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RESUMEN

OBJETIVO: El condrosarcoma mesenquimatico
extraesquelético es una variante inusual de condrosarcoma,
representa el 0,15 % de los tumores intracraneales,
correspondiendo el 6 % de todos los condrosarcomas
de la base del craneo. Las anomalias cromosdémicas
descritas son en la regién 12q13-15, asi como anomalias
numéricas en los cromosomas 5, 7, 8 y 18, semejantes a
otras neoplasias condroides, ocasionan problemas en el
diagnodstico diferencial. Presentamos este caso clinico,
enfatizando sus dificultades diagndsticas y hallazgos
patolégicos. CASO CLINICO: Paciente femenina de 24
afios, con aumento de volumen latero cervical derecho de 2
meses de evolucién de 10 cm x 6 cm., RMN: LOE cervical
derecho, hiperdenso, que se extiende hasta C3. La biopsia
con aguja gruesa, concluyd; neoplasia maligna de células
redondas,compatible con condrosarcoma mesenquimatico.
El examen inmunohistoquimico demostré: vimentina y
CD 99 positivo focalmente en células redondas y S-100
marco las células neopldsicas y cartilago mas diferenciado.
DISCUSION: Esta es una neoplasia de adultos jovenes,
entre los 20 y 30 afios. Radiolégicamente puede simular
un meningioma e histolégicamente un tumor vascular o de
células pequeiias y redondas. Los focos de diferenciacion
condroide son esenciales para el diagndstico diferenciar.
La inmunohistoquimica, no siempre permite reconocerlo
de otros sarcomas. Estudios en osteocondromas y
condrosarcomas, revelaron alteraciones genéticas
en la regién 11;22, importante en su patogénesis. EIl
condrosarcoma extraesquelético debe tenerse en cuenta
en el diagndstico de los tumores de células redondas y
pequeiias en pacientes jovenes.
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SUMMARY

OBJECTIVE: Mesenchymal chondrosarcoma extra
skeletal is an unusual variant of chondrosarcoma,represents
the 0.15 % of the intracranial tumors, corresponding 6 % of
all chondrosarcomas of the base of the skull. The described
chromosomic anomalies are in the region 12q13-15, as
well as numerical anomalies in chromosomes 5, 7, 8 and
18, condroides resemblances to others cancer, causing
problems in the diagnosis differential. We presented this
clinical case, emphasizing its difficulties you diagnose
and pathological findings. CLINICAL CASE: Feminine
patient of 24 years, with increase of cervical lateral volume
straight of 2 months of evolution of 10 cm x 6 cm, MRN:
Cervical LOE, straight hyper dense, extends until C3. The
biopsy with heavy needle, concluded: tumor malignant of
round cells,compatible with chondrosarcoma mesenchymal.
The immunohistochemistry examination demonstrated:
Vimentin and 99 CD positive focally in round cells and
S-100 marked to the cells and differentiated cartilage
more. CONCLUSIONS: This is one tumor of young
adults, between the 20 and 30 years. Radiologically it can
simulate meningioma histological and a vascular tumor
or of small and round cells. The centers of condroides
differentiation are essential the diagnosis to differentiate.
The immunohistochemistry,not always allows torecognize
this of others sarcomas. Studies in osteochondromas and
chondrosarcomas, revealed genetic alterations in the region
11;22, important in their pathogenesis. The mesenchymal
chondrosarcoma must consider in the diagnosis of the tumors

of round and small cells in young patients.
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INTRODUCCION

os condrosarcomas representan un

grupo de tumores diferenciados en

dos tipo; esqueléticos (central) y

extraesqueléticos (periféricos) 2.

En el condrosarcoma esquelé-

tico estan incluidos los tipos histolégicos;

convencional,,indiferenciados, mesenquimaéticos

y un subtipo de células claras ®, sin embargo,

el condrosarcoma mesenquimético puede

encontrarse en tejidos duros y blandos, fue

descrito por primera vez por Linchestein y

Bernstein en 1959 @, considerdndolo como un

tumor maligno raro y tiende a ocurrir 2 a 3 veces

mas cominmente en huesos que en sitios extra
esqueléticos ©.

El condrosarcoma mesenquimdtico puede
presentarse en cualquier parte del cuerpo
incluyendo 6rbita, visceras, meninges, cerebro,
maxilar, costillas y pulmén, caracterizado por la
presencia de dreas celulares densas compuestas
por células mesenquimales redondas o alargadas
con focos de diferenciacion condroblastica ©-7.

Este tumor es muy raro y comprende menos del
2 % delos condrosarcomas y afectaalapoblacion
infantil, y a los adultos jévenes a diferencia de
los condrosarcomas convencionales, hombres y
mujeres son igualmente afectados ®.

El diagndéstico de condrosarcoma
mesenquimadtico extraesquelético es complejo
debidoalavariedad de diagndsticos diferenciales
especificamente por tratarse de una patologia
confinada al grupo histolégico de células
redondas pequeiias y en la inmunohistoquimica
los condrosarcomas mesenquimales pueden
presentar focalmente positividad para CD99 y
lo que los diferencia de un sarcoma de Ewing es
la presencia de islotes condroides en el tejido ©.

El planeamiento y ejecucion adecuada de
la biopsia para establecer el diagndstico son
cruciales. Una biopsia inadecuada puede llevar
a un diagndstico erréneo, con consecuencias
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desastrosas para el paciente.

CASO CLiNICO

Se traté de paciente femenina de 25 afios
de edad quien inicié enfermedad actual en el
afio 2007, presentando aumento de volumen y
dolor de leve intensidad en region de la nuca.
Paciente asintomadtica con tumor palpable de
aproximadamente 10 cm x 10 cm, en base del
craneo extendiéndose a regién latero-cervical
derecha (Figura. 1).

Figura 1. Examen fisico: vista lateral derecha y
vista posterior.

Por este motivo se le realizé estudios
imagenolégicos como resonancia magnética
nuclear (RMN) identificandose lesion ocupante
de espacio (LOE) de bordes regulares que
mide 10 cm x 6 cm, ubicado en regién cervical
profunda posterior y lateral derecha desde la
base del craneo hasta C3, de bordes regulares
hiperintensa, con compresion de estructuras
vasculonerviosas, pudiendo corresponder a un
proceso sarcomatoso, sin descartar otro proceso
de tipo neurofibroma (Figura 2).

Posteriormente se le realiz6 tomografia axial
computarizada (TAC) de craneo que concluye:
lesion tumoral de densidad mixta con zonas de
densidad de partes blandas y calcificacionesde 10
cm x 7 cm en regién occipital derecha. En TAC
de cuello se evidencia: LOE en partes blandas de
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region cervical posterior derecha con extension
a region occipital en relacién con diagndstico
conocido de la paciente de condrosarcoma
(Figura 3).
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Figura 2.

Figura 5.

HALLAZGOS HISTOLOGICOS

Se le realizé biopsia con aguja gruesa,
evaluando cortes histolégicos de 2y, coloreados
con hematoxilina y eosina, observandose
neoplasia conformada predominantemente por
células redondas pequenas de nicleos redondos
hipercrémicos sin nucleolos evidenciables y
escaso citoplasma indiscernible, las células
se disponen difusamente o separadas por
abundantes vasos de aspecto hemangiopericitico,
adicionalmente se observa alternando drea con
mayor densidad con otras de menor densidad en
las cuales se identifica un material homogéneo
anféfilo irregular, en un extremo se observa
una matriz cartilaginosa hialina con focos de
condrocitos maduros,calcificaciones irregulares
y osificacion endocondral, concluyendo:
neoplasiamalignade células redondas compatible
con condrosarcoma mesenquimatico de region
de la nuca. (Figura4,5,6,7).

HALLAZGOS INMUNOHISTOQUIMICOS

Mediante el método de avidina-estreptavidina,
y utilizando el método de recuperaciéon de
antigenos serealizé lainvestigacién de vicentina,
EMA,Fly 1,CD 34,sinaptofisina,enolasa,CD99,
QAEI1/AE3. Se observé inmunomarcaje en las
células neoplésicas con S-100, focalmente con
vimentina y CD99 concluyendo diagndstico:
tumor en region cervical: condrosarcoma
mesenquimal. Lo que confirma el diagnéstico
histolégico realizado previamente.
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Figura 6.

Figura 7.
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TRATAMIENTO QUIRURGICO

Previo al tratamiento quirtirgico se observéen
angiografia de craneo: LOE de partes blandas de
region cervical derecha con extension a regién

Figura 8. Corte posterior y sagital.

El tratamiento fue basado en la reseccién
quirdrgica, practicando reseccion marginal por

occipital irrigado superiormente por ramas de la
arteria occipital e inferiormente por una rama de
laarteria subclavia que podria tratarse del tronco
costo cervical (Figura 8).

la extension del tumor adherido a la apéfisis de
vértebras cervicales C1, C2 y C3 (Figura 9).

Figura 9. Vista macroscépica del tumor: anterior y posterior. Diagndstico definitivo: condrosarcoma
mesenquimadtico extraesquelético. Confirmado por biopsia definitiva.

DISCUSION

El condrosarcoma mesenquimético es un
tumor raro con publicaciones poco frecuentes y
mads adn si se tratadel tipo extraesquelético 101D,
presentandose en un alto porcentaje de tipo
esquelético, tal como fue descrito en una
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revision de 111 casos, de los cuales 72 de los
tumores ocurrieron en sitios esqueléticos, y de
estos 22 afectaron los huesos craneofaciales, y
solo 39 tumores fueron extraesqueléticos 119,
demostrandose asi que la localizacién de los
condrosarcoma mesenquimaticos es frecuente
en cabeza y cuello, como fue descrito en este
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caso clinico.

La histologia consiste generalmente en
un patrén bimdérfico compuesto por una
proliferacion de células fusiformes o redondas
indiferenciadas, con nidos de diferenciacion
cartilaginosa hialina ¢*'¥.

Estas células redondas pequeifias
indiferenciadas asumen una gran cantidad
de tumores correspondiendo al diagndstico
diferencial de ésta neoplasia que varia
seguin la edad, la localizacién y el estudio
inmunohistoquimico.

Dentro del grupo de tumores de células
redondas pequefas segin el grupo etireo se
encuentran en infantes: sarcoma de Ewing/
PNET, neuroblastoma periférico (tipo cldsico),
rabdomiosarcoma, tumor desmoplésico,
linfomas no Hodgkin, leucemias, osteosarcoma
y condrosarcoma mesenquimatico ‘7.

En los adultos los tumores de células
redondas pudieran corresponder a carcinoma
de células pequefias azules (indiferenciado
neuroendodérmico),linfomas de células grandes,
carcinoma neuroendocrino cutaneo, melanoma
de células pequeiias, sarcoma granulocitico,
entre otros 7,

De todos los tumores de células redondas
existentes, el diagnéstico diferencial de
condrosarcoma mesenquimatico incluye:
condrosarcoma mixoide, hemangiopericitoma,
sarcoma de Ewing/PNET, neuroblastoma,
rabdomiosarcoma embrionario, linfomas,
condroma condroide, sarcoma sinovial,
osteosarcoma, sarcoma granulocitico, entre
otros ¥,

Debido a esta variedad de diagndsticos
diferenciales con similitud histoldgica entre
ellos, la inmunohistoquimica se hace necesaria
para establecer con precision el diagndstico
anatomopatolégico en los tumores malignos
de células redondas (TMCR) es importante por
las implicaciones en la clinica, terapéutica, y
prondstico de los pacientes con estas neoplasias.

La necesidad de combinar en lo posible el
estudio ultra estructural e inmunohistoquimico
de los TMCR ha sido enfatizada por algunos
investigadores ®,

En los tumores condrosarcomas
mesenquimaticos extraesquelético los focos
de diferenciaciéon condrobldstica muestran
positividad para S100 y las células primitivas
mesenquimales muestran positividad para
enolasa neurona especifica y vimentina. Los
avances de la inmunohistoquimica relacionados
con la recuperacion antigénica por el calor, han
transformado esta metodologia en el arma maés
poderosa con la que cuenta el patélogo para el
diagnoéstico de las neoplasias 9.

Lo mas importante es el hallazgo de que
estos tumores de tipo condrosarcomas presentan
traslocaciones cromosémicas (11; 22) lo cual
lo sitda en el grupo de tumores PNET, con una
familiamuy relacionadaconel sarcomade Ewing,
sin embargo, el condrosarcoma mesenquimal es
una neoplasia muy maligna, siendo frecuente
las recidivas y metéstasis a distancia las cuales
pueden producirse después de 20 afios (20,

El tratamiento es quirdrgico, en numerosos
casos no se logra una reseccion radical, lo cual
es causa de recidivas. Los condrosarcomas son
resistentes a la radioterapia y la quimioterapia
no es eficaz. Las metéstasis hematogenas se
producen raramente y los pacientes fallecen mas
frecuentemente como resultado del crecimiento
penetrante de un tumor recurrente .
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