado.

En el tejido muscular la exéresis de-
bera comprender ampliamente la lesion.
¢{Cuanto debe resecarse de musculo?

Hunt, Morgan y Ackerman, en su com-
pleto trabajo de 1959, senalan las siguien-
tes directivas generales para esa exéresis:

—En los de localizaciéon abdominal, en
tumores pequenos, no mayores de 3 cm.
de diametro, la exéresis debera pasar a
2 cm. del borde aparente del tumor en el
sentido transversal y a 4 cm. de ese borde
en el sentido vertical. Estos margenes per-
miten una reseccién seguramente completa,
explicandose la mayor extension en el sen-
tido vertical por la mayor dificultad que se
encuentra para delimitar el borde del tu-
mor, en el sentido de las fibras musculares.

—En tumores mayores de 3 cm., siem-
pre segin Hunt y colab., debera practicarse
la exéresis de toda la porcién contractil del
mausculo, junto con las fascias subyacentes.
Para el caso de localizacion en el recto an-
terior del abdomen este precepto puede
cumplirse con la exéresis de toda la me-
tamera o de las metameras si es mas de
una, que estén comprometidas por el tumor.

Cuando existe invasion del peritoneo o
simple adherencia del mismo al proceso,
debera resecarse toda la parte de serosa
que aparezca comprometida.

Cuando existe invasion intraperitoneal,
ésta se hace de una manera muy particu-
lar, envolviendo las estructuras viscerales,
ahogandolas eri medio de la proliferacion
fibrosa, pero sin que exista una verdadera
invasion de las visceras en sentido tumo-
ral, sin infiltrarlas. Esa invasion se haria
siguiendo el tejido celular subperitoneal y
cuando ocurre puede llegar a hacer total-
mente incontrolable a la lesion.

Pack y Ehrlich senhalan que en un 41%
de los casos de desmoides existe una adhe-
rencia a las estructuras 6seas de la region,
en particular a la E.I.A.S. en el caso de
tumores de la pared abdominal inferior.
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Eso obliga al cirujano, cuando existe dicha
adherencia, que por otra parte nunca es
invasion tumoral, a hacer reseccién del pe-
riostio de dicha zona, o aun, como lo sefiala
y enfatiza Ackerman, la reseccion de la
cortical subyacente.

—PFinalmente, para el caso de tumores
desmoides de localizacion extraabdominal,
sefialan Hunt y colab. que el tratamiento
quirargico debera comprender siempre, e
independientemente de su tamafo, la to-
talidad de la parte contractil del musculo,
es decir, la reseccion de todo el musculo
involucrado.

Terminada la exéresis de la lesion, re-
cién debera comenzarse con el planteo de
la reparacion parietal. Puede plantear pro-
blemas graves y complejos. Merecen por
su importancia un capitulo aparte y él sera
tratado a continuacién por el Dr. Varela
Soto.

Tratamiento de las recidivas.— En las
recidivas, de elevado porcentaje y que
plantean problemas terapéuticos en gene-
ral mas graves que el tumor inicial, senala
Ackerman como directiva fundamental, que
la lesion debera ser resecada en forma am-
plia, radical, independientemente de su ta-
mafo y cumpliendo las directivas senaladas
para los tumores de tamano grande (mayor
de 3 cm.).

Radioterapia.— A pesar de que la ma-
yoria de los autores niega una eficaz accion
de la radioterapia en el tratamiento de
estos tumores, ha sido usada en algunos
casos y se sefiala incluso algun caso exitoso
con su uso. En general se recomiendan
dosis altas, discutiéndose si la accion seria
realmente directa sobre el tumor o si, por
el contrario, se haria por intermedio de una
accion hormonal asociada, ya que en dichos
casos exitosos (observados en mujeres y
con tumores abdominales) se produjo des-
aparicion concomitante de la menstruaciéon
por castracion actinica.

La opinién dominante acerca de la ra-
dioterapia es la de que su uso debe reser-
varse para algunos casos especiales, bien
como complemento de la cirugia, o bien
para casos incontrolables por la terapéu-
tica quirtrgica dada su extension, o para
el caso de tumores recidivados, luego de su
exéresis correcta, y haciéndola siempre a
dosis altas.
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Resumen de los trabajos sobre “Fibromas desmoides”

Los autores actualizan las particulari-
dades anatomoclinicas, evolutivas y de tra-
tamiento de los fibromas desmoides abdo-
minales y extraabdominales, considerados
como una forma peculiar de proliferaciones
conjuntivas fibromatosas, de significado no-
solégico aun discutido (fibromatosis cica-
trizales, o neoplasmas conjuntivos de bajo
grado de malignidad).

Se insiste en su naturaleza esencialmen-
te recidivante, que define una malignidad

sin potencial metastasiante, explicable por
una predisposicion fibrogénica territorial,
y que constituye el fundamento anatémico
de las tacticas quirurgicas utilizadas de
acuerdo al volumen y localizaciéon de estas
neoformaciones, primitivas o recidivadas.

Se contribuye con la descripcion anatc-
moclinica y evolutiva de siete observacio-
nes de desmoides de la pared abdominal,
y de siete observaciones de desmoides ex-
traabdominales.
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