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Objetivos Docentes

Mostrar imagenes caracteristicas de los tumores fibrosos solitarios (TFS) extra-pleurales.

Describir clinica, localizacion y caracteristicas de imagen de nuestros once pacientes con TFS
intra-craneales y extra-craneales.

Mostrar la correlacion radio —patologica e ilustrar el perfil inmunohistoquimico de nuestros once casos.
Revisar la literatura sobre este raro tumor.

Revision del tema

El Tumor fibroso solitario (TFS) es una rara neoplasia de células fusiformes de origen mesenquimal
que fue descrita inicialmente afectando la pleura. Es poco frecuente que ocurra en las regiones de cabezz
y cuello (tanto intracraneales como extracraneales). El diagnéstico correcto puede ser un reto ya que
algunas lesiones, como los meningiomas, pueden imitar a estos tumores.

Analisis clinico-patologico

Caracteristicas demograficas, localizacion y manifestaciones clinicas:

El TFS de cabeza y del cuello generalmente afecta a adultos (<30 afios).
Tiene predileccion por las mujeres.

Localizacion anatomica en la cabeza y el cuello:
Los TFS han sido reportados en una variedad de localizaciones.

- La localizacion intracraneal es rara, pero cuando se presenta a menudo se localiza a lo largo d¢
la duramadre o dentro de los ventriculos (hoz, tentorium, angulo pontocerebeloso, duramedre occipital y
espinal).

- Otros lugares reportados en la cabeza y el cuello: érbita, senos paranasales, piel, tejidos blandos
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glandula pardtida, espacio bucal, espacio parafaringeo.
- Las lesiones de la médula se localizan en los segmentos toracicos y cervicales.

Presentacion clinica:
Es variada, depende de la ubicacion y el tamafio tumoral, incluyen:

* Cefalea

» Alteraciones de memoria
» Pérdida de la conciencia
* Nauseas

En los tumores intraespinales se observa: disestesia, hipo-hiperalgesia, debilidad en las extremidades
déficits motores, mielopatia.

Sintomas sistémicos: hipoglicemia, artralgia, osteoartropatia (por lo general se resuelven con la reseccior
tumoral).

Hallazgos radiologicos
No hay ningln signo especifico, sin embargo existen algunas caracteristicas que nos pueden ayudar ¢
orientar el diagndstico.

TC sin contraste

* Lesion heterogénea bien circunscrita, de caracteristicas extraaxiales

* [sodensa a hiperdensa respecto el parénquima

» Aunque es un hecho infrecuente, puede contener calcificaciones tumorales
* Puede existir suave erosion del craneo adyacente a la lesion

TC con contraste
* Lesion de base dural que presenta captacion variable de contraste (heterogénea u homogénea)

RM

* TIWI: Isointenso.

* T2W2 : Intensidad de senal heterogénea. Se ha descrito que este tumor puede adoptar una apariencie
de “ying yang “en la imdagenes ponderadas en T2 debido a que presenta un area hipocelulal
(hipointensa) con otra hipercelular (hiperintensa). Algunos autores sugieren que este hallazgo es
caracteristico del TFS (Figura 2).

Se pueden ver lineas hipointensas (estroma de coladgeno hipocelular) curvas o lineares que se interponer
en areas hipercelulares.

Los vacios de flujo son frecuentes.

* DWI/ADC: Se pueden ver areas de restriccion (quiza por areas hipercelulares).

* T1+C :Otro hallazgo que algunos autores consideran caracteristico del TFS es la presencia de areas d¢
baja sefal en T2 que presentan marcada captacion tras la administracion de contraste. Histologicamente
estas areas parecen corresponder a zonas de fibrosis con abundante colageno.

Angiografia
» Lesion moderada a altamentemente vascularizada

* Frecuentemente fase homogénea tardia de relleno vascular, sin embargo pueden existir tumores
hipovascularizados

Diagnostico diferencial (Fig 3)
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Meningioma

» Comunmente se localiza supratentorialmente

» Cambios en el hueso adyacente incluyen hiperostosis o erosion 6sea (menos comun).

* TC simple: Lesion isodensa o hiperdensa ( por aumento de la celularidad y microcalcificaciones
difusas).

* TC +C:> 90% capta intensamente y de manera homogénea.

* Pueden observarse calcificaciones intratumorales (aproximadamente 25%)

* Puede existir necrosis, quistes, hemorragia (aproximadamente 8-20%)

* Signo de la cola dural (aproximadamente 60%). No es un signo especifico. Una amplia base dural en ur
tumor con una cola dural adyacente es sugestivo de meningioma, sin embargo una base dural estrecha
inclina mas a un HPC sobre meningioma.

* Bordes lobulados o irregulares estan mas a favor de un HPC.

- RM: TIWI: Lesion iso o hipo-intensa. T2ZWI: Iso o hiperintensa.

» Edema vasogénico adyacente.

Linfoma

» Una o multiples lesiones.

* TC simple: Generalmente hiperdenso (hipercelular)

* RM: Iso o Hiperintenso en T2WI.

» Marcado realce, usualmente homogéneo, aunque a veces heterogéneo.

* El edema vasogénico es caracteristico. Si se observa un interfaz cerebro-tumoral indistinta, algunos
autores sugieren mas probable el diagnostico de linfoma primario sobre meningioma.

* DWI/ ADC: Tipicamente hay restriccion.

Metastasis

» A menudo hay infiltracion del craneo; multifocal

* Engrosamiento dural linear o nodular.

* Avidez por el contraste.

» Signo de la cola dural puede estar presente.

* La invasion dural y la respuesta reactiva dural a la enfermedad metastasica adyacente puede observarse
como captacion dural contigua al compromiso 0seo. representar como una mejora de la duramadre
contigua a la implicacion dsea.

» La imagen de perfusion puede ser util en diferenciar las metastasis durales de los meningioma. Se he
encontrado que el tiempo relativo de lavado es menor en las metastasis que en meningiomas.

* Los neoplasias que mas comunmente metastatizan en la duramadre son: mama, pulmon y proéstata.

Otros:

Enfermedad de Rosai-Dorfman

Tumores del musculo liso asociados al VEB
Tumores melanociticos

Enfermedades Erdheim-Chester
Sarcoidosis

Hallazgos histopatologicos

Macroscopicos
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La mayoria son masas bien delimitadas, a menudo encapsuladas parcialmente, que miden entre 1-25 cm
En los cortes histoldgicos tienen apariencia blanquecina y firme. La necrosis tumoral y los margenes
infiltrantes son raros (alrededor del 10% de los casos) y, a menudo este hallazgos se asocia a los tumores
mas agresivos.

Histopatologia

Se caracterizan por una densidad variable de células fusiformes, entremezcladas con coladgeno, y
dispuestas al azar ("sin patron"), en cortos fasciculos, y en algunas zonas se observan ramificaciones de
vasos de paredes finas y patron de hemangiopericitoma. Las células tumorales muestran un citoplasme
palido, con bordes imprecisos y nucleos vesiculares con cromatina dispersa. En raras ocasiones se puede
encontrar cé€lulas epitelioides o células rabdoides. La mitosis son generalmente escasas. Los tumores mas
agresivos suelen ser hipercelulares, con aumento del nimero de mitosis (> 4 mitosis por 10HPF), cor
necrosis tumoral, mayor atipia citologica, y margenes infiltrantes.

La variacion en la densidad celular, alternando focos hipercelulares e hipocelulares (patron de
crecimiento polimorfico) dentro del mismo tumor, es un rasgo caracteristico. Este patron se debe ¢
células fusiformes dispuestas al azar en un fondo de coldgeno de vascularizacion variable.

Estudio inmunohistoquimico (Fig 4)

Los TFS frecuentemente expresan Vimentina, CD34, CD99 y BCL2. Este perfil inmunoreactivo puede¢
ser de ayuda para distinguirlo de otros tumores como el Meningioma fibroso, Schwanoma y el HPC.

Meningioma fibroso
(+) para vimentina y EMA
(- o +) para la proteina CD34 y proteina S100

Schwanoma
(+) para vimentina y proteina S100
(-) para EMA y CD34.

Hemangiopericitoma

(+) vimentina

(-/+)CD34

La reactividad es débil y parcheada

TFS vs Hemangiopericitoma (HPC)

El TFS incluye un grupo heterogéneo de tumores. Algunos autores lo dividen en dos grupos:

* Variante fibrosa (el clasico TFS): Con zonas hipercelulares y zonas hipocelulares entre las bandas de
coladgeno y vasos con ramificacion similar al HPC. Expresion difusa de CD34.

* Variante celular: Zonas altamente celulares y vasos con ramificaciones de paredes finas. Expresior
focal de CD34 o ausente.

Informes recientes proponen hacer una distincion del HPC como una variante celular del TFS, el cual es
mas agresivo.

Recurrencias, metastasis y comportamiento biolégico (Fig 5)
* La mayoria de los TFS son benignos pero pueden existir recidivas locales, patron invasivo d¢
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crecimiento y metastasis (pulmon, higado, huesos). La tasa de metéstasis y la recurrencia global s¢
calcula en <15%.

» Hay que ser cautelosos cuando hablamos sobre las recurrencias porque la mayoria de los periodos de
seguimiento no son a largo plazo, por lo que las recurrencias podria ser subestimadas. Este tema atn nc
esta claro.

* En una revision de 220 casos realizados por Bisceglia et al. Se encontraron 26 casos con recidivas
locales, 2 casos de diseminacion meningea (diseminacion a través liquido cefalorraquideo) y 5 casos cor
metastasis extracraneales. Las metastasis ocurrieron en el tejido blando del cuello y de pared toracica, er
pulmoén, higado y huesos. Se ha encontrado que la mayor parte de las recidivas tienen lugar cuandc
existen caracteristicas histoldgicas atipicas en el TFS o cuando la reseccion es incompleta.

* En nuestra revision, encontramos 4 casos de recurrencias, uno de ellos con metastasis en los tejidos
blandos del cuello, el higado y los huesos.

* Las caracteristicas que cominmente se asocian con un comportamiento agresivo del TFS son:

* Aumento de la celularidad

* Pleomorfismo

* Aumento de mitosis (indice mitdtico 4 mitosis / 10HPF)
* Necrosis o hemorragia

* Localizacion atipica

* La invasion de estructuras adyacentes como el parénquima cerebral o vasos, debe ser incluida como ur
factor pronoéstico hostil.

Casos

Se revisaron retrospectivamente los hallazgos de neuroimagen de 11 casos de TFS (incluyendo HPC
operados en nuestra institucion. (Fig 6)

Se evalud la ubicacion, los hallazgos de RM o TC, el diagndstico antes de la cirugia, las caracteristicas
histopatologicas y las recurrencias o metastasis.

Los pacientes fueron 7 hombres y 4 mujeres, con una edad media de 45 afios (rango 24-55 afios). Todos
los casos tuvieron una confirmacioén histopatoldgica. En esta revision observamos que la mayoria d¢
estas lesiones fueron diagnosticadas prequirurgicamente como meningiomas o neurinomas, tal como Ic
indica la literatura existente. También notamos que existen recurrencias y metéstasis y no son inusuales
(Fig 7 a Fig 20).

Imagenes en esta seccion:
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TUMOR FIBROSO SOLITARIO
DE LA CABEZA Y CUELLDO.

Nuesira experiencia en 11 casos.

Macarena Reyes
Cristina Corbella

Josep Lluis Dolz
J.Ange! de Marcos

Hospatal Uneversitan Mutua Terrassa. Terrassa.Barcelona Espana

Fig. 1: Tumor Fibroso Solitario, nuestra experiencia en 11 casos.
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Fig. 2: RM: T2W2, CORTE AXIAL. Se observa lesion bien delimitada , occipital izquierda,
heterogénea, con apariencia de ying yang.
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Fig. 3: Diagnostico diferencial de los TFS.
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v Las células tumorales cominmente expresan Vimentina, CD34,
BCL-2 y CD39, y ocasionalmente pueden expresar SMA, EMA,
Usualmente son negativos para S-100 protein, desmina y
citoqueratinas.

Fig. 4: TFS: Estudio inmunohistoquimico.
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RECURRENCIAS Y METASTASIS
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Fig. 5: TFS: Recurrencias y metastasis.
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Fig. 6: Revision retrospectiva de los hallazgos de neuroimagen, caracteristicas histopatologicas ,
recurrencia y metastasis , de 11 casos de TFS (incluyendo HPC) operados en nuestra institucion.
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Hombre de 41 afos con masa de partes blandas occipital
derecha

Fig. 7: Cason® 1
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Fig. 8: Cason®2
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DISFAGIA Y DISFONIA PROGRESIVA

ORL: Lesidn en pliegue AE, banda y espacio
paragldtico derecho

TC: Lesion solida, bien definida no mnfiltrativa,
Se localiza en el espacio graso paraglético
derecho.

RM: Captacion avida de contraste,




Hombre de 45 aflos con multiples recurrencias de TFS

Fig. 9: Cason® 3
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HALLAZGOS HESTOPATOLOGCOS

H&E 100x

HE&E 400x

Fig. 10: Continuacion caso n° 3
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Mujer de 55 afos con ¢linica de confusion y afasis

TR
M 2
4

Fig. 11: Cason’® 4
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Hombre de 55 afos con cefalea holocraneal persistente

Fig. 12: Caso N° 5
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Mujer de 31 afios
Déficit motor v sensitivo de extremidades inferiores

H&E, 100x

+ CD34 Vimenting
- Proteina S100

Fig. 13: Cason® 6
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Mujer de 37 aftos. Control de TFS operado en 2005

HALLAZGOS HISTOPATOLOGICOS
DPESRUSTERESEEE  HEE, 100

AVImenting

Fig. 14: Caso N° 7
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Mujer de 40 af0s Con masa en pardtida izguierda

Fig. 15: Caso N° 8
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Hombre de 40 anos, con HPC recurrente del Srea falcotentorial

[ W\ .

Fig. 16: Caso N° 9
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Hombre de 51 afos, con cefales holocraneal récurrente

Fig. 17: Caso N°10
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Hombre de 24 anos, presenta crisis comiciales

Fig. 18: Caso N° 11
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Hombre de 24 aftos, en seguimiento por oligedendroglioma

Fig. 19: Continuacion caso N° 11
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Hombre de 24 afos, seguimiento TES

Fig. 20: Continuacion caso N° 11

Conclusiones

El TFS es un tumor que infrecuentemente ocurre en el espacio extra-pleural, sin embargo a pesar de ser
un tumor raro el radidlogo debe incluirlo en el diagndstico diferencial de los meningiomas y neurinomas.
No hay hallazgos radiologicos patognomonicos para el TFS. Algunas de las caracteristicas de imagen,
como el patréon mixto blanco/negro en T2 y la marcada heterogeneidad podria ser util en el diagnéstico
del TFS.

La inmunohistoquimica es critica para establecer un diagnostico correcto.

El comportamiento bioldgico es generalmente benigno. La recidiva después de la reseccion total es poco
comun.

Variantes malignas son raras, pero existen (metastasis en higado y huesos).

La cirugia es el tratamiento de eleccion. Lesiones muy grandes e hipervasculares pueden requerir
embolizacidn preoperatoria.

La radiotherapy se reserva para aquellos casos con reseccion incompleta (subtotal o parcial), en algunos
casos de recurrencia o aquellos con histologia maligna.
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El seguimiento es obligatorio para los casos en los que la extirpacion del tumor es incompleta y para
aquellos con caracteristicas histologicas atipicas o un alto indice de proliferacion.
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