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* Revisar de forma actualizada la fibromatosis tipo desmoide (FD),
incluyendo sus caracteristicas clinicas y radiologicas.

* Identificar hallazgos radiologicos clave que permitan su diferenciacion
respecto a otros tumores de partes blandas.

* Repasar sus diferentes manifestaciones segun la localizacion anatémica y
Sus signos tipicos.

* Analizar el papel de las técnicas de imagen en el diagnostico,
seguimiento y la terapia guiada por imagen.
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La fibromatosis desmoide (FD) es una neoplasia mesenquimal benigna
caracterizada por proliferacion fibroblastica.

Rara: 2 - 4 casos/millén/ano.
* Predominio en mujeres jovenes.
* Pico entre la 32 y 42 década.

e Expresion inmunohistoquimica de B-catenina en el 80% de casos esporadicos
(clave para el diagndstico anatomopatoldgico).

* Puede estar asociada a la Poliposis Adenomatosa Familiar (PAF) en algunos
casos, principalmente en las lesiones intraabdominales.
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* Localmente agresiva, con comportamiento impredecible, aunque sin
potencial metastasico.

e “Gran simulador” de sarcomas.
 Alta tendencia a recurrencia tras cirugia.

* Su evolucion clinica es heterogénea, lo que ha motivado un cambio en
su enfoque terapéutico hacia estrategias mas conservadoras, con
especial interés en la terapia guiada por imagen.

j Ee ha visto regresion
espontanea hasta en un 20% de
los casos
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* Prueba "Gold standard".
* T1: isointenso en comparacion con el musculo.

e T2: senal intermedia-alta, heterogéneo. Puede
contener bandas hipointensas en relacion con areas
de alta densidad de colagenp.

* ADC: valores muy elevados.

* Realce progresivo tras la administracion de
contraste, mas marcado en fases tardias.

* Infiltracion de planos fasciales.

La hiperintensidad de senal en
T2 refleja la fase evolutiva de la
enfermedad; a mayor intensidad
de sefal, mayor actividad celular
y riesgo de progresion tumoral.

Y///ilave en el DD con sarcomas,
gue muestran restriccion a la
difusion con valores bajos de
ADC
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Figura 1. Fibromatosis desmoide de la mama izquierda. Que en las diferentes
secuencias se muestra:

o T1:lIsointensa con respecto al musculo.

o T2 FS: Moderadamnete hiperintensa heterogénea.

o ADC: Hiperintensa, caracteristica muy tipica.

Varon de 50 aios intervenido por
masa retroareolar con confirmacion
histologica de fibromatosis
desmoide.

En el seguimiento precoz (2 meses),
presenta recidiva clinica, con
hallazgos en RM compatibles con
recurrencia en el lecho quirurgico.

A

Ejemplo representativo de |la
elevada tasa de recurrencia local
tras escision quirurgica.
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Figura 2. Fibromatosis desmoide de la

cara anterior del muslo.

o T1: Isointensa con respecto al
musculo.

o T2 FS: Relativamente hiperintensa.

o T1FS+ C: Marcado realce en fases
tardias.

Figura 3. Fibromatosis desmoide de la mano.
o T1:lIsointensa con respecto al musculo,
dificil de delimitar.
o T2 FS: Hiperintensa, ligeramente heterogénea.
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* Modalidad de eleccion en casos de afectacion intraabdominal o ante
contraindicacion de RM.

* |so-densa con respecto al musculo.

* Realce moderado-fuerte en fase tardia.

 Signo de penetracion arterial (= 25%).

* Grasa macroscépica (= 40-45%). Util en el DD con las metdstasis peritoneales.

* La angio-TC puede ser util para evaluar la relacion con estructuras vasculares
de cara a la planificacion quirurgica.

P

Especial importancia como guia del tratamiento percutaneo (crioablacion).

o Visualizacidn precisa de la colocacion de las agujas.
o Monitorizacion de la bola de hielo durante el procedimiento.

o Evaluacion de la relacion con estructuras de riesgo.
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Figura 4. Fibromatosis desmoide mesentérica.

o TC: Masa intraabdominal voluminosa, bien definida e
isoatenuante respecto al psoas, que asocia marcado efecto
de masa con estenosis critica de los vasos iliacos izquierdos

(flecha amarilla).

Figura 5. Fibromatosis desmoide mesentérica.

o TC: Lesidn isointensa centrada en el mesenterio
(circulo amarillo) que en las imagenes basales
presenta UH sugerentes de grasa macroscopica
en su interior (cuadrado amarillo), hallazgo
caracteristico de fibromatosis desmoide.
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 Utilidad limitada, tipicamente primera prueba diagnostica ante bultoma
de partes blandas.

* Masa solida moderadamente hipoecogénica, de margenes bien
definidos. Inespecifica.

* Refuerzo acustico posterior (= 75%).

* Flujo Doppler variable
o 2/3 avascular

o 1/3 vascularizacion interna con indices de Resistencia (IR) 270% (dada su
naturaleza fibrosa)

» Util como seguimiento de pacientes que desestiman tratamiento.
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Figura 7. FD como hallazgo incidental Figura 8. Bultoma inguinal derecho.

en ecografia andominal rutinaria. * US: Masa heterogenea, principalmente

* US: Masa mesentérica solida, bien hipoecogénica, de bordes bien definidos.
definida, con ecotextura interna * En el estudio Doppler muestra vascularizacion
heterogénea y refuerzo acustico interna con IR elevados (= 80%).
posterior, sin vascularizaciéon * Se realizo biopsia guiada por ecografia con AP de FD.
detectable en Doppler color. Dada la accesibilidad y la negativa al tratamiento se

opto por seguimiento ecografico periddico.
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* Existen una serie de signos radiologicos tipicos de la FD, claves para llegar a un
correcto diagnostico.

o Bandas de baja intensidad de sefial en secuencias T2 ("T2 Dark Bands"), que
corresponden a haces densos de colageno observados en el analisis histologico. Muy
alta especificidad y buena correlaciéon interobservador.

o Signo de Penetracidn Arterial ("arterial penetration sign"), visible en TC, observando una
arteria atravesando el tumor sin desplazamiento. Poco sensible, pero muy especifico.

o Signo de la cola fascial ("fascial tail sign"), refleja el patron de crecimiento infiltrativo a lo
largo de fascias. Visible en gran parte de los tumores de pared abdominal y superficiales
de extremidades. Muy alta especificidad en pared abdominal.

o Signo de la grasa dividida ("split fat sign"), cuando las lesiones asientan en un plano
intermuscular y presentan un halo de grasa perilesional. Mas frecuente en lesiones
extraabdominales. Menos especifico, puede verse también en tumores malignos.
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 Bandas de baja intensidad de seiial en secuencias T2 ("T2 Dark Bands")

*magen de AP de los
depdsitos densos de
colageno visibles como

bandas hipointensas en

Figura 9. Fibromatosis desmoide intraabdominal.

o T2: Masa mesentérica heterogénea, con bandas hipointensas en su interior
(flecha azul), que correspondes con depdsitos de colageno.

o ADC: Tipica hiperintensidad de sefal en secuencias ADC de la FD.
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Figura 10. Fibromatosis desmoide intraabdominal, mismo 7ﬁ?uidado con el riesgo elevado

paciente que el caso anterior. de sangrado arterial por rotura

o TC: Se observa marcada vascularizacion arterial intralesional vascular y de desarrollo de
con los vasos discurriendo por la misma sin desplazarse, pseudoaneurismas post-

mejor visualizado en las imagenes MIP. tratamiento
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Signo de la cola fascial ("fascial tail sign") * Signo de la grasa dividida ("split fat sign")i%

Figura 11. Fibromatosis desmoide del muslo.
o T1 FS + C: lesién centrada en la cara .
anterior del muslo que muestra
infiltracion de la fascia muscular
adyacente (flechas naranjas) . i%

Figura 12. Fibromatosis desmoide de la pierna.
T1: Lesion localizada entre la tibia y el peroné, que

muestra una fina capa de grasa (flechas verdes)
rodeando la lesidn, sefalado con flechas verdes.

iCuidado! Aunque es mas tipico de tumoraciones

benignas, también puede aparecer en algunos
sarcomas
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* Intra-abdominal =30-35%
 Extremidades = 20-25%

* Pared abdominal = 20%

* Pared toracica = 15%
 Otras localizaciones = 10%
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Intra-abdominal i{ o ,
rincipales DD:
- Metastasis peritoneales
 TC modalidad de eleccién. (multiples, bordes peor
* |soatenuacion respecto al musculo psoas (fase portal). definidos, mayor atenuacion,

pueden asociar necrosis)

Localizacion tipica en raiz del mesenterio. _ GIST (pared géstrica/intestinal,

* Bordes bien definidos, con contornos lisos en la interfaz tumor-tejido. necrosis interna, mayor
* Margen arremolinado (“whorled sign”) en la periferia del tumor con el atenuacion)
mesenterio. - Linfomas (multiples
: : : adenopatias, engrosamiento
* Presencia de grasa intralesional (=44%). nop / ENE
peritoneal)

* Importante descartar complicaciones asociadas por infiltracién / efecto
de masa:

o Hidronefrosis.
o Obstruccion intestinal...

» Se asocian con frecuencia a la poliposis adenomatosa familiar (PAF) y, a
menudo, presentan un gran tamano en el momento del diagnodstico.
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Intra-abdominal

Figura 13. “Whorled sign” Signo arremolinado.
o En estos cortes secuenciales de TC, se observa como la interfaz tumor-mesenterio muestra un aspecto
arremolinado, con un patron curvilineo o en espiral con curvas que se enrollan sobre si mismas.
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Intra-abdominal

DD

Figura 14. Multiples metastasis peritoneales

(en omento mayor, Fll y pelvis menor).

o Antecedente oncoldgico.

o TC: Lesiones hiperatuantes con respecto
al psoas, multiples, con necrosis interna.

DD

Figura 15. GIST

o TC: Lesiones con intenso realce en fase
arterial, con un claro origen en la pared
intestinal.
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Extremidades
e Margenes bien definidos, contornos lobulados.

* Los signos de la cola fascial ("fascial tail sign") y de la grasa dividida ("split fat sign")
son muy caracteristicos de esta localizacion.

* Pueden mostrar afectacion ésea (=40%) y/o neurovascular (=25-30%)
* Importancia de la intensidad de senal en T2:

o (Componen)tes T2 hipointensos representan areas colagenizadas maduras
respuesta).

o Componentes T2 hiperintensos indican areas inmaduras activas con tendencia a
la progresion.

j ;rincipal DD:

- Sarcomas (restriccion a la difusidon con valores ADC bajos, necrosis interna, mayor intensidad
en T2).
- El signo de la cola fascial es tipico de la FD.

CONGRESO
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Extremidades

Ejemplo de la importancia
del mapa ADCy la
restriccion a la difusién para
el diagnéstico diferencial
con lesién malignas
agresivas

Figura 16. Fibromatosis desmoide

del muslo.

o DWI/ADC: Lesion hiperintensa
en secuencias DWI y con
valores elevados en el mapa
ADC, sin evidencia de
restriccion a la difusion.

DD
e Figura 17. Osteosarcoma de fémur.
| H 5485 o T2:Masa de sefial heterogénea, de
comportamiento agresivo con infiltracion de
{ % | estructuras adyacentes.

" o DWI/ADC: Hiperintensidad en DWI asociada a
_ descenso significativo de |la sefial en el mapa
DWI ADC, en relacién con restriccion a la difusion.
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Pared toracica y abdominal

* Frecuentes las bandas hipointensas en T2 ("T2 dark bands").

* Lesiones relativamente raras, en la mayoria de los casos las pruebas de
imagen son inespecificas y es necesaria una biopsia para un
diagndstico certero.

* La presencia de margenes parcialmente mal definidos son un gran
predictor de recurrencia / progresion.

Principales DD pared toracica: Principales DD pared abdominal:

- Tumor fibroso solitario pleural - Sarcoma pared abdominal (mismas
(hiperintenso en T1, aporte diferencias que en extremidades)
vascular pulmonar, calcificaciones) - Fibrosis/cicatriz postquirurgica (Qx

- Neurofibroma de pared toracica previa, no componente infiltrativo)
(fusiforme, "Target sign) y - Endometriosis pared abdominal (cesarea
"Fascicular sign") previa, dolor con la menstruacion, signo

- Sarcoma de pared toracica. "Gorgon")
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Pared toracica y abdominal
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Figura 18.

o Lesidon extrapulmonar bien delimitada,
sin evidencia de necrosis ni
calcificaciones, de apariencia benignay
caracter inespecifico. El estudio
anatomopatologico tras la reseccion
quirurgica confirma FD pleuropulmonar.

DD

Figura 19.

o Lesion extrapulmonar con areas de
necrosis y calcificaciones groseras, alta
sospecha un tumor fibroso pleural,
confirmado con biopsia lesional.




TERAPIA POR IMAGEN

* La crioablacion es una técnica de radiologia intervencionista que destruye el tejido tumoral
mediante ciclos repetidos de congelacion y descongelacion.

* En los ultimos afnos esta experimentando un auge debido a la tendencia a utilizar terapias
mas conservadoras dada la morbilidad y altas tasas de recurrencia tras la reseccion
quirdrgica.

* Pasos:

o Congelacion activa: 10-15 minutos (objetivo entre -40°Cy -60°C).
» Formacion de "bola de hielo" visible en TC.
o Descongelacion pasiva: 5-10 minutos.
oSegunda congelacion: 10-15 minutos. Aumenta la zona de necrosis.
oDescongelacion final: pasiva o activa.

j ‘;Il/lonitorizacic')n:

 TCintermitente para visualizar la bola de hielo
* Objetivo: extension del hielo 25 mm mas alla de los margenes tumorales.
* Tiempo medio del procedimiento: 60-90 minutos
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TERAPIA POR IMAGEN

Figura 20. FD sintomatica en region posterior del muslo

o TC: Las dos primeras imagenes muestran el proceso de crioablacion guiado por TC. En este caso, se observan

tres criosondas atravesando la lesidn, creando un halo de baja atenuacion a su alrededor, correspondiente al
area congelada.

o Enlasimagenes de RM se observa la comparacion de dos secuencias T1+C obtenidas antesy tras la
crioablacidn, mostrando la desvitalizacidn de la lesidon con pérdida casi completa del realce (circulos azules).
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e Posicion en el algoritmo:
o Opcion de tratamiento activo para tumores extra-
abdominales progresivos, morbidos o sintomaticos.

o Modalidad de ablacion mas utilizada. Progresién /

Sintomas

o Alternativa a terapia sistémica en localizaciones
compatibles. No s

Tratamiento

Seguimiento ctivo

* |ndicaciones actuales

o Localizaciones extra-abdominopélvicas. I
o FD progresiva tras =2 lineas de tratamiento médico.

o Sintomas funcionales o dolor. 0 m
o Tumores pequeios a moderados (<10 cm idealmente).

Cirugia Crioablacion

e El Unico factor predictor de fallo demostrado es un elevado “
tamano tumoral.

Cirugia (Ultima
opcion)
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e La fibromatosis tipo desmoide es una entidad infrecuente que debe considerarse en el
diagnostico diferencial, dada su potencial aparicion en multiples localizaciones anatdmicas.

* La resonancia magnética constituye la técnica de eleccion en la mayoria de los casos, siendo
el signo de las bandas hipointensas, el realce progresivo tardio y los valores elevados de ADC
hallazgos clave para su diferenciacion respecto a otras lesiones.

* La tomografia computarizada mantiene un papel relevante en la evaluacion de |la
enfermedad intraabdominal y en la planificacidn quirdrgica.

* El reconocimiento de los signos radiologicos caracteristicos resulta fundamental para su
correcta diferenciacion frente a otros tumores de partes blandas y para alcanzar un
diagndstico preciso.

* La radiologia desempena asimismo un papel esencial en el manejo terapéutico, destacando
la crioablacidon guiada por TC como una opcion de tratamiento local segura y eficaz,
especialmente en casos refractarios.
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