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Resumen

Introduccion: El tumor desmoide es poco frecuente, se presenta de forma esporéadica, por el ato estado de
estrogenos o asociado a mutaciones en el gen CTNNB1 o en el gen de APC (Poliposis adenomatosa familiar)
gue provocan acumulacién anormal de betacatenina en la célula. Se desconoce su etiologia, es mas frecuente
en mujeresy de 15 a 60 afios de edad. Las manifestaciones clinicas dependen de su situacion anatdmicay el
diagnostico es histopatol 6gico. Su tratamiento es controvertido.

Caso clinico: Paciente mujer de 19 afos con anorexia nerviosay SOP, presenta dolor vaginal de meses de
evolucion que no ha mejorado tras tratamiento analgésico, acompafiado de nduseas. Es val orada por
ginecologia en un primer momento, evidenciando en ecografia vaginal imagen heterogénea de contornos
irregulares, 26 x 18 mm en fondo de saco de Douglas. Se realiza TC visualizando lesion hipodensa siendo
inespecifica por esta técnica, finalmente se realiza una RMN pélvica donde se evidencia tumoracion sblida
pélvica extraperitoneal que impronta en la pared izquierda de lavagina, esretrovaricay prerrectal izquierda,
redondeada y solida que mide 30 x 22 x 27 mm gue no depende de la vagina, Utero, ovario ni recto. Se
realiz6 una colonoscopia sin hallazgos significativos. Contactan con Cirugia genera y tras estudio del caso se
decide intervencion quirdrgica para exéresis de tumoracion por |aparoscopia

Discusion: El tumor desmoide se presenta en un 0,03% de todos |os tumores. Estén constituidos por una
hiperplasia de tejido conectivo de fibroblastos bien diferenciados y con agresividad local intermedia. Tienen
alta capacidad de invasion local sin ocasionar metastasis a distanciay altas tasas de recurrencialocal tras la
cirugia proximas al 40%. L os casos hereditarios tienen predominancia intraabdominal, |os asociados con el
embarazo en la pared abdominal, y los esporadicos se suelen localizar en extremidades'y en pared torécica.
En el caso de nuestra paciente es esporadico y se encuentra ubicado en pelvis, siendo esta unalocalizacion
inusual. Laclinica se suele manifestar como una masa cuya sintomatol ogia dependera de lalocalizacion. Las
técnicas de diagndstico por imagen aportan informacion sobre tamario, la extension y las relaciones
anatomicas. El diagndstico de confirmacion es histoldgico y por inmunohistoquimica, y € diagnéstico
diferencial se realiza con otros tumores de tejidos blandos, como |os sarcomas, de los que se diferencia por €l
bajo nimero de mitosisy por sus fibroblastos bien diferenciados. El tratamiento puede variar desde la
observacion clinica, cirugia, radioterapia, quimioterapia, antiinflamatorios no esteroideos, agentes
hormonales e interferon. En nuestro caso se opto por lacirugia. El tumor desmoide es poco frecuente 0,03%,
es benigno, més frecuente en mujeresy de 15 a 60 afios. Se relaciona con la poliposis adenomatosa familiar y
alto estado de estrogenos. En asintomaticos se prefiere la observacion inicial, y en sintomaticos se elige la
cirugia como primera opcion. Puede ser recidivante. Si os margenes estén afectos o pacientes no operables
valorar terapia sistémica o RT. Inmunohistoquimica positiva: vimentina 100%, calretinina 75%, beta catenina
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70%. Seguimiento radiogréfico y examen clinico cada 6 meses durante 3 afios.
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