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RESUMO

Introdugdo: O tumor desmoide é uma neoplasia rara na qual ocorre proliferacdo de células do tecido
conjuntivo. Materiais e Métodos: Foi realizada a revisao de literatura partindo de dados encontrados
em artigos do Pubmed e Scielo. A pesquisa na internet foi feita com os seguintes descritores na lingua
portuguesa e inglesa: tumor desmoide, fibromatose agressiva e fibromatose musculo-aponeurética
Revisdo: O tumor desmoide ocorre principalmente em regido abdominal em mulheres em idade
reprodutiva. E um tumor raro, com incidéncia de apenas 2-4 casos por milh&o e corresponde a 3% de
todos os tumores de partes moles. H4 muitos meios terapéuticos que vem sendo estudados para
tratamento do tumor desmdide, mas o padrdo ouro ainda continua sendo a cirurgia. Conclusdo:
Apesar de raro e de ndo metastizar, o tumor desmoidepossui invasdo local agressiva e deve ser tratado
e estudado com maior afinco para evitar complicagdes secundarias.
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INTRODUCAO

O tumor desmoide, também
chamado de fibromatose agressiva ou
fibromatose musculo-aponeurética € uma
neoplasia de tecido conjuntivo encontrada
principalmente na regido abdominal de
mulheres que sofreram trauma ou que estéo
em idade reprodutiva, especialmente as
gravidas e as portadoras de polipose
adenomatosa familiar. Apesar de ocorrer
em uma relacdo de 3:1, o tumor desmdide
também acomete mulheres apds a
menopausa. Os casos em homens sdo pouco
relatados e ndo possuem dados estatisticos
relevantes. (HANSMANN et al, 2004)

O tumor é raramente encontrado,
correspondendo apenas a 3% de todos 0s
tumores de tecido conjuntivo e sendo visto
em apenas 2 a 4 mulheres por milhdo da
populacdo. Ainda ndo h& uma etiologia
clara para o tumor, apesar de ele ter sido
mais observado em mulheres expostas a
acdo hormonal e apds traumas abdominais.
(PRIOLLLI, 2005)

Segundo Hansmann et al, os
primeiros casos relatados de fibromatose
agressiva eram tratados apenas com
cirurgia, causando dentre outros problemas
mutilacdo dos pacientes e aderéncias da
parede abdominal.

Hoje sabe-se que apesar de seu alto
poder de invasdo local, o tumor raramente
metastiza, dando margem para a discussao
de meios alternativos de tratamento que
vem sendo utilizados para a cura do tumor
como por exemplo a radioterapia, a
qguimioterapia e o tratamento com anti-
hormonais. Além disso, muitos tumores
apresentam regressao espontanea,
necessitando apenas de acompanhamento
clinico sem outras atividades terapéuticas.
(PRIOLLI, 2005)

Apesar dos varios estudos sobre 0s
meios de tratamento do tumor desmdide, a

maioria ainda ndo tem respaldo cientifico
para ser utilizado como terapia Unica, sendo
geralmente associados com a cirurgia. Esse
artigo tem como objetivo contribuir para a
discussdo do tema, através de uma revisdo
da literatura sobre os aspectos centrais da
literatura a respeito do tumor desmoide.

METODOLOGIA

Buscou-se fazer uma revisdo
bibliografica tendo como apoio base de
dados na internet, nos sites Scielo e
Pubmed. A pesquisa na internet foi feita
com 0s seguintes descritores na lingua
portuguesa e inglesa: tumor desmoide,
fiboromatose agressiva e fibromatose
musculo-aponeurética. N&o foi utilizado
limite  temporal, mas o0s  artigos
selecionados foram 0s mais recentes e
relevantes para o tema. Foram selecionados
no final 9artigos para o presente trabalho.

REVISAO DA LITERATURA
DEFINICAO

O tumor desmdide também
conhecido como fibromatose agressiva ou
fibromatose musculo-aponeuritica éuma
neoplasia benigna, que na maioria das vezes
se origina da fascia muscular ou de
estruturas musculo-aponeurdticas.
(PRIOLLI, 2005). Segundo Wilcken,
Tattersall (1991), histologicamente esse
tumor possui pouco potencial mitdtico e é
composto de células do tecido conjuntivo,
principalmente fibroblastos com nucleo
alongado. Essas células sdo bem
diferenciadas e por esse motivo, os tumores
raramente metastizam. Apesar disso, 0
tumor possui crescimento local invasivo e
pode trazer consequéncias graves ao
paciente, por exemplo, ha uma grande
tendéncia a invasdo de 6rgdos contiguos.

LOCALIZACAO
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Quanto a localiza¢do do tumor para
Wilcken, Tattersall (1991), cerca de 50%
dos tumores sdo abdominais, e 0s extra-
abdominais ocorrem mais frequentemente
no ombro, regido inguinal e membros
inferiores nessa ordem.

Além disso, Konishi et al separaram
a localizacdo por sexo, idade e local
acometido. Constatou-se que nas mulheres
antes da menarca e nos homens, 0s tumores
desmobides  sdo  geralmente  extra-
abdominais, ao passo que nas mulheres em
idade reprodutiva h& uma predisposicdo
pela parede abdominal. Nos tumores de
localizagdo abdominal, a parede anterior e
em em particular o musculo reto abdominal
foi a regido mais frequentemente atingida.

ETIOLOGIA

Apesar de  varios  autores
estabelecerem teorias sobre a etiologia do
tumor desmoide, ela ainda ndo é bem
esclarecida. Apesar disso, existem duas
principais teorias que tem sido estudadas
com resultados positivos. A primeira é que
0 tumor desmobide ocorre ap6s um
traumatismo ou distensdo muscular em que
a resposta inflamatdria é desproporcional ao
trauma,  contribuindo  acumulo  de
fibroblastos,  fibrose e  consequente
aparecimento do tumor. A segunda é que ha
um fator endocrino relacionado com a
neoplasia. Essa hipotese foi levantada ap6s
algumas mulheres desenvolverem o tumor
sem trauma prévio, a neoplasia ser mais
comum em mulheres, em gravidas, em uso
de anticoncepcionais hormonais e pela
incidéncia diminuida do tumor apds a
menopausa. Foi documentado ainda que a
contagem de receptores estrogénicos em
mulheres com o tumor era maior do que as
que ndo o possuiam.(SPERANZINI et al,
1998)

Além da relacdo com o trauma e
hormonal, estudos genéticos recentes em
doentes portadores de Polipose

Adenomatosa Familiar que desenvolveram
0 tumor desmdide mostraram que as
mutacdes do gene APC
(adenomatouspolyposis  coli),  poderia
predispor também ao desenvolvimento da
fibromatose, conferindo também um carater
genético a doenca. (DIAZ et al, 1998)

EPIDEMIOLOGIA

O tumor desmoide é considerado
um tumor raro. A incidéncia varia conforme
0 artigo estudado, segundo Hansmann et al,
ocorrem 2-4 casos por milhdo da populacéo
para Priolli (2005) corresponde a 0,03% dos
tumores de partes moles ou 3% de todos os
tumores e por fim, para Wilcken, Tattersall
(1991), ocorrem de 1.3 a 3.7 por milhdo de
casos por ano. Apesar de diferirem em
valores, os artigos corroboram que ha uma
maior prevaléncia em mulheres, em idade
fértil, em uso de anticoncepcional e em
portadores de uma condicdo genética
chamada Polipose Adenomatosa Familiar.

A doenca € mais comum em
mulheres, podendo chegar a uma ocorréncia
maior que 3,5 vezes maior do que em
homens. Além disso, ocorrem mais em
idade fértil, em uso de anticoncepcionais e
menos em mulheres ap6s a menopausa
(HANSMANN et al, 2004). Um estudo
feito porWilcken; Tattersall (1991) no qual
mulheres foram separadas por diferencas de
idade mostrou que o tumor ocorria mais em
mulheres quando adultas em uma relagéo de
1.8 para 1 e ap6s a menopausa essa relagdo
erade 1 para 1.

J4 quanto a Polipose adenomatosa
familiar, aproximadamente 2% de todos 0s
tumores desmdides sdo associados a PAFe
0s pacientes com PAF tem uma chance de
até 1000 vezes maior de ter fibromatose
agressiva principalmente aqueles portadores
da variedade Gardner nos quais 0s tumores
desmoides ocorrem em até 38% dos casos.
(MIYAKI et al, 1993) Além disso 0s
tumores desmdides sdo a principal causa de
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morte em pacientes com APF apds o cancer
colorretal. (HANSMANN et al, 2004)

TRATAMENTO

Diferentes modalidades tém sido
utilizadas para o tratamento do tumor
desmoide, incluindo ressecc¢do cirlrgica,
radioterapia, agentes anti-inflamatérios,
terapia  hormonal e  quimioterapia.
(NUYTTENS et al., 2000)

Até o presente momento, a cirurgia
¢ 0 padrdo ouro para tratamento do tumor
desmoOide(HANSMANN et al, 2004).
Segundo Wang et al (2015), apesar de ser a
terapia mais utilizada, a cirurgia isolada
apresenta alta taxa de recorréncia, entre
19% a 77%. lIsso pode ser devido ao
crescimento local agressivo e a invasdo de
tecidos circundantes o que torna dificil
tanto a resseccdo completa do tumor quanto
a obtencdo de margens cirdrgicas
satisfatdrias, o que interfere nos resultados
po6s-operatorios.

Em um estudo com 19 pacientes
com tumor desmoide a taxa de recorréncia
do tumor apds procedimento cirdrgico foi
de 40% para tumores da parede abdominal
e 77% para tumores mesentéricos. Em outro
estudo, feito com 4 pacientes, os tratados
exclusivamente com cirurgia tiveram
recidivas em 100% dos casos. Esses
resultados deram espago para outras
tentativas terapéuticas com objetivo de
diminuir os casos de recidivas e alcancar a
cura completa do tumor. (HANSMANN et
al, 2004)

Uma das terapias alternativas a
cirurgia é a radioterapia. Apesar de nao
haver indicagdo precisa para esta
modalidade, parece haver evidéncias que
ela é til na modulagdo da fibrose
agressiva.Em um estudo feito por Nuyttens
et al com 22 artigos, envolvendo casos
apenas cirurgicos, cirdrgicos em associa¢ao
com a radioterapia e tratados apenas com

radioterapia a taxa de controle foi de
respectivamente 61%, 78% e 75%. Nos
casos cirurgicos com margem cirdrgica a
adicdo de radioterapia pOs-operatoria
também aumentou as taxas de controle local
da doenca de 41% para 75%.Além do
controle, o artigo também traz a taxa de
falha nos pacientes tratados com
radioterapia isolada ou associada a cirurgia
que foi de 23%, desses, 83% foram do
grupo tratado apenas com radioterapia e
54% dos tratados com a terapia combinada.

Apesar dos resultados bons
relatados nesse estudo, ainda ndo héa
indicacdo precisa para o0 uso da radioterapia
isolada. Sendo assim, ela foi usada
principalmente em pacientes com tumores
grandes para serem ressecados
cirurgicamente, ou perto de nervos e
estruturas sensiveis. O Unico momento em
qgue se utilizou da terapia isolada sem
cirurgia posterior foram naqueles tumores
gue se ressecados teriam uma chance maior
de mutilagdo ou resultado estético ruim.
(NUYTTENS et al, 2000)

Além da falta de indicacdo, outro
empecilho para a utilizacdo da radioterapia
¢ que diferente da cirurgia onde as
complicagbes segundo Hansmann et al
(2004) sdo raramente relatadas, a
radioterapia segundo Goy et al (1997)pode
levar ao edema, celulite, fibrose, Ulceras,
parestesias,  fraturas  patol6gicas e
malignidade secundaria.

Outra terapia utilizada é a terapia
anti-hormonal, ainda que, mesmo com
evidéncias da relagdo entre hormonios
femininos e o tumor desmoide, esta terapia
também ndo seja bem estabelecida.Um
estudo feito por Wilcken; Tattersall (1991)
demonstrou que de 9 mulheres e 6 homens
com o tumor, houve incidéncia de 33% de
receptores de estrogénio positivos e
evidéncias de sitios de ligacdo a
antiestrogénicos em 79% dos casos. Além
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disso, em outro estudo realizado por
Hansmann et al (2004), de 13 pacientes
tratados com tamoxifeno (modulador
seletivo do receptor de estrogeno oral) e
sulindac (anti-inflamatério), 10
apresentaram reducdo do tamanho do tumor
apos 6 meses de tratamento.

A terapia com anti-hormonais e
anti-inflamatérios é utilizada
principalmente em casos inoperaveis, mas
também pode ser utilizada em recorréncias
pos-cirargicas e no periodo peri-operatorio.
(WILKEN; TATTERSALL, 1991)

Sendo assim, podemos observar
que o  tratamento com  drogas
antiestrogénicas, antineoplasicas, com anti-
inflamatérios ndo hormonais e com a
radioterapia, apesar de ainda ndo estarem
bem estabelecidos, vem sido utilizados nos
tumores  desmobides com  resultados
promissores.(PRIOLLI, 2005)

Além disso, podemos levar em
conta que alguns tumores desmoides
possuem remissao espontanea,
principalmente aqueles com tumores
pequenos e de crescimento lento, mas que
essa remissdo também pode ocorrer nos
casos de multiplos tumores. (HANSMANN
et al, 2004)

CONCLUSAO

Apesar de ndo metastizar, o tumor
desmoide € invasivo localmente e pode
causar consequéncias graves ao paciente.
(DIAZ-PLASENCIA et al, 1998)

Apesar  de  existirem  varias
alternativas terapéuticas, a maioria ainda
ndo possui comprovagdo cientifica de seus
beneficios e maleficios, sendo assim, ha a
necessidade de um estudo mais
aprofundado sobre o assunto para que o
paciente seja curado o mais rapido possivel
e que ndo ocorram recidivas, comuns nesse
tipo de neoplasia.
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