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Tumores fibroblasticos y miofibroblasticos
Benignos

* Fascitis nodular. Fascitis craneal

e Fascitis y miositis proliferativa.

e Elastofibroma.

e Fibroma de la vaina tendinosa.

* Miositis osificante.

e Miofibroma/Miofibromatosis.

e Fibromatosis colli.

e Fibroblastoma desmoplasico.

e Tumor fibroso calcificante.

* Angiofibroma nasofaringeo juvenil.
e Angiofibroma de células gigantes.

e Angiomiofibroblastoma.

e Fibroma de Gardner. Fibroma cardiaco.

Intermedios (localmente agresivos)

* Lipofibromatosis.
* Fibromatosis superficial (palmar y plantar).
* Fibromatosis tipo desmoide.

Intermedios (raramente metastatizan)

* Tumor fibroso solitario - Hemangiopericitoma.
* Tumor inflamatorio miofibroblastico
* Sarcoma miofibroblastico

* Dermatofibrosarcoma protuberans.

Malignos

Para la correcta aproximacion diagnostica a los tumores fibroblasticos es necesario
conocer sus caracteristicas radiologicas, sus localizaciones tipicas y el grupo etario en el
gue son mas prevalentes. De esta forma podremos clasificar estos tumores segun sus
caracteristicas en benignos, intermedios y malignos, para que los pacientes tengan un
tratamiento y seguimiento adecuado. En los casos en los que los hallazgos radiolégicos
sean inespecificos deberemos recurrir a |la toma de muestra para analisis
histopatologico.
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Tumores fibroblasticos y miofibroblasticos
Benignos

e Fascitis nodular. Fascitis craneal
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e Fibroma de Gardner. Fibroma cardiaco.

MIOSITIS OSIFICANTE NO OSIFICADA ANGIOFIBROMA NASOFARINGEO



Fascitis nodular

*Es el tumor de partes blandas de origen fibroso mas
frecuente.

*El 10% de todos los tumores de partes blandas
benignhos.

e Mas frecuente en adolescentes.

*Ocurre por una mutacion genética de la peptidasa
MYH9-USPé.

*Tejidos subcutaneos del tronco (20%), cabeza vy
cuello(18%) vy extremidades superiores (45%) —cara
volar del antebrazo-.

Solitario, crecimiento rapido.
e|La reseccion es curativa.

*Fascitis cranial: histologicamente semejante, en
ninos menores de 2 anos, en la fascia profunda del
cuero cabelludo, erosionando la tabla externa de la
calota.
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Fascitis nodular
Radiologia

eLesiones ovales bien circunscritas de unos 2 cm.

US

*Ecogenicidad mixta, de predominio hipoecoico con
vascularizacion discretamente aumentada en
Doppler-color.

TCy RM

*Signo de la “cola de cometa™:extension de la masa a
lo largo de la fascia .

*En RM se aprecia el signo de la “diana invertida“

hipersenal central e hiposenal periférica en T2, que
centralmente no se realza.



Fascitis nodular
Radiologia

ANTEBRAZO DCHO ANTEBRAZO DCHO

Ecografia del antebrazo. Dos tumoraciones fusiformes subfasciales de contorno muy bien
definido, hipoecoicas con respecto al musculo, escasamente vascularizadas.

RM del antebrazo. Cortes sagitales con
secuencias potenciadas en T1 (arriba a la
izquierda) muestra una de las pequenas
tumoraciones isointensas con el musculo. En
los cortes sagitales con secuencias STIR
(arriba, centro), T2 (arriba, derecha) y axiales
T2FS (izquierda), se aprecian tumoraciones
centralmente hiperintensas y de contorno
hipointenso (signo de la “diana”). Caso no
comprobado anatomopatologicamente.




Elastofibroma dorsi

* Masa palpable con la movilizacion del hombro.

* Su etiologia es multifactorial (friccion mecanica cronica vy
asociacion familiar)

* Tiene predileccion por personas mayores de 50 anos y por
muyjeres.

* Entre la pared toracica posterior y la punta inferior de la
escapula, debajo de los musculos romboides mayor y dorsal
ancho.

e Bilateral en el 25% de los casos.

e El tratamiento consiste en la excision local en lesiones
sintomaticas.
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ANATOMIA PATOLOGICA
*Macroscopicamente caracteristico aspecto atigrado por |Ia
alternancia de tejido adiposo v fibroso.

*E|l signo histologico cardinal de esta lesion es |la presencia de
fibras elasticas fragmentadas, densas y eosinofilas que forman
agregados o cordones, entre los fibroblastos. Estas fibras
destacan con la tincion de orceina.




Elastofibroma dorsi
Radiologia

RM

*Masa de tejidos blandos, lentiforme, bien definida,
con intensidad de senal heterogénea.

Compuesta predominantemente por tejido fibroso
gue es hipointenso en secuencias potenciadas en T1
v T2, aunque es comun ver imagenes lineales
hiperintensas en secuencias ponderadas en T1 que
representan el componente graso de la lesion.

*El realce con gadolinio suele ser heterogéneo.

TC

*Masa con atenuacion similar a la del musculo con o
sin focos hipodensos que representan el
componente graso dentro de la lesion.

ULTRASONIDO

*Masa en la region subescapular, con un patron
alterno de lineas hiperecogénicas e hipoecogeénicas.



Elastofibroma

CASO 1.TC de pared
toracica en la que se
aprecia tumoracion de
partes blandas entre la
pared costal derecha y el
musculo, isodensa, con
areas centrales
serpiginosas de densidad
grasa. En la pared costal
izquierda identifica una

segunda tumoracion,
contralateral, de pequeno
tamano.

CASO 2.RM de pared toracica para el estudio de tumoracion de partes blandas de la pared
costal izquierda identifica una sequnda tumoracion, contralateral, de pequeno tamano. En las
secuencias Axial y sagital T2 (arriba) se trata de un tumor de baja senal, con areas
hiperintensas, grasas, entremezcladas. Abajo, en la secuencia Axial T1 (izquierda) es isointensa,
captando Gadolinio de manera algo heterogénea (secuencia T1 con saturacion de la grasa, a la
derecha).



Fibroma de la vaina

tendinosa

* Neoplasia benignha nodular fibroblastica que surge de la sinovial de la vaina

tendinosa.

e Mas frecuente en varones, 3:1, de la 22 a la 52 decada de la vida.

* Tumoracion pequena, dolorosa y de lento crecimiento en tendones y vaina
mas frecuentemente flexora de pequenas articulaciones de dedos,
Manos y muneca.

tendinosa,

* Enla muneca puede presentarse ocasionando sindrome del tunel carpiano.

 Raro que se presente en grandes articulaciones, siendo de estas mas frecuente en la

rodilla.

RM del sequndo dedo. Pequena tumoracion nodular fusiforme en la vaina de los
tendones flexores del 22 dedo, hipo-isointensa en todas las secuencias

H/E 20x

H/E 100x
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ANATOMIA PATOLOGICA
*Variante de la fascitis nodular.
*Constituido por nédulos lobulados adheridos al tendon o a su vaina.

*Histologicamente muy similar a la fascitis nodular (lesiones tempranas) o a Ia
fibromatosis de tipo desmoide (lesiones evolucionadas). Unicamente destaca Ia
presencia de capilares estrechos y alargados (*), a veces hendidos, contrario a lo
encontrado en la fibromatosis profunda.
*No existe estudio IHQ especifico.
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Miositis osificante

*Lesion benigha autolimitada que puede afectar ademas de al musculo a
cualquier tipo de tejido blando (grasa subcutanea, tendones y nervios).

*Es mas prevalente en adolescentes y adultos jovenes.

*Proceso reactivo pseudotumoral caracterizado por una proliferacion zonal
mio/fibroblastica con elementos osteoblasticos que producen matriz
cartilaginosa y hueso.

*[a miositis osificante postraumatica es la mas comun (75% de los casos).

*Suele afectar los grupos musculares proximales y anteriores de las
extremidades (cuadriceps femoral y el biceps braquial).

*La presentacion clinica mas caracteristica consiste en una masa osificante
de partes blandas dolorosa.

H/E 40x AN LR ERT R HYE 20x R s H/E100x .~ - | HJ/E100x

ANATOMIA PATOLOGICA:

*lesiones tempranas: simulan una fascitis nodular o un sarcoma, con
fibroblastos desordenados, abundantes mitosis y células gigantes
multinucleadas de tipo osteoclasto en torno a nodulos de cartilago hialino
o focos de material osteoide.

*lesiones evolucionadas: sufren un proceso zonal de transformacion a
trabéculas de hueso laminar mediante osificacion endocondral. Se muestra
el detalle de un ribete de osteoblastos que aparecen en lesiones avanzadas

(%).
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Miositis osificante
Radiologia

* Estas lesiones suelen ser paralelas al eje largo del hueso o del musculo.

RM

* Se describen tres fases: la temprana en las primeras 4 semanas; la intermedia
desde la semana 4 a la 8 y la etapa madura después de 8 semanas

* En la fase temprana los musculos que rodean la lesion generalmente
presentan edema algo que no es comun con los sarcomas de tejidos blandos.

* Suele ser una lesion isointensa al musculo en secuencias potenciadas en T1,
con realce difuso o periféerico. En T2 es hiperintensa.

* E|l borde hipointenso periférico calcificado se ve mejor en T2 y STIR.
* La resolucion del edema perilesional puede marcar la madurez de la lesion

TC

* La TC es la modalidad mas sensible para identificar el patron de osificacion
desde la fase intermedia de la enfermedad, donde se visualizara un borde
periférico calcificado que progresara segun madure la lesion.

ULTRASONIDO
e Util para el diagndstico temprano de formacion de hueso heterotépico.

* Se visualizan tres zonas concéntricas: una zona hipoecoica externa que rodea
la lesion, una zona hiperecoica media que corresponde al borde calcificante y
una zona hipoecoica central que corresponde al estroma fibroblastico.
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Miositis osificante
Radiologia

CASO 1. Mujer joven que tras traumatismo
hace semanas  presenta una pequena
tumoracion en la cara interna del brazo.
Ecograficamente  se identifica una
tumoracion sobre Ila fascia muscular,
isoecoica, de morfologia estrellada, con
aumento periferico de su vascularizacion
evidente con Doppler- color.

TC del brazo, con ventana osea confirma
una tumoracion isodensa en la TC vy
ausencia de calcificaciones.

RM del brazo Cortes sagital T1 y STIR y
cortes coronales y axiales post-contraste T1
con supresion de la grasa muestran un
intenso realce en la lesion

CASO 2. TC de pelvis sin contraste. A la izquierda, tumoracion de
partes blandas en el espacio isquiotrocanterico izquierdo con pequeno
nodulo hiperdenso, en relacion con pequena calcificacion. A la derecha,
un control al mes, demuestra disminucion de la tumoracion y presencia
de varios nodulos osificados.




Angiofibroma Nasofaringeo.

Radiologia

Neoplasia fibrovascular benigna localmente agresiva.

Afecta a ninos y hombres jovenes de 8 a 25 anos

La clinica va desde obstruccion nasal y epistaxis hasta deformidad
facial, proptosis y diplopia.

Se origina en el agujero esfenopalatino y se extiende hacia la

cavidad nasal, la nasofaringe, |la fosa pterigopalatina, la fosa
infratemporal, 1a orbita e incluso

intracraneal (extradural).

El tratamiento es la reseccidn quirurgica con embolizacion
preoperatoria.

Si hubiese extension intracraneal cirugia con radioterapia.

RM

Masa heterogénea de intensidad de senal intermedia en T1 e

intermedia/alta en T2. Puede tener vacios de sefial puntiagudos o
serpinginosos en T2.

Realza tras la administracion de gadolinio (hipervascular).

TC

Muestra mejor los cambios 6seos como el ensanchamiento del
agujero esfenopalatino, la remodelacidon o destruccion osea y el

desplazamiento anterior de la pared posterior del seno maxilar
(signo de Holman-Miiller).

ANATOMIA PATOLOGICA

Se ve una proliferacidon vascular establecida dentro de un estroma
fibroso. Los vasos son de pared delgada, dilatados y varian en
tamano. El estroma fibroso consiste en células con forma de huso,

anguladas o estrelladas en un estroma colagenoso o mixoide. No
hay atipia citologica.
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Angiofibroma Nasofaringeo.

RM de senos paranasales. Gran tumoracion nasofaringea con
extension a fosa pterigopalatina y fisura orbitaria inferior que
cranealmente destruye

pared osea y ocupa celdillas etmoidales sin extension intracraneal.
Es hipointensa en T1, moderadamente hiperintensa en T2, con
multiples estructuras vasculares en su Iinterior y realza de forma
marcada con gadolinio.



Tumores fibroblasticos y miofibroblasticos
Intermedios (localmente agresivos)

* Lipofibromatosis.
* Fibromatosis superficial (palmar y plantar).
* Fibromatosis tipo desmoide.

FIBROMATOSIS PLANTAR TUMOR DESMOIDE

LIPOFIBROMA



Lipofibroma

Radiologia

*Tumor raro.
*Agresividad local intermedia
*Pueden infiltrar estructuras neurovasculares y musculares.

*Casi exclusivo ninos (recién nacidos-14 anos). Pocos casos en la literatura en
adultos.

*20% congénito

*Predominio masculino (2:1).

*Predileccion por las extremidades distales.
*Tumor localmente progresivo e infiltrativo
*No metastatiza.

‘Tratamiento quirurgico es de eleccion con recidiva mas frecuente si es
congénito, en varon, localizado en manos y pies, tras cirugia incompleta.

US
Habitualmente: masa margenes mal definidos y areas hiperecogénicas.
MR

Se mezclan areas de tejido adiposo hiperintensas en Tl y T2, con septos
interpuestos mas o menos paralelos de tejido fibroso hipointensos en todas las
secuencias

H/E 20x 4 W/E200x

ANATOMIA PATOLOGICA

*Tejido adiposo atravesado por haces de colageno de morfologia
fusiforme

*CD99, CD34, S100 (+)
Desmina y queratina (-).
Beta Caterina: + citoplasma y — nucleos.



Mujer de 45 anos con bulto no doloroso en pierna desde joven que ha notado
crecimiento e induracion del mismo recientemente. Imagenes ecograficas transversaly
longitudinal de la pierna muestran en el musculo gemelo medial un tumor de contorno
bien definido, perifericamente  hiperecogénico, como la grasa, centralmente
heterogéneo de predominio isoecoico, que no presenta significativa vascularizacion
con Doppler color.

RM del antebrazo. Imagenes superiores : Axial T1, T2 y sagital T2 con saturacion de la
grasa muestran un tumor de contorno muy definido, periféericamente con senal
hiperintensa correspondiente a grasa y centralmente iso-hipointenso algo
heterogéneo. Imagenes inferiores T1 post-contraste con saturacion de la grasa en los
planos axial y sagital muestran intenso realce del componente fibroso central del
tumor.



Ecografia del hombro: Se demuestra una tumoracion ecogenica predominantemente
grasa subcutanea con algunas imagenes vasculares y septos internos que incluso podria
corresponder a un lipoma pero que por su estructura interna heterogénea y rapido
crecimiento se realizo RM.

RM del hombro: La tumoracion demuestra menos areas grasas de lo esperado por la
ecografia y multiples septos y estructuras vasculares internas y se realza intensamente
tras la administracion de gadolinio.



SERB N 3 Congreso Zoragpza

Nacional rees

Fibromatosis palmar y plantar

*Presentacion: Nodulos y placas subcutaneos de pequeno tamano y lento crecimiento que
generan contracturas de los musculos flexores.

*Tanto las fibromatosis palmar como la plantar forman parte del subgrupo de fibromatosis
superficiales.

*Fibromatosis palmar (Dupuytren): Afecta la aponeurosis de la cara palmar de la mano, es
mas comun en hombres mayores de 30 anos y en el 50% de los casos son bilaterales En |a
etapa temprana de la enfermedad las lesiones son mas activas y tienden a recurrir mas que
las lesiones cronicas con mayor contenido de colageno.

*Fibromatosis plantar (Ledderhose): Dos veces mas comun en hombres que en mujeres, es
bilateral en el 20%-50% de los casos y se asocia a fibromatosis palmar entre el 10-65% de las
personas.

*Fibromatosis peneana (Peyronie).
*La etiologia de la lesidon es multifactorial (microtraumas y también componente genético)

*Tratamiento: consiste en excision local con amplio margen.

/X 20n WE 00 Y S e 20

ANATOMIA PATOLOGICA

Constituidas por fibroblastos y miofibroblastos monomorfos con escasa atipia, que se
disponen en fasciculos gruesos y paralelos entre si, variablemente colagenizados segun
el tiempo de la lesion.

La actividad mitotica es escasa y pueden contener focos de metaplasia Osea vy
cartilaginosa. No se observa necrosis ni otros signos de malignidad.

El estudio inmunohistoquimico (IHQ) de todas las fibromatosis, independientemente de
su localizacion, muestra expresion variable de Actina de musculo liso (AML), Desmina y
Vimentina.
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Fibromatosis palmar y plantar
Radiologia

*Suele afectar los dos tercios distales de la fascia plantar.

RM

*En la fibromatosis palmar las lesiones tempranas activas suelen ser
hiperintensas en secuencias T2, mientras que las tardias maduras en
colageno son hipointensas en secuencias T2. En secuencias potenciadas en

T1 es hipointensa.

°La fibromatosis plantar suele tener intensidad de senal heterogénea,
siendo predominantemente hipointensa respecto al musculo tanto en
secuencias potenciadas en T1 como en T2.

ULTRASONIDO.

*Las lesiones palmares tempranas suelen ser hipoecoicas respecto a los
tendones con hipervascularizacion. Las lesiones cronicas suelen aparecer

hiperecoicas.

*En la fascia plantar se visualiza un engrosamiento focal nodular iso o
hipoecoico, bien delimitado.

*No suelen tener vascularizacion asociada con técnica Doppler.

CASO1 (arriba) y CASO 2 (abajo) Rm del retrotarso: Secuencias sagital y coronal
T1 y secuencia sagital STIR demuestran una tumoracion en el tercio medio de la

fascia plantar fusiforme, hipointensa en todas las secuencias, compatible con
fibromatosis plantar.



Paciente con antecedente de melanoma en PET/TC DE CUERPO ENTERO
de control:

[esion litica en extremo lateral de clavicula derecha de contorno fino
escleroso, de muy pequeno tamano, de caracteristicas no agresivas
ocasionada por un nodulo de partes blandas con aumento de metabolismo
(SUV maximo de 4,32). Se biopsia por via ecografica dado el antecedente y

[ | L 4
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ANATOMIA PATOLOGICA: proliferacion fusocelular mesenquimal de bajo
grado, sugestiva de fibromatosis




Congreso Zaragoza
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RM DE LA COLUMNA CERVICAL. Arriba , cortes Sagitales con secuencias potenciadas
en T1, T2 y STIR.
Abajo, cortes sagital y Axial T1 con saturacion de la grasa tras la administracion de

Gadolinio.

GENERALIDADES.

Neoplasia localmente agresiva con un pico de incidencia a los 4-5 anos con un
segundo pico en la tercera década de la vida.

Se presenta como una masa firme, generalmente indolora y de crecimiento lento
que se origina de las uniones musculoaponeuroticas.

Tiene una alta recurrencia postoperatoria (del 33% al 88%).

Los pacientes con sindrome de Gardner tienen mayor riesgo de desarrollar este tipo
de tumores.

Cuando la afectacion es intraabdominal suele tener un comportamiento muy
agresivo.

El tratamiento suele ser quirurgico cuando es posible, sino se recurren a terapias
sistémicas.
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Tumor desmoide.

H/E 100x

ANATOMIA PATOLOGICA. Fibroma de tipo nucal es una lesion

fibroblastica escasamente celular, de limites mal definidos, constituida por
fibras colagenas gruesas dispuestas al azar. Puede simular tejido
conjuntivo no neoplasico, pero se reconoce porque acompana fibrosis de
la dermis con atrapamiento de los anejos cutaneos, tejido adiposo y
musculo subyacente. Esta lesion es indistinguible de un fibroma de
Gardner (Sindrome de Gardner/Poliposis adenomatosa familiar).



Fibromatosis tipo desmoide Exiremidad superior
Radiologia

RM DE LA REGION ESCAPULAR. Cortes sagital T1, coronal T2 y axial T1FS con Gadolinio
demuestran una tumoracion infiltrante de la musculatura , con muy baja senal en T1y T2 que
se realza intensamente con Gadolinio

RX
Suele ser normal. Se podria visualizar erosion o festoneado cortical 6seo adyacente a |la

masa de tejidos blandos.

ULTRASONIDO
Masa hipoecoica con sombra acustica posterior y vascularizacion interna.
Puede tener margenes bien definidos o infiltrativos irregulares.

TC
Masa de tejidos blandos con atenuacion variable generalmente isodensa al musculo.

RM
Senal caracteristicamente hipointensa en secuencias T1 y T2 con notable realzce post-

contraste.
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Fibromatosis tipo desmoide
Exiremidad inferior

Paciente joven psiquicamente disminuido con contractura en flexion de la rodilla de larga
evolucion palpandose una masa indurada.

RM DE RODILLA. De arriba abajo y de izquierda a derecha: Secuencias Sagital DP, T2
DPFS y coronal T1. Imagenes 19 meses después de la cirugia: axial y coronal T1

Gran tumoracion en hueco popliteo marcadamente hipointensa en todas las secuencias.

H/E 20x H/E 200x S AML 100x ' B-catenina 100x

Esta neoplasia suele simular una fascitis nodular en estadios tempranos por su abundante celularidad y patron arremolinado, pero en estadios tardios evoluciona a

una lesion fibrética con colageno de tipo queloide, que atrapa y destruye las fibras musculares circundantes.
El estudio IHQ demuestra expresion nuclear de B-catenina en el 70-90% de los casos, habitualmente asociado a mutaciones genéticas. El resto del perfil IHQ es

similar al resto de neoplasias fibroblasticas.
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Tumores fibroblasticos y miofibroblasticos
Intermedios (raramente metastatizan)

* Tumor fibroso solitario - Hemangiopericitoma.
* Tumor inflamatorio miofibroblastico

e Sarcoma miofibroblastico

* Dermatofibrosarcoma protuberans.

TUMOR FIBROSO SOLITARIO
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Tumor fibroso solitario

* Son tumores de origen mesenquimal de probable origen fibroblastico con potencial maligno variable. Grupo de tumores

que incluyen tumores fibrosos vy lesiones relacionadas como el hemangiopericitoma lipomatoso y angiofibroma de células
gigantes.

* En adultos de edad media, puede ocurrir en todo el cuerpo, sobre todo en tejidos profundos y musculares de las
extremidades proximales (sobe todo la superiores), retroperitoneo, cavidad abdominal y toracica, cabeza y cuello:

* Toracicos: asintomaticos en su presentacion, hallazgo incidental.
* Extratoracicos: masa indolora o efecto de masa sobre otras estructuras.

. Puelden ser benignos (aproximadamente 50%), con potencial maligno (por mostrar algunas caracteristicas de malignidad) o
malignos.

* El sindrome paraneoplasico de Doege-Potter es raro: Hipoglucemia hipoinsulinémica por la secrecion ectopica de una pro-
hormona del factor de crecimiento Il insulina-like de un tumor fibroso solitario (pleural o extrapleural). La reseccion
quirdrgica es curativa. Puede ser mortal por dano cerebral hipoxico.
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ANATOMIA PATOLOGICA

*Macroscopicamente, son tumores de gran tamano, de contorno bien definido, lobulado
o liso, generalmente no infiltrativo.

*Patron caracteristico, “patron sin patron”, de fibroblastos elongados dispuestos al azar,
mezclando areas hipercelulares con zonas hipocelulares. Es caracteristica la trama
vascular, con vasos dilatados y ramificados que adoptan formas en “asta de ciervo”.

Criterios de malignidad: hipercelularidad, atipia nuclear moderada a severa al menos
focal. margenes infitrativos, necrosis tumoral y 2 4 mitosis por 10 campos.

okl perfil IHQ es inespecifico (CD34 y CD99 en el 90-95% de los casos con variable
expresion de EMA, BCL2 y AML).

eTécnica IHQ nueva y mas especifica: STAT®6.
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Tumor fibroso solitario
Radiologia

TC

*Tumores de gran tamano, de contorno bien definido, lobulado o liso,
generalmente no infiltrativo. Pueden presentar componente graso vy
vasos prominentes colaterales perilesionales.

*Realce heterogéneo con contraste, intenso o moderado. Es raro que
calcifiquen.

Puede mostrar invasion de estructuras de vecindad.
*No se acompana de adenopatias.

e[ as metastasis son mas frecuentes en tumores >10 cm.
RM

eLa mayoria tiene senal hiperintensa en T2 e intermedia en T1. En
algunos casos pueden verse focos hipertensos en T1 que
corresponden a areas grasas. En los tumores de mayor tamano
imagenes de vacio de senal corresponden a vasos colaterales.



Mujer de 52 anos con tumor palpable de larga evolucion en la cara anteromedial del brazo. ECO-
DOPPLER DEL BRAZO. El estudio ecografico muestra una masa de morfologia fusiforme, subcutanea
profunda en contacto con la fascia del m. braquial, hipo-isoecoica homogénea, vascularizada.

RM DEL BRAZO(de izquierda a derecha): Plano axial T1, Sagital T2, y axial DPFS muestran una
tumoracion de contorno muy bien definido, fusiforme, hipo-isointensa en T1 y T2, heterogénea

en secuencias de saturacion de la grasa.Se identifican algunas areas con morfologia en banda
hipointensas

Tras la administracion de contraste, se aprecia en secuencias T1 con saturacion de la grasa
axial (izquierda) y sagital (derecha) una intensa pero heterogénea captacion de contraste,
sin apreciarse realce en las bandas hipointensas previamente descritas. No se aprecia realce
en las estructuras vecinas que sugieran infiltracion muscular.
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 Sarcoma de tejidos blandos poco frecuente.

* Clinica indolente con tendencia a la recurrencia local tardia y a las metastasis.
* Adultos jovenes y de mediana edad.

* Lesiones son tipicamente superficiales en la cabeza y el cuello.

 El 90% muestran una translocacion caracteristica t(7;16). Un porcentaje alto de los
casos presenta anomalias genéticas como la fusiéon de los genes FUS/CREB3L2 (que da
como resultado una proteina quimeérica), la translocacidon reciproca t(7;16)ﬂq33;p11)
(segun series el 90%) o la existencia de cromosomas supernumerarios en anillo.

* Eltratamiento de eleccidn es la cirugia.
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ANATOMIA PATOLOGICA

* Masa lobulada bien delimitada formada por nodulos, algunos mas colagenizados y
otros mas hipocelulares con matriz mixoide. Los fibroblastos tienen nucleos
levemente atipicos.

* A pesar de ser un sarcoma el numero de mitosis suele ser bajo y no se observa
necrosis.
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* TC. Masa heterogénea con componentes de menor atenuacion que el musculo. Puede
tener calcificaciones.

* RM. Intensidad de senal heterogénea Los componentes fibrosos son hipointensos tanto

en T1 como en T2. Los componentes mixoides son hipointensos en T1 e hiperintensos
en T2. El realce también es heterogéneo.

Sagll
Sagl?2

Axial STIR Axial Eco de Gradiente Axial T1 con supresion grasa
v Gadolinio

RM DE LA REGION CERVICAL. Paciente joven con tumoracion superficial en region cervica
posterior. Sagital T1 muestra un pequeno nodulo subcutaneo de contorno bien definido
heterogéneo con areas de senal baja en T2 y STIR que corresponden al componente

ibroso y areas mixoides muy hiperintensas en T2 y STIR . Se realza intensamente con
contraste.
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RM DE MUSLO. Masa en Ila musculatura isquiotibial derecha de contorno
relativamente definidos, muy heterogénea, con componente quistico necrotico o
hemorragico que se realza intensamente tras la administracion de gadolinio.

* Conocido anteriormente como histiocitoma fibroso maligno mixoide.

* Comun en pacientes de edad avanzada.

* Laincidencia esigual en hombres y mujeres.

* La clinica suele ser la de una masa indolora que se agranda lentamente.

* Hay recurrencias locales hasta en un 50%—60% de los casos.

* Afecta las extremidades (77%), el tronco (12%), el retroperitoneo o mediastino (8%) v la
cabeza (3%).

* El tratamiento consiste en quimioterapia preoperatoria, seguida de reseccion amplia en
bloque.

* La tasa de supervivencia a 5 anos es del 60% al 70%. Tiene una tasa metastasica del 23%
al 30%.

* El mixofibrosarcoma es mas dificil de distinguir del liposarcoma mixoide. La hemorragia
en las imagenes ponderadas en T1 puede imitar la grasa intralesional, pero tiene una
alta intensidad de senal en las imagenes suprimidas de grasa ponderadas en T1.
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ULTRASONIDO.
Masa heterogénea, con componente mixoide hipoecoico.

TC.
Componente mixoide de baja atenuacion. Las lesiones de mayor grado pueden mostrar

atenuacion similar al musculo.

RM.
Suelen tener senal heterogénea predominantemente hipointenso en T1 (componente mixoide)

e hiperintenso en T2.
El realce a menudo es nodular y periférico o difuso.

ANATOMIA PATOLOGICA.
Suele mostrar bordes infiltrativos y acompana abundante material mixoide (> 50%).

La proporcion entre los componentes mixoide y celular marca el grado de esta
neoplasia: los MFS de bajo grado son hipocelulares con abundante matriz mixoide y
fibroblastos fusiformes o estrellados. Los tumores de alto grado simulan la
morfologia de un sarcoma pleomorfico/histiocitoma fibroso maligno, dada su
elevada celularidad con abundantes mitosis (*), aunque conservan focos de material

mixoide. Sus células son atipicas y suelen presentar necrosis.
El alto indice proliferativo indica que se trata de un sarcoma de alto grado citologico.
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