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Objetivo docente

e Revision de la epidemiologia,

oresentacion clinica y complicaciones
del fumor fibbroso solitario (TFS).

e Descripcion de [e hallazgos
radiologicos mas caracteristicos del TFS
de localizacion inguino-péelvica.

e Principales diagnosticos diferenciales
del TFS pélvico.
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Revision del tema

Descripcion v epidemiolodia:

« Tumor fibroso solitario:

- Neoplasia de origen mesenguimal fibrobldstico o
miofibrobldstico

- Poco frecuentes - < 2% de los tumores de
oartes blandas

- Cualqguier edad - predominio en 5°-7°
- Prevalencia @ = 3
- Hemangiopericitoma = variante del TFS

| ocalizacion:

« Clasicamente descritos en pleura, aungue pueden
oresentarse en cualquier localizacion

» Localizacion pelvica poco habitual = origen en
peritoneo o en retroperifoneo

decada

/— Pleura 30% - Tronco 10% .
- Meninges 25% - Extremidades 10%
- Cavidad abdominal y - Cabezay cuello 5%

- visceras abdominales 20% 4




3 Congreso  Barcelona

Nacional

CENTRO DE 2 2 / 2 5
CONVENCIONLES

INTERNACIONALES MAYOD 2024

Revision del tema
Presentacion clinica:

e Suelen ser clinicamente SILENTES

» Clinica determinada por tamano + localizacion

"~ Dolor abdominal
Efec"'O MASO C‘llﬂiCC] urinario

. Masa palpable

N

4

e < 5% sintomatologia sistemica: hipoglucemia por
secrecion autonoma de IGF-2 =2 Sd Doege - Potter

Histopatologia:

e Patron histologico atipico con alternancia hiper e
hipocelular Y, arquitecturo vascular

hemangiopericitolde

e Inmunohistoquimica: > 90% CD34 +
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Revision del tema
Pronostico y manejo:

» En general, comportamiento BENIGNO

b ~ 10-15% comportamiento maligno

 Evitar clasificacion en “tipico” o “maligno’”, se
oropone clasificacion de riesgo:

- Bajoriesgo Comportamiento
- Moderado riesgo dentro de un
- Alto riesgo espectro continuo

e Controversia respecto a factores predictores, se
asocian a malignidad:

Celularidad elevado Presencia de necrosis

Positividad difusa p53 Dificil resecabilidad
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Revision del tema
Pronostico Y maneg|o:

e 10% recurrencia local o a distancia - pueden ser
fardias, incluso tras 10-20 anos

Prondstico IMPREVISIBLE, puede recurrir o metastatizar
iINcluso en ausencia de caracteristicas de malignidad

 Necesario seguimiento a largo plazo en fodos
|OS CASOS

 Tratamiento de eleccion

Exeresis quirurgica

+ /-
Embolizacion preoperatoria

e Factor mas representativo de recurrencia local
- invasion de margenes quirurgicos
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Revision del tema
Hallazgos radiologicos:

4 N

Bien delimitada vy lobulada

(U /

+/ - calcificaciones focales, hemorragia, dareas de
degeneracion mixoide-quistica o necrotica

 Ecografia: masa heterogénea de bordes bien

definidos, hipervascularizada, que puede presentar areas
quisticas.

— I —

Ecografia de tumor fibroso solitario: masa predominantemente solida con areas
quisticas (flecha) y con marcada vascularizacion en registro Doppler color (derecha).
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Revision del tema

Hallazgos radiologicos:
e TC: estudio INICIAL

- Masa con densidad de partes blandas

- Margenes bien definidos

- HIPERVASCULAR

- Desplaza organos adyacentes

- Areas centrales hipodensas = necrosis © cambios
quisticos

- Calcificaciones groseras

-Vasos colaferales adyacentes aumentados de

famano en 1/3 de [os casos

Corte axial de TC con CIV: peguena formacion ovalada, bilobulada y bien definido
localizada en espacio extraperitoneal posterior izquierdo, bajo el musculo gluteo mayeor,
que muestra intenso realce homogeneo de contraste. AP: Tumor fibroso solitario.
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Revision del tema
* RM: revela caracteristicas hipervasculares

- T1 > generalmente ISOINTENSA respecto al musculo
+/- dreas hiperintensas por hemorragia subaguda

- T2 = senal heterogéenea, habitualmente HIPERINTENSA
+/- Areas hipointensas por componente estromal

- Areas de vacio de senal representando estructuras
vasculares prominentes.

- Secuencias con contraste —> REALCE INTENSO vy
heterogeneo en fase arterial con realce persistente en
fases tardias (lavado lento), debido a componente
fibroso. Areas sin realce por focos quistico-necrdticos.

C D

Cortes axiales de RM. A y B (T1 sin CIV vy fase sin CIV de secuencia LAVA): formacion

ovalada y bilobulada isointensa respecto al musculo. Cy D (secuencias LAVA con CIV en
fase arterial y fase tardia): intenso realce en fase arterial que persiste en fase tardia.
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© 56 anos. En exploracion ginecoldgica objetivan tumoracion de aparente origen anexial
derecho de caracteristicas dudosas. Solicitan TC abdominal (A: sin CIV, By C: con CIV vy
oral) observando una masa polilobulada de 6 x 4 cm en situacion parauterina derecha,

con marcado realce de contraste (flechas) y vascularizacion prominente. Se realiza
ecografia complementaria (D y E), observando una formacion nodular lobulada (asterisco)
de aspecto solido y heterogéneo con dreas hipoecogenicas en su espesor, con
orominente senal Doppler.
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Tambien se realiza RM complementaria visualizando una lesion parauterina derecha
poolilobulada (flechas) que es isointensa respecto al musculo en T1 sin contraste (F), con
senal heterogénea parcialmente hiperintensa en T2 FatSat (G) y gue muestra intenso realce
de contraste en T1 postcontraste (H y 1). Se interviene quirurgicamente con resultado de AP:

neoplasia mesenquimal fusocelular con dareas mixoides, de bajo grado, compatible con
TFS.
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¢ 33 anos. Refiere aparicion de bultoma indoloro en la cara interna del tercio proximal
del muslo izquierdo de 15 dias de evolucion. No antecedente traumatico, ejercicio ni
esfuerzo importante previo. A la exploracion se palpa importante tumoracion, no
dolorosa vy sin signos inflamatorios asociados. En urgencias se redlizan Rx de fémur
izquierdo vy pelvis (A y B) apreciando aumento de partes blandas a nivel de la
insercion de la musculatura ductora (flechas). Asimismo se solicita ecografia de partes
blandas identificando una masa de aspecto solido de gran volumen situada en |o
celda aductora, de morfologia polilobulada y ligeramente hipoecogéenica (C), que
ejerce efecto masa sobre la musculatura adyacente y muestra infenso registro
Doppler en su interior (D). Asocia pequenas zonas quisticas/necroticas (cabeza de
flecha)
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Se realiza RM _complementaria observando una gran masa solida y heterogénea de
localizacion extraperitoneal pélvica paravesical izquierda gque desplaza lateralmente |o
vejiga, con plano graso de separacion con la misma, que discurre por el canal obturador
hernidndose hacia la region anteromedial del muslo. Es isointensa respecto al musculo en
secuencias potenciadas en T1 sin confraste (E y F), hiperintensa en secuencias DP (l) vy
poresenta un realce marcado y heterogeneo tras administracion de contraste (G y H) con
algun drea no captante quistica/necrotica en su espesor. No restringe en difusion (J)
presentando valores de ADC elevados (K).
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Se readliza BAG de la lesion con
resultado de AP: heoplasia

mesenquimal compatible con TFS de
bajo riesgo.

Solicitan TC complementario para
olanificacion quirdrgica en el gue
identificamos la lesidon que presenta
un comportamiento
oredominantemente solido e
hipervascular. Se localiza medial al
oaguete  vascular lliofemoral vy
presento aporte arterial
fundamentalmente a fravés de la
arteria obfturatriz izquierda, dilatado
por hiperaflujo.

HIPERVASCULAR!!
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3 55 anos. Acude a urgencias por disnea (Covid +) realizandose AngiolC de
arterias pulmonares por sospecha de TEPA. Incidentalmente, en tase venosa de
miembros inferiores de protocolo TEPA (A), se identifica una lesion redondeada de
5 cm en region inguinal derecha (flecha), sugestiva de adenopatia. Se realiza BAG

&
r
g

&

1 [

D

‘

ecoguiada de la misma (B y C) con resulfado de AP: neoplasia mesenquimal de
bajo grado compatible con TFS. Se interviene quirurgicamente con margenes
ibres. En estudio de TC de extension postquirurgico (D y E) se aprecian cambios
postquirdrgicos recientes en region inguinal derecha y persistencia de un nddulo
hipercaptante de unos 2cm, sugestivo de resto tumoral (circulos).
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40 mm
proyectivo

Se readliza seguimiento de resto fumoral. En TC de
control a los 3 anos de la intervencion (F, G, H e |
&= se observa persistencia de la lesion solido
@ conocida de morfologia nodular e hipercaptante
en region inguinal derecha, gque no se ha
modificado en cuanto a morfologia y tamano.

J: localizacion ecoguiada de la lesion.

Se reinterviene quirurgicamente con resultado AP
de tumor fibroso solitario inguinal.

CRECIMIENTO LENTO!!
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Revision del tema

Diagnostico diferencial:

e Continua siendo un reto, con frecuencia son
confundidos con otfras entidades

» Determinado por su localizacion

 FuUndamentalmente lesiones hipervasculares vy
lesiones fibrosas

e Se Incluyen entre ofros:
v Sarcomas =2 angiosarcoma, leiomiosarcoma,
lposarcoma, fibbrosarcoma...

v Tumor desmoide
v Tumores uterinos

e EI estudio inmunohistoquimico tiene un papel
fundamental en su diagnostico definitivo
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Revision del tema
Diagnostico diferencial:

=

? 83 anos. Dolor abdominal generalizado
de 1 mes de evolucion acompanado de
nAuseqas y vomitos ocasionales.

Se realiza ecografia abdominal (A) en la
que se identifica una lesion solido-quistico

en pelvis de aproximadamente 20 cm
(asterisco), adyacente a anejo derecho,
de aspecto neoformativo. Se realiza TC
abdomen complementario ( B y C) en el
que se confirma la presencia de una masa
de 20 x 14 cm que asciende hasta
hipogastrio, heterogénea, con  gran
componente quistico y polos solidos,
sospechosa de neoplasia anexial. Se realiza
histerectomia y doble anexectomia con
resultado AP de carcinosarcoma uterino.
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Revision del tema

Diagnostico diferencial:
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QY 49 anos. Derivada  pard
valoracion de lesion
intraligamentaria solido-quistica,
posible mioma.

Se realizo RM de pelvis,
confirmando |la presencia de una

Masa bilobulada que alcanza los 16
cm, contfacta con el cuerpo uterino
y parte del cérvix (asterisco)
comprimiendo y desplazandolos
anterior y lateralmente hacia |a
izquierda. Presenta senal hipo-
isoinfensa en T1 (A) y heterogéneo
en 12 (B y C) con areas
hiperintensas sugestivas de dareas
de degeneracion quistica. Se
realiza histerectomia con resultado
AP de leiomioma vuterino.




Congreso  Barcelona

Nacional

CENTRO DE 2 2 / 2 5

CONVENCIONES
MAYO 2024

INTERNACIONALES

<

Revision del tema
Diagnostico diferencial:

o N

4 58 anos. Acude a urgencias por vomitos y
ausencia de deposicion.

Se redliza Rx simple de abdomen (A)
identificando dilatacion de asas de intestino

delgado proximal, compatible con yeyuno
oor su morfologia (flecha). Se readliza 1C
abdomen con CIV (B y C), donde es visible
una masa mesentérica hipodensa de
aspecto neoformativo  (asteriscos) que
alcanza los 6 cm, y condiciona atrapamiento
de asas de yeyuno, con dilatacion de tracto
gastrointestinal  proximal. Se identifican
pequenas adenopatias adyacentes (cabezo
de flecha en D: detalle de TC).

Se interviene quirurgicamente con resultado
AP de tumor desmoide mesentérico.
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Revision del tema
Diagnostico diferencial:

4 30 anos. Acude por aparicion de fumoracion glutea dolorosa no fluctuante.

Se redliza ecografia de partes blandas (A) identificando una lesion solida vy
heterogénea de localizacion inframuscular en la region glutea derecha (flecha).

En TC abdomen CIV complementiario (B) se confirma la presencia de und maso
de bordes nodulares (asterisco) localizada en el espesor del gluteo mayor

derecho, que presenta captacion heterogenea de contraste con centro

hipodenso, asi como calcificaciones groseras en su espesor.
Se redliza BAG de la lesion con resultado AP de neoplasia sarcomatosa

INndiferenciada compatible con sarcoma de Ewing.
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Revision del tema
Diagnostico diferencial:

© 27 anos. Dolor abdominal y alteracion del
ntmo Infestinal de Inicio reciente, con
nAuseas y vomitos ocasionales.

En ecografia abdominal (A) se identifica una
lesion quistica multitabicada  (flecha), sin
reqistro Doppler, que se extiende desde polo
inferior del rindn derecho a lo largo del
musculo iliopsoas. En TC de abdomen con
ClV_ (B y C) se confirma la presencia de una
formacion quistica multilocular (asterisco)
con componente Iinfra y retroperitoneal que
comienza a nivel subhepdtico y se extiende
hasta fosa Iliaca derecha. No presentd
captacion de contraste. Compatible con
anomalia congeénita del desarrollo
linfatico/linfangioma.
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Revision del tema
Diagnostico diferencial:

© 40 anos. Episodios de dolor rectal intenso. Antecedente de cirugia de fisura en la infancia.

Se realiza RM de pelvis por sospecha de nueva fisura anal, observando una masa
retrorrectal/pararrectal izquierda mulfiloculada (flechas) de aproximadamente 5 cm de
diametro, de bordes en general bien definidos. Presenta una senal heterogéneaq,
oredominantemente hiperintensa en T1 (A) e hipointensa en T2 con saturacion grasa (B) 1o
que sugiere como primera posibilidad componente hematico vs proteindceo. En secuencia

LAVA postconfraste (C) se olbserva un trayecto fistuloso (cabeza de flecha).
Se realiza exéresis quirirgica con resultado AP de hamartoma quistico retrorrectal.
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Conclusiones

e LOSs fumores filbrosos solitarios son neoplasias
poco frecuentes y su localizacion pélvica lo es
aun Mas

e Generalmente son clinicamente silentes y de
comportamiento benigno, aungue un peqgqueno
porcentaje puede presentar comportamiento
agresivo

e Presentan un amplio y arduo diagnostico
diferencial

e El estudio inmunohistoquimico es fundamental
en su diagnostico

e LOs estudios de Imagen, tundamentalmente
IC y RM, tienen un papel mportante,
oresentandose como una masa hipervascular
bien definida de crecimiento lento

e SU prondstico es imprevisible, por lo que
requleren seguimiento a largo plazo
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