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RESUMO

Introducao: Esta revisdao tem por finalidade identificar pontos impor-
tantes de um tipo de neoplasia benigna pouco comum, o tumor desmoide,
e as opgoes terapéuticas atuais.

Métodos: O estudo de revisdes cientificas e relatos de casos sobre o
tema montam a base deste artigo e oferecem uma boa compilagao dos
conhecimentos contemporaneos a fim de chamar atencao para um assunto
pouco frequente nos meios académicos.

Resultados: Apesar de serem benignos a histologia e nao metasta-
tizar, os tumores desmoides tém comportamento invasivo, cursando
com destruicdao de estruturas e 6rgaos adjacentes. A sobrevida geral
dos pacientes em 10 anos é proximo de 63% com 4 a 6% dos tumores
regredindo espontaneamente. As causas de morte sdo consequéncias
de destruicao de vasos sanguineos, sepse por fistula entérica e compli-

cagbes secundarias ao proprio tratamento cirdrgico.
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Conclusao: O uso de exames de imagem auxilia a correta indicagao da
modalidade de tratamento, podendo-se optar por tratamento farmaco-
l6gico, como por exemplo quando o tumor demonstra crescimento lento,
ou tratamento cirdrgico, principalmente indicado para prevenir ou tratar
disfungOes organicas nos casos avangados.

Palavras-chave: cirurgia, desmoide, benigno.

ABSTRACT

Introduction: This review aims to identify important points of a
type of uncommon benign tumor — the desmoid tumor — and current
therapeutic options.

Methods: The study of scientific reviews and cases reports of the
subject form the basis of this article and offer a good compilation of
contemporary knowledge in order to draw attention to an infrequent
subject in academic circles.

Results: Despite being benign to histology and not metastatic, desmoid
tumors have an invasive behavior, leading to the destruction of adjacent
structures and organs. Overall patient survival at 10 years is close to 63%
with 4-6% of tumors regressing spontaneously. The causes of death are
consequences of destruction of blood vessels, sepsis by enteric fistula and
complications secondary to the surgical treatment itself.

Conclusion: The use of imaging tests assists in the correct indication
of the treatment modality, and pharmacological treatment can be cho-
sen, such as when the tumor shows slow growth, or surgical treatment,
mainly indicated to prevent or treat organ dysfunctions in advanced cases.

Keywords: surgery, desmoid, benign.
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INTRODUCAO

O Tumor Desmoide, ou Fibromatose Profunda, é um tumor lo-
calmente agressivo originado de células dos tecidos musculo-apo-
neuroticos. Devido sua macroscopia tendinea, recebeu o nome de
desmoide — do grego “desmos”, significando tendao ou ligamento. Os
desmoides ndo apresentam comportamento metastatico. No entanto,
sao agressivos devido a alta taxa de crescimento, que leva a invasao
ou compressao de estruturas adjacentes ao tumor e, consequente-

mente a disfun¢des orgénicas. (1)(2)(3)

METODOS

Revisao bibliografica através da pesquisa de artigos cientificos de

revisao ou originais nas bases de dados NCCN e Uptodate.

RESULTADOS

Prevaléncia e Risco

Os tumores desmoides sao raros. Representam aproximadamente
0,03% de todas as neoplasias e menos de 3% de todos os tumores de
partes moles. A incidéncia estimada na populagdo geral é de dois a quatro
por milhdo de habitantes por ano.

Sao mais comuns em individuos entre 15 e 60 anos e pouco mais
prevalentes em mulheres que em homens. Fatores de risco para apa-
recimento sdo basicamente a Sindrome da Polipose Adenomatosa
Familial (PAF) (risco de 4 a13%), gestagdo e traumas cirtrgicos (Risco
de 68 a2 83%).(4)

Apresentacao clinica

Esse tipo de tumor aparece com mais frequéncia em tronco e ex-

tremidades, na parede abdominal e também intra-abdominal (princi-
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palmente em intestino e mesentério). Em pacientes com PAF, ha maior

prevaléncia de tumor desmoide intra-abdominal. (5) (6) (7)

Historia natural

Os tumores desmoides tendem a ter um crescimento progressivo.
Porém, ndo é incomum que aparecam, durante sua evolucao, periodos de
regressao espontanea, de parada do crescimento ou, ainda, de aumento

da velocidade de crescimento. (8) (9) (10)

Mortalidade

Apesar de serem benignos a histologia e nao metastatizar, os tumores
desmoides tém comportamento invasivo, cursando com destruiciao de
estruturas e 6rgaos adjacentes. A sobrevida geral dos pacientes em 10
anos é proximo de 63% com 4 a 6% dos tumores regredindo espontane-
amente. As causas de morte sao consequéncias de destruicao de vasos
sanguineos, sepse por fistula entérica e complicagdes secundarias ao

préprio tratamento cirargico. (11) (12)

Diagnostico

Imagem

O uso de exames de imagens, como Tomografia Computadorizada e
Ressonancia Magnética, é crucial para estabelecer a relagdo entre o tumor e
os tecidos adjacentes, acompanhar sua evolugao e para planejar a resseccao
cirtrgica quando indicada. Nao ha necessidade de estadiamento, tendo em

vista seu incerto potencial de metastases a distancia.

Histologia

E necessaria analise histopatolégica para confirmacio diagnéstica

de tumor desmoide. Os desmoides sao, histologicamente, uma prolifera-
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cao monoclonal fibroblastica e apresentando-se como pequenos feixes

de células fusiformes em meio a um estroma fibroso abundante.

Tratamento

Visto que o comportamento de tumores desmoides esta ligado a
invasdo de estruturas e 6rgaos vizinhos, o sitio anatdmico é a informagao
chave para planejar o manejo. A depender da apresentagao, o tratamento
pode ser farmacoldgico, cirirgico ou a combinagido de ambas modalidades.
Ainda, pode-se utilizar quimioterapia e radioterapia, porém estudos de-
monstram resultados controversos com a utilizagdo destas estratégias. (11)

A opgao de tratamento clinico, em suma, ¢ indicada nas seguintes
apresentagdes: quando o tumor se apresenta com boa ressecabilidade,
assintomatico e que sua permanéncia nao ofereca risco de vida, quando
apresenta-se como tumor irressecavel ou quando sua resseccao causar
grande morbidade. Nesses casos, a primeira linha de tratamento é, em
geral, anti-inflamatorios nao esteroides e moduladores dos receptores de
estrogénio (como o Tamoxifeno). Pode se optar em realizar o tratamento
clinico adjuvante ao cirurgico, porém nao ha dados cientificos que estudem
esta complementacao terapéutica. (1) (13) (14)

O tratamento cirdrgico é optado quando o tumor causa sintomas,
quando apresenta crescimento progressivamente aumentado (indepen-
dente de sintomas) e se houver risco de invasdo e comprometimento de

estruturas e 6rgaos adjacentes.

CONCLUSAO

Os tumores desmoides, ou fibromatoses profundas, sao tumores be-
nignos, localmente agressivos, de imprevisivel curso de crescimento, com
alta recorréncia local mesmo ap6s tratamento adequado e, no entanto, sem
comportamento metastatico. Pacientes portadores de PAF s3o o grupo

de maior risco comparado a populacao geral. O uso de exames de imagem



530 ACTA MEDICA VOL. 39, N. 2 (2018)

auxilia a correta indicagao da modalidade de tratamento, podendo-se
optar por tratamento farmacolégico, como por exemplo quando o tumor
demonstra crescimento lento, ou tratamento cirdrgico, principalmente

indicado para prevenir ou tratar disfun¢des organicas nos casos avangados.
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