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DIAGNOSTICO HISTOPATOLOGICO DE
TUMORES DE TEJIDOS BLANDOS

Tanto los tumores benignos como malig-
nos de tejidos blandos se presentan como
una masa en partes blandas que no permi-
te hacer una diferenciacion entre ambos. En
general, los pacientes efectian una consulta
entre los cuatro y seis meses posteriores a la
aparicion del primer sintoma que generalmen-
te es tumor y dolor.

Después de una completa evaluacion ini-
cial que incluye estudios por imagenes, se
planea una biopsia en casi todos los casos.
El ortopedista cuenta con varias técnicas po-
sibles de biopsia. Puede efectuarse en forma
percutanea por puncién con aguja fina o tro-
car, o a cielo abierto a través de una biopsia
incisional o escisional.

La biopsia por puncién con aguja fina se
efectlia con una aguja de 21-23 gauge, aspi-
rando células de la masa tumoral y se realiza
un extendido para su evaluacion citologica.
Cuenta con la desventaja, que siendo un es-
tudio citoldgico, el patélogo se vera imposibi-
litado en la mayoria de ellos a establecer el
grado y tipo histolégico.

La biopsia con trocar (Jamshidi, tru cut) de
14-18 gauge, permite obtener un cilindro de
tejido que nos aporta mas material que una
puncién aspirativa, pudiendo efectuar tipifi-
cacion y gradacién en un alto porcentaje de
casos. Ambos métodos son incruentos, de
bajo riesgo, permiten biopsiar tumores pro-
fundos dirigidos bajo TC, con minima posibi-
lidad de diseminacion del tumor y formacion
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de hematoma, siendo ademas un método de
bajo costo econdmico comparado con los de
método quirtrgico. Actualmente es el méto-
do de eleccién. En los ultimos afos se han
publicado distintas series de tumores de par-
tes blandas diagnosticados a través de biop-
sias por puncion con muy buenos resultados,
lo que ha llevado a un aumento en el uso de
esta técnica en todo el mundo.

La biopsia quirdrgica tiene como ventaja el
proveer una mayor cantidad de tejido. Puede
ser escisional o insicional.

La biopsia escisional consiste en la elimi-
nacion de la masa tumoral sin margenes de
tejido normal. En aquellos casos en que los
estudios no invasivos efectuados avalen fuer-
temente un diagnéstico de benignidad como
son las lesiones superficiales, menores de 3
cm, de caracteristicas homogéneas y bien
delimitadas en las RM, una biopsia escisional
permite eliminar la masa tumoral, preservan-
do la funcién y disminuyendo la posible con-
taminacion del tejido normal por hematoma.

En la parte periférica del tumor se forma
una seudocapsula compuesta por estructu-
ras de tejidos blandos normales con signos
de condensacion y atrofia debido a la com-
presion de la masa tumoral en expansién,
también se observan vasos neoformados y
elementos inflamatorios. Esta seudocapsu-
la no impide la extensién de celulas tumora-
les en los procesos malignos con infiltracion
en hileras.

Por estas caracteristicas de crecimiento
del tumor, la desventaja que presenta este
procedimiento es efectuar un tratamiento en
menos en los pacientes con tumores malig-
nos. Esto lleva a la contaminacion del lecho
quirargico con aumento de recidivas locales.

La biopsia incisional es el método amplia-
mente aceptado en el diagnéstico de tumores
de tejidos blandos. Consiste en obtener una
muestra de tejido representativa de la masa
tumoral. Hay varios factores técnicos impor-
tantes en la obtencion del material. No debe
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muestrearse tejido necrético ni hemorragico
que muy frecuentemente se encuentra en
sarcomas de gran tamano y principalmente
en su porcién central. Los sectores periféri-
cos, si bien brindan informacién sobre el tipo
de infiltracion del tumor, se ven generalmente
enmascarados por la seudocapsula descrip-
ta. En las lesiones ubicadas en extremidades
la incisién debe estar orientada a lo largo del
eje longitudinal de la misma. Se debe efec-
tuar una buena hemostasia a fin de impedir
una diseminacion de las células tumorales a
través de otros planos.

Cualquiera fuese el tipo de biopsia efec-
tuada, el trayecto de la biopsia debe ser re-
secado junto con el tumor en el procedimiento
quirargico definitivo.

En general, los tumores ubicados en
profundidad, de tamafo superior a 3 cm,
sélidos o heterogéneos no deben ser escin-
didos sin una biopsia previa ya sea por pun-
cibén o incisional.

Los tumores de tejidos blandos deben ser
evaluados por un equipo de especialistas en
patologia musculoesquelética, quienes seran
los que lleven a cabo el tratamiento definitivo
del paciente. Este equipo debe estar forma-
do por oncélogos, ortopedistas oncolégicos,
especialistas en diagnoéstico por imagenes
y patélogos con un entrenamiento especifi-
co en tumores musculoesqueléticos. Los pa-
s0s a seguir deben ser planeados en forma
conjunta a fin de no perjudicar el tratamiento
ulterior, que de ser posible, sera de tipo con-
servador con salvataje de miembro. El trabajo
en equipo permite que todo paso se planee
preoperatoriamente de tal forma que no perju-
dique el tratamiento final, reduciendo de esta
forma el porcentaje de recidivas y complica-
ciones locales.

Por ultimo, debe estudiarse la pieza ope-
ratoria con la que se efectuara un diagnostico
definitivo con su grado histologico (dado prin-
cipalmente por parametros histoldgicos co-
mo el grado de diferenciacion celular, indice
mitbtico y areas de necrosis) y los margenes
quirargicos. Estos elementos, junto a datos
clinicos, permitiran estadificar al paciente y
establecer un prondstico.

CLASIFICACION
La clasificacion de tumores de tejidos

blandos es una de las mas extensas, con mas
de doscientas entidades y subtipos, sujeta a
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una continua recategorizacioén de nuevas en-
tidades. A esto se le suma la heterogeneidad
de las lesiones como también la variacion de
patrén histolégico dentro de un mismo tumor.

Vamos a tratar los tumores mas frecuen-
tes en los nifos.

PROLIFERACIONES FIBROSAS

Fibromatosis

Se conoce como fibromatosis a un gru-
po de proliferaciones de tejido fibroso cuya
conducta bioldgica es intermedia entre las le-
siones fibrosas benignas y el fibrosarcoma.
Nunca metastatizan pero tienen un crecimien-
to infiltrativo y alto porcentaje de recidiva.

Las podemos diferenciar entre superficia-
les que se originan en fascias o0 aponeurosis,
este es el caso de las enfermedades de Du-
puytren, de Ledderhose y de La Peyronie, y
profundas o musculo-aponeuréticas, que por
su localizacion comprometen estructuras vita-
les como paquetes vasculo-nerviosos y pre-
sentan mayor tendencia a la recidiva. Se los
conoce también con el nombre de tumor des-
moide extraabdominal.

Fibromatosis profunda (desmoide
extraabdominal, fibromatosis agresiva)

Es una proliferacion fibroblastica en tejidos
blandos profundos que se caracteriza por su
crecimiento infiltrativo. Es menos frecuente
que la superficial, con mayor incidencia en
pacientes adolescentes y adultos jovenes.

Localizacién: Principalmente en cintura
escapular, pared toracica, dorso, pelviana,
cabezay cuello.

Clinica: Crecimiento lento, no doloroso
que causa impotencia funcional y sintomato-
logia neurologica.

Etiologia: Genética (en pacientes con sin-
drome de Gardner), end6crinos y traumatico.

Macroscopia: Masa firme, blanco brillosa,
con aspecto de tejido cicatrizal, mal delimita-
da. Miden entre 5y 10 cm.

Microscopia: Proliferacion de elemen-
tos fibroblasticos de nucleos fusiformes,
uniformes, en un estroma de colageno, con
vascularizacion prominente y crecimiento in-
filtrativo. Se pueden observar figuras mitoti-
cas tipicas.

Pronéstico: Alto porcentaje de recidiva.
En algunos casos lleva a la muerte por com-
promiso de estructuras aledafias como en ca-
beza y cuello.
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Fibrosarcoma infantil

Es histolégicamente idéntico al fibrosarco-
ma clasico del adulto pero con un pronostico
mas favorable ya que raramente metastatiza.

Clinica: Representan el 13% de los tumo-
res fibroblasticos de nifos y adolescentes,
mientras que el 36% al 80% son congénitos.

Los sitios mas comunes son las extremi-
dades distales (60% de los casos), seguido
por tronco y cabeza y cuello.

Al igual que otros tumores de partes blan-
das se presenta como una masa solitaria de
un tamafo que puede superar los 10 cm, de
lento crecimiento y que en pocos casos se
manifiesta con dolor.

Macroscopia: El tumor consiste en una
masa pseudoencapsulada, redondeada o lo-
bulada, de bordes pobremente circunscriptos.
A medida que crecen, los limites se hacen
mas infiltrativos.

Microscopia: Es una lesién densamente
celular compuesta por fasciculos de células
fusiformes a ovoideas formando cordones,
bandas o playas. Muestran minimo pleomor-
fismo y la colagenizacion es escasa. Pueden
presentar un patron hemangiopericitomatoi-
de, areas de hemorragia, cambios mixoides
y focos de necrosis. Infiltra la pseudocap-
sula comprometiendo tejidos aledanos. Las
células presentan inmunoreactividad para vi-
mentina y positividad variable para distintos
marcadores no especificos (enolasa neuroes-
pecifico, actina muscular lisa, actina muscular
especifica, desmina, Proteina S100, CD34,
CD57 y citoqueratinas).

Genética: La mayoria de los fibrosarco-
mas contienen una translocacién cromoso-
mica t(12;15) (p13; g26).

Diagnéstico diferencial: Debe efectuarse
con procesos benignos como la fibromatosis
y neoplasias malignas fusocelulares como el
sarcoma sinovial, leiomiosarcoma, rabdomio-
sarcoma fusocelular y tumor maligno de vaina
neural periférica.

Pronéstico: Son lesiones con alta capa-
cidad de recidiva local y bajo potencial me-
tastésico.

Sarcoma fibromixoide de bajo grado

Es una variante del fibrosarcoma caracte-
rizada por una mezcla de colageno y areas
mixoides.

Clinica: Ocurre en personas jévenes, ha-
biéndose reportado casos en pacientes de
3 afos. El 20% de los casos conprometen a
menores de 18 afnos. Se presenta como una

masa profunda no dolorosa en promedio de
8-10 cm de larga evolucién, en extremidades
inferiores, seguido por pared torécica, axila,
hombros y region inguinal.

Microscopia: presenta una mezcla de
areas hipocelulares colagenizadas y areas
mixoides mas celulares que muestran arre-
molinamiento y vascularizacién en peque-
Aos vasos que forman arcos. Las células no
muestran marcada atipia y las mitosis son es-
casas. La inmunomarcacion muestra positivi-
dad para Vimentina.

Diagnéstico diferencial: incluye lesiones
benignas y malignas con componente mixoide
como el neurofibroma mixoide, fibromatosis
mixoide, fascitis nodular.

Pronéstico: aproximadamente el 65% de
los casos reportados en la literatura han te-
nido una recidiva local. Las metastasis son
poco frecuentes, siendo en su mayoria en
pulmon.

TUMORES LIPOMATOSOS

Si bien los tumores lipomatosos son poco
frecuentes en los nifios haremos referencia al
lipoblastoma ya que en algunos casos puede
resultar dificil su diferenciacion con el liposar-
coma mixoide.

Lipoblastoma / lipoblastomatosis

Es un tumor localizado (lipoblastoma) o di-
fuso (lipoblastomatosis) que remeda el tejido
adiposo fetal. Es importante su reconocimien-
to ya que el principal diagnéstico diferencial
es el liposarcoma mixoide.

Clinica: Se presenta en los primeros tres
afios de vida. Pueden estar presentes desde
el nacimiento con predileccién en varones.
Las extremidades son la localizacién mas
frecuente. Son lesiones de lento crecimiento
en forma de nodulo bien circunscripto o infil-
trando el musculo en el caso de lipoblasto-
matosis.

Macroscopia: Son lesiones pequefas de
superficie de corte gelatinoso.

Microscopia: Muestra un crecimiento lo-
bulado con mezcla de adipocitos maduros
e inmaduros que remedan la grasa parda,
separados por septos fibrosos. El fondo es
mixoide con un patrén vascular plexiforme
remedando al liposarcoma mixoide, excep-
cionalmente raro en nifos y que carece del
patron lobulado del lipoblastoma.
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Genética: Un rasgo caracteristico es el
rearreglo 8q 11-13.

Pronéstico: Es un tumor benigno pero la
recidiva local esta descripta en el 9 al 22%
de los casos.

TUMORES DE ORIGEN
FIBROHISTIOCITICO

Tumor fibrohistiocitico plexiforme

Es un tumor mesenquimatico de agresivi-
dad intermedia ubicado en dermis o celular
subcutaneo, que se presenta en nifios, ado-
lescentes y adultos jévenes caracterizado por
un crecimiento multinodular y que en muy ais-
lados casos produce metastasis.

Clinica: Compromete extremidad superior
(mano y mufieca) en aproximadamente 65%
de los casos. Se presenta como una masa
pequefia, poco definida, de lento crecimiento.

Microscopia: Consiste en pequefios no6-
dulos que crecen en forma plexiforme consti-
tuidos por histiocitos mononucleados, células
fusiformes y células multinucleadas. No se
observa atipia, mitosis ni necrosis, pero pue-
de presentar invasiéon vascular y compromi-
SO muscular.

Pronéstico: Alta incidencia de recidiva lo-
cal (12 a 37%), siendo poco frecuente la me-
tastasis ganglionar o pulmonar.

TUMORES DE MUSCULO LISO
Son poco frecuentes en los nifios

Angioleiomioma (leiomioma vascular,
angiomioma)

Es un tumor benigno, superficial, com-
puesto por fibras musculares lisas maduras.

Ocurre mas frecuentemente en mujeres,
en miembros inferiores; es una lesion dérmi-
ca o subcutanea.

Macroscopia: Es una formacion nodu-
lar bien delimitada redondeada, no mayor de
2.cm.

Microscopia: Es una proliferacion de ban-
das de fibras musculares lisas que rodean
luces vasculares de distintos diametros, arte-
riales, cavernosos, venosos. Se colorean con
actina muscular lisa y desmina.

Leiomiosarcoma

Es un tumor maligno compuesto por célu-
las que muestran rasgos distintivos de mus-
culo liso.
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Ocurre en personas de mediana edad y
adultos aunque pueden desarrollarse en adul-
tos jovenes y aun en nifios. Se originan gran
parte de ellos en las paredes vasculares. Se
ubican en retroperitoneo y en extremidades.

Clinica: Se presenta como una masa que
en retroperitoneo adquiere gran tamafo y
sintomatologia secundaria a compresion de
estructuras adyacentes e infiltradas por el
tumor.

Macroscopia: Es una masa carnosa de
color blanco a amarronado dependiendo de
los focos de hemorragias y necrosis.

Microscopia: El patron que caracteriza al
leiomiosarcoma es un crecimiento en largos
fasciculos que se entrecruzan en forma per-
pendicular, por lo tanto algunos fasciculos se
observan cortados longitudinalmente mien-
tras otros se encuentran seccionados en for-
ma transversal. Las células son fusiformes
con amplio citoplasma acidéfilo y vacuola pa-
ranuclear. Los leiomiosarcomas de alto grado
muestran elevado indice mitético, necrosis y
marcado pleomorfismo.

Pronédstico: Posibilidad de recidiva local,
metastasis a distancia, mientras que las lesio-
nes de bajo grado pueden desdiferenciarse.

TUMORES DE MUSCULO ESTRIADO

Nos referiremos al rabdomiosarcoma em-
brionario y alveolar ya que la variante fuso-
celular es muy poco frecuente, el botroide
muestra compromiso ginecologico y el pleo-
morfo afecta exclusivamente a adultos.

Rabdomiosarcoma embrionario

Es un sarcoma de partes blandas maligno,
que recapitula los rasgos fenotipicos y biologi-
cos del musculo estriado embrionario.

Clinica y epidemiologia: Es el sarcoma
mas frecuente en los nifios, el 46% ocurren
en nifos menores de 5 afos.

Se localizan en cabeza y cuello, seguido
por el tracto genitourinario. El 9% se ubica en
extremidades.

El cuadro clinico varia en base a la ubica-
cion de la masa tumoral.

Macroscopia: Son pobremente circuns-
criptos, carnosos que comprimen estructu-
ras vecinas.

Microscopia: Esta compuesto por célu-
las mesenquimaticas primitivas en varios es-
tadios de miogénesis (rabdomioblastos). La
celularidad varia de células estrelladas con
nucleo oval que es el extremo del especto
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mas primitivo, hasta células de amplio cito-
plasma acidéfilo de aspecto “raquetoide” con
multinucleacioén y estriaciones transversales
en el otro extremo del espectro. Estos ele-
mentos se encuentran en un estroma mas o
menos mixoide. A medida que la celularidad
va diferenciandose hacia rabdomioblastos la
inmunomarcacion adquiere mayor positividad
para desmina, actina muscular sarcomérica,
mioglobina, miosina, creatinquinasa.

Los analisis moleculares revelan la pérdi-
da de un alelo en la region cromosdmica 11p
15 en la mayoria de los rabdomiosarcomas
embrionarios.

El pronéstico depende del estadio, clasifi-
cacion histologica, edad y localizacion.

Rabdomiosarcoma alveolar

Es un tumor maligno de células redon-
das que citolégicamente remeda al linfoma
y que muestra diferenciaciéon parcial a mus-
culo estriado.

Clinica y epidermiologia: Compromete
cualquier grupo etareo, con un pico de inci-
dencia en jovenes. Es menos frecuente que
el embrionario.

El 39% se localiza en extremidades, pe-
ro puede encontrarse en lugares similares al
embrionario.

Se presenta como una masa de crecimien-
to rapido.

Macroscopia: Es una masa expansiva,
carnosa, con variable cantidad de fibrosis.

Microscopia: La variante clasica de rabdo-
miosarcoma alveolar es la mas frecuente. Es-
ta constituida por células redondas agrupadas
en nidos rodeadas de tejido fibroso. Presenta
como caracteristica que la celularidad pierde
la cohesion y se desprenden a espacios (“al-
véolos”). Son células con nucleo redondo y
nucléolo prominente. En forma aislada suelen
observarse tipicos rabdomioblastos.

La inmunomarcaciéon es similar a la del
rabdomiosarcoma embrionario.

Genética: Se ha demostrado transloca-
cion recurrente en la mayoria de los rabdo-
miosarcomas alveolares: 1(2;13)(g35;q14).

Pronéstico: Son neoplasias de alto grado
mas agresivas que el embrionario.

TUMORES DE ORIGEN VASCULAR

Hemangioma
Los hemangiomas son tumores benignos,
pero en casos aislados por su crecimiento no

delimitado y de carécter infiltrativo, pueden
adquirir grandes dimensiones que llegan a
comprometer todo un miembro, siendo muy
dificil su tratamiento conservador. Afectan por
igual a ambos sexos. Si bien la etiologia es
desconocida, algunos de los hemangiomas
son congénitos y representan persistencia de
tejidos embrionarios.

Edad: Es el tumor mas frecuente en par-
tes blandas en nifos y adolescentes.

Localizacion: Los hemangiomas pueden
localizarse a nivel cutaneo, subcutaneo e in-
tramuscular y medir pocos milimetros o ser
grandes y aun generalizados, involucrando
extensos sectores de la extremidad llamados
angiomatosis.

Sintomatologia: Pueden permanecer
asintomaticos toda la vida o manifestarse cli-
nicamente. El sintoma que lleva a la consulta
es el dolor, especialmente al practicarse una
actividad fisica, debido a que el aumento del
flujo sanguineo durante el ejercicio se extien-
de a los vasos del hemangioma originando
una sensacién dolorosa como asi también
fluctuacién en el tamafio del tumor.

De acuerdo a la clasificacién de Enzin-
ger y Weiss (1995) se describen subtipos
de hemangiomas: capilar, cavernoso, veno-
so0, arterio-venoso, epitelioide, tipo tejido de
granulacioén e intramuscular.

El hemangioma intramuscular es el méas
comun de los hemangiomas de partes blan-
das profundas.

Edad: Afectan a adultos jovenes antes de
los 30 afos.

Localizacién: En miembro inferior segui-
da por la superior.

Microscopia: Estan formados por luces
vasculares de distinto tamafo y espesor de
Su pared, ya sea de tipo capilar, cavernoso o
arterio-venoso, que proliferan separando las
fibras musculares, llevando a una atrofia de
las mismas fibras, en algunas oportunidades
con incremento del tejido adiposo producto de
una lipomatosis de sustitucion.

TUMORES DE NERVIOS PERIFERICOS

Schwanoma (neurilemoma)

Es un tumor de vainas nerviosas encap-
sulado que presenta dos componentes. Un
componente celular (areas Antoni A) y un
componente laxo o mixoide (areas Antoni B).
La presencia de encapsulacion, dos areas
histol6gicas definidas y la positividad en la
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inmunomarcacién para S100 diferencia al
schwanoma del neurofibroma.

Edad y sexo: El neurilemoma afecta a
ambos sexos por igual, mas frecuentemente
entre los 20 y 50 afos.

Localizacion: Tiene predileccién por las
superficies flexoras de las extremidades en
especial, comprometiendo el trayecto de
grandes nervios. Son tumores solitarios pero
en caso de asentar en pacientes con enfer-
medad de von Recklinghausen pueden ser
multiples.

Sintomatologia: Se presenta como una
masa de lento crecimiento que esta adherida
a un nervio periférico presentando cierta mo-
vilidad y dolor al tacto.

Macroscopia: Es un nodulo encapsula-
do, blancoamarillento, de menos de 5 cm.
Con el transcurso del tiempo la masa va cre-
ciendo pudiendo adquirir modificaciones se-
cundarias como calcificacién y quistificacion,
hechos poco frecuentes en miembro superior
ya que los pacientes concurren a la consulta
en etapas iniciales.

Microscopia: Se observa una prolifera-
cién nodular rodeada por una capsula fibrosa
que consiste en restos de epineuro y fibras
nerviosas residuales. El patron histologico del
neurilemoma presenta estructuras organiza-
das que alternan en cantidad de caso en ca-
so. Estas con las areas Antoni A compuestas
por células fusiformes compactas dispuestas
en fasciculos cortos y entrelazados cuyos nu-
cleos pueden alinearse formando empaliza-
das alrededor de las prolongaciones fibrilares
del citoplasma dando origen a los llamados
cuerpos de Verocay. Las areas Antoni B son
menos celulares y ordenadas que las tipo A,
estando sus elementos dispuestos en forma
laxa, con abundante cantidad de material mu-
coide, llegando a presentar en muchos casos
cambios quisticos secundarios. Con el paso
del tiempo los neurilemomas crecen en tama-
Ao mostrando marcados cambios degenera-
tivos quisticos, hemorragicos, hialinizacion y
bizarria nuclear. A estos neurilemomas se los
conoce con el nombre de Schwanomas anti-
guos (“ancient’) o degenerados. Estos tumo-
res expresan fuertemente positividad para
proteina S100.

TUMORES DE ORIGEN INCIERTO

Fibrohistiocitoma angiomatoide
Es un tumor de origen incierto y de agre-
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sividad intermedia ya que presenta un bajo
potencial metastasico.

Clinica y epidermiologia: Compromete
nifios y jévenes con un promedio de 20 anos.
Afecta extremidades, tronco, cabeza y cuello.
Generalmente en areas de cadenas linfaticas.
Son lesiones de lento crecimiento en dermis 'y
celular subcutaneo simulando un hematoma,
acompafado de signos sistémicos como fie-
bre, anemia y pérdida de peso.

Macroscopia: El tamafio promedio es un
nbédulo de 2 cm congestivo y hemorragico si-
mulando un ganglio linfatico o una cavidad
quistica.

Microscopia: Presenta las siguientes ca-
racteristicas: proliferacion multinodular de cé-
lulas eosindfilas de tipo histiocitico o mioide,
espacios pseudoangiomatoides, capsula fi-
brosa e infiltrado linfoplasmacitario. Este infil-
trado puede remedar un ganglio linfatico. Los
marcadores inmunohistoquimicos son positi-
vos para desmina, EMA y CD68.

Prondéstico: Presenta 2 a 10% de reci-
diva local y menos del 1% de potencial me-
tastasico.

Sarcoma sinovial

Es una entidad bien definida morfologica-
mente, no asi desde el punto de vista de su
histogénesis. Fue Knox quien en 1936 utilizé
por primera vez el término Sarcoma Sinovial.
En los archivos de la AFIP ocupa el cuarto lu-
gar en frecuencia después del fibrohistiocito-
ma maligno, liposarcoma y rabdomiosarcoma.

Edad: Compromete més a varones adul-
tos jévenes en un pico de edad va de los 15
a 40 afos.

Localizacion: Se localiza en las regiones
paraarticulares de las extremidades (85% a
95%), en asociacioén con vainas tendinosas,
bursas y aponeurosis. La localizacion mas
frecuente es en la vecindad de grandes arti-
culaciones, siendo el miembro inferior (70%)
en la region de la rodilla la mas afectada, se-
guida por miembro superior (25%) con mayor
compromiso a nivel de hombro. Son extrema-
damente raros dentro de una cavidad articular
0 en continuidad con la sinovial (menos del
5% de los casos).

Sintomatologia: Se presenta como una
masa profunda palpable asociada a dolor en
casi la mitad de los casos. Es de crecimien-
to lento.

Macroscopia: Son lesiones circunscrip-
tas, redondeadas u ovales con presencia de
formaciones quisticas, consistencia fibrosa
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con sectores calcificados. Los focos de ne-
crosis y hemorragia son frecuentes. El tama-
fio promedio es de 3 a5 cm.

Microscopia: Se puede presentar un pa-
tron bifasico con células epiteliales y fusifor-
mes en distintas proporciones, o un patron
monoféasico ya sea de elementos epiteliales
o fusiformes. Las técnicas inmunohistoqui-
micas revelan positividad para citokeratinas
(7 y 19) y antigeno de membranas epiteliales
(EMA) tanto en elementos fibrosos y epitelia-
les. Vimentina positiva en elementos fusifor-
mes, muy raramente en elementos epiteliales.

Sarcoma sinovial bifasico: Los elementos epi-
teliales cuboides o columnares estan dispues-
tos en cordones, nidos u ovillos en algunos
casos rodeando hendiduras o espacios quis-
ticos que llevan errbneamente a sugerir un
origen en la bursa. Se observa ademas for-
macion de vellosidades, estructuras papilares
y metaplasia escamosa.

El componente fibroso consiste en campos
compactos de elementos celulares con po-
co citoplasma y nucleos hipercromaticos que
otorgan el aspecto de “cardumen”.

Pueden presentar ademas depésito de co-
lageno y focos de calcificacion y osificacion,
esto ocurre en un tercio de los casos de sar-
coma sinovial. Es importante reconocer la
variante osificante del sarcoma sinovial para
distinguirlo del osteosarcoma extraesquelé-
tico de peor pronostico. Suelen observarse
dilataciones vasculares de aspecto heman-
giopericitomatoide.

En muy raras oportunidades el componen-
te mixoide domina el cuadro, esto ha llevado
a incluir en el sarcoma sinovial la variedad
mixoide. En ocasiones, las células son muy
pequefas, de escaso citoplasma, poco dife-
renciadas, con elevado indice mitético (2 o
mas por campo de gran aumento). Estos ca-
sos de sarcoma sinovial poco diferenciados
se correlacionan con una pobre sobrevida y
alto riesgo de metéastasis.

Sarcoma sinovial monofasico fibroso: Sus
elementos son similares a los descriptos en
el componente fibroso de patrén bifasico.

Sarcoma sinovial monoféasico epitelial: Es
muy poco frecuente ya que en mayor o me-
nor cantidad focos de componente fusiforme
estan siempre presentes y plantea diagnosti-
cos diferenciales con metastasis, carcinomas
anexiales, melanoma, sarcoma epitelioide.

Genética: Estudios recientes han iden-
tificado una traslocaciéon X;18(p11.2;q11.2)
caracteristica universal del sarcoma sinovial.

Diagnésticos diferenciales

* Fibrosarcoma: La presencia de herringbo-
ne pattern (patrén en espina de pescado)
es caracteristico del fibrosarcoma, la au-
sencia de calcificaciones como asi tam-
bién la negatividad en la marcacion con
citokeratinas.

* Schwanoma maligno: Entidad poco fre-
cuente que asienta en la mayoria de los
casos en pacientes con neurofibromato-
sis. La proteina S-100 es de poca ayuda.

* Sarcoma epitelioide: Ocurren en manos
y pies, a nivel dérmico con ulceracion de
la piel suprayacente. Esta constituido por
multiples nédulos con necrosis central.
Las células presentan citoplasma eosiné-
filo, sin formacién de mucina con positivi-
dad para keratinas y vimentina similar al
sarcoma sinovial.

* Metastasis de carcinoma: Es dificil su di-
ferenciacion cuando el patrén del sarcoma
sinovial es el monofasico epitelial. Gene-
ralmente en algun sector se observa un
patrén fibroso.

Pronéstico: Mas del 50% recidivan entre
dos y treinta afios después del diagnéstico
y un 40% presentan metastasis en pulmon,
hueso y ganglios regionales. La sobrevida a
los 5 afios es del 60%, mientras que a los 10
afos es del 40%. Los parametros de buen
pronéstico son pacientes jovenes, tumores
menores de 5 cm de diametro mayor, menos
de 10 mitosis por 10 campos de gran aumen-
to, ausencia de necrosis y margenes quirir-
gicos libres.

Tumor desmoplasico de
células redondas

Clinica y epidemiologia: Compromete a
nifios y adultos jovenes con predominio mas-
culino. Se desarrolla principalmente a nivel
abdominal con implante en la serosa, segui-
do por cavidad toréacica y paratesticular. La
sintomatologia esta dada por la localizacion
del tumor, dolor, distension abdominal, abdo-
men agudo, ascitis y obstruccion.

Macroscopia: Masa tumoral dominante
con pequefios nodulos.

Microscopia: Esta constituido por nidos
de células pequenas de nucleos redondos
rodeados por denso estroma desmoplasico,
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pudiendo observarse patron epitelial, con for-
macion glandular y rosetas.

La mayoria de los casos son positivos pa-
ra marcadores epiteliales, musculares y neu-
rales, keratinas, EMA, Vimentina, desmina y
ENS.

Genética: La alteracion cromosoémica ca-
racteristica es t(11;22) (p13;912).

Tumor rabdoide extrarrenal

Es un tumor maligno en nifios. Por su si-
militud a otros tumores con rasgos rabdoide
es importante su diferenciacion.

Clinica y epidemiologia: Se presentan
casi exclusivamente en nifios en una amplia
variedad de localizaciones, higado, corazén
y aparato gastrointestinal. En tejidos bandos
puede ser superficial o profundo en localiza-
cion axial, paravertebral y cuello.

Microscopia: Son tumores densamen-
te celulares compuestos por un crecimiento
difuso de células grandes, nucleo redondo y
vesicular, nucléolo prominente y amplio cito-
plasma acidéfilo. Pueden encontrarse célu-
las gigantes, cambios mixoides, numerosas
mitosis y areas de necrosis. El rasgo carac-
teristico es la inclusién citoplasmatica eosi-
nofilica. Debido a que muchas otras lesiones
sarcomatosas, carcinomas, meningiomas me-
lanomas, linfomas pueden mostrar cambios
rabdoides hay que descartar todas estas li-
neas de diferenciacion. Para ello un amplio
panel de inmunomarcacién debe efectuarse
en todos los casos con estos rasgos.

Genética: Se ha identificado alteracion del
cromosoma 22 q11,2.

Pronodstico: como su contrapartida renal
y SNC muestran una conducta agresiva y las
tasas de sobrevida muy baja.

Ver Galeria de fotos color en pagina 102.
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