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OBJETIVO

Describir el rol de los estudios por imagenes
en la fibromatosis profunda (FP) en el adulto.
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REVISION DEL
TEMA

La FP (o tumor Desmoide), son lesiones raras
benignas dada su incapacidad para metastatizar.
Representan el 0.03% de todas las neoplasias y
menos del 3% de los tumores de tejidos
blandos, mostrando predileccion por el sexo
femenino entre los 25 y 35 anos.

Se han identificado anomalias genéticas como
trisomia de los cromosomas 8 - 20, y la
asociadas con la poliposis adenomatosa familiar
(PAF) y en particular con el sindrome de
Gardner, sobretodo con los desmoides
intrabdominales, con un riesgo incrementado de
en 800 veces en relacion con la poblacion en
general.



Se clasifican en extra-abdominal, intra-
abdominal y de pared abdominal.

Las localizaciones mas frecuentes en la FP
extra-abdominal son el hombro y la
extremidad superior, seguidas de la pared
toracica, region para espinal, glatea,
extremidad inferior, antebrazo, mano y por
ultimo cabeza y cuello.

La FP intra-abdominal, las localizaciones
incluyen la region mesentérica y pélvica,
pudiendo comprometer la fosa iliaca y pelvis
menor en esta tltima.

La manifestacion clinica depende
fundamentalmente de la localizacion. El
espectro es amplio, van desde asintomaticos,
limitacion de movimientos, hasta cuadros
severos como obstruccion intestinal, vascular,
urinaria y sintomas neurologicos.
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HALLAZGOS
IMAGENOLOGICOS

De los métodos por imagenes, la tomografia
computada (TC) y resonancia magnética (RM),
constituyen las técnicas de eleccién para el
estudio de las FP, por su capacidad multiplanar,
permitiendo valorar la extension y relacion con
estructuras vecinas, asi como la planificacion
prequirurgica y la deteccién de recidivas en el
seguimiento.
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El método diagndstico de eleccion es la RM,
mostrando intensidad de sefial variable debido a
la proporcion de fibras de colageno, células
fusiformes y matriz extracelular. Presenta un
patron heterogéeneo con sefial iso a hiperintensa
al musculo en T2 e isointenso en T1. La
administracion de contraste evidencia realce en
relacion con el tejido predominante.

En TC se manifiesta con atenuacion variable,
hiperdensa cuando prevalece el componente
colageno vs el mixoide.

Caracteristicamente se conoce el “signo de la
grasa respetada” (borde delgado de grasa
circundante), comunmente en los localizados en
la pared abdominal, o “signo de la llama”
(margenes infiltrativos) en los extra-abdominales
0 mesentéricos.
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HALLAZGOS
IMAGENOLOGICOS

Fig. RM A: axial T1, B: axial T1 con cte, C: axial T1 fat-sat,
D: axial T1 fat-sat con cte. Lesion lobulada inter —
metatarsofalanfica del primer y segundo dedo, muestra baja
sefial en ponderaciones T1, con intenso realce post contraste.
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Fig: RM A: axial T1 fat-sat, B: axial T1. Lesion
heterogénea, predominantemente hipointensa en
ponderaciones T1 de bordes poco definidos en las partes
blandas del sector anterior de hueco axilar.
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Fig: TC A: sagital post-cte EV, B: sagital ventana 6sea, C:
axial post-cte EV, D: coronal post-cte EV. Voluminosa
formacion con densidad de partes blandas, de contornos
lobulados, a nivel laterocervical derecho que ocupa el
espacio parafaringeo, retrofaringeo y prevertebral
ipsilaterales y se extiende caudalmente al mediastino
superior en situacion paratraqueal superior derecha.

Dicha formacion se asocia a compromiso litico del raquis
cervico- dorsal alto.




Fig: TC A: axial post-
cte EV, B: sagital post-
cte EV, C: coronal
post-cte EV.
Formacion solida en
topografia del
retroperitoneo
lateroaortico izquierdo
que desplaza al
duodeno (3% y
43porcion) en sentido
anterior y al rifion
izquierdo en sentido
posterior.




Fig: RM A: axial T1, B: axial T1 post- cte EV, C: axial T1
fat-sat, D: axial T1 fat-sat post-cte EV. Lesion lobulada por
debajo del musc. glateo mayor derecho, valorada con
ponderaciones T1y T1 con supresion grasa, en donde se
reconoce sefal heterogénea, predominantemente baja con
areas de realce postcontraste.
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Fig: RM A: axial T1 fat-sat,B: axial T1 fat-sat con cte EV,
C: axial T2. Imagen que compromete al muasc. oblicuo
interno izquierdo, presenta sefial predominantemente baja
en T2 con algunas areas de realce, tras la administracion
de contraste.

Fig: TC D: axial sin cte, E: axial con cte EV, F: sagital
con cte EV. En el espesor del musc. oblicuo interno
izquierdo, se advierte formaciéon sélida con discreto realce
post-cte EV, de bordes netos.




TRATAMIENTO

El tratamiento de eleccion es quirdrgico
en los resecables. Otras terapias incluyen
agentes hormonales, antiinflamatorios,
agentes citotoxicos , terapias moleculares
dirigidas y radioterapia, esta Gltima es una
opcion de tratamiento en los extra-
abdominales (extremidades, tronco
superficial, cabeza y cuello), ya sea
adyuvante o como tratamiento primario
cuando la reseccion quirdrgica no sea
factible o puede dar lugar a limitaciones.
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RECURRENCIA

La recurrencia es alta, se observa entre el
20- 68% de los casos, dentro de los primeros
1,5 a 5 afos post-tratamiento. De ahi que la
vigilancia debe ser frecuente en los primeros
12 - 18 meses.
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CONCLUSION

La tomografia computada y la resonancia
magnetica desempefian un rol fundamental
en las Fibromatosis Profunda , permitiendo
la valoracion de la resecabilidad y en
aquellos no resecables la evaluacion del
crecimiento, complicaciones y respuesta a
los tratamientos sistémicos. Su relevancia
radica en la vigilancia posterior al
tratamiento, en la deteccion de recidivas.
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