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RESUMO: O tumor desméide (TD) é uma neoplasia benigna, que se origina de estruturas fasciais ou musculo-aponeur ¢ticas,
constituida por proliferacgdo fibroblastica. Ocorreem 4 a 13% dos pacientes com polipose adenomatosa familiar (FAP). Apesar de
histologicamentebenignos, os TD tém comportamento maligno, sendo localmenteinvasivosecom elevadarecor réncia aposr esseccao.
Osautoresrelatam um caso detumor desmdidetratado cirurgicamenteno Hospital Governador | srael Pinheiro—1PSEM G efazem

revisio daliteratura sobre o tratamento.

Descritores: Tumores desmadides, tamoxifeno, polipose adenomatosa familiar

INTRODUCAO

O tumor desmoide (TD) é uma neoplasia
benigna, que se origina de estruturas fasciais ou
muscul o-aponeurdticas, constituida por proliferacéo
fibroblastica. E um tumor raro que representa 0,03%
de todas as neoplasias. E diagnosticado, em sua
maioria, entre os pacientes de 20 a 40 anos de vida,
com variagio de 5 meses aos 80 anos deidade. E mais
prevalente em mulheres naidade reprodutiva. Ocorre
em 4 a 13% dos pacientes com polipose adenomatosa
familiar (FAP), sendo a segunda causa de morte nos
pacientes com esta sindrome, perdendo apenas para o
cancer de colon. Os pacientes portadores de FAP tém
16% de risco cumulativo de desenvolver TD nos 10
anos apos a realizacao da colectomia. Nos portadores
de FAP, 50% dos TD s&o intra-abdominais, 40%

localizam-se na parede abdominal e o restante nas
extremidades. Apesar de histologicamente benignos,
0s TD tém comportamento maligno, sendo localmente
invasivos e com elevada recorréncia apos ressecgao.
O objetivo deste trabalho é relatar um caso de tumor
desmaide tratado cirurgicamente no Hospital Gover-
nador Israel Pinheiro — IPSEMG

RELATO DO CASO

GHPO, 56 anos, sexo feminino, vilva, natural
eresidente em Curvelo— MG, com histériafamiliar de
polipose adenomatosa familiar, foi submetida a
colectomiatotal, com ileo-reto-anastomose, estando em
controle ambulatorial paraospéliposretais. Apdsdois
anosdacirurgia, desenvol veu quadro de dor edistenséo
abdominal difusa(Figura-1). A tomografiacomputado-

Trabalho realizado no Hospital Governador Israel Pinheiro — IPSEMG — Belo Horizonte, Minas Gerais.

Recebido em 09/05/2005
Aceito para publicacdo em 12/07/2005

61



Rev bras Coloproct Tumor Desmdide Tratado Com Tamoxifeno: Relato de Caso Vol. 26
Janeiro/Mar o, 2006 Bruno Juste Werneck Cértes e Cols. N° 1

rizada abdominal demonstrou lesdo compativel com
tumor desméide (Figura-2).

Submetida a laparotomia devido a semi-
obstrucéo intestinal foi evidenciada grande lesdo
sblida, envolvendo mesentério, intestino delgado e
pancreas (Figura-3 e 4). O tumor foi ressecado parcial-
mente com evidéncias de lesdo residual no pancreas
(Figura-5). No pds-operatorio evoluiu com ileo de
resolucdo espontanea, recebendo alta hospitalar no 72
DPO. Tratada no pos-operatdrio com tamoxifeno,
verificou-se desaparecimento da leséo residual
observada durante acompanhamento tomografico
semestral. Encontra-se em avaliagdo ambulatorial ha
doisanos, sem evidénciade progressdo dadoencacomo
evidenciado em tomografia computadorizada de

Figura3

Figural Figura4

Figura 2 Figuras
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controle e em uso de tamoxifeno. Tem habito intestinal
regular, emboraevacue cercade 5 vezespor dia, devido
as ressecgOes intestinais ja realizadas. Nao apresenta
déficit nutricional, trabalhacomo professoraetem boa
qualidade de vida.

DISCUSSAO

A etiologia dos TD néo foi ainda totalmente
esclarecida. Todavia, existem fatoresreconhecidamente
relacionados ao seu desenvolvimento: genéticos,
traumaticos e hormonais. Os pacientes com TD, em
sua maioria, sdo portadores de delecdo dos alelos do
gene APC (5021-22) e mutagBes proximas ao codon
1444 deste gene. O trauma cirdrgico tem relagédo
estabelecida com o aparecimento dos TD (68 a 83%
de chance); no entanto, a extens&do ou o tipo de
procedimento ndo interferem no risco destaincidéncia.
Receptores estrogénicos parecem estar envolvidos na
ocorrénciadostumores desméides: pacientesgravidas
ou em uso de anticoncepcionais orais apresentam
crescimento dos TD, verificando-se suaregressdo apds
amenopausa.

O tratamento dos TD é orientado pela sua
localizac8o, extensao a 6rgaos vitais ou se hapresenca
de recidiva.

A introdugdo dos antiestrogénicos no
tratamento monoterdpico ou combinado dos tumores
desméides é baseado na resposta destes as variaces
hormonais. O tamoxifeno e o toremifene sdo asdrogas
de escolha nestes casos, pois 33 a 75% dos tumores
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desmai des apresentam receptores estrogénicos. A acdo
das drogas anti-estrogénicas € mediada através da
inibicdo do TGF-beta nos fibroblastos. Entretanto, o
efeito dos anti-estrogénicos ndo pode ser explicado
apenas por suas agdes nos receptores estrogénicos.
Receptores especificos para drogas anti-estrogénicas
foram encontrados em 79% dos TD. ApGs o inicio da
terapéutica, um efeito progressivo é verificado nas
primeiras 2 semanas a 6 meses, com resposta positiva
de 50% dos pacientes ao tratamento. As melhores
evolugBes foram encontradas com a associacdo das
drogas anti-estrogénicas aos anti-inflamatdrios nédo
esterGides (Sulindac). Church® sugere tratamento do
tumor desmaideintra-abdominal naFA P com Sulindac,
150 mg duasvezes ao dia. Se o tumor continuaacrescer
naobservacdo clinicaetomogréfica deve-se adicionar
o tamoxifeno, 80 mg/dia. Se o tumor estabiliza deve-
se ent&o continuar as medicagdes, mas reduzir a dose
do tamoxifeno apds 6 meses e ir retirando o medica-
mento progressivamente. Se o tumor continuaacrescer
ou se esta sintomatico, deve-se considerar a quimio-
terapia. Se um tumor desmadide é encontrado durante
laparotomia e pode ser ressecado com um minimo de
intestino delgado e baixas complicagdes isto pode ser
feito. Porém, se a excisdo completa € impossivel,
melhor obter espécime para histologia e estudos para
receptores estrogénicos.

A sobrevidageral dos pacientes portadores de
TD em 10 anos € de 63% com 4 a 6 % dos tumores
regredindo espontaneamente. As principais causas de
morte sdo: erosdo de vaso sanguineo ou sepse
decorrente de fistula entérica, aém de complicactes
secundérias ao tratamento cirdrgico.

SUMMARY: Thedesmoid tumors are benign tumors arising from fibroaponeurotic tissue. They occur in 4 to 13% patients who
present familial adenomatous polyposis. Although a benign disease, desmoid tumors are focally invasive. They do not metastasize
but can belethal because of aggressive growth with pressure and erosion causing small bowel obstruction. Their tendency to recur
(65% to 85%) after removal hasencouraged a conser vative approach to management.

Theauthorsreport the case of apatient who presented intra-abdominal desmoid tumor, treated surgically in theHospital Gover nador
Israel Pinheiro—Belo Horizonte (M G) and discussthetherapeutic optionsin theliterature.
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