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Dos casos de sarcoma de partes blandas de presentacion
insolita, con dificultades para el diagnostico (E1 hombre de
Estambul. Una situacion bastante habitual: no reconocer
una lesion porque no esta en el lugar «adecuado»)

Soft tissue sarcoma: 2 cases of unusual presentation and difficult diagnosis.
(«The man from Istanbuly: a fairly frequent situation in which a lesion is not
recognised due to it occurring in an «unexpectedyplace)
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RESUMEN

Para un patdlogo preparado, reconocer un tumor cuando
presenta la morfologia caracteristica y esta en su localiza-
cion habitual es facil. Pero cuando se presenta en un lugar
inso6lito y ademas la biopsia para diagndstico es pequeiia, es
facil caer en un error de orientacion y, aunque a veces las
técnicas auxiliares nos puedan ayudar, en algunas ocasiones
no se concreta el diagnostico hasta que una biopsia comple-
ta o la extirpacion del tumor nos permiten ver la totalidad de
la lesion, con la sobrecarga de tiempo, riesgo para el pacien-
te y gasto econémico que ello conlleva.

El Prof. Rosai describe esta situacion con la historia que
contaba Lauren V. Ackerman y que tituld «El hombre de
Estambul»: el empecinamiento en no reconocer un tumor
porque no esta en «suy» lugar.

Aportamos dos casos de sarcomas de partes blandas que
se presentaron en localizaciones que podriamos llamar
«invertidas»: un sarcoma sinovial mandibular y un mioepite-
lioma maligno yuxtaarticular en un dedo del pie y exponemos
las dificultades que presentaron para su diagnostico inicial.

Palabras clave: Sarcomas de partes blandas, sarcoma
sinovial, mioepitelioma, diagndstico, hombre de Estambul.

«El que no sabe lo que busca
no entiende lo que encuentray
Claude Bernard

SUMMARY

A tumour with a characteristic morphological appearan-
ce occurring in a usual location is easy to diagnose. Howe-
ver, if a tumour is found in an unexpected site and only a
small amount of biopsy material is available, it is more dif-
ficult to reach a correct diagnosis.

Dr Rosai quotes an expression often used by Lauren V.
Ackerman to describe such a situation: «the man from Istan-
buly, ie. a common lesion occurring in the wrong place.

Two cases of common soft tissue tumours located in
uncommon places are presented: a synovial sarcoma in the
mandible and a malignant myoepithelioma (mixed tumour)
near the phalangeal joint of the foot. The difficulties of a
correct initial diagnosis are discussed.

Keywords: Soft tissue sarcomas, synovial sarcoma,
myoepithelioma, diagnose, man from Istanbul.
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INTRODUCCION
—«Dr Livingstone, I presume
Con esta frase, dicen, en 1871 el periodista galés

Henry Stanley saludo al misionero y explorador escocés

Recibido el 31/7/08. Aceptado el 8/9/08.

David Livingstone cuando lo encontr6 en Tanganika, en
el corazon de Africa, después de buscarlo durante casi un
aflo, sin extrafiarse ni exteriorizar la mas minima emo-
cioén. Aunque no lo habia visto nunca, lo habia reconoci-
do facilmente a partir de la descripcion que de ¢l le habi-
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an hecho en su periddico cuando le encargaron la mision
y porque lo estaba buscando en el lugar adecuado (1).

El Prof Juan Rosai cuenta siempre la historia del
«hombre de Estambul” (2) que, dice, explicaba el Prof
Lauren V. Ackerman para ilustrar la dificultad de reco-
nocer un elemento cuando no se halla en su entorno habi-
tual, y que yo le he oido explicar a él en mas de un par
de ocasiones. Podriamos resumirla asi:

«Habia un hombre llamado John que vivia en un
apartamento en Nueva York. Cada manana, al abrir la
puerta y salir a trabajar, se encontraba con su vecino
Fred que salia, a la misma hora, de la puerta de
enfrente.

—Buenos dias, Fred. Decia.

—Buenos dias, John. Contestaba Fred. Y cada uno se
iba hacia su trabajo.

Un dia, John tuvo que viajar, por cuestion de nego-
cios, a Estambul. Entre el viaje movido y los nervios por
ser su primera salida al extranjero, llego cansado. Se fue
directo al hotel y se echo a dormir. Por la manana se
levanto, se arreglo y salio de la habitacion. Al abrir la
puerta, de la habitacion de enfrente salio Fred en el mis-
mo momento. Tal vez alguna cosa en el subconsciente de
John le dijo que Fred estaba ahi, como cada marnana en
los ultimos muchos afios pasados como vecinos. Pero el
cerebro estructurado de John le hizo ver que se encon-
traba en Estambul y que dicha posibilidad, por tanto, era
prdcticamente impensable. Y John no la admitié. Senci-
llamente, dio media vuelta y siguio por el pasillo hacia
su cita de trabajo.

Pero, realmente, Fred, su vecino, se hallaba ese mis-
mo dia en Estambul por una cuestion de negocios.»

Presentamos dos tumores que por sus caracteristicas
morfoldgicas no nos habrian presentado problemas en el
diagnostico (ayudandonos de técnicas auxiliares, segura-
mente) a no ser porque se presentaron en lugares «equi-
vocados» y, tal vez, cambiados: uno en el angulo mandi-
bular y el otro en un dedo del pie. Debe anadirse, ade-

mas, la dificultad asociada de una biopsia tru-cut, peque-
fla, en ambos casos, siempre dificil de valorar en los
tumores de partes blandas.

PRESENTACION DE LOS CASOS
Caso 1

Varén de 33 afios que acudid a la consulta de Cirugia
Maxilofacial con una lesioén tumoral en trigono retromo-
lar derecho, ulcerada y mal definida, que infiltraba hue-
so mandibular. Con la sospecha clinica de carcinoma
escamoso se le practico una PAAF para establecer el
diagnostico: se observaba un fondo necrético-hemorra-
gico con células atipicas, de citoplasma poco aparente y
nucleos redondeados o fusiformes, aisladas o formando
grupos y placas variables, a veces con tendencia a formar
haces. Se acompafiaban de abundante matriz mixoide
fibrilar (fig. 1). En el bloque celular predominaba la
necrosis con algunas células atipicas fusiformes y com-
ponente vascular acompafante.

Al mismo tiempo se tomo una pequeila muestra para
biopsia que mostraba abundante material necrdtico y
grupos densos de células con moderada atipia, de patrén
solido, con citoplasmas claros o vesiculosos y nucleos
redondeados, con mitosis aisladas, estroma mixoide y
alguna microcalcificacion; no existian areas evidentes de
distribucion fasciculada (fig. 2). Dada la localizacion y
tratdndose de un paciente joven se pensoé en la posibili-
dad de tumores odontogénicos con células claras y fusi-
formes y estroma mixoide, tumores de glandula salival
con las mismas caracteristicas y, segin parecia indicar la
citologia, sarcomas fusocelulares con estroma mixoide.
Se practico IHQ que mostro positividad para vimentina,
citoqueratina 7, EMA y Bcl-2. Fueron negativos los mar-
cadores neurales y melanicos, los musculares, CD99,
CD34, y pan-citoqueratina. Con el diagndstico de sospe-
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Fig. 3.

cha de sarcoma sinovial se procedio, mediante FISH, a
determinar la traslocacion del gen SYT (18ql1) que fue
positiva.

Poco después se nos remitié la hemimandibulectomia
derecha que en el angulo mandibular presentaba una
tumoracion de 8 X 8 cm que rodeaba toda la mandibula
infiltrando partes blandas y mucosa de encia y trigono
que estaba ulcerada. Al corte mostraba areas de necrosis,
calcificacion central y zonas tumorales de aspecto semi-
denso con focos mixoides, de color blanco-grisaceo
(figs. 3 y 4) infiltrando y destruyendo el hueso. La HE
mostré un patrdn caracteristico de sarcoma sinovial
monofasico: las células, en su mayoria, tenian habito
fusiforme y formaban fasciculos densos con atipias y
mitosis atipicas evidentes (fig. 5); en algunas zonas mos-
traban el aspecto redondeado y claro que se habia visto
en la biopsia y en algunos escasos focos presentaban
aspecto ain mas indiferenciado con presencia de células
hialinas (fig. 6). No se observo componente bifasico. El
estroma mixoide era abundante en toda la tumoracion,
asi como la necrosis. No se observaron restos de epitelio
odontogénico en ninguno de los cortes examinados ni se
detectd displasia en la mucosa residual conservada para
descartar un posible carcinoma sarcomatoide inicial.

Caso 2

Var6n de 25 afios que acudi6 a nuestro Hospital por
la ulceracion de una tumoracién en la parte distal y ven-
tral del segundo dedo del pie izquierdo, de 4 meses de
evolucion, con dolor creciente. Se trataba de una masa de
unos 4 6 5 cm de diametro, ulcerada, de consistencia
densa. La RM mostré una tumoracion de partes blandas
posiblemente relacionada con el tenddn del flexor y se
sugirio el diagnostico de tumor de células gigantes de la
vaina del mismo, si bien no estaba clara la relacion con
la 3.% falange. Se practicd biopsia tru-cut que mostré un
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Fig. 6.

tumor constituido en su mayor parte por células de
aspecto plasmacitoide, de citoplasma acidéfilo denso y
nucleo redondeado u oval, excéntrico, con moderada ati-
pia y con algunas mitosis atipicas aisladas. Se disponian
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Fig. 9.

en cordones irregulares o en grupos de aspecto alveolar
con escasa cohesion celular y con centros vacios o
mixoides (fig. 7). En alguna zona los grupos eran mas
solidos y el aspecto epitelioide de las células algo mas
acusado. El estroma entre los grupos era colageno con
zonas de aspecto hialinizado y en zonas mas laxo y tam-
bién presentaba degeneracion mixoide evidente (fig. 8).

136 Rev Esp Patol 2009; Vol 42, n.° 2: 133-138

Fig. 10.

No se observaba componente inflamatorio acompafiante
ni areas de necrosis. La tincion de PAS y digestion con
diastasa mostro6 presencia de glucdgeno en la mayoria de
las células.

Con este patréon morfologico y dadas la edad del
paciente y la localizacion de la lesion se penso6 en un posi-
ble rabdomiosarcoma alveolar, un tumor rabdoide extra-
rrenal o un sarcoma sinovial pobremente diferenciado.
Aunque no correspondia por la edad, se consideraron
también el condrosarcoma mixoide y el tumor fibromi-
xoide osificante. Se solicitaron marcadores THQ que
mostraron expresion intensa y difusa de vimentina, pan-
citoqueratina, EMA, CK7 y proteina S100 en la mayoria
de células. Fueron negativas las actinas de musculo liso y
total, desmina, miogenina y mio-D, asi como Bcl-2 y los
marcadores neurales y melanicos. El estudio de la traslo-
cacion del gen SYT (18q11) por FISH fue negativo.

Se establecié un diagndstico provisional de «tumor
maligno de partes blandas de origen no filiado» sugi-
riéndose la extirpacion completa para su valoracion defi-
nitiva. Pocos dias después se practicé la desarticulacion
metatarsofalangica del dedo (fig. 9).

Se nos remitio la pieza que presentaba la masa des-
crita. Al corte el tumor media 3,5 cm de diametro mayor,
estaba bien delimitado y ocupaba dermis e hipodermis
del pulpejo del dedo infiltrando epidermis y no afectaba,
aparentemente, ni hueso ni tendon. Tenia consistencia
densa algo elastica, color pardo claro y aspecto solido
con zonas mixoides (fig. 10).

El estudio con HE de la seccion del tumor, a baja
resolucion, mostrd la imagen tipica de un tumor mixto de
glandula salival de predominio mioepitelial. El estroma
mixoide era abundante y en algunas zonas francamente
condromixoide (fig. 11). Las células mioepiteliales eran
en su mayoria de tipo hialino o plasmacitoide, en algun
punto eran mas soélidas y epitelioides con leve diferen-
ciacion ductal, y mostraban atipias y mitosis atipicas ais-
ladas (fig. 12). No se observé relacion con el hueso ni
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Fig. 11.

con el tendon. Aunque no estaba encapsulado, los limites
del tumor eran netos y no se observo invasion vascular ni
perineural. No se constatd necrosis intratumoral. El per-
fil IHQ se completd con calponina y P63, positivas. La
proteina glial fue negativa. Se establecio el diagnostico
definitivo de Mioepitelioma de partes blandas con dife-
renciacion glandular focal (tipo tumor mixto), con trans-
formacion maligna «in situy.

COMENTARIOS

El sarcoma sinovial (SS) es un tumor de partes blan-
das que, a pesar de su nombre, no tiene relacion con el
tejido sinovial, si bien se situa cerca de articulaciones y
en algunos casos se ha descrito su localizacion intraarti-
cular (3,4). Representa el cuarto sarcoma en frecuencia
en partes blandas (entre el 5 y el 14,5%). Predomina en
extremidades y es poco frecuente en cabeza y cuello
(9%) donde se han publicado unos 75 casos, general-
mente en region retro y parafaringea y area del esterno-
cleidomastoideo, y solo 3 primarios mandibulares (5,6).
En nuestro caso el tumor afectaba hueso y partes blandas
y no podemos saber si su inicio fue central o periférico.

El SS suele crecer lentamente en forma de masa indo-
lora y, en ocasiones, presenta calcificaciones que se
detectan radiologicamente. Histologicamente se descri-
ben tres tipos: patron bifasico, con componente epitelial
y mesenquimal en proporcion variable, monofasico epi-
telial o monofasico mesenquimal, éste con células fusi-
formes formando haces alargados densos o dispuestas en
sabana, con nucleos que se superponen, a veces forman-
do empalizadas, escasa atipia y algunas mitosis. La
necrosis tumoral es variable. El estroma suele ser cola-
geno y presentar vasos de aspecto hemangiopericitoide.
Pocas veces se describe estroma mixoide y en escasas
ocasiones las células son redondas o claras. En los SS
poco diferenciados que describio Enzinger suele encon-

trarse un patron con células hialinas y el comportamien-
to es mas agresivo (7).

La THQ, aunque no especifica, ayuda a su diagnosti-
coy al diagndstico diferencial. Las células epiteliales del
SS bifasico expresan citoqueratinas, especialmente 7 y
19, y EMA. Las fusiformes pueden también expresar
estos marcadores, ademas de vimentina, Bcl-2 y, en oca-
siones CD99. CD34 es, en general negativo, si bien se ha
descrito expresion en algin caso de SS poco diferencia-
do (6).

La definicion de la t(X;18) mediante FISH confirma
el diagnostico en el 90% de los SS (7).

Los tumores que se parecen a los de la glandula sali-
val se han descrito en numerosas partes del cuerpo, rela-
cionandolos, probablemente, con estructuras glandulares
exocrinas de estas zonas. Con algunas dificultades afia-
didas se han estudiado también en mama y pulmoén, don-
de no se piensa tan a menudo en esta relacion (8) .Y si
los situamos en partes blandas profundas la poca fre-
cuencia los convierte en tumores casi exoticos. Los
mioepiteliomas de partes blandas son tumores que hasta
la ultima edicion de la OMS no han sido reconocidos o
bien caracterizados (9). Anteriormente se les considera-
ba una forma de presentacion profunda de tumores ane-
xiales cutaneos o se les confundia con los paracordomas
descritos en 1951. Sus caracteristicas morfologicas y su
perfil inmunohistoquimico caracteristico permite identi-
ficarlos con facilidad. Las células mioepiteliales presen-
tan un espectro de diferenciacion amplio, pudiendo mos-
trar habito epitelioide, halino o plasmacitoide, fusiforme
o de células claras. En los tumores de partes blandas sue-
le predominar el patrén epitelioide con alguna diferen-
ciacion ductal (si éste es predominante, hablaremos ya de
tumor mixto). La IHQ pone de manifiesto la expresion
casi constante de citoqueratinas, EMA, vimentina, prote-
ina S-100, proteina glial, calponina y P-63. La expresion
de actina de musculo liso que se observa en las células
mioepiteliales normales suele perderse en los tumores,
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mas aun en los malignos (10) Las mitosis suelen ser
escasas y el pleomorfismo nuclear minimo, pero se han
descrito hasta un 30 % de casos malignos, en cuyo caso
suele haber también necrosis intratumoral (11). El estro-
ma es condromixoide con mayor o menor hialinizacion.
Su semejanza morfoldgica y, en parte, inmunohistoqui-
mica, con el tumor fibromixoide osificante, ha llevado
en algunos casos a estudiar el posible parentesco entre
ambos, aunque sin resultados definitivos (12).

Son tumores que predominan en gente joven, inclu-
so en la infancia (13) y que suelen localizarse en el teji-
do subcutaneo o subfascial de las extremidades. En
algin caso se han descrito en hueso. No se han recogi-
do mas de 150 casos en la literatura, y solo en algunos
se han estudiado sus caracteristicas genéticas, sin llegar
a ninguna conclusion por ahora. Aunque la mayoria son
benignos, los casos malignos tienden a la recurrencia y
pueden dar metastasis y provocar la muerte del pacien-
te (8).

Todos sabemos que el reconocimiento de algo es
mas facil si este algo se presenta en su contexto habi-
tual. Como explicaba Rosai (2) en la historia que nos ha
servido de introduccién, los patélogos nos hemos
encontrado frecuentemente en situaciones como las de
los dos casos aqui expuestos. Una lesion que por si mis-
ma podria ser de facil ¢ inmediato reconocimiento si
estuviera en su contexto, ve dificultado su diagndstico
porque no pensamos que «pueda aparecer ahi» (donde
no toca). Y si ademas la biopsia es de pequeilo tamafio
la dificultad aumenta al tratarse de tumores de partes
blandas, donde el patréon de una pequefia parte del
tumor puede no ser en absoluto representativa del resto
de la masa.

En los dos casos presentados la pequefia biopsia para
diagnoéstico no era demostrativa de la mayor parte del
tumor, si bien en el primero la presencia de algunos
haces de células fusiformes en la PAAF y un perfil IHQ
caracteristico orientaron hacia el diagnodstico correcto
que se confirmo6 con el FISH. En la segunda biopsia fue
necesario ver la totalidad del tumor para reconocer su
identidad definitiva, confirmandose después mediante la
IHQ. En ninguno de los dos casos hemos tenido noticias
de recidivas o metastasis 1 aflo y 2 afios después de sus
respectivas exéresis.

Es ttil equivocarse y es practico aprender de los erro-
res (propios), especialmente cuando pueden enmendarse
en poco tiempo y con minimo riesgo para el paciente.
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Como decia el Prof Juan Rosai al concluir su relato
«creo que hay dos clases de patologos para los que la
historia de Ackerman no tiene sentido: los que trabajan
en Estambul y los que no habrian reconocido a Fred ni
en Nueva York» (2).
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