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CASO NUMERO 9

» Mujer de 54 anos con una voluminosa
tumoracion en el hueco popliteo derecho de
5anos de evolucion, que se sospecho
inicialmente que se trataba de un quiste de
Baker.

» La masa crece lentamente desde hace 1
ano. No dolor, astenia, pérdida de peso ni
alteraciones de nervios distales.
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RADIOGRAFIA SIMPLE
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TRATAMIENTO

» Se realiza reseccion
extraarticular de la rodilla y
bypass femoral.

» Quimioterapia
postoperatoria.




ANATOMIA PATOLOGICA

Reseccion de tercio
inferior de muslo derecho:
Tumoracion partes
blandas

Infiltracion cortical
posterior



















ESTUDIO
ULTRAESTRUCTURAL

Matriz granular con depositos de particulas de proteoglicanos
Abundante reticulo endoplasmico rugoso, abundantes mitocondrias,
Presencia de microtubulos paralelos
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EN RESUMEN,

» Proliferacion de patron lobular, rodeada de
capsula fibrosa y constituida por células
uniformes en una matriz mixoide basofila

» Células en cordones, cadenas o pequenos
grupos. Las mitosis son escasas

» No necrosis ni calcificacion
» No hay cartilago hialino maduro
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CONDROSARCOMA MIXOIDE
EXTRAESQUELETICO

» Enzinger y Shiraki 1972
» Sarcoma compuesto por células condroides

primitivas en una matriz mixoide que
recuerda al cartilago embrionario

Extraskeletal myxoid chondrosarcomas do not show a chondrocytic phenotype Thomas
Aigner, AndreM Oliveira, * and Antonio G Nascimento Modern Pathology (2004) 17, 414-221]

» 1% condrosarcomas y<2% sarcomas PB
» Varones 2:1: 45-70 anos
» Dolor y edema, promedio 17 meses
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LOCALIZACION

v

2 /3 musculatura profunda de la cadera y hueco popliteo
<20% extremidad superior
10% tronco

PB profundas, aunque pueden ser subcutaneos

v v v
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HALLAZGOS RADIOLOGICOS

» Inespecificos en Rx simple
» CT: baja atenuacion por el contenido de agua

» RM: senal intensa en T2 con minima
captacion periférica tras la administracion de
contraste
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ESTUDIO CITOGENETICO
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194-
118-
72-

109 bp EWS-CHN
type | product

no
M RNA
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201 bp EWS-CHN
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Translocacion recurrente
t(9;22) (q22,912)
Resultante de la fusion del
gen EWS del cromosoma 22
con un nuevo gen llamado
NOR en el cromosoma 9

CONSIDERADA
PATOGNOMONICA DE CME
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VARIACIONES HISTOLOGICAS

La mayoria muestran el aspecto t|p|co pero
puede haber: 7

» Variante hipercelular
» Variante hipocelular

» Poca matriz mixoide G T T
» Extensos cambios reactivos [a feif S

(Extraskeletal myxoid chondrosarcoma: A reappraisal of its morphological
spectrum and prognostic factors based on 117 cases. Meis-Kindblom /M et al.
Am_Journ Surg Pathol 1999, vol 23(6) 636-650)
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DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

PATRON TIPICO:
1. Tumor mixto/mioepitelial de PB

2. Cordoma

» Ayudan. IHQ, citogenéetica, ME y contexto clinico
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DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

VARIANTES CON MUCHAS CELULAS Y POCA
MATRIZ MIXOIDE

1. Sarcoma de Ewing, sarcoma sinovial de cel.
Redondas (cuando son muy redondas)

2. Condroblastoma (cuando son reniformes o
irregulares)

3. Angiosarcoma epitelioide, TMVNP mixoide
epitelioide, sarcoma epitelioide, metastasis




DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

VARIANTE HIPOCELULAR
1.Procesos reactivos
2.Fascitis nodular mixoide
3.Mixomas

(el muestreo es fundamental, siempre aparecen
zonas de CME tipico)




PRONOSTICO

» Alta tasa de recidivas locales y metastasis

» Supervivencia estimada a los 5,10 y 15 anos:
90%, 70% y 60% respectivamente

» Factores pronosticos (Meis—-Kindblom)

Tamano del tumor, localizacion proximal,
edad y presencia de metastasis.
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