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Premessa

I tumori desmoidi rappresentano una rara neopla-
sia istologicamente benigna, ma  che ha importanti ri-
svolti clinici e terapeutici in quanto può recidivare lo-
calmente, senza comunque assumere caratteri franca-
mente maligni (1).
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I tumori desmoidi sono rare neoplasie benigne, con elevata tendenza alla
recidiva locale, classificabili in forme extra- e intra-addominali (fibromatosi
mesenteriche). 

Complessivamente sono stati trattati nel nostro Dipartimento, tra il 1997
ed il 2006, 8 pazienti con tumori desmoidi, di cui sei (3 uomini e 3 donne) af-
fetti da localizzazioni extraddominali e quindi sottoposti ad exeresi radicale.
In due casi il tumore desmoide era intra-addominale: un uomo di 55 anni, ri-
coverato per addome acuto, e sottoposto in urgenza ad asportazione di una for-
mazione ascessualizzata inglobante un’ansa digiunale incarcerata, a circa un
metro dal Treitz; nel secondo caso, un uomo di 52 anni è stato sottoposto, in
elezione, ad asportazione di una neoformazione capsulata del piccolo omento re-
sponsabile di una sintomatologia dolorosa addominale gravativa. In entrambi i
casi la diagnosi istologica è stata di fibromatosi mesenterica. 

Il trattamento chirurgico dei tumori desmoidi deve tendere alla exeresi ra-
dicale per evitare le recidive (25-65%); proprio queste hanno stimolato la ricer-
ca di altri tipi di trattamento, poiché il reintervento, di per sé, può essere un fat-
tore favorente la recidiva. Sono stati indagati: la radioterapia, con buoni risul-
tati nel 79-96% dei casi; l’utilizzo della terapia ormonale antiestrogena, con
successo nel 51%; il tamoxifene ad alte dosi, che sembra ottenere stabilizzazio-
ne nelle forme non resecabili; l’uso di FANS, in associazione a tamoxifene e
chemioterapia. Risultati conclusivi sull’efficacia di questi trattamenti non sono
disponibili per la rarità dei tumori desmoidi anche nei maggiori Centri.

SUMMARY: Intra-abdominal desmoid tumors: rare but impor-
tant disease.

L. ROSATO, G. MONDINI, M. SERBELLONI, P. BERTONE,
R. ORLASSINO, D. COSSAVELLA

Desmoid tumors are rare benign neoplasms with high tendency to local re-
currence, and they can be divided into extra- and intra-abdominal types (me-
senteric fibromatosis). 

Eight cases have been treated in our Department from 1997 to 2006.
Six patients (3 men and 3 women) affected by extra-abdominal desmoid tu-
mors have been treated with radical excision. In two patients desmoid was in-
tra-abdominal: 1) a 55 years old man admitted for acute abdomen and sub-
mitted, in emergency, to a laparotomy with excision of a mesenteric abscess in-
cluding a jejunal loop at about one meter from Treitz; 2) 52 years old man,
submitted to an elective excision of a capsulated neoplasm of the little omen-
tum, which had caused an oppressive abdominal pain. In both cases the hysto-
logical diagnosis has been desmoid tumor. 

Surgical treatment of desmoid tumors must aim at radical excision to
avoid frequent recurrences (25-65%); these have stimulated the research of
other kinds of treatments, since a new surgical operation itself can lead to a
further recurrence. Radiotherapy has been investigated with results in 79-96%
of cases, antiestrogenic therapy has been used with success in 51% of patients,
and high dose tamoxifen seemed to obtain a stable disease in non operable ca-
ses. Non steroidal anti-inflammatory drugs have been experimented in asso-
ciation with tamoxifen and chemotherapy. Conclusive results on the efficacy of
these treatments have not been obtained yet, because of the rarity of the de-
smoid tumors even in greater Centres.
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Queste neoplasie, note anche come fibromatosi ag-
gressiva, possono essere extra-addominali (desmoidi
fasciali) o intra-addominali.

I desmoidi fasciali nella forma superficiale, altresì
nota come fibromatosi di Dupuytren, presentano una
crescita lenta, sono in genere di piccole dimensioni e
raramente interessano i piani profondi, mentre nella
forma profonda possono avere una crescita rapida
raggiungendo notevoli dimensioni e hanno un alto
tasso di recidiva.

Tra tutti i desmoidi la sede più comune (90%) è
quella extra-addominale, localizzata nella metà dei ca-
si nelle aponeurosi della muscolatura degli arti e del to-
race e nell’altra metà a livello delle fasce muscolari ad-
dominali; le forme intra-addominali rappresentano
meno del 10% dei casi totali.

Questi tumori sono per lo più sporadici, ma nel 2%
dei casi si associano a mutazioni genetiche come nella
sindrome di Gardner, con fibromatosi extra- e intra-
addominale diffusa e poliposi adenomatosa familiare
(FAP) (2). La fibromatosi mesenterica è la forma più
aggressiva con un’elevata tendenza alla recidiva, pur
senza capacità metastatizzante (1,3).

Rivisitando la nostra casistica di tumori desmoidi,
due casi a localizzazione intra-addominale ci hanno
dato l’occasione per analizzare le problematiche clini-
co-diagnostiche e terapeutiche legate a questo tipo di
neoplasia.

Pazienti e metodi

Dal 1997 al 2006 sono giunti alla nostra osservazione 8 pa-
zienti affetti da tumore desmoide. Sei, tre uomini e tre donne, pre-
sentavano una localizzazione extra-addominale: uno del cavo
ascellare sinistro, uno del braccio destro, uno della parete toracica
dorsale, due della parete addominale in fossa iliaca destra e sinistra,
uno della coscia. Tutti i pazienti lamentavano una sintomatologia
legata soprattutto all’effetto massa della tumefazione neoplastica e
sono stati trattati mediante exeresi della lesione. L’età media era di
50 anni  (range 27-76).

Due pazienti, entrambi uomini, erano affetti da fibromatosi me-
senterica, ovvero presentavano una localizzazione intra-addominale.

Caso n. 1
Uomo di 55 anni, affetto da cardiopatia ischemica, trattata con

angioplastica e stent tre anni prima, e da esiti di aneurisma dell’aor-
ta addominale, trattato con by-pass aorto-bifemorale sempre tre
anni prima. Da circa un anno lamentava saltuari dolori generaliz-
zati addominali, con nausea e che regredivano spontaneamente.
Da alcuni giorni intensi dolori addominali di tipo colico, localizza-
ti soprattutto in mesogastrio, iperpiressia e alvo chiuso alle feci, ma
libero ai gas.

Giunto in ambulanza in Pronto Soccorso, si presenta sudato e
molto sofferente. All’esame obiettivo l’addome è piano, dolente
diffusamente alla palpazione con contrattura da difesa in mesoga-
strio, ove si apprezza una tumefazione a margini sfumati, di consi-
stenza duro-elastica, molto dolente. La TC dell’addome evidenzia
un disomogeneo tessuto patologico intraperitoneale mesogastrico,
grossolanamente sferico, di circa 6 cm di diametro totale, circon-

dato da un’ansa ileale a semiloop (Fig. 1). Gli esami ematochimici
evidenziano una spiccata leucocitosi (18.000 globuli bianchi) con
neutrofilia.

Posta la diagnosi di addome acuto, previa adeguata informa-
zione si acquisisce dal paziente il consenso all’intervento chirurgi-
co urgente di laparotomia esplorativa. In sala operatoria viene ef-
fettuata la profilassi con eparina a basso peso molecolare e 2 g di
cefalosporina endovena. Aperto il peritoneo, si reperta un quadro
di peritonite diffusa con secrezione sierocorpuscolata libera in ad-
dome e sospetta adenite della radice del mesentere, ascessualizza-
ta, con occlusione intestinale da ansa digiunale incarcerata nell’a-
scesso. I rimanenti visceri endoaddominali appaiono normali. Do-
po accurato lavaggio della cavità peritoneale, si reseca con sutura-
trice meccanica GIA un tratto di digiuno a circa 1 metro dal Treitz
con relativa porzione di meso includente la tumefazione ascessua-
lizzata e perforata. Ricanalizzazione latero-laterale isoperistaltica
manuale.

Caso n. 2
Uomo di 52 anni, senza precedenti anamnestici degni di nota.

Da alcuni mesi lamentava saltuari dolori di tipo gravativo localiz-
zati in ipocondrio destro, epigastrio e mesogastrio.

Non iperpiressia, non vomito né nausea. Alvo e minzione re-
golari. La coloscopia e la gastroscopia avevano evidenziato un re-
perto normale. L’ecografia documentava una neoformazione ad-
dominale a margini policiclici e struttura solida, prevalentemente
ipoecogena, del diametro massimo di 10 cm, di probabile perti-
nenza retroperitoneale epigastrica. La TC confermava sostanzial-
mente il reperto ecografico. Gli esami ematochimici di routine era-
no nella norma. Ricoverato in elezione, l’esame obiettivo eviden-
zia l’addome piano, modicamente dolente alla palpazione profon-
da in ipocondrio destro e mesogastrio ove si apprezza una tume-
fazione non delimitabile rispetto al fegato, a margini sfumati, di
consistenza duro-elastica.

Previa adeguata informazione, si acquisisce dal paziente il con-
senso all’intervento chirurgico di laparotomia. In sala operatoria
viene effettuata la profilassi con eparina calcica e 2 g di cefalospo-
rina endovena. Aperto il peritoneo, si reperta una tumefazione, ca-
psulata, che sembra avere origine dal piccolo epiploon e che ade-
risce con la sua capsula in modo lasso alla sierosa della piccola cur-
va gastrica, mantenendo un netto piano di clivaggio. I rimanenti vi-
sceri endoaddominali appaiono normali. Si asporta la tumefazione
unitamente a tutto il piccolo omento.
Risultati

Fig. 1 - TC: tumore desmoide intra-addominale (caso n. 1).



Nei sei casi di tumore extra-addominale l’exeresi
della lesione è stata radicale. Il tumore più piccolo mi-
surava 1,5 cm di diametro ed era localizzato nell’arto
superiore, il più voluminoso (13 cm) era localizzato
nel cavo ascellare. La diagnosi definitiva è stata possi-
bile con l’esame istologico sul pezzo operatorio. Il fol-
low-up medio è stato di 4 anni (range 1-9), durante i
quali non si sono verificate recidive.

Nei due casi a localizzazione intra-addominale, il
primo paziente si è canalizzato ai gas in 3ª giornata, al-
le feci in 5ª ed è stato dimesso in 7ª, il secondo pazien-
te si è canalizzato ai gas in 3ª giornata, alle feci in 4ª ed
è stato dimesso in 6ª. Non si sono verificate compli-
canze.

La diagnosi istologica e immunoistochimica è stata
di fibromatosi mesenterica (vimentina, actina-muscolo
liscio e CD117/c-kit positivi; desmina, CD34 e 
S-100 negativi; indice di attività proliferativa valutato
mediante anticorpo anti-Ki 67 <5%). Convalescenza
regolare. A distanza di un anno nel primo caso e di 7
anni nel secondo i pazienti sono liberi da malattia.

Discussione

I tumori desmoidi sono rare neoplasie mesenchi-
mali benigne con un’incidenza nella popolazione ge-
nerale fra i 2.4 e i 4.3 casi per milione di soggetti per
anno (4).

Vengono suddivisi in extra-addominali, che inte-
ressano la fascia muscolare del tronco e degli arti, e in-
tra-addominali che originano dal retroperitoneo o dai
foglietti mesenteriali (5).

I desmoidi extra-addominali o fasciali trovano, di
solito, un adeguato trattamento nell’asportazione chi-
rurgica e l’eventuale recidiva non comporta rilevanti
problemi terapeutici, tenuto conto che il tasso di reci-
diva dipende dalla sede  e dai margini di resezione (6).

I desmoidi intra-addominali (o fibromatosi mesen-
terica) rappresentano lo 0,03% di tutti i tumori e ri-
mangono, comunque, i più frequenti del mesentere.
Di solito sono forme sporadiche, talvolta secondarie
ad alte dosi di radiazioni ionizzanti, a pregressi inter-
venti di chirurgia addominale o a stimolazione estro-
genica. Raramente, nel 2% dei casi, si tratta di forme
associate a malformazioni genetiche, quali la sindrome
di Gardner e la FAP (7).

Sebbene siano benigni dal punto di vista istologico,
i desmoidi possono avere un comportamento aggres-
sivo dovuto alla loro tendenza alla recidiva e all’infil-
trazione locale, ma senza capacità metastatizzante.
Nella localizzazione intra-addominale, a causa della
possibile infiltrazione delle strutture anatomiche, si
possono determinare importanti complicanze, quali

l’occlusione, l’ischemia e la perforazione intestinale, l’i-
dronefrosi, la rottura dell’aorta.

L’intervento chirurgico, non sempre facile a realiz-
zarsi per la frequente localizzazione alla radice del me-
sentere, deve tendere alla asportazione completa della
massa con un margine adeguato di tessuto sano peri-
lesionale per ridurre al minimo il rischio di recidiva,
che è riferita fra il 25 e il 65% (8).

Particolare attenzione deve essere posta nella dia-
gnosi differenziale fra i tumori desmoidi intra-addomi-
nali e i tumori stromali gastrointestinali (GIST). Le ca-
ratteristiche biologiche, cliniche e prognostiche sono
differenti, essendo più sfavorevoli per i GIST, ma la
sede di insorgenza e le modalità di crescita possono
determinare importanti dubbi diagnostici (9). Per mol-
to tempo ci si è basati sull’espressione da parte delle
cellule neoplastiche dei GIST degli anticorpi anti-
CD117, però questo tipo di marcatore è spesso
espresso anche dalle cellule dei tumori desmoidi. La
valutazione di altri marcatori, quali il CD34, l’actina e
la desmina ha una maggiore utilità nella diagnosi diffe-
renziale, considerando che la loro espressione manca
nella fibromatosi. Alcuni Autori sostengono che le in-
dagini immunoistochimiche non siano comunque suf-
ficienti per discriminare completamente tra GIST e tu-
more desmoide e che i risultati devono essere interpre-
tati considerando caratteristiche morfologiche, clini-
che e prognostiche di queste due forme neoplastiche
(9).

L’indagine strumentale di primaria importanza nel-
la diagnosi di queste lesioni è l’ecografia dell’addome,
che permette di evidenziare una massa solida ipoeco-
gena, a margini irregolari, senza degenerazione necro-
tica. L’approfondimento radiologico mediante TC ad-
dominale evidenzia la presenza di una massa ipoden-
sa, senza un particolare enhancement contrastografico
(7). Per quanto la patologia possa essere sospettata
preoperatoriamente, l’unico modo per poter giungere
ad una diagnosi sicura di tumore desmoide rimane l’e-
same istologico e l’immunoistochimica della lesione
asportata.

Nei nostri due casi di fibromatosi mesenteriale il
quadro clinico d’esordio era simile, con dolori addo-
minali vaghi da molti mesi, ma l’evoluzione è stata del
tutto diversa. Il primo paziente si è presentato con un
quadro di addome acuto da occlusione intestinale e
peritonite diffusa per l’ascessualizzazione della
neoformazione. Nel secondo caso, invece, l’effetto
massa sui visceri ha imposto l’approfondimento dia-
gnostico che ha permesso di individuare la tumefazio-
ne intra-addominale. La diagnosi è stata posta dall’ana-
tomopatologo. L’evoluzione clinica è stata favorevole
e sovrapponibile in entrambi i casi.

Il follow-up di questi pazienti è molto importante
è va effettuato con un esame ecografico annuale; infat-
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ti, il comportamento aggressivo di questi tumori è te-
stimoniato dall’alto tasso di recidiva, che varia dal 60
all’85% (10), ma è comunque condizionato dalla radi-
calità chirurgica (4).

Il trauma dell’intervento chirurgico per il tratta-
mento delle recidive è considerato tra le cause che
possono innescare la crescita tumorale e, perciò, si ri-
tiene opportuno reintervenire solo in caso di compli-
canze determinate dalla massa tumorale, quali per
esempio l’occlusione intestinale o la stenosi ureterale
(7).

Gli insoddisfacenti risultati talvolta ottenuti con la
sola resezione chirurgica hanno fatto porre l’attenzio-
ne sulla ricerca di nuovi tipi di trattamento. La radio-
terapia sembra dare un buon controllo delle recidive
con un successo riferito fra il 79 e il 96% dei casi (11),
tanto che alcuni Autori la considerano un trattamento
utile sia come completamento dell’atto chirurgico sia
come unica terapia per ottenere una regressione o una
stabilizzazione della malattia (12). Altri considerano la
radioterapia una procedura da utilizzare solo se il ri-
schio di recidiva o la morbilità dell’eventuale reinter-
vento sono alti (13).

L’espressione di recettori per gli estrogeni sulle cel-
lule di questi tumori ha fatto sì che la terapia ormona-
le antiestrogenica sia considerata una ulteriore possibi-
lità terapeutica, con una risposta positiva nel 51% dei
casi. Il meccanismo di azione degli ormoni non è del
tutto chiaro, ma è probabile che dipenda dall’induzio-
ne del TGF-beta (14, 15). È stata, comunque, eviden-
ziata una risposta positiva al trattamento ormonale an-
che in soggetti nei quali non erano stati osservati re-
cettori per gli estrogeni (16). I pazienti trattati con ta-
moxifene ad alte dosi (120 mg/die) hanno avuto una

buona stabilizzazione del tumore. È possibile che l’u-
so di questo farmaco possa essere considerato un trat-
tamento utile nelle forme neoplastiche non resecabili
(17).

Altri autori hanno riferito di esperienze positive
con i FANS, usati da soli o in associazione con tamoxi-
fene o con chemioterapia (18,19).

Conclusione

I tumori desmoidi intra-addominali sono neoplasie
benigne che, però, possono mostrare caratteristiche di
aggressività, quali l’infiltrazione locale e la spiccata
tendenza alla recidiva; in ogni caso la loro crescita può
determinare importanti problemi clinici legati alla
compressione degli organi addominali.

Il trattamento di scelta rimane l’ampia resezione
chirurgica della lesione con asportazione di tessuto sa-
no perilesionale, qualora questa sia possibile, per evi-
tare le recidive.

Il follow-up mira ad individuare la ripresa di malat-
tia, ma un reintervento è indicato soltanto in caso di
manifestazioni cliniche compressive intra-addominali,
in quanto anche la manipolazione chirurgica è consi-
derata un importante fattore di stimolo iperplasioge-
no.

Eventuali trattamenti conservativi adiuvanti, quali
la radioterapia, la terapia ormonale o con FANS, pos-
sono essere utilizzati nelle forme non completamente
resecabili, ma la loro efficacia è ancora oggi oggetto di
studio anche a causa della rarità dei casi, persino nei
maggiori Centri oncologici (20).
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