CASO CLINICO

Condrosarcoma mixoide extradseo:
Caracterizacion por resonancia magneética
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RESUMEN DE HISTORIA CLINICA

Paciente de 68 afnos de edad que presenta cuadro clinico
de 3 afos de evolucién caracterizado por dolor en miem-
bro pélvico izquierdo que inicia en regién lumbar baja y
se irradia al pie. Se le realiza diagnéstico de lumbociatica 'y
recibe tratamiento con analgésicos. Desde un afio se agrega
sensacion de parestesias en miembro pélvico izquierdo y
aumento del dolor y hace 2 meses percibe una masa en la
region glitea izquierda, por lo que consulta nuevamente
con un ortopedista, el cual palpa gran tumoracién en el
cuadrante superior y externo del gliteo izquierdo y ordena
estudio de RM de pelvis con gadolinio para valorar la lo-
calizacién, extensién y caracterizacion tisular de la misma.

Se realiza estudio RM de hueco pélvico con gadolinio
y AngioRM donde se aprecia gran tumoracion localizada
inmediatamente por debajo del gliteo mayor que mide
aproximadamente 20.4 x 18.1 x 14 cm en sus ejes lon-
gitudinal anteroposterior y transverso respectivamente,
de bordes regulares, bien definidos, de comportamiento
heterogéneo predominantemente hipointenso en la se-
cuencia T, hiperintenso en T2, acompanado de mltiples
septos hipointensos en su interior. La tumoracién descrita
presenta reforzamiento moderado y heterogéneo con
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mayor definicién de septos internos, los cuales presentan
escaso reforzamiento, en secuencia de Fat-Sat no existe
saturacion de la misma (Figuras 7 a 3).

Figura 1. RM de pelvis. Secuencia T1. Axial: Muestra gran
tumoracion lobulada localizada por debajo del musculo gliteo
mayor izquierdo de bordes regulares, bien definidos, no infil-
trativo, de comportamiento heterogéneo predominantemente
hipointenso. Los grupos musculares adyacentes son de
intensidad adecuada. Los planos grasos estan respetados.

Figura 2. RM de pelvis. Secuencia T2. Axial: La tumoracion
se aprecia hiperintensa por su contenido liquido — mixoide,
acompafiado de multiples septos hipointensos en su interior.
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Existe una imagen ovoidea similar a la lesién an-
teriormente referida, localizada en el tejido celular
subcutaneo de la cara lateral y anterior de la pelvis,
ademaés de la presencia de conglomerados gangliona-
res iliacos izquierdos. Las corticales éseas y medular
6sea visualizadas mantienen caracteristicas normales.
Ambas articulaciones coxofemorales no muestran
alteraciones (Figura 4).

Se aprecia ausencia de fusién de los cuerpos verte-
brales sacros con la presencia de una imagen ovoidea de
contornos regulares bien definidos con comportamiento
graso en el canal medular a nivel de L4 - L5 que mide

aproximadamente 4.5 x 3 cm en sus didmetros mayores
(Figuras 5 a 7).

Las imagenes de AngioRM muestran la arteria aorta en
su segmento distal de trayecto y calibre normal. Ambas
arterias iliacas comunes muestran calibre normal sin evi-
dencia de areas de estenosis o dilataciones. Se identifica
desplazamiento anterior y medial de las ramas posteriores
de la iliaca interna izquierda (Figura 8).

El resto de las estructuras del hueco pélvico no muestra
alteraciones y no se aprecian reforzamientos anormales en
ningln otro nivel.

Figura 3. RM de pelvis. Secuencia T1. Fat-Sat + gadolinio.
Axial: Posterior a la administracion y medio de contraste,
el reforzamiento es intenso y heterogéneo. Las estructuras
Oseas observadas presentan saturacion homogénea en esta
secuencia.

Figura 5. RM de pelvis. Secuencia Fat Sat. Coronal: Mues-
tra el caracter expansivo de la lesién. Se sigue apreciando
hiperintenso en esta secuencia eliminando la posibilidad de
componente graso.

Figura 4. RM de pelvis. Secuencia T1. Fat-Sat. Coronal: Se
observa que la tumoracién se extiende hacia los tejidos blan-
dos de la regién superior y lateral del hueso iliaco izquierdo.
Las estructuras Gseas y espacios articulares se conservan.
Se aprecian conglomerados ganglionares iliacos ipsilaterales.

Figura 6. RM de pelvis. Secuencia T2. Axial: A nivel del sacro
se aprecia falta de fusion de los elementos posteriores y canal
raquideo amplio en relacion con disrafismo sacro. Tumora-
cién lobulada hacia el aspecto anterior de la pelvis de lado
izquierdo de iguales caracteristicas que la de mayor tamafio.
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Figura 7. RM de pelvis. Secuencia Fat Sat. Coronal: Se ob-
serva tumoracion ovalada, de contornos bien definidos a nivel
de la porcion distal del canal raquideo. Presenta saturacion
con la técnica de Fat-Sat. Estos hallazgos estan en relacion
con lipoma del Fillum terminal, asociado a disrafismo sacro.

DISCUSION

El condrosarcoma es un tumor maligno con diferenciacién
de cartilago hialino puro que puede presentar cambios
mixoides, calcificacién y osificacion.

Es el tercer tumor 6seo maligno en orden de frecuencia,
después del mieloma y osteosarcoma. Pueden ser primarios
(80% de los casos) o secundarios (20%), y que resultan, en su
mayor parte de la malignizacion de tumores benignos pre-
existentes tipo encondroma u osteocondroma. Es a menudo
de alto grado, de diagnéstico tardio y de pobre prondstico.

Existen mltiples variedades de condrosarcoma, siendo
el condrosarcoma primario convencional o central el mas
frecuente en un 80% de los casos."?

Los condrosarcomas extraesqueléticos son neoplasias
raras y se subdividen en tipo mixoide, mesenquimal y
desdiferenciado. Estas variedades constituyen entidades
clinicopatolégicas diferenciadas. Cada una de ellas pre-
senta una evolucién y prondstico diferentes que requieren
también un tratamiento distinto.?

El condrosarcoma mixoide extradseo es un tumor ma-
ligno de variante histoldgica rara que ocurre en los tejidos
blandos. Representa el 2% de los condrosarcomas.

Generalmente se presenta como una tumoracion bien
circunscrita que puede ser de tamaio pequefio y alcan-
zar grandes magnitudes y generar reaccién peridstica de
huesos adyacentes.

Aunque aparecen a cualquier edad su maxima inciden-
cia es en la quinta y sexta décadas y es extremadamente
rara en pacientes menores de 20 anos.

Tipicamente los pacientes se presentan con una tumo-
racion de tejidos blandos de lento crecimiento. El dolor o
sensibilidad puede presentarse en un tercio de los casos.

Se localizan preferentemente en los planos profundos
de las porciones proximales de las extremidades y cintu-
rones escapulo-humerales y pélvico, especialmente en la
cadera. La cuarta parte de éstos se localiza en el tejido
celular subcutaneo.

También ocurren con mucha menor frecuencia en el
tronco, regién paraespinal, cabeza y cuello y pies. Se han
referido casos raros en los dedos, retroperitoneo, pleura,
intracraneales.?>

Macroscépicamente los condrosarcomas mixoides
extradseos son tumores de gran tamafo y aparecen bien
delimitados por una pseudocapsula. Caracterizado por una
arquitectura multinodular, abundante matriz mixoide. La
superficie de corte muestra ndédulos de consistencia gela-
tinosa separados por septos fibrosos y pueden presentar
areas quisticas, hemorragicas y de necrosis recientes y no
recientes. Los tumores muy celulares tienen una consis-
tencia carnosa' (Figura 9).

Histolégicamente muestran un patrén lobular. Es-
tan constituidos por células poligonales o fusiformes
que forman hileras, trabéculas o pequefios nidos y
se hallan inmersas en una matriz mixoide, rica en
mucopolisacdridos sulfatados (condroitin sulfato)
formando una fina malla o enrejado cribiforme. Los
nicleos celulares son redondeados u ovales, con una
fina cromatina distribuida uniformemente y presentan
un pequefo nucléolo.

Los l6bulos tumorales generalmente son mas celulares
en las zonas periféricas. No existen focos de cartilago
hialino bien formado. Las mitosis son muy abundantes.

El aspecto histolégico del condrosarcoma mixoide
extraesquelético recuerda al del cordoma, por lo cual
ha sido denominado sarcoma cordoide y en su diag-
nostico diferencial hay que considerar el paracordoma
(Figura 10).

Inmunohistoquimicamente, la vimentina es el Gnico
marcador expresado por las células tumorales. Citoge-
néticamente se ha observado la translocacién reciproca
t (9;22) (q22;q15) y la translocacién especifica menos
comin t (9;17) (q22;q11).

En el diagnéstico diferencial de este tumor hay que
considerar los tumores malignos de caracteristicas mixoides
de partes blandas, sarcomas y los tumores mixtos malignos
de origen en glandulas sudoriparas.’#

RESONANCIA MAGNETICA

La resonancia magnética es una herramienta fundamental
para el diagnéstico, localizaciéon tumoral, caracterizacién
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tisular, extensién intraarticular o compromiso de estruc-
turas Gseas y evaluacion de recidiva tumoral o presencia
de metastasis.

Figura 8. Imagenes de AngioRM que muestran la arteria
aorta en su segmento distal, ambas arterias iliacas comunes
y su bifurcacion en iliacas internas y externas con calibre
normal sin evidencia de areas de estenosis. Se identifica
desplazamiento anterior y medial de las ramas posteriores de
la iliaca interna izquierda. El resto de estructuras vasculares
no muestra alteraciones.

Figura 9. Pieza macroscopica de tumoracion glutea izquierda
de gran tamafio, bien delimitada por pseudocapsula. Presenta
arquitectura multinodular de consistencia gelatinosa.

El condrosarcoma mixoide es tipicamente isointenso al
musculo en T1 e hiperintenso en T2 por su alto contenido
de agua en la matriz condromixoide y dreas de cartilago
hialino no calcificado.

Existen grandes y mdiltiples septos fibrosos internos
fibrovasculares de baja intensidad de sefal.

Estos tumores suelen ser de gran tamafo, expansivos
no infiltrantes y tener un patrén nodular inespecifico con
reforzamiento heterogéneo periférico que demuestra pa-
trén lobulado de crecimiento tumoral.?-

EVOLUCION

El condrosarcoma mixoide extraesquelético es considera-
do de grado intermedio de malignidad con atipia celular
elevada, tiene un comportamiento agresivo con una super-
vivencia de 45% a los 10 afos e indice de recidivas y me-
tastasis de 40-45% al momento del diagnéstico, asi como
un elevado indice de muerte asociada a enfermedad.?*

Las metéstasis mas frecuentes son en pulmon y ganglios
linfaticos regionales. Estas pueden ocurrir a largo plazo
teniendo una supervivencia a los 5 afos de 60%.

Factores y efectos adversos de prondstico en estos
pacientes son pleomorfismo celular, alta tasa de mitosis
celular, localizacion proximal de la lesién, edad avanzada
del paciente, tumor de gran tamafo y metastasis a su
presentacion.

Es imperativo establecer el grado histolégico, ya que éste es
el mejor pardmetro para conocer la evolucién y pronéstico en
cada caso y también para determinar las pautas terapéuticas.’

Figura 10. Microfotografia que muestra areas altamente
celulares compuestas por células redondas mesenquimales
primitivas alternando con focos de diferenciacion cartilagi-
nosa dispuesta en cordones y nidos, ademas de presentar
trabéculas fibrosas.

Acta Mepica Grupo Ancetes. Volumen 8, No. 4, octubre-diciembre 2010

211



Marin MDP'y cols.

La quimio y la radioterapia tienen una utilidad limitada en
caso de condrosarcomas, ya que no se consideran sensibles a
tratamiento quimioterapéutico; sin embargo, en pacientes con
tipos mas agresivos como mesenquimal y los desdiferenciados
sirve como terapia adyuvante en el control local de la enferme-
dady la disminucién del riesgo de metastasis. La quimioterapia
es usada s6lo en caso del condrosarcoma de células claras.

La radioterapia es usada en el condrosarcoma mixoide,
el cual es resistente a la quimioterapia. El tratamiento de
eleccion consiste en la reseccion total del tumor.*

La RM es usada en la valoracion de la respuesta tumoral
al tratamiento.

En las diferentes revisiones, se recomienda el manejo
multidisciplinario con cirugia, quimioterapia y radioterapia,
aunque es claro que el prondstico y supervivencia de los
pacientes es peor que el de los otros tipos de condrosar-
comas a los 10 afnos de seguimiento.?*
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