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RESUMO
Os tumores desmoides constituem-se em um grupo raro de tumores benignos que não metastizam. Eles têm origem no fibroblasto do tecido 
aponeurótico ou dos tendões. As principais características são a alta agressividade e alta recidiva local apesar das diferentes formas de trata-
mento, mas também eles podem estacionar e até mesmo regredir, chegando a completa involução. 
A incidência dos desmoides é de 0,03% de todos os tumores (malignos e benignos) e 3% de todos os tumores de partes moles. Existe na literatura relatos de 
2 a 4 novos casos por milhão de habitantes por ano. Nos EUA há relatos de novecentos novos casos por ano. O pico de incidência é dos 30 a 40 anos, ligeira-
mente mais frequente no sexo feminino, e está associado em 5 a 10 ou até 20% nos pacientes com polipose adenomatosa familiar e Síndrome de Gardner. 
Os fatores de risco incluem fatores genéticos, cirurgias, gravidez, trauma, polipose adenomatosa familiar e Síndrome de Gardner. O diagnóstico 
inclui história clínica, exame físico e método de imagem, porém, sempre deve ser confirmado por estudo histopatológico ou citológico obtido 
por core biopsia ou punção aspirativa por agulha fina. É amplamente debatido na literatura as formas de tratamento adequadas que passam 
desde a observação e controle com métodos de imagem, cirurgia, radioterapia, quimioterapia e mesmo tratamento anti-hormonal e com anti-
inflamatórios não hormonais. Nesse sentido, este trabalho relata um caso de tumor do tipo desmoide diagnosticado numa jovem de 24 anos.

DESCRITORES: FIBROMATOSE AGRESSIVA, DIAGNÓSTICO, FIBROMATOSE ABDOMINAL, TRATAMENTO, DIAGNÓSTICO, ULTRASSONOGRAFIA.
 
ABSTRACT
Desmoid tumors constitute a rare group of benign tumors that do not metastasize. They originate in the fibroblast of aponeurotic tissue or 
tendons. The main characteristics are the high aggressiveness and high local recurrence despite the different forms of treatment, but also they 
can stagnate and even regress, with complete involution. 
The incidence of desmoids is 0.03% of all tumors (malignant and benign) and 3% of all soft tissue tumors. There are reports in the literature of 2 to 4 new 
cases per million inhabitants per year. In the United States, there are nine hundred new cases reported each year. The peak incidence is 30 to 40 years, 
slightly more frequent in females, and is associated in 5 to 10 or up to 20% in patients with familial adenomatous polyposis and Gardner’s Syndrome. 
Risk factors include genetic factors, surgeries, pregnancy, trauma, familial adenomatous polyposis, and Gardner’s Syndrome. The diagnosis 
includes clinical history, physical examination and imaging method, but the ratification should be always done by histopathological or cytologi-
cal study obtained by core biopsy or fine needle aspiration. It is widely debated in the literature the appropriate treatment modalities ranging 
from observation and control with imaging methods, surgery, radiotherapy, chemotherapy and even anti-hormonal treatment and with non-
hormonal anti-inflammatory drugs. In this sense, this paper reports a case of desmoid-type tumor diagnosed in a 24-year-old girl. 

KEY WORDS: AGGRESSIVE FIBROMATOSIS, DIAGNOSIS, ABDOMINAL FIBROMATOSIS, TREATMENT, DIAGNOSIS, ULTRASONOGRAPHY.

INTRODUÇÃO
Os tumores desmoides são uma forma agressiva de fibro-

matose originados na aponeurose muscular, portanto, fibroblas-
tos, sendo microscopicamente constituídos de fascículos mal 
definidos de células fusiformes, uniformes e estroma/fibroso, 

ricos em colágeno e com colágeno denso, que é responsável 
pelas fibro explosões 1-4.

Eles são benignos, sem potencial para metastizar, de 
crescimento lento, mas tem uma forte tendência de invadir 
estruturas vizinhas e alta tendência de recidiva; devido a 
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isso sua tendência é altamente agressiva 1,3,4. 
O tumor desmoide foi descrito por Muller em 1838, sendo 

derivado da palavra grega “desmos”, que significa tendão, gostar 
de tendão. Os tumores desmoides constituem hoje 0,03% de 
todas as neoplasias (benignas e malignas) e 3% de todas as 
neoplasias de tecidos moles 5.

A incidência de novos casos na população em geral é de 
2 a 4 casos por milhão por ano, com um pico de incidência 
dos 30 a 40 anos, ligeiramente mais frequente em mulher 6. 

Os tumores desmoides podem ser classificados como 
intra-abdominais e extraabdominais, podendo ainda ser clas-
sificados como fibromatose superficial, p. ex.: contratura de 
Dupuydren e Doença de Peyronin e fibromatose profunda, 
que serão as formas intraabdominais, de parede abdominal e 
extra-abdominal 4,7,8. 

Nas formas intra-abdominais chama à atenção a asso-
ciação com polipose adenomatosa familiar e Síndrome de 
Gardner em 5 a 10 % dos casos, geralmente localizados 
no mesentério do intestino delgado, sendo considerada 
a segunda causa de morte em pacientes com polipose 
adenomatosa familiar 1-4,8. 

Em vários estudos foi demonstrado que de 28 a 69% dos 
desmoides são intraabdominal ou de parede abdominal, sendo 
o restante de outras partes do corpo como ombro, membro 
superior, tórax, existindo relato de casos de tumor desmoide 
mamário. Outros relatos 8 falam que 50% de todos os des-
moides são de parede abdominal 1,3,4,9. 

Os fatores de risco para ocorrência de tumor desmoide 
são: genéticos, trauma, gravidez, cirurgia, polipose adenoma-
tosa familiar e Síndrome de Gardner. O diagnóstico diferen-
cial deve ser feito com sarcomas, endometriomas e outros 
tumores abdominais, como, por exemplo, adenopatias nas 
neoplasias colorretais 2-4.

O diagnóstico inclui ultrassonografia, principalmente 
nos tumores superficiais, podendo se apresentar hipoeco-
gênicos, isoecoides ou hiperecoides em relação a estrutura 
envolvida, por exemplo, músculo, tendo como caracte-
rística ser um tumor sólido, com margens fusiformes. A 
tomografia computadorizada e a ressonância magnética 
também são úteis no diagnóstico, mas o diagnóstico de-
finitivo deve ser obtido, por exemplo, por biopsia guiada 
por ultrassonografia para estudo histopatológico. Nos 
casos intra-abdominais profundos, tipo de mesentério, 
onde a core biopsy pode lesar alça pode-se recorrer a 
punção aspirativa por agulha fina (PAAF), sempre guiada 
por método de imagem 3,8. 

Então se conclui que o diagnostico inclui: história clínica, 
exame físico e método de imagem com estudo citológico ou 
histopatológico do material obtido por PAAF ou core biopsy 3,8. 

O tratamento dos tumores desmoides deve ser 
multidisciplinar, considerando sempre a vontade do paciente. 
Dentre os tratamentos, inclui-se: “Esperar para ver” se progride, 
estaciona ou regride; nos tumores superficiais de fácil acesso, 
pode-se optar por tratamento cirúrgico inicial. Nos casos 
próximos a estruturas vitais deve-se optar por tratamento 
cirúrgico, com margens cirúrgicas amplas e com perda fun-
cional e estética mínima. Quando as margens cirúrgicas são 
comprometidas deve-se optar por Radioterapia adjuvante. A 
radioterapia e quimioterapia devem ser consideradas como 
primeiro método de tratamento nos casos em que é impossí-
vel a ressecção cirúrgica devido à perda de função ou danos 
estéticos irreparáveis 10. 

Outros tumores podem responder ao tratamento anti-
-hormonal, como por exemplo, tamoxifeno; anti-inflamatórios 
não hormonais, como sulindac, indometacida e celocoxib 
também podem ser usados 1-4.
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J S, sexo feminino, 24 anos, gesta 1/1, parto normal, 
1,60 m, 63 Kg, do lar, portadora de hiperplasia nodular 
focal de fígado, sem uso de anticoncepcional oral, sem 
histórico de exposição ambiental de risco, antecedentes 
pessoais, apenas com doenças comuns da infância, an-
tecedentes familiares sem relato de doenças neoplásicas 
ou doenças infectocontagiosas. Nega cirurgia e trauma 
abdominal. 

J S compareceu na Clínica são Roque em 13 de outubro 
de 2015 com solicitação de Dermatologista para realizar 
ultrassonografia de parede abdominal (Figuras 1 e 2) devi-
do a nódulo palpável que descobrira a 30 dias, cujo laudo 
descreve nódulo em reto abdominal direito, imagem de 
aspecto nodular, sólida, hipoecogênica, medindo 3,53 cm 
no seu maior eixo, desprovida de vascularização ao Power 
Doppler (Figuras 3 e 4).

Figura 1: Ultrassonografia de parede abdominal.
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Figura 2: Ultrassonografia de parede abdominal.

Figura 3: Nódulo em reto abdominal direito.

Figura 4: Nódulo em reto abdominal direito.

Em 19 de outubro de 2015 realizou tomografia computa-
dorizada que não fez menção ao referido nódulo, relatando 
hiperplasia nodular focal de fígado, presença de litíase renal 
direita e cisto anexial a direita.

Em 21 de março de 2016 compareceu ao meu consul-
tório particular referindo aumento do nódulo, mas sem 
dor. Ao exame clínico: PA 120/80 mm hg; temperatura 
36.8 C, mucosas coradas, anictéricas, ausculta cardíaca e 
pulmonar normais. Exame neurológico normal. A palpação 
abdominal notava-se massa palpável no reto abdominal 
direito altura do epigástrio, consistência elástica, fixa, 
indolor, sem outras alterações a palpação superficial e 
profunda do abdômen. 

Realizei nova ultrassonografia de parede abdominal 
nesse dia (Figs. 5-7), que evidenciou nódulo sólido, hi-
poecogênico em reto abdominal direito medindo 4.08 x 
2.11cm em seus diâmetros longitudinal e anteroposterior, 
respectivamente. Sugerindo-se a critério clínico reavaliar 
com ressonância magnética.

A paciente, nessa época, optou por realizar cory biopsy 
guiada por ultrassonografia, o que foi feito no dia 05 de 
abril de 2016, cujo anatomopatológico foi de proliferação 
fuso celular, recomendando-se estudo imuno-histoquímico, 
do qual laudo foi de” achados consistentes com fibromatose 
tipo desmoide”.

Figura 5: Nódulo hipoecogênico em reto abdominal direito.

Figura 6: Nódulo hipoecogênico em reto abdominal direito.
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Então a paciente foi encaminhada para cirurgião oncológico 
na cidade de Passo Fundo – RS, que lhe solicitou ressonân-
cia magnética do abdômen. Este evidenciou nódulo de reto 
abdominal direito de 4.3 x 3.9 x 2.5cm, além dos achados 
anteriores da tomografia computadorizada e ultrassonografia.

A paciente fez cirurgia em 20 de junho de 2016, cujo laudo 
do anatomopatológico foi de fibromatose tipo dermoide, a 
lesão mede 4.5 x 2.5cm, limites cirúrgicos livres de neoplasia.

DISCUSSÃO
Os tumores desmoides continuam sendo um desafio clínico 

devido a seu comportamento local ser agressivo e apresentar 
altas taxas de recorrência. Embora os dados de imagem, história 
clínica e exame físico possam ser sugestivos de fibromatose tipo 
desmoide é necessária a confirmação histopatológica que poderá 
ser obtida por core biopsy guiada por US ou biopsia guiada por 
tomografia computadorizada antes de dar início a terapêutica. 

Apesar dos avanços na compreensão desses tumores a sua 
história natural não é completamente entendida, sendo que a 
melhor forma de tratamento, amplamente debatido na literatura, 
carece de comprovações de Nível I para provar através de ensaios 
clínicos randomizados a eficiência das várias formas de tratamento 
disponíveis, formas estas todas que visam o controle local do tu-
mor com morbidade aceitável e com mínima perda estética ou da 
função do local comprometido. Nos últimos tempos, tem ocorrido 
uma mudança na gestão desses tumores, sendo considerado que 
uma abordagem multidisciplinar com cirurgião oncológico, cirur-
gião plástico, terapeutas ocupacionais, especialistas em medicina 
física e de reabilitação e, sobretudo, a vontade do paciente são 
determinantes para a escolha da terapêutica a ser estabelecida. 

Na atual revisão incluem-se as seguintes modalidades 
terapêuticas como tendência a ser seguida: 

a - Tumores assintomáticos que não crescem localizados 
longe de estruturas vitais: só acompanhamento com controle 

Figura 7: Ultrassonografia de parede abdominal

através de método de imagem regular; 
b - Tumores primários ou recorrentes que apresentam 

crescimento ou perto de estruturas vitais, sintomáticos com 
possibilidade de ressecção cirúrgica com margens amplas com 
perda funcional ou estética mínima: ressecção cirúrgica; 

c - Tumor com margens cirúrgicas exíguas ou compro-
metidas passive de nova intervenção: ressecção cirúrgica e 
radioterapia adjuvante ou radioterapia;

d - Se a cirurgia provocará perda da função ou dano estético 
inaceitável: radioterapia. 

e - Tumor irressecável: radioterapia/quimioterapia e mo-
dalidades mais recentes; 

f - Tumor irressecável com dor intratável e alteração da 
função localizada em membro; amputação. 

g - Outras opções de tratamento para tumores pouco 
sintomáticos ou de crescimento lento seria o uso de AINES, 
como siludac, inibidores da COX 2 e terapia antiestrogênica 
(tamoxifeno).

CONSIDERAÇÕES FINAIS
O tumor dermoide deve ser considerado no diagnostico 

diferencial dos tumores sólidos intra ou extra-abdominal, sen-
do a história clínica, exame físico e exames de imagem (US, 
TC e RM) úteis tanto no diagnostico como no seguimento 
regular destes pacientes. 

No caso relatado foi explicado a paciente tudo sobre a 
doença e as opções de tratamento, incluindo o “esperar para 
ver”. Solicitada avaliação oncológica a paciente optou pelo 
tratamento cirúrgico, tratamento este que segundo a literatura 
é adequado para o caso, pois a paciente é jovem, tem tumor 
desmoide superficial, de fácil acesso cirúrgico, deseja gestar, 
com grandes chances de ressecabilidade, com margens livres de 
tumor, fato este confirmado pelo exame anatomopatológico.
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