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Condrosarcoma mesenquimal extraesquelético en region
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RESUMEN

Paciente femenino de 27 afios, que posteriormente a
trauma en region escapular izquierda, nota un crecimiento
en la zona, con dolor y limitacion de movimiento. En la
reseccion parcial se diagnostica como condrosarcoma
mesenquimal extraesquelético. Se procede a quimioterapia
neoadyuvante con 5 ciclos. Hubo reduccion del tumor pri-
mario un 30%. Se efectta tratamiento quirurgico (tumor de
10 X 9 X 5 cm, bordes libres) y se suministran dos ciclos
mas de quimioterapia, sin respuesta, evolucionando la
enfermedad y falleciendo. Este tipo de sarcomas son agre-
sivos con altas recurrencias locales y metastasis, mas fre-
cuentemente a pulmén y a hueso.

Palabras clave: Condrosarcoma mesenquimal extraes-
quelético, tumores de tejidos blandos, inmunohistoquimica,
pronostico, diagndstico diferencial.

SUMMARY

A 27 year old woman developed a painful swelling in
the left scapular region accompanied by a limitation in
movement following trauma. She underwent partial resec-
tion of the mass which was diagnosed histologically as an
extraskeletal mesenchymal chondrosarcoma. She was trea-
ted with 5 cycles of neoadjuvant chemotherapy which redu-
ced the primary tumour by 30% and the metastases by 60%.
Subsequently, a three dimensional resection was carried out
and a 10 X 9 X 5 cm tumour with free edges was removed.
She was treated with a further 2 cycles of adjuvant chemo-
therapy, but with no response, after which she died. This
aggressive type of sarcomas has a high risk of both local
recurrence and metastases, predominately to the lungs and
bones.

Keywords: Mesenchymal extraskeletal chondrosarco-
ma, soft tissue tumors, inmunohistochemistry, prognosis,
diferencial Diagnosis.
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INTRODUCCION

El condrosarcoma mesenquimal se define como un
tumor maligno de patréon bimorfico compuesto por célu-
las pequefias y redondas entremezclado con cartilago
bien diferenciado (1). Fue descrito por primera vez en
1959 por Lichtenstein y Bernstein como una variante
agresiva y poco frecuente de condrosarcoma, caracteri-
zado por presentar altas tasas de recurrencia y metastasis
(2). Constituye aproximadamente el 1% de todos los
condrosarcomas primarios y la mayoria se originan en
huesos de la region craneofacial, presentandose princi-
palmente en los maxilares (3). Unicamente del 22 al 35%
de esta variante tienen origen extradseo, observandose
con mayor frecuencia en meninges, cerebro y muslo
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(4,5). Esta comunicacion de caso describe un condrosar-
coma mesenquimal extraesqueletico en region escapular.

DESCRIPCION DEL CASO

Paciente femenino de 27 afos que en agosto de 2006
acudio a consulta por presentar 10 meses antes aumento
de volumen en region escapular, que comenzd posterior a
trauma del sitio en cuestion y evoluciono hasta presentar
limitacién de movimiento del brazo izquierdo y dolor. Se
realiza en un centro hospitalario, reseccion parcial del
tumor. El diagnostico anatomopatoldgico realizado en el
mismo centro fue «tumor de alto grado de células peque-
nas, redondas y azules». Se realiza en el Instituto Nacio-
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Fig. 1: a) Aumento de volumen en region escapular de 12 x 9 cm, cica-
triz lineal producto de reseccion parcial previa. b) Topograma que mues-
tra multiples lesiones nodulares pulmonares y una masa parahiliar dere-
cha en relacion con metastasis. ¢) TAC, posterior a la administracion de
contraste muestra una lesion solida, heterogénea con zonas de necrosis
a nivel escapular izquierdo con reforzamiento en la periferia. d) TAC,
posterior al tratamiento de quimioterapia que muestra necrosis tumoral.

nal de Cancerologia la revision de laminillas y nuevos
cortes, estableciéndose el diagnostico de condrosarcoma
mesenquimal. A la exploracion fisica de la paciente se
observé aumento de volumen en region escapular izquier-
da de aproximadamente 12 X 9 cm, con cicatriz lineal en
la superficie, producto de la cirugia previa. A la palpacion
era movil, de consistencia dura y dolorosa (fig. 1a). Se
realizaron estudios de extension por tomografia axial
computarizada (TAC), encontrandose en el topograma
metastasis pulmonares (figs. 1b y c). Se realizaron cinco
ciclos de quimioterapia neoadyuvante a base de doxoru-
bicina, ifosfamida y mesna, observando respuesta parcial
del tumor de aproximadamente un 30% (fig. 1d). Poste-

Fig. 2: a) Imagen macroscépica de reseccion tumoral. b) Imagen de
pieza quirurgica en corte sagital. ¢) Fotomicrografia (10x) cartilago
hialino bien diferenciado entremezclado con células primitivas. d)
células indiferenciadas, pequefias, redondas y ovales, alrededor de un
vaso (40x).

riormente se realizd reseccion completa del tumor, repor-
tando lesion dependiente de tejidos blandos con infiltra-
cion peridstica. Macroscopicamente la pieza midio
13,5 X 9 % 5,5 cm, y se encontraba cubierta parcialmente
por tejido adiposo y piel (fig. 2a). La superficie de corte
mostrd una neoplasia multilobulada de 10 X 9 X 5 cm, con
areas blanco-amarillentas de consistencia firme, alternan-
do con zonas de hemorragia, e infiltracion del tejido adi-
poso y areas de necrosis (fig. 2b). En el estudio micros-
copico se observd una neoplasia maligna de patrén
bimorfico, compuesta por nidos de células pequeiias,
redondas y azules, con nucleos redondos e hipercromati-
cos, cromatina vesicular y nucléolo pequefio y tasa mito-
tica de 5 a 8 por campo de gran aumento, entremezclado
con focos de cartilago bien diferenciado (figs. 2¢ y d).
Los estudios de inmunohistoquimica revelan proteina S-
100 positiva en cartilago bien diferenciado, CD-99 posi-
tivo en células pequefias. Se diagnosticé como condrosar-
coma mesenquimal extraesquelético (figs. 3a y b). Poste-
riormente a la cirugia, se administran dos ciclos de
quimioterapia adyuvante. La paciente presentd evolucion
de la enfermedad, fallecidé por metastasis pulmonares y
oseas en septiembre del mismo afio.

DISCUSION

Lichtenstein y Bernstein describieron el condrosarco-
ma mesenquimal en 2 pacientes: un hombre de 26 aflos con
paraplejia secundario a compresion de la medula espinal
por tumor localizado entre la cuarta y quinta vértebra tora-
cica; y una mujer de 22 aflos que presentd este tumor en la
region parietal con metastasis a vértebras toracicas, fallecio
12 afios mas tarde por diseminacion de la enfermedad. Fue
descrito como una neoplasia de células primitivas, com-
pactas, en un estroma con células fusiformes y diferencia-
cion condroide (2). Posteriormente Dowling et al (6), en
1964, proponen la posibilidad de origen extraesquelético
de esta neoplasia debido a que observaron en biopsia de
tejidos blandos tumores con caracteristicas semejantes a las
descritas por Lichtenstein y Bernstein (2). En 1973, Guc-
cion y colaboradores (7), encontraron condrosarcomas
mesenquimales fuera del sistema esquelético, apoyando lo
descrito por Dowling (6) y Lichtenstein (2).

diferenciado y negativo en las células primitivas (40x). b) CD99 posi-
tivo en el componente indiferenciado (40x).
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Estudios realizados por Guccion y cols. (7) Huvos y
cols. (8) y Nakashima y cols. (5) indican que los sitios
mas frecuentes de presentacion en este tipo de sarcomas
son: extremidades inferiores, meninges, tronco, extremi-
dades superiores, Orbita, cabeza y cuello. La sintomatolo-
gia depende del sitio que esté afectado, siendo los mas
frecuentes; dolor localizado e inflamacion (7). Se carac-
terizan por ser tumores grandes llegando a medir hasta
37 cm, firmes y voluminosos. En ocasiones estan encap-
sulados y con frecuencia se extienden a tejidos blandos
circundantes y pueden llegar a erosionar la corteza del
hueso adyacente (6,9,10). Tienen ligera predisposicion
por el género femenino, se presentan entre los 5 a 75 afios
de edad. Cuando se localizan en sistema nervioso la edad
es hacia los 23,5 afios y a los 43,9 afios cuando afectan
tejido muscular (9-11). Radiograficamente se observan
como masas de tejido blando, entremezclado con areas
radiopacas, en diversos patrones que pueden ser: salpica-
do, moteado o en rayos, debido a que presentan calcifica-
ciones focales en areas cartilaginosas (12). Son neopla-
sias agresivas ya que tienen alta tendencia a la recurren-
cia local y metastasis a distancia, siendo pulmoén y hueso
los sitios mas afectados (13). El promedio de sobrevida
en estos pacientes a los 5 afios es aproximadamente de 42
al 54%, a los diez afios la sobrevida se reduce del 27 al
28% (6,14). En este caso a pesar del tratamiento, hubo
progresion rapida de la enfermedad y muerte a los 11
meses desde que noto la primera sintomatologia, tiempo
en que la enfermedad estaba avanzada y con presencia de
metastasis, resultado probablemente favorecido por un
diagnostico tardio. Pelliteri et al (13) mencionan la muer-
te de un paciente a los 12 meses por enfermedad metasta-
sica a hueso, pulmon y tejidos blandos de abdomen, por
lo que se puede suponer que la sobrevida del paciente se
reduce considerablemente cuando se realiza un diagnosti-
co tardio asociado a una rapida diseminacion metastasica.

Histologicamente exhibe dos componentes. El
mesenquimal formado por una poblacion de células indi-
ferenciadas, pequenas, redondas, ovales y en ocasiones
fusiformes, con citoplasma escaso y nucleos hipercro-
maticos, usualmente dispuestas en islas bien definidas,
en pequefios grupos o en patron hemangiopericitoide, el
segundo formado por focos de cartilago, bien definido,
entremezclado con células indiferenciadas (15). Estas
caracteristicas son elementos esenciales para el diagnos-
tico, ya que se incluye dentro del diagnostico diferencial
de los sarcomas de células pequefias y redondas (13). Las
células indiferenciadas son positivas para: vimentina,
Leu-7 y CD-99, que no son especificos para este tipo de
neoplasias ya que se expresan en otros tumores de célu-
las pequefias, redondas y azules. La proteina S-100 es
positiva en el componente cartilaginoso y negativa en las
células indiferenciadas, caracteristica importante para
definir el diagndstico. Se han informado casos en que el
componente cartilaginoso esta ausente (16), complican-
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do el diagndstico. En el estudio realizado por Aigner y
cols. (17) se sefiala que la expresion de colageno tipo 11
es un marcador sensible para la identificacion de los con-
drosarcomas mesenquimales y que parece ser un marca-
dor especifico para este tipo de neoplasias, ya que otros
sarcomas de células pequefias no lo expresan. En este
caso, se presentaron los dos componentes, con resultado
positivo para CD-99 en las células indiferenciadas y pro-
teina S-100 en el componente cartilaginoso.

Debido al componente bifasico y por las caracteristi-
cas de la inmunohistoquimica, no se considero necesario
realizar estudios con coldgeno tipo IT o Sox9 que es otro
marcador que ayuda a distinguir el condrosarcoma
mesenquimal de otros tumores de células pequenas
redondas y azules (16).

Los estudios citogenéticos de estas neoplasias aun no
son concluyentes. Los trabajos realizados por Sainati y
cols (18), identifican un caso de condrosarcoma mesen-
quimal con t(11;22) (q24;q12) indicando que este tipo de
sarcomas pueden pertenecer a la familia de tumores neu-
roectodermicos primitivos. Naumann y cols (19) comuni-
can en dos casos translocaciones: der(13;21) (q10;q10),
sugiriendo que puede ser unica en este tipo de tumores y
que puede ser una herramienta util para el diagnostico. En
conclusion: Se reporta un caso de condrosarcoma mesen-
quimal extraesquelético, en region escapular. Desafortu-
nadamente este paciente se recibid ya con metastasis y
tumor primario residual y evoluciono desfavorablemente
falleciendo 11 meses tras el diagnostico a pesar del trata-
miento quirdrgico y quimioterapico.

Aun no existe suficiente evidencia acerca del benefi-
cio que existe en tratamiento con quimioterapia o radio-
terapia (20,21). Matsuda y cols. (22) observaron adecua-
da respuesta a base de cirugia y tratamiento neoadyu-
vante con un periodo libre de enfermedad de 5 afios.
Ariyoshi y cols. (20) han publicado un caso de condro-
sarcoma mesenquimal de mandibula con adecuada res-
puesta, hubo inhibicion en el crecimiento tumoral aso-
ciado a tratamiento neoadyuvante de quimioterapia y
cirugia radical. En este caso existio reduccion con trata-
miento neoadyuvante, lo que permitio el tratamiento qui-
rurgico radical, pero su evolucion fue fatal en menos de
un afio, debido probablemente a un diagndstico y trata-
miento tardios. Un procedimiento quiriirgico temprano
con neoadyuvancia y adyuvancia a base de quimioterapia
puede dar resultados favorables, aunque no esta clara-
mente determinado el impacto del tratamiento quimiote-
rapico en la supervivencia.
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