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Objetivo:

- Reconocer las caracteristicas radiologicas de los tumores fibrosos solitarios
(TFS) en diferentes localizaciones.

- Entender la correlacion radiopatologica analizando las caracteristicas
histologicas que ayuden a explicar la variedad los hallazgos radiologicos vy el
pronostico de estos tumores.
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Material y métodos:

Los TFS son tumores mesenquimales compuestos por una mezcla de células
fibroblasticas.

Estos tumores se clasificaban en dos diferentes entidades dependiendo de las
caracteristicas histologicas predominantes:

Tumores fibrosos solitarios: Tumores con areas celulares y fibrosas alternas
con vasos de paredes gruesas, colageno y presencia de CD34.

- Hemangiopericitomas: Tumores que mostraban alta celularidad, pocas
areas fibrosas, vasos de paredes finasy CD34 nulo / focal.

Las diferencias histologicas entre las dos entidades son minimas y los tipicos
vasos de los hemangiopericitomas también aparecen en otras entidades
como angiofibromas de células gigantes, en tumores fibrosos solitarios o en
hemangiopericitomas lipomatosos. Por eso, en la ultima clasificacion WHO de
2013 de neoplasias de tejidos blandos, todas estas entidades se unificaron en
la categoria de tumores miofibroblasticos-fibroblasticos.

El marcador inmunohistoquimico mas importante en los Tumores Fibrosos
Solitarios (TFS) es CD34. La expresion de este marcador es tipico, pero no
siempre esta presente, y puede ser un indicador de mal prondstico.

Normalmente aparece en pacientes de entre 50-70 anos, sin predileccion de
sexo. La localizacion mas frecuente es la pleura, peritoneo, meninges vy
extremidades inferiores. La mayoria son asintomaticos y cuando se
diagnhostican presentan un gran tamano.

El prondstico depende de los hallazgos histoldgicos, que van desde la curacion
total poscirugia a desarrollo de recurrencias locales o metastasis.

Realizamos una busqueda retrospectiva en nuestra base de datos incluyendo
todos los TFS confirmados mediante histologia desde el 2000 al 2016.
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Resultados:

Estos tumores suelen presentarse como masas lobuladas de gran tamano con
margenes bien definidos. Suelen comprimir estructuras adyacentes sin

invadirlas.

En pruebas de imagen tienen una composicion heterogenea, alternando areas
hipercelulares e hipocelulares que estan separadas con gruesas fibras de
colageno hialinizado y vasos de paredes finas. Pueden presentar areas de

necrosis, hemorragia y degeneracion quistica.

A continuacion, se muestran las localizaciones mas frecuentes de los TFS con
pacientes obtenidos de nuestra base de datos, incluyendo la pleura,
retroperitoneo y extremidades, pero también localizaciones atipicas como la
pelvis, cavidad oral y médula espinal.
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TFS TORACICOS

El torax es la localizacion mas frecuente de estos tumores, se han descrito en
mediastino, timo y parenquima pulmonar, pero la pleura es la localizacion
mas frecuente, de hasta el 30% de todos los TFS.

Son tumores que se originan en las células mesodérmicas submesoteliales de
la pleura visceral.

Suelen ser asintomaticos, pero cuando presentan sintomas suele ser por
compresion de estructuras vecinas o0 por secrecion de sustancias

paraneoplasicas. Los sintomas mas comunes son tos, dolor toracico, disnea y
hemoptisis.

Aunque la mayoria de los TFS pleurales son benignhos, alrededor del 12-37%
son clasificados como malignos. No se han descrito hallazgos definitivos en
pruebas de imagen que se asocien a malignidad, pero algunas caracteristicas
pueden estar relacionadas con ello, Tamano tumoral (<10 cm),
hipervascularizacion, heterogeneidad y derrame pleural.

La TC es |la técnica de imagen de eleccidon para la caracterizacion de estas
lesiones, suelen presentarse como masas solidas extrapulmonares, bien
definidas, con realce de contraste variable que depende de l|a histologia.

(Figura 1.)
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Figura 1: Paciente de 52 anos con TFS pleural. a) Radiografia simple: Se
identifica una masa retrocardiaca. b) TC toracico con contraste: Masa solida
bien delimitada pleural izquierda con relace heterogéneo de contraste. c-d)
cortes axiales de RM en secuencias T2 (c) y T1 (d), donde se objetiva una
masa solida bien delimitada con areas centrales hiperintensas en T2 e
hipointensas en T2 sugestivas de zonas necroticas / quisticas. e) RM tras
administracion de Gd con secuencias de saturacion grasa, donde se
identifica una captacion de contraste de la masa excepto en esas areas
centrales, lo que confirman la existencia de focos de necrosis.



- Congreso o g ‘ .

Nacional vongreso oo o 1A B TRl o e T e

? : S mn] 3 T _\...:~ f !r ' 3 : e ‘“!;_7;_-_:.:. ,‘f'.-:‘-' -;.:v,._. : : ‘;;..- e : % e P - .'.:'. . : : s
| LS f gt A R RIS ¢ A e e e o R T ; 25/28 MAYQO 2022
e ) -;}r “® N i _‘4 l‘-',_ ! i ! = « - o . 1 L ' ) '! S '
_ WE e W . , Palacip de Ferlas y Cangresos

L 24, MAYO
L. _~CURSO PRECONGRESO

TFS EN EXTREMIDADES

Es la zona extrapulmonar mas comun de asentamiento de estos tumores,
pero aun asi son poco frecuentes. La zona mas frecuente donde asientan es

en extremidades inferiores.

Como en otras localizaciones, estos tumores suelen ser asintomaticos y suele
ser un hallazgo incidental o diagnosticarse cuando son de gran tamano.

Normalmente |la ecografia suele ser la primera técnica de imagen, donde
aparecen como lesiones predominantemente solidas, hipoecoicas, bien
delimitadas y con intensa vascularizacion. Pueden presentar areas liquidas
(necrosis y degeneracion quistica), sobre todo en tumores de gran tamano.

En RM se presentan como lesiones sélidas con apariencia variable en T2 y T1
dependiendo del componente que predomine (fibrotico / celular).
Normalmente tienen un realce heterogéneo intenso tras la administracion de

gadolinio.

El diagnostico de estos tumores es muy dificil utilizando unicamente técnicas
de imagen, ya que tienen unas caracteristicas similares a otros tumores
mesenquimales, por lo que el diagnostico final lo dara la biopsia.
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TFS INTRACRANEALES

Son tumores raros, con alrededor de 200 casos reportados en la literatura. La
mayoria aparecen en mujeres con predominio en la 52 década.

Los TFS tipicos, son tumores mesenquimales con base en la duramadre,
tipicamente de localizacion en la convexidad o en el tentorio, hoz cerebral,
angulo cerebelo-pontino y region selar.  Otras localizaciones menos
frecuentes son en region intraaxial e intraventricular, en region pineal y en los
ganglios de |la base, estos se cree que se originan de células mesenquimales

que rodean la microvascularizacion cerebral y los plexos coroideos y no de las
meninges.

Estos pueden dar sintomas secundarios al aumento de la presion intracraneal;
cefalea, inestabilidad de la marcha, debilidad, pérdida visual, disfuncion de
nervios craneales, nauseas y confusion.

No hay hallazgos concluyentes de malighidad en las diferentes técnicas de
imagen, pero las caracteristicas que mas se relacionan con malignidad son el
gran tamano (>10 cm) y reseccion subtotal.

En TC son normalmente lesiones hiperdensas con captacidon homogénea de
contraste, aunque pueden tener una apariencia heterogénea. Las
calcificaciones son raras, pero pueden estar presentes, también puede
observarse edema peritumoral y areas quisticas y hemorragicas.

En RM aparecen como lesiones multilobulares, 2/3 son isointensas en T1 e
hipointensas en T2 con el componente restante hipointenso / heterogéneo.
En el tercio restante suelen ser heterogéneos, con dos componentes que se
diferencian con claridad: un componente isointenso en T1 e iso/hiperintenso
en T2 con moderada captacion de contraste que refleja la celularidad y otro
componente hipointenso en Tl y T2 con intenso realce post-contraste que
refleja abundante colageno y tejido fibrotico. (Figura 2)

En difusion los componentes celulares del tumor mostraran una restriccion a

la difusion y en perfusion un aumento relativo del volumen sanguineo
relativo.

El diagnostico diferencial se haria con meningioma fibroso y schwannoma. El
engrosamiento en las meninges adyacentes (“cola dural”) se ha descrito en
algunos casos de TFS, pero no es tan comun como en los meningiomas.
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Figura 2: Paciente de 48 anos con TFS intracraneal. a-b) RM
secuencias T2 axial y coronal: Lesion solida, extra-axial heterogénea
de morfologia ovalada, bien delimitada con zonas hipointensas
sugestivas de fibrosis. La masa comprime el parénquima adyacente
sin signos de infiltracion. ¢) RM coronal en T1 tras Gd: Se identifica
un realce intenso homogéneo. d) Perfusion donde se identifica un
aumento relativo del volumen de la lesion.
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TFS EN CABEZA Y CUELLO

Los TFS extracraneales de la region de cabeza y cuello son extremadamente
raros, representan aproximadamente el 6% de todos los TFS.

Las localizaciones mas frecuentes son: oOrbita, glandulas parotidas, cavidad
oral, region maxilar, espacios masticador, submandibular y parafaringeos, fosa
infratemporal, senos paranasales, laringe v glandula tiroidea. Los tumores que
se asientan en la orbita, 2/3 son extraconales.

Normalmente son asintomaticos hasta que alcanzan un gran tamano. Los
sintomas dependeran de la localizacidn (proptosis, masa palpable, lagrimeo,
paralisis facial...).

En TC suelen ser isodensos con marcado realce tras la administracion de
contraste, normalmente rapido y con lavado tardio.

En RM también seran tumores bien delimitados, iso/hipointensos al musculo
en T1 con areas hiper e hipointensas en T2 (dependiendo del predominio
celular / fibrotico). Hiperintensidades en T2 también pueden reflejar
hemorragia, degeneracion quistica y fibrosis reciente. Pero lo mas importante
es que presentan un moderado-intenso realce tras administrar Gd,
especialmente en areas con alta celularidad y lavado tardio en zonas

fibroticas.

La destruccidon Osea, necrosis o degeneracion quistica son indicativos de
tumores borderline o malignos.

No se objetiva restriccion a la difusion en DWI.

(Figura 3)
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Figura 3: Paciente de 75 anos con TFS en la lengua. RM de lengua: a)
Secuencia potenciada en T1 donde se objetiva una tumoracion solida,
ovalada localizada en la parte anterior del suelo de la boca con una senal
hipointensa homogénea. b) T1 con contraste, donde se visualiza una
captacion heterogénea de contraste con mayor captacion del mismo en |la
parte mas posterior de la lesion. c) Secuencia potenciada en T2: La lesion
muestra una senal heterogénea con un componente anterior hipointenso
(fibrosis) y otro mas iso-hiperintenso en la regidén posterior (celularidad). d)
T2 con supresion grasa en plano axial que muestra la misma senal que en

la imagen c. e-f) Mapas ADC y DWI donde la lesion no muestra una
restriccion significativa.
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TFS RETROPERITONEALES Y PELVICOS
Son tumores muy raros, con menos de 100 casos descritos en la literatura.

Como en las demas localizaciones, estos tumores son asintomaticos por lo
que suelen ser hallazgos casuales o diagnhosticarse cuando presenten
sintomas por su gran tamano.

La localizacion mas frecuente sera en el espacio perirrenal, seguido de pelvis 'y
en el espacio retrovesical.

Mediante ecografia se visualizaran como lesiones hipoecoicas heterogéneas y
solidas.

En TC como lesiones solidas heterogéneas, bien delimitadas y con un grado de
vascularizacion variable.

En RM aparecen como masas isointensas al musculo en Tl y con una
hiperintensidad heterogénea en T2. Tras la administracion de gadolinio suelen
mostrar una captacion heterogenea de contraste. A veces presentan vasos

prominentes. (Fiqura 4)

Las lesiones malighas retroperitoneales y pélvicas son raras (<20%) y las
caracteristicas de malignidad son similares a las mencionadas en otras
localizaciones.

El tratamiento es quirurgico, v en algunos casos si presentan vasos
prominentes |la embolizacion pre-quirdrgica puede ayudar a disminuir su
volumen y poder realizar una reseccion menos agresiva.
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Figura 4: Paciente de 68 anos con TFS pélvico. a-b) Reconstrucciones coronal
(a) y axial (b) en secuencias potenciadas en T2: Masa de gran tamano, bien
delimitada, heterogénea y con areas quisticas (de predominio en zona
anterior) localizadas en el espacio obturador izquierdo. ¢) T1 en cortes
axiales: Lesion solida hipointensa heterogénea que podria deberse a un
componente de sangre. d) T1 con supresion grasa que muestra una
intensidad heterogénea. e) T1 tras administracion de Gd y supresion grasa:
captacion heterogénea con mayor captacion de contraste en la zona
posterior de la masa.
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TFS ESPINAL

Son tumores extremadamente raros, con localizacion mas frecuente en

columna dorsal, seguida de la cervical y lumbosacra. Se originan en las
meninges, parénquima medular y raices nerviosas.

Normalmente presentan un crecimiento lento y los sintomas son
consecuencia de la presidon que ejercen sobre estructuras vecinas.

En las técnicas de imagen no muestran caracteristicas patognomonicas.

En TC suelen presentarse como masas de partes blandas con captacion
homogénea de contraste y posible erosion de estructuras oseas adyacentes.

En RM, isointensos en T1 e hipointensos en T2 (alta proporcion de fibras de
colageno), lo que puede ser util para diferenciarlo de otro tipo de tumores.

(Figura 5)

El diagnodstico diferencial se hara con el meningioma, que normalmente no

presentan erosion 0sea vy tienen una mayor senal en secuencias potenciadas
en T2, schwannoma, chordoma...

El tratamiento como en otras localizaciones es |la reseccidon quirurgica, pero a
veces no es posible la extirpacion total por adhesiones a la médula espinal.
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Figura 5: Paciente de 48 anos con TFS intramedular. a-b) Secuencias
potenciadas en T2 sagital (a) y axial (b) donde se objetiva una lesion
intramedular, sélida, hipointensa centrada en T4-T5. también se
identifica edema perilesional adyacente a la lesién en la médula. c-d)
Secuencias potenciadas en T1 sagital (c) y axial (d), la lesion muestra una
sefal isointensa homogénea. e-f) Secuencias potenciadas en T1 con Gd
(e) v secuencia de sustraccion (f) donde se identifica un intenso y

homogeéneo realce de la lesion, lo que sugiere predominio fibrotico de |a
lesion.
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Discusion:

Los TFS son tumores muy poco frecuentes que suelen diagnosticarse cuando dan
sintomas por compresion de estructuras vecinas, por lo que la lesion tendra un gran
tamano o bien sera un hallazgo incidental en pruebas de imagen solicitadas por
otros motivos, por lo que se trata de un reto diagnostico para los radiologos.

Son tumores que afectan predominantemente a adultos y que no muestran
predileccion sexual, con edades al diagndstico que oscilan entre los 20y 70 anos, en
nuestro caso las edades fueron superiores a 48 anos, con una media de edad de 58
anos.

El diagnostico se basa en el estudio anatomopatologico, aun asi, las técnicas de
imagen pueden ayudar a conocer la etiologia del tumor y a analizar las relaciones
con las estructuras adyacentes permitiendo una mejor planificacion quirurgica.

Aunqgue estos tumores clasicamente eran considerados como tumores benignos, se
calcula que aproximadamente el 15-20 % pueden tener un comportamiento
maligno. Por lo que hay que tener en cuenta caracteristicas que podrian estar en
relacion con un comportamiento mas agresivo: Gran tamano (>10 cm), necrosis o
infiltracion de estructuras vecinas. Las caracteristicas (diferentes intensidades en
RM, patrones de captacion de contraste...) que se observaron en nuestros
pacientes concuerdan con las encontradas en la literatura.

El TFS debe ser considerado en el diagnodstico diferencial de las neoplasias de partes
blandas, hipervascularizadas que se originen principalmente en pleura, pelvis,
retroperitoneo y miembros inferiores e intentar hacer un seguimiento posterior al
tratamiento quirurgico.
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Conclusiones:

Los TFS son neoplasias fibromatosas poco frecuentes, que pueden originarse en
diferentes localizaciones, pero de predominio en pleural. Las localizaciones
extratoracicas mas frecuentes son intracraneales, region de cabeza y cuello, cavidad
abdominal y extremidades.

Aunque las caracteristicas en las diferentes técnicas de imagen suelen ser similares,
puede ser complicado reconocerlos, por lo que el diagndstico dependera de sus
caracteristicas histologicas.

La cirugia es el tratamiento de eleccion tanto en TFS benignos como malignos. Aun
asi, el papel del radiologo sera fundamental no solo para el diaghostico, sino para el
seguimiento y deteccion de recidivas /metastasis. No existen caracteristicas por
imagen que ayuden a distinguir los TFS malignos, por lo que se recomienda
seguimiento a largo plazo de estos pacientes, ya que algunas recurrencias pueden
ser tardias. Las metastasis suelen asentarse en pulmoén, hueso e higado.

El papel de los radidlogos también puede ser util como tratamiento adyuvante a la
cirugia embolizando vasos para disminuir su tamano en caso que sean irresecables.
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