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RESUMO

Mulher de 40 anos apresentou-se com histdria de massa torcica posterior iniciada em
2015 com crescimento progressivo. Na histdria pregressa apresentava lesdo neurolégica
hipoxico isquémica ap6s PCR durante inducdo anestésica em procedimento de
histerectomia em meados de 2014. Ao exame, apresentava massa fixa, lisa, de
consisténcia firme, bem delimitada, de aproximadamente 34 x 20 x 10 cm de tamanho,
localizada em regido dorso cervical a esquerda. A ressonancia magnética do pescogo
revelou lesdo expansiva, apresentando moderado ganho de sinal apds administracao
venosa de contraste, contornos lobulados na topografia do musculo romboide esquerdo,
deslocando estruturas adjacentes, sem erosdo ou remodelacdo Ossea evidente. A
histopatologia revelou fibromatose. Esta, € uma neoplasia fibrosa benigna originada da
fascia, peridsteo e estruturas musculo aponeuréticas do corpo. Na regido da cabeca e
pescoco tende a ser localmente agressiva com uma natureza de invadir estruturas 0sseas
e de tecidos moles.

Palavras-chave: Tumor desmoide. Fibromatose. Cirurgia toracica.

ABSTRACT

A 40-year-old woman presented with a history of a posterior chest mass starting in 2015
with progressive growth. In the past history, she presented ischemic hypoxic neurological
lesion after PCR during anesthetic induction in a hysterectomy procedure in mid-2014.
On examination, she presented a fixed, smooth, firm, well-delimited mass, approximately
34 x 20 x 10 cm in size, located in the dorsum cervical region on the left. Neck MRI
revealed an expansive lesion, with moderate signal gain after intravenous administration
of contrast, lobulated contours in the topography of the left rhomboid muscle, displacing
adjacent structures, without erosion or evident bone remodeling. Histopathology revealed
fibromatosis. This is a benign fibrous neoplasm arising from the fascia, periosteum and
muscle aponeurotic structures of the body. In the head and neck region it tends to be
locally aggressive with a nature of invading bone and soft tissue structures.

Keywords: Desmoid tumor. Fibromatosis. Thoracic surgery.
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1 INTRODUCAO

Os tumores desmoides (TD), também conhecidos como fibromatose profunda, sdo
neoplasias raras, benignas, ndo metastaticas, localmente infiltrativas e que se originam de
tecidos moles ou estruturas musculo-aponeurdticas®. Esses tumores costumam surgir
esporadicamente; no entanto, eles sdo observados mais comumente em mulheres,
predominantemente com idades entre 15 e 60 anos, principalmente durante o periodo
reprodutivo, e com pico de idade aos 30 anos. Muitas vezes estdo associados a gravidez,
trauma e sindromes de cancer hereditarias, como a polipose adenomatosa familiar (PAF)2.

Anualmente, possuem uma incidéncia de 2 a 4 casos por milhdo nos Estados
Unidos, correspondendo a 3% de todos os sarcomas de tecidos moles. Contudo, em
pacientes com PAF, a incidéncia chega a ser relatada como 1000 vezes maior®.

Os tumores desmoides podem surgir em qualquer sitio anatdmico, mas estéo
predominantemente localizados no ombro, térax, parede abdominal, cabeca, pescogo e
coxa. Sendo os da parede abdominal frequentes em gestantes. Ja 0 TD associados a PAF,
possuem predominancia no mesentério®.

Embora a patogénese do TD seja multifatorial, ha evidéncia de uma base genética
subjacente devido a existéncia de casos familiares e também aqueles associados com
PAF, que predispde a formacédo, ndo s6 de TD, como de polipos no colon. Os estudos
ainda sugerem a maior incidéncia dos TD nas mulheres em idade reprodutiva ou durante
0 periodo gestacional, além dos diversos relatos de traumatismo tecidual prévios ao
surgimento da neoplasia, o que indica uma possivel relacdo entre as varia¢cdes hormonais
e traumas teciduais com a génese do tumor®.

O objetivo deste estudo é relatar um caso de tumor desmoide de grandes
proporcdes, em paciente sem histérico de PAF, tratada, com sucesso, por exerese

cirdrgica.

2 RELATO DO CASO

Mulher, parda, 40 anos, G1P1Ao, procurou avaliagdo da cirurgia toracica referindo
massa em regido dorso cervical, com crescimento progressivo ha 5 anos, anteriormente
sendo tratada com aplicacdo de toxina botulinica e embolizacdo da massa. Ao exame
fisico notou-se grande massa solida, de alto volume, sem ulceragdes ou sangramentos,
causando desvio anatébmico cervical, compressao toracica e impossibilidade de decubito

dorsal (figura 1).
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Figura 1: Avaliagdo ambulatorial da massa torécica

Fonte: préprio autor.

Em sua historia pregressa, a paciente sofreu lesdo neurolégica hipoxico isquémica,
em julho de 2014, ap6s PCR durante indugdo anestésica, com o intuito de realizacéo de
histerectomia, sendo submetida a manobra de RCP com sucesso e posteriormente levada
ao CTI. Apos o evento, a paciente ficou acamada, com necessidade de traqueostomia e
dieta por gastrostomia.

Em 2017, ja com a presenca da massa tumoral, foram realizados os primeiros
exames de imagem; Raio-X (figura 2), TC (figura 3) e RNM (figura 4). Também
submetida & realizagdo de biopsia por agulha Trucut, com andlise histopatoldgica e
imuno-histoquimica da lesdo, com presenca de células fusiformes, baixa densidade
celular em meio a matriz fibrilar, além da presenca de anticorpo anti-beta-catenina, dando

suporte ao diagndstico de tumor desmoide (figura 5).
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Figura 2: Raio-X da coluna cervical com acentuacdo da lordose cervical. Densidade 6ssea diminuida.
Presenca de tragueostomia e aumento de partes moles na regido cérvico-toracica posterior.
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Fonte: prdprio autor.

Figura 3: TC evidenciando lesdo expansiva de partes moles bem delimitada na regido paravertebral e
intercostal esquerda, com nitida interface com os planos musculares de etiologia a esclarecer.

Fonte: proprio autor.
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Figura 4: RNM evidenciando Leséo expansiva com sinal intermedidrio T1, semelhante a musculatura,
hipersinal na sequéncia T2 com saturacao de gordura e moderado ganho de sinal ap6s administracdo venosa
do gadolinio, apresentando contornos lobulados na topografia do musculo rombéide esquerdo, deslocando
estruturas adjacentes, sem erosdo ou remodelacdo dssea evidente. Medindo 34,28 x 18,37 x 13,79 cm.

Fonte: préprio autor.

Figura 5: Biopsia por agulha representando proliferagdo de células fusiformes, com baixa densidade celular,
em meio a matriz fibrilar. Na avaliagdo imuno-histoquimica, detecta-se a expressao nuclear focal de beta-
catenina. O achado da suporte a interpretagdo diagnostica de fibromatose (tumor desmoide).
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Fonte: préprio autor.

Ja em 2018, foram realizadas as primeiras tentativas de medidas terapéuticas,
sendo feitas trés embolizacOes intra-arteriais. Entretanto, os procedimentos apresentaram
pequena reducdo dos limites do tumor. Além disso, devido as limitacbes causadas pelo
quadro neuroldgico, a paciente sofria de constantes infeccdes do trato respiratorio e

urinario, sendo frequentemente tratada com terapia antibidtica.
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Em 2019, foi realizada RNM do pescoco e térax (figura 6) para acompanhamento

radiologico do tumor pos-embolizacéo.

Figura 6: em comparacdo com a RNM prévia (figura 3), observou-se moderado aumento do diametro
longitudinal da referida lesdo e discreta reducdo de seus diametros axiais.

Fonte: préprio autor.

Ainda em 2019, a paciente e familiares apresentaram-se ao servigo de cirurgia
torécica para avaliacdo, com expectativa de realiza¢do do procedimento cirurgico.

Orientado exaustivamente a respeito do progndstico e riscos, foi optado
juntamente aos familiares a realizacdo do tratamento que consistiu na resseccao cirdrgica
do tumor, com intuito de melhorar a qualidade de vida, diante da importante incapacitacao
causada pelo didametro do tumor, como demonstrado na figura 6.

No preparo pré-operatério, optado por nova embolizacdo na véspera da cirurgia,
solicitado reserva de 900 ml de concentrado de hemécias e vaga no CTI para 0 pos-
operatorio imediato (POI), ou se necessario no transoperatorio.

Durante o transoperatorio, a paciente evoluiu com diminuicao do débito cardiaco
devido a resseccdo e sangramento habitual operatorio, havendo necessidade de
hemotransfusdo de 600 ml de concentrado de hemacias e utilizacdo de drogas vasoativas
para estabilizar o quadro hemodindmico. Durante o ato operatorio, apos a ressec¢do da

peca (figura 7), observou-se, macroscopicamente, invasdo tumoral entre os intercostais
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do 4° ao 6° espacos. Contudo, optou-se por ndo invasdo da cavidade, devido a
instabilidade hemodindmica e uma expectativa de possibilidade de embolizacdo pos-
operatéria. Colocado dreno PortoVac para acompanhamento do débito de Seroma, devido
a grande quantidade de descolamento de area subcutdnea. Por fim, a paciente foi
encaminhada aos cuidados intensivos.

Na evolucdo dos dias transcorridos no CTI, apresentou seroma com reducéo do
débito progressivo até um débito menor que 50 ml em 24h no momento da alta. No 3° dia
pos-operatério, foi administrado 300 ml de concentrado de hemécias e no 5° dia de
internacdo foi identificado derrame pleural, bilateral, maior a direita, visualizado a TC
(figura 7), sendo tratado com toracocentese de alivio somente a direita, com posterior
acompanhamento através de raios-x seriados até a resolucdo do quadro. No 11° dia
recebeu alta do CTI para a enfermaria e 4 dias ap6s recebeu alta para domicilio.

Em domicilio apresentou boa evolucdo, sem aparentes queixas algicas e ja
deitando em decubito dorsal sem dificuldades, apesentou pouco seroma e foi submetida
a drenagem por 4 eventos, sem altera¢des associadas ou infeccdes de ferida. Em 2020, foi
submetida a nova embolizacdo de pequena area residual intercostal ao nivel do 4° ao 6°
arcos, com remissdo da lesdo, posteriormente sem evidéncia de recidiva tumoral.
Contudo, esse mesmo ano foi marcado por ITU’s de repeticdo, anemia persistente, e
ainda, pneumonia aspirativa, sendo a paciente internada por cerca de 10 dias até a

resolucéo do quadro.

Figura 7: Peca cirurgica apds a ressecgao

Fonte: 'préprio autor.
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Figura 8: TC evidenciando infiltrados intersticiais no lobo superior a direita e opacidade na base. Presenga
de traqueostomia. Derrame pleural a direita e discreto a esquerda. Presenca de bolhas gasosas nos planos
adiposos em regido subclavi escapular junto ao gradil costal a esquerda.

Fonte: préprio autor.

Por fim, em meados de fevereiro de 2021, apds novamente se apresentar com

quadros de ITU e pielonefrite, a paciente veio a 6bito apds quadro séptico.

3 DISCUSSAO

Os tumores desmoides, considerados um tipo de proliferagdo fibroblastica,
surgem, na maioria dos casos, de forma esporadica ou apds traumas cirdrgicos, com
influéncia de fatores genéticos e hormonais, principalmente em mulheres durante o
periodo fértil>8. Nesse relato, a paciente, além de se encontrar em periodo fértil, sofreu
lesdo neuroldgica hipdxico-isquémica apés PCR durante inducdo anestésica, e como dito
anteriormente, traumas cirdrgicos estdo relacionados com o surgimento do tumor.

As manifestaces clinicas dos TD da regido da cabeca e pescogo geralmente sdo
decorrentes do seu crescimento e consequente efeito de massa, com compressao de
estruturas vasculares e nervosas. Sendo assim, responsaveis por diminui¢do importante
na qualidade de vida e frequentemente incapacitacdes.

Os exames de imagem sdo fundamentais para o diagnostico e plano cirdrgico. A

RNM é o método mais indicado para delimitar a extensdo da lesdo e sua melhor
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abordagem devido sua capacidade de avaliacdo das estruturas. A biopsia é necessaria para
diagnostico definitivo, principalmente com analise imuno-histoquimica.

O tratamento dos TD deve ser orientado de acordo com a sua extensdo,
localizacdo, infiltracdo a tecidos e 6rgdos adjacentes e fatores individuais de cada
paciente. A excisdo cirurgica completa é considerada o Unico tratamento efetivo.
Contudo, existe certa probabilidade de recorréncia, principalmente nos casos de
fibromatose da cabeca e pesco¢o (40-70%), com a maioria dos casos acontecendo dentro
de 18 meses do procedimento®’. O uso de quimioterapia, com tamoxifeno, terapia
antiestrogénica, com progesterona ou medroxiprogesterona e também anti-inflamatérios
ndo hormonais, radioterapia e drogas citotdxicas sdo descritas na literatura, com variadas

taxas de sucesso®1°,

4 CONCLUSOES

Sendo assim, embora os TD apresentem-se de forma variada e geralmente
benigna, podem se apresentar de forma mais agressiva, com invasdo de tecidos
adjacentes, crescimento rapido e comprometimento vasculonervoso, sendo necessaria

abordagem cirdrgica especializada, como apresentado neste caso.
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