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Tumoracion profunda benigna localmente agresiva, infiltrativa y
recidivante.

Poco frecuente
Mujeres jovenes

Multiples tratamientos con eficacia variable.

all d'Hebron
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1. Revision de los tumores desmoides en nuestro hospital:
 Protocolo de estudio RM
« Analisis de resultados
« Caracteristicas por imagen

2 . Utilidad de la RM en:
« Diagnostico
* Respuesta al tratamiento
» Deteccion de recidiva

3. Revision de los algoritmos de manejo propuestos por las sociedades
europeas (EORTC/SPAEN).
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Estudio retrospectivo (2002-2017) incluye 45 pacientes con tumor
desmoide confirmado histologicamente en el Hosp. Vall d’Hebron de

Barcelona.

RM al diagnostico y durante el seguimiento (3m-12a)

Protocolo de estudio RM:

= Secuencias morfoldgicas
(Axial/Coronal/Sagital)
= T1SE
= DP (FatSat)
= STIR
= T2TSE

= Secuencias funcionales:

= Estudio dindmico con Gd
(3D flash multicorte )
» T1 TSE (FatSat) postGd tardio

Vall d'Hebron
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Analisis de resultados

Mediana 36 afios
(rango 12-86)
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1 Sincronicos y 1 metacronico)

Tamano: 6,9 cm (1-32,5cm)
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Anatomia Patolégica
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= Macroscopico: Lesion infiltrativa blanco brillante.

= Fibroblaste
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Vall d'Hebron Kasper et al. Annal Onco 2017, 238: 2399-2408

Hospital



Analisis de resultados

= Localizacion profunda en fascia intermuscular
= Bien delimitado con morfologia variable:

= Zonas hien definidas
(Split fat sign)

= Zonas infiltrativas
(Tail sign)

= Patron heterogéneo
(Fibroblastos/Colageno)

» |so-Leve hiperintensa T1
= Hiperintenso T2

“Band sign” (Alta especificidad)

q-\zrd 'Hebron
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Estudio funcional

Estudio dindmico-Gd: Curvas semicuantitativas IS/T 90% (9/10)

Estudio post-Gd: Ausencia de necrosis 100%

MC 3

Min / Max: 353,00 /423 00
Mean/SD: 387 68 /22,14
Area: 057 cm2

hlean 38768  Ratio 168571 %
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= Diagnéstico diferencial
= Sarcomas
= Tumores de células gigantes de la vaina tendinosa
= Histiocitoma fibroso maligno
= Elastofibroma

Tumor desmoide
ADC 1,30 (1,15-1,42)

Vall d'Hebron
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Sarcomas (excepto mixoides)
ADC < 1,00




Analisis de resultados

Tratamiento: Recidiva 22,2% (n° 10):
» Cirugia = RT o Médico (QT, antiestrogeno): 85,8% *9 Local
«“Watch and wait”: 14,2% 1 Distancia

ILE (Intervalo libre enfermedad):
19m (5-43m)

Riesgo de recidiva:
No diferencias significativas por edad, sexo, localizacién, parametros RM

Libre |Recidiv Libre |Recidiv Libre |Recidiv
Total enf. a Total enf. a Total enf. a
LOCALIZACION 45 35 10 45 35 10 45 35 10
100% SENALT1
Intrabdominal 0% (2) 14%
Pared 93% Homogénea 18% (8) (15) (20% (2) DW (ADC)
abdominal (15) | 7% (1) 86% <1,00 0 0 0
65% Heterogénea | 82% (37) | (30) (80% (8)|P=0,78 100,00(100,00
Extrabdominal (20) [35% (7)|p= 0,52 >1,00 100,00% | % % p=1
Iso 18% (8) |20% (7)[30% (3)
6,9cm (1- 80% NECROSIS
N H o, o, =
TAMARNO  [32,5¢m) : Hiper 82% (37) | (28) |70% (7)|P=0,82 100,00/100,00
55% _ No 100,00% | % | %
<5cm 55% (25) | (19) |60% (6) SENAL T2 i 0 0 0 p=1
5-10cm 24% (11) |24% (9)|20% (2) Homogénea | 15% (7) [25% (9)[20% (2)
>10cm 21% (9) |21% (7)|20% (2)| p=0,46 75%
Heterogénea | 85% (38) | (26) |80% (8)| P=0,41 EDEMA
MARGENES PERIFERICO
Bien 52% 14% 75% | 80%
delimitados | 52% (24) | (18) |60% (6) Iso 15% (7) | (15) [20% (2) No 70%(31) | (26) | (8)
48% 86% 25% | 20%
Infiltrativos | 48% (21) | (17) |40% (4)| p=0,8 Alta 85% (38) | (30) |80% (8)|P=0,78 Si 30%(14) | (9) | (2) |P=0,56
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Analisis de resultados

N\ N\
Edad Sexo Localizacién Tamario (cm)| Tto Inicial I‘Vﬁrgen\s Recidiva I¢ (me\ Tto Recidiva Actualidad
1 29 Q Gliteo 1,5 cirugia |[ - 09 [[ 5 | &t Local
2 37 9 Cervical paravertebral 4 Cirugia - 3 43 Cirugia + RT RC
3 37 Q Glateo Cirugia - 30 Cirugia RC
4 41 Q Pared tordcica 3,8 Cirugia - 3 26 Cirugia RC
5 64 Q Pared abdominal 2,5 Cirugia - 2,2 31 Cirugia RC
Media 34 2,9 1,9 27
6 42 Q Triceps distal 3 Cirugia + 3 17 Cirugia RC
7 28 @ Posteromedial Gemelo 9 Cirugia + 13 5 RT Distal
8 59 Q Escapula 13 Cirugia + 3 15 Cirugia + RT RC
9 48 Q Pared abdominal/Intrabd Cirugia \ + 12 RT y Médico RC
10 12 “ Pared abdominal/Intrabd Cirugia \ + I \ 13 Médico RC
Media 43 7,2 \/ G W
Margenes +:
No mayor riesgo de recidiva
Recidiva precoz en el tiempo
Vall d'Hebron
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Respuesta al tratamiento

Respuesta al tratamiento: Vinblastina 6mg/m2 EV + MTX 30mg/m2 EV Semanal

25/05/2017 02/01/2018

Vall d'Hebron
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Deteccion de recidiva
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Deteccion de recidiva

05/02/2013 11.10.2016
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Algoritmo manejo EORTC-SPAEN

EORTC: European Organization for Research and Treatment of Cancer (Soft Tissue and Bone Sarcoma Group)
SPAEN: Sarcoma PAtients EuroNet

Historia natural de los tumores desmoides

e Etiologia multifactorial:

* Genética (B1l-catenina)

* Fisica (trauma, cicatriz quirudrgica)

* Hormonal (ACOs, 12 aio post-embarazo)
* Progresion en primeros 2 aios.

* Fase de estabilidad o “plateau”

* Involutivos a largo plazo

Clrmﬂebron Lewis et al. Surgery 1999, 229(6): 866
Hospital



Algoritmo manejo EORTC-SPAEN

Tratamientos

» Cirugia +/- RT (56Gy 28ciclos) si margenes positivos macroscopicos
Margenes no influyen en riesgo de recidiva
RT en jovenes = 2° neoplasias

* Crioablacion/Radiofrecuencia
No diferencias significativas

* Médico: “watch and wait”
 TMX +/- AINEs (no eficacia demostrada)
e MTX +/- alcaloides Vinca (baja agresividad) ED-RP
60-21%

* Antraciclinas (Doxorrubicina) (alta agresividad)
* ILP (Isolated limb infusion) con Melfalan + TNF

ED-RP
* ITK (Imatinib/Sorafenib) 70-15%
* Inh gamma-secretasas ED-RP
69-29%

Eln\g;d 'Hebron
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4. Algoritmo manejo EORTC-SPAEN

Diagnosis (core needle biopsy)

A 4
: . In case of stabilization or
= . = »
Front-line approach: watch & wait (1-2 years) g A
h 4

In case of progression
(consider-if clinically possible-to wait until 3 subsequent progression)

v A 4 A 4 4
: Intra- Retroperito- Extremity/girdles/ Head & neck/
Abdominal wall abdominal | neal/pelvic chest wall intrathoracic
/\ /\ :
] 1
1 1
1 1 v
1 T
s < HT s* MT S* |« MT 1 MT
I i
] 1
1
h 4 y y Y \ 4 A 4
MT (or RT) MT S o e || RT MT RT or S*+RT

A 4 A 4 l h 4 h 4 h 4

Investigational treatments,...

Abbreviations: HT: hormonal therapy; S: surgery; S*: surgery is an option if morbidity is limited; MT: medical therapy; RT: radiotherapy; ILP:
isolated limb perfusion

Kasper et al. Eur Jour Cancer 2015, 51: 127-136

el ez v Kasper et al. Annal Onco 2017, 238: 2399-2408
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Algoritmo manejo EORTC-SPAEN

o s

Vall d'Heb Kasper et al. Eur Jour Cancer 2015, 51: 127-136
Wetrkiathel Kasper et al. Annal Onco 2017, 238: 2399-2408




CONCLUSIONES

En el contexto clinico adecuado, la RM es una técnica util y eficaz en el diagnostico
y seguimiento, con hallazgos tipicos que aumentan la especificidad en el
diagndstico diferencial

(T2 TSE, DWI, Estudio dinamico)

Ningun parametro morfoldgico o funcional ha demostrado valor prondstico en el
momento del diagnodstico.

La combinacion de tratamientos en nuestro estudio no ha permitido sacar
conclusiones sobre la estrategia diagndstica mas eficaz.

El algoritmo diagnodstico propuesto por la EORTC/SPAEN aboga por una estrategia
mas conservadora centrada en el “watch and wait”, donde la RM tiene un papel
fundamental.

all d'Hebron
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