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Tumoracion profunda benigna localmente agresiva, infiltrativa y
recidivante.

Poco frecuente
Mujeres jovenes

Multiples tratamientos con eficacia variable.

all d'Hebron

Braschi-Amirfarzan et al. Radiographics 2016; 36: 767-82



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:
« Diagnéstico
« 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 histolégicamente en el Hosp. Vall d’Hebron de
Barcelona.

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

Protocolo de estudio RM:

Vall d

Hospital
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= Secuencias morfolégicas = Secuencias funcionales:
(Axial/Coronal/Sagital)
= T1SE » Estudio dinamico con Gd
= DP (FatSat) (3D flash multicorte )
= STIR » T1 TSE (FatSat) postGd tardio
= T2TSE = DWI

Captacién. inicial inicial inicial
captacién progresiva Lavado Meseta Lavado precoz Lavadorle‘rnto
progresivo



Analisis de resultados

Mediana 36 anos

(rango 12-86)
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abdomina minal
= 61%
Solitarios 95,5%

(4,5% Multiples:
1 Sincrénicos y 1 metacronico)

Tamano: 6,9 cm (1-32,5cm)



Anatomia Patologica
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= Macroscopico: Lesion infiltrativa blanco brillante.

)

= Fibroblaste
QP - ’

 Vall d'Hebron Kasper et al. Annal Onco 2017, 238: 2399-2408
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Analisis de resultados

» Localizaciéon profunda en fascia intermuscular
= Bien delimitado con morfologia variable:

= Zonas bien definidas
(Split fat sign)

= Zonas infiltrativas
(Tail sign)

= Patréon heterogéneo
(Fibroblastos/Colageno)

» |so-Leve hiperintensa T1
= Hiperintenso T2

“Band sign” (Alta especificidad)

Vall d'Hebron
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Estudio funcional
Estudio dinamico-Gd: Curvas semicuantitativas IS/T 90% (9/10)

Estudio post-Gd: Ausencia de necrosis 100%

Tipo V Rapida
inicial
Lavado lento

Tipo II |
Captacion. !
progresiva
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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)

@. aII d'Hebron

. Hospital

Sarcomas (excepto mixoides)
ADC < 1,00




Analisis de resultados

Tratamiento: Recidiva 22,2% (n° 10):
 Cirugia = RT o Médico (QT, antiestrégeno): 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, localizacion, 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
TAMANO  [32,5cm) 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 - . I o U — N
Edad Sexo Locakzacion Tamano {cm) | Tro Inicial | MirgenXs | Recisiva | ILE (meN| Tro Recidiva Actualidad
4 9 Ghteo 1.5 Lrugy 09 S Nl Local
2 37 Corvical paravertiete 4 Chuga L 43 Cruga « RT RC
3 37 Ghteo Cruga 30 Ciregia Ri
4 4 Pared 1ordaca LK Leuga 20 Cirsgia NI
5 64 Pared abdominal 2.5 Chuga 1 Cirugla RC
Meda 4 2.9 27
5 42 Triceps dstal 3 Cuga . 17 Ciregla RI
7 IR Posteromediasl Geewlo 9 Cirug . 5 Rl Distal
8 %9 Escapula 13 Chruga . 3 5 Yuga « RT RL
9 45 Pared abdoenvnal/intrabd 4 Cvuga . K 12 RT y Médico A
i0 12 Pared abdommalintrabd 7’ Chruga . 13 Médico [
Meda 43 72 V| 6.3 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

= Regresiéon —

= Progresion —»

25.07.16 - 17.02.2017

» ~

24.04.2017 18.09.2017
N

’~ ‘3 it ; \
i - N

Tipo V Rapida
inicial
Lavado lento
progresivo




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

Vall d'Hebron 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%

Vall d'Hebron
Hospital



4. Algoritmo manejo EORTC-SPAEN

Abbeeiations: MT: hormonal thecapry; S: surgory; S5°: surgery s an option | mocbidty is lmited; MT: medical therapy; BT rmdothoragy: ILP:
Isclsted mb perfusion

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



Algoritmo manejo EORTC-SPAEN

Vall d'Heb Kasper et al. Eur Jour Cancer 2015, 51: 127-136
ekl 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 diagnodstico
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.
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