Los wumores desmoides esporadicos abdominabes son méds comunes en las mujeres en edad reproductiva,

CASO CLINICO

Paciente de 31 afcs, con antecedente de apendicectomia a los 6 afcs mas laparolomia 6 meses posterior por adherencias con
resaccitn de intesting delgado. Gesta 1, cesdrea 1, cursando su décmo quinte dia de puerperio posoperada de cesdrea por falta de
progresitn de irabajo de pario. Inicia con ndusea y emesis persisientes desde su resolucion obstélrica, ingresa al senicio de
gnecologia urgencias persistendo con sinlomatologia de inestablidad hemodindmica,

A la exploracidn fisica: Glasgow 14 pts. Tendencia a somnolencia, diafonética, disnea. palidez imporante de tegumenios, extremidades
frias. =& inicia con soporte con vasopresor con TAM no perfusorias. se agrega doble vasopresor, no se integra sindrome
peurcpulmonar, dates francos de irritacidn peritoneal, anuria, a la exploracion ginecekdgica, escaso manchado ransvaginal, sindrome
de respiesta inflamatona con puniae mobeado de la piel: 5 punios, SOFA 14 punios.,

Estudios de laboratorio; Gasometria pH: 7,38, Peol: 14 mmhg, PO2: 252 mmhg, HED3- 7.9 mmoll, EB: <17 Smmaoll, lactalo 15
mmalll, Leucocitos: 5.5 10-3il, neutrdfiles; 3.74 10-3ful, hemoglobina: 16,41 gidl, glucasa; 208 mgid. creatinina: 3.26 mgidl, dcido
Grice 17.4 mgidl, ransaminasa glutdmico oxalacetico 37.5 ul, ransaminasa gluldmico pindvica 20.3 u, deshidrogenasa lactica 386 wl,
fosfatasa alcalina: 248 i, amilasa 110u A, bilimubina totalk 1.12 me'dl. bilimubina drecta: 0.5 mg'dl, calcioc 10-.5 mg/dl, fdsfore: 11.7
mgidl, magnesio. 3.2 mgidl, sodicc 141 mmoll, polasicc 3.8 mmell, clore: 74 mmoll, tiempo 19.7 segundos, bempo de prolrombina:
24.4 sequndos, INR: 1.53, Fibrindgeno S8 mgidl,

Ultrasonido abdomino-pélvico: Abundante liquide libre intraabdominal en comederas, hueco pélvico y ambos espacios. de aspecto
turbio (maitiples ecos finos). Utere de morfelogia habétual de 88 x 48 mm, con escaso liquido intrautering y endometrie de 10 mm.

Ingresa pacienta a cirugia exploradora v contral de dafios por abdomen aguda. Con los siguienies hallazges: liquido peditonesl
purulento apraximadarnente 500 cc, segmento de yeyuno con coloracsn isquémica el cual se libera a 15 cm de la reflexion duodenc-
yayunal de adherencia que toma en forma de asa hasta 65 cm de la refleddn ducdenc-yeyunal, perforacion a 35 om de la reflaxion
duodeno-yeyunal, Ulero v anoxos sin alteraciones, Pasa a la unidad de cuidados intensives como prionidad | con diagndstico choque
siplico refraclaric secundaric a peritonitis secundaria secundario laparctomia exploraloria de urgencia, mas adherenciclisis mas
isguamia inlestinal més reseccidn de yeyuno més yeyunosiomia mas lavado de cavidad abdominal mds sonda yeyunostomia.

Persssle con requanmiento de doble vagopresor én dosis mifdma con sugencia de lensidn arterial mada y taquicardia sinusal de hasta
150 lpm. Doble antibidicol erapia de amplio éspectro (meropenem y metronidazol), dosis de estercide por choque séptica refractano; 24
hioras miks tardg con franco détedens hemodinamico, De manery sabita presenta tquicandia ventricular sin pulsofibrilacidn ventricular
pov ko qua 58 inicia maniobras de reanimacidn bésica y avanzada sin retorno a la circulaciin esponténea,

Reporte de patclogia: Descripcidn micfoscdpica - segmento de yeyuno: Necrosis isquémica transmural con pesfofacion puntionme con
perilonitis aguda y crénica secundaria a beidas v fibfosis consistente con lwemalesis nbraabdominal mesentérica - Bordes de
FEBECEIOn viables.
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FIBROMATOSIS INTRAABDOMINAL MESENTERICA EN PUERPERIO TARDIO.
REPORTE DE CASO Y REVISION DE LA LITERATURA.
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INTRODUCCION

La fibromatosis mesentérica (FM) es una forma rara de proliferacion fibroblastica de caracteristicas histoldgicas benignas, con crecimiento local rdpido, que afecta fundamentalmente al mesenierio del intestino delgado. [1] Se origina en la fascia o en aponeuwrosis muscular, infillra a los tejidos
adyacentes en forma radial, [2] Es un rar umor con una incidencia de 0,73%. Representan 0.03% de todos los umores v solo el 3% de todos los tumares de tejidos blandos entre todos los lumores abdominales; la recurrencia local es comun. [3] Se dividen en abdominal (pared abdominal
anterior), exira abdeminal (ibrax, extremidades, cabeza y cuello) e intraabdominal (mesenterio, pelvis, intra o retroperitoneal), representando esios dltimos aproximadamente un 50%. Se describen dos lipos diferenies: esporadicos y asociados a poliposis adenomatosa familiar (PAF) (5-10%).

DISCUSION

Los tumores desmaoides (FM) elimolégicamente del griego desmos que significa ‘banda de tendones’. Surgen debido a mulaciones de células de fibroblastos (APC y
Beta Calenina). [5] La eticlogia de la (FM) no esta clara, pero s& han demostrade como faclores atiokdgicos implicados en su desarrollo el traurma y a cirugia abdominal
previa, se han informado como factores predisponentes(B). La asociacion mas fuerte s& observa en pacientes con poliposis adenomatosa familiar (sindrome de Gardnar)
[7]. La exposicidn a estrdgenos s un factor predisponente para la FM, Se presenta entre la cuarta v quinta décadas de la vida, Frecuentements cursan asinlomalcos
con variantes musuales con masa y dolor abdominal, emesis, astenia. El umor desmoide mesentérico infiltra drganos adyacentes y causa importanies complicaciones
como abstruccion intastinal, isquemia, perforacidn, hidronefrosis, fistula ureteral & incluso ruptura adrtica, [B] Microscpicamente incluyen células fusiformes v onduladas
que carecen de alipia asociadas con el depdsito de abundante colégeno. El diagndstico diferencial més comdn seria un umor de GIST que se puede diferenciar por una
tincidon positiva de CD 34.3 y B-catanina en caso de GIST. [9) Radioldgicamente es inespecifico. Por ko cual el abordaje quinirgico se considera diagndslico y tarapéutico,
con reseccidbn dal tumor si es posible o una cirugia paliativa en caso de tumar iresecable. [12] El diagnostico definitivo es demostrado mediante inmunohistoquimica, gue
permite descartar la estirpe muscular frente a la fibroblistica; concluyendo en el diagnostico de (FM); Cabe destacar aunque el tratamiento alective es la reseccion
quirirgica local con un margen de tejide no afectado, no es estadisticamente significative las diferencias de supenivencia entre s pacientes resecados vs, no
resecados, en virtud que algunog lumores cursan con periodos prolongados de estabilidad o incluso regresion, [11], En caso de falla de la cirugia radical o tumer
iresecable, la radiackin, quimicterapia con dactinomicina, vincristina y ciclofosfamida, o terapia hormonal con progesterona y tesiosterona tambign se ha utilizado con
resultados temporales. En la actualidad no existe un esténdar terapéutico definido por lo que se deberd individualizar al contexto de cada paciente.

CONCLUSION

La FM es un problema rare. La literatura es escasa con historia natural de estos lumores variable. Se ha descrito la resolucidn espontanea en el 10%, recurencia en el
30%, el 50% se mantienen estables después del diagndstico y el 10% son de progresién rapida. Los lumores desmoides a menude se asocian con el embarazo o se
producen después del parto. Las razones detras de esta asociaciin no estan claras. Los sitios mas comunes estan en los miscubos abdominales, con menor frecuencia
intesiinal, pero se han informado en muchas otras dreas del cuerpo. La reseccidn quinirgica es el tratamiento de eleccidn y suele ser curativo incluso cuando se ven
afectados los margenes quiningicos. Los embarazos posteriores no parecen estar contraindicados. Al ser una patologia rara, muy pocas weces es considerada como
diagndstico diferencial y presuniive por lo cual, debemos considerar los factores de riesgo, come procedimientos quinirgicos previos incluyendo los procedimientos
obstétricos. Tenendo en cuenta que el cuadra clinico es variable con dalos de oclusidn intestinal la cual no responde a manejo conservadar, v su falla de identificacidn y
sospecha oporiuna puede llevar a perforacin intestinal y ka muerte.
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