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CASO CLINICO

Condrosarcoma mesenquimatoso
espinal primario. Reporte de caso
y revision de la literatura

Primary spinal mesenchymal chondrosarcoma.
Case report and literature review

Juan Ulises Villanueva Morales, * Guillermo Luna Alvarez,*
Rubén Gijon Mitre,* Carlos Castillo Rangel,$ Raquel Navarro Alvarado|!

RESUMEN

Introduccion: el condrosarcoma mesenquimatoso (CSM) es un subtipo raro y agresivo que re-
presenta solo entre 1 a 10% de los condrosarcomas primarios, se cree que la mayoria de estos
tumores se originan en el hueso, 50% de los casos reportados tienen un origen extradseo, incluido
el cerebro y las meninges. Es extremadamente raro encontrar condrosarcoma mesenquimatoso
como lesion primaria de los elementos 6seos de la columna vertebral; las vértebras torcicas se
ven afectadas con mayor frecuencia. Histologicamente, se cree que deriva del tejido mesenqui-
mal primitivo formador de cartilago y se caracteriza por la presencia de areas sdlidas, altamente
celulares, compuestas de células mesenquimales primitivas redondas o ligeramente fusiformes
con focos de diferenciacion cartilaginosa. EI CSM espinal puede presentarse con una amplia
variedad de sintomas, incluyendo déficits sensoriomotores, dolor de espalda y radiculopatia. La
resonancia magnética es la modalidad de imagen preferida para los tumores intraespinales, pero
no hay una descripcion patognomonica para el CSM. El diagndstico diferencial comdn de las ma-
sas espinales intrarraquideas y extramedulares con realce variable en la resonancia magnética
incluyen meningioma, tumor de la vaina nerviosa y ependimoma mixopapilar, pero también se
debe considerar el CSM. La cirugia radical con extirpacion completa del tumor se considera la
mejor opcion de terapia para el CSM intrarraquideo, obteniendo amplios margenes quirtrgicos
para lograr la erradicacion local. La radioterapia local y la quimioterapia sistémica postoperatoria
puede reducir las tasas de recurrencia local y el riesgo de metéastasis. El curso del CSM puede
ser prolongado, con una tendencia a la recurrencia local tardia y a la metéstasis. Presentacion
del caso: paciente de 12 afios de edad que presenta compresion medular y paraplejia atribuida
un condrosarcoma mesenquimatoso T9-T11. La paciente fue tratada con reseccion local agresiva
basada en laminectomias de T9, T10 y T11, corpectomia T10 e instrumentacion transpedicular
T7-T8, T8-T9, T9-T11, T11-T12 y terapia adyuvante. Aqui se revisa apropiadamente este caso y
la literatura actual. Conclusion: los condrosarcomas mesenquimatosos espinales requieren de
un diagnostico precoz, una reseccion quirirgica amplia y agresiva, radioterapia y quimioterapia
adyuvante para lograr los mejores resultados.

Citar como: Villanueva MJU, Luna AG, Gijon MR, Castillo RC, Navarro AR. Condro-
sarcoma mesenquimatoso espinal primario. Reporte de caso y revision de la literatura.
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ABSTRACT

Introduction: mesenchymal chondrosarcoma (MSC) is a rare and aggressive subtype that represents
only between 1 to 10% of primary chondrosarcomas, the majority of these tumors are believed to
originate in the bone, 50% of reported cases have a extraosseous origin, including the brain and
meninges. It is extremely rare to find MCS as a primary lesion of the bony elements of the spine;
the thoracic vertebrae are most often affected. Histologically, it is believed to derive from cartilage-
forming primitive mesenchymal tissue and is characterized by the presence of solid, highly cellular
areas composed of round or slightly fusiform primitive mesenchymal cells with foci of cartilaginous
differentiation. Spinal MCS can present with a wide variety of symptoms, including sensorimotor
deficits, back pain, and radiculopathy. MRI is the preferred imaging modality for intraspinal tumors,
but there is no pathognomonic description for MCS. The common differential diagnosis of intraspinal
and extramedullary spinal masses with variable enhancement on magnetic resonance imaging (MRI)
includes meningioma, nerve sheath tumor, and myxopapillary ependymoma, but MCS should also
be considered. Radical surgery with complete tumor removal is considered the best therapy option
for intraspinal MCS, obtaining wide surgical margins to achieve local eradication. Local radiotherapy
and postoperative systemic chemotherapy can reduce local recurrence rates, and may reduce the
risk of metastasis. The course of MCS can be prolonged, with a tendency toward late local recurrence
and metastasis. Case presentation: we describe the case of a 12-year-old patient who presents
spinal cord compression and paraplegia attributed to T9-T11 mesenchymal chondrosarcoma. The
patient was treated with aggressive local resection based on laminectomies of T9, T10 and T11,
T10 corpectomy and transpedicular instrumentation T7-T8, T8-T9, T9-T11, T11-T12 and adjuvant
therapy. This case and the current literature are appropriately reviewed here. Conclusion: spinal
mesenchymal chondrosarcomas require early diagnosis, wide and aggressive surgical resection,

radiotherapy and adjuvant chemotherapy to achieve the best results.

Abreviaturas:

CSM = condrosarcoma mesenquimatoso.
RM = resonancia magnética.
TC = tomografia computarizada.

INTRODUCCION

El condrosarcoma mesenquimatoso (CSM) es una
neoplasia maligna rara pero histolégicamente dis-
tinta que se cree que deriva del tejido mesenquimal
primitivo formador de cartilago. Se caracteriza por
la presencia de areas soélidas, altamente celulares,
compuestas de células mesenquimales primitivas
redondas o ligeramente fusiformes con focos de
diferenciacion cartilaginosa.® El condrosarcoma es
el tercer tumor 6seo mas comun después del mielo-
ma y el osteosarcoma, y el segundo tumor espinal
maligno mas comudn (representa 12% de todas las
neoplasias espinales).? Las vértebras toracicas se
ven afectadas con mayor frecuencia.? Los condrosar-
comas mesenquimales representan menos de 10%
de todos los condrosarcomas y, como resultado, no
se conocen bien.! Aunque se cree que la mayoria
de estos tumores se originan en el hueso, 50% de
los casos reportados tienen un origen extradseo.!
Es extremadamente raro encontrar condrosarcoma
mesenquimatoso como lesién primaria de los ele-
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mentos 6seos de la columna.! La cirugia radical con
extirpacién completa del tumor se considera la mejor
opcion de terapia para el CSM intrarraquideo, obte-
niendo amplios margenes quirlrgicos para lograr la
erradicacion local.® Las metastasis y las recurrencias
son los dos problemas principales que determinan la
tasa de supervivencia.*

Aqui, describimos el caso de una joven de 12
afios con un condrosarcoma maligno T9-T11 que se
sometié a una reseccién tumoral macroscopica total
con posterior radioterapia y quimioterapia adyuvante,
las imégenes de resonancia magnética toracica no
mostraron signos de recurrencia in situ 0 metastasis
a distancia en el seguimiento de un afio.

PRESENTACION DEL CASO

Paciente mujer de 12 afios de edad que ingresa a
nuestro hospital por dolor dorsolumbar, disminucién
de la fuerza y parestesias en ambas extremidades
inferiores de seis meses de evolucion. Inicialmente
fue valorada por neurologia pediatrica con sindrome
de Guillain-Barré atipico; 10 dias previos a su ingre-
S0, presenta exacerbacion del cuadro con paraplejia,
estrefiimiento y dolor abdominal, por lo que acude
al Servicio de Urgencias. A su ingreso, durante el
examen neurologico encontramos: apertura ocular
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espontanea, obedece érdenes, lenguaje coherente y
fluido, fuerza 0/5 en ambas extremidades inferiores
y anestesia por debajo de la cicatriz umbilical; se
registrd signo de Hoffman ausente, signo de Babinski
presente bilateral; con estos hallazgos se integra sin-
drome de lesiébn medular completo. La paciente negb
antecedentes quirlirgicos previos y no tenia antece-
dentes familiares de cancer, enfermedad genética o
enfermedad similar. Los resultados de las pruebas de
laboratorio, incluidos la biometria hematica, electroli-
tos, perfil bioquimico, velocidad de sedimentacion de
globular (VSG) y proteina C reactiva (PCR), fueron
normales. La resonancia magnética (RM) reveld
una masa intrarraquidea localizada a nivel de T10,
que mide 1.5 x 5.6 cm en sentido anteroposterior
y cefalocaudal, la lesibn comprime y desplaza la
médula anteriormente y hacia la derecha (Figura
1A); dicha lesion es isointensa en T1 (Figura 1B) e
hiperintensa en la imagen ponderada en T2 (Figura
1C), infiltra las estructuras 6seas de T9, T10y T11,
ademas se aprecia invasion al tejido muscular; en
la mielografia por RM (Figura 1D) en corte coronal
presenta una ausencia de sefal a nivel de la colum-
na toracica. En la tomografia computarizada (TC)
simple destaca una lesion ligeramente hiperdensa
con calcificaciones intratumorales (Figura 2A a 2D),
que infiltra el tejido éseo (cuerpo vertebral, apofisis
espinosa, la lamina y pediculo del lado izquierdo de
T10 (Figura 2E y 2F).

Procedimiento quirtrgico. La paciente fue interve-
nida quirdrgicamente con abordaje toracico posterior,

Figura 1:

Resonancia magnética (RM)
dorso-lumbar. A) Axial T2,
tres cortes a nivel de T9,
T10y T11, muestra la lesion
que ocupa el conducto me-
dular desplazando la médula
espinal anteriormente sobre
todo a nivel de T10, ademas
de infiltracion de los elemen-
tos dseos y tejido muscular.
B) Sagital T1, se observa
una lesion isointensa a nivel
de T10. C) Sagital T2, la
lesion se observa hiperinten-
sa. D) Mielografia por RM
coronal, existe una ausencia
de sefial (flechas).
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laminectomias de T9, T10 y T11, corpectomia T10
(fusion intersoméatica con malla de titanio), instrumen-
tacion transpedicular T7-T8, T8-T9, T9-T11, T11-T12.
Durante el procedimiento se observé una masa solida
mal delimitada, que invade el tejido muscular paraespi-
nal de la columna toracica (mudsculos espinoso toracico
y multifido), la tumoracion presenta una coloracion
rojo vinoso, que infiltra el apofisis espinosa de T10,
invade lamina, pediculo y cuerpo vertebral del nivel
mencionado y de los segmentos adyacentes (T9 y
T11); la porcion intrarraquidea extradural de la lesion
se ubicaba del lado izquierdo del canal raquideo, esta
porcién se observa bien delimitada, friable, sangra con
facilidad, se adhiere a la duramadre pero no la infiltra,
comprime y desplaza completamente el saco dural.
Finalmente, se realiz6 la reseccion de la tumoracion
mediante osteotomias (laminectomias de T9, T10,
T11) y corpectomia de 10 e instrumentacion de T7-
T8, T8-T9 y T11-T12 (Figura 3), asi como reseccion
microquirdrgica de la porcion intrarraquidea. La lesion
se envié a examen histoldgico.

Curso postoperatorio. Posterior a la cirugia, la
paciente no present6 mejoria. Seis semanas después
de la cirugia, recibio radioterapia (dosis total 5,040
cQGy); fue tratada con tres ciclos de quimioterapia con
el siguiente régimen doxorrubicina, ciclofosfamida,
ifosfamida y etoposido dos meses después de la
cirugia, la paciente mostr6é una buena tolerancia a
la quimioterapia. La RM de seguimiento no mostrd
recurrencia o metastasis a distancia un afio después
de la cirugia (Figura 4).

Cirugia de Columna | 2024; 2 (2): 112-119
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Figura 2: Tomografia computarizada simple de la columna dorso-lumbar. A, B, C y D) Se muestra lesion hiperdensa a nivel de T10
que ocupa casi la totalidad de conducto espinal ademas presenta calcificaciones. E y F) En ventana 6sea se observa la infiltracion
6sea de T10.

Examen histolégico. Aspecto macroscopico del
tejido de reseccion: tejido blando color café pardo
con areas rojizas de aspecto hemorragico y areas
blanco-gris de aspecto cartilaginoso (Figura 5A). A
la microscopia se observan areas con lesién de as-
pecto vascular, angiomatoso (Figura 5B y 5C), con
canales vasculares dilatados, algunos congestivos
(tipo linfatico) y en otros no se identifican eritrocitos,
aunque tampoco presentd ninguna otra celularidad;
las células endoteliales no tienen atipia (Figura 5D
y 5E); las areas de aspecto cartilaginoso de bordes
lobulados, histolégicamente cartilago hialino con areas
de calcificacion, sélo un foco de células redondas
(Figura 6). La inmunohistoquimica/biomarcadores
realizados fueron: CD99 (células mesenquimales),
PS100, desmina, miogenina y citoqueratina, de los
cuales fue positivo para CD99. Con estos hallazgos
el diagnéstico final fue CSM primario intrarraquideo
extradural de la region toracica.

DISCUSION
Descrito por primera vez por Lichtenstein y Bernstein

en 1959,% el CSM es una variante rara y agresiva del
condrosarcoma.® Es una neoplasia maligna primaria
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del hueso y del tejido blando, pero es microscopi-
camente distinta del condrosarcoma convencional
e indiferenciado.®> Se informa que el CSM tiene una
incidencia de 0.24% entre las neoplasias 6seas,
presenta una prevalencia en la columna vertebral
gue oscila entre 4 y 10%.°> Aunque el CSM intrarra-
qguideo primario puede ocurrir a cualquier edad y en
cualquier 6rgano o tejido del cuerpo, la enfermedad
tiende a ocurrir en personas mas jévenes, con una
edad media de 11 afios, afecta mas cominmente a la
columna toréacica baja y lumbar alta.® Estos tumores
suelen ser solitarios y tienden a estar ubicados en el
lado derecho de la columna vertebral. Ademas, los
tumores se describen como “duros” y “firmes”, lo que
puede estar relacionado con la calcificacion local.” Hay
un porcentaje considerable (entre 22 y 50%) que se
origina en el tejido blando extraesquelético;' con mayor
frecuencia se encuentran involucrados el cerebroy las
meninges.! El tumor tiene una alta propension a hacer
metastasis en los pulmones, los ganglios linfaticos y
otros huesos.*

Los principales sintomas iniciales son el dolor y
la hinchazén de la zona afectada.® La mayoria de los
casos tienen hinchazén y/o la presencia de una masa
como primer hallazgo, mas tarde la masa puede estar
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asociada con una cantidad variable de dolor.2 Dado
que esta enfermedad ocurre principalmente en la
columna toracica, las principales manifestaciones y
los sintomas clinicos iniciales son el dolor de espalda
y dolor radicular, seguido de la debilidad muscular,
pérdida sensorial y la disuria.” Es bien sabido que el
diametro del canal espinal oscila entre 13y 19 mm, y
la mayoria de los CSM son mayores de 10 mm. Por
lo tanto, el dolor se debe probablemente a la com-
presion temprana de la médula espinal por el tumor
debido al espacio limitado.” Aunque la gravedad y la
duracion de los sintomas varian y pueden ir de unas
pocas semanas a varios meses, el dolor temprano
causa preocupacion a los pacientes y conduce a un
tratamiento oportuno.®

En cuanto al diagnostico por imagen, los rayos X
para CSM muestran cambios osteoliticos inespecificos
y/o tejido blando definido o masa ésea con calcifica-
cion.® En la tomografia computarizada y en la reso-
nancia magnética, los hallazgos de CSM no son es-
pecificos y deben diferenciarse de los osteosarcomas,
mielomay otras lesiones.® Los estudios de resonancia
magnética identifican mejor los niveles y la extension
de las lesiones parameningeas. Los condrosarcomas
mesenquimales intraespinales con apego dural tienen
un prondstico potencialmente mas favorable debido
al diagnéstico temprano de signos y sintomas de una
compresion medular aguda.? La resonancia magnética
sigue siendo la modalidad de imagen preferida para los
tumores intraespinales, pero no hay una descripcion
patognomonica para el CSM.1° Sin embargo, los CSM
suelen presentar sefiales isointensas con respecto a
la médula espinal normal en las imagenes ponderadas

Figura 3:

Se observa la médula
espinal libre una vez
realizadas laminectomias
(T9, T10y T11), la
corpectomia* T10 (A),
al fondo se observa la
malla de titanio (flechas)
y la instrumentacion
transpedicular (B y C).
Control postoperatorio,
tomografia
computarizada en
reconstruccion 3D (D).
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en T1, mientras que las imagenes ponderadas en T2
muestran una hiperintensidad o isointensidad.'® El
diagnéstico diferencial puede realizarse con el menin-
gioma que se presenta tipicamente en la resonancia
magnética como una masa bien definida isointensa en
imagenes ponderadas en T1 que demuestran una avi-
da mejora después de la administracion de gadolinio.®
La calcificacion se puede ver ocasionalmente, pero se

Figura 4: La resonancia magnética de seguimiento no mostré
recurrencia.

Cirugia de Columna | 2024; 2 (2): 112-119
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cree que no esta significativamente relacionada con
los hallazgos histologicos y el prondstico.°

El diagnéstico histopatolégico es esencial para
diferenciar los tumores mesenquimales formadores de
cartilago, incluidos los condrosarcomas mesenquima-
les intraespinales, de otros tumores sélidos como los
meningiomas y otras lesiones cartilaginosas, este paso
es critico ya que los CSM tienen una mayor probabili-
dad de recurrencia y metastasis.® Los CSM compren-
den alrededor de 10% de todos los condrosarcomas,
suelen ser extradurales y toracicos en su ubicacion.?
Histolégicamente, se caracterizan por pequefias cé-
lulas redondas con diferenciacion cartilaginosa focal,
y exhiben un patrén bifasico Gnico que incluye com-
ponentes mesenquimales y condrociticos.™ Aunque
la patogénesis del condrosarcoma mesenquimatoso
no esté clara, las areas de transicion entre las células
mesenquimales y el cartilago indican un origen me-
senquimatoso precartilago.? El diagnéstico diferencial
histopatolégico del condrosarcoma mesenquimal
convencionalmente debe incluir tumores de células
pequefias y redondas como linfoma, neuroblastoma,
rabdomiosarcoma y otros como osteocondroma.!?

Los hallazgos inmunohistoquimicos tipicos inclu-
yen la positividad de la porcién mesenquimal para la
vimentina, Leu7 y CD99, la positividad de las regiones
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Figura5:

Aspecto macroscopico
del tejido de reseccion
(A). Laimagen
histoldgica que muestra
areas de aspecto
angiomatoso (B y C),
los canales vasculares
estan dilatados, algunos
congestivos (D y E).

cartilaginosas para la proteina PS100.212 Ademas,
hay positividad concomitante de nuevos marcado-
res: Sox9, colageno tipo Il y FLI-1.2 El gen de fusion
HEY1-NCOAZ2 en la hibridacion in situ de fluorescen-
cia sugiere actualmente que ayudara al diagndstico
de CSM, especialmente cuando el tumor tiene poco
componente cartilaginoso y se presenta como un
sarcoma de células redondas pequefias e indiferen-
ciado.? Todos estos hallazgos ayudan a establecer el
diagndstico de CSM, especialmente cuando el tumor
tiene s6lo un componente cartilaginoso menor, y se
presenta como un pequefio sarcoma de células re-
dondas indiferenciado.?

El manejo quirdrgico es esencial para el control
local de la enfermedad, y se observan mejores tasas
de supervivencia con una amplia reseccién quirargi-
ca.>!3 La cirugia radical con extirpacion completa del
tumor se considera la mejor opcion de terapia para el
CSM intrarraquideo,® obteniendo amplios margenes
quirargicos para lograr la erradicacion local.* La la-
minectomiay la descompresion radicular mejoraran la
condicidén neuroldgica, pero no la tasa de superviven-
cia.l* Debido a la rareza de los CSM, especialmente
ubicados en el espacio intradural, no hay un acuerdo
general sobre la necesidad de radioterapia adyuvante
0 quimioterapia.>®
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El CSM se ha considerado resistente a la quimio-
terapia y la radioterapia.’® El tratamiento para los
condrosarcomas es principalmente quirdrgico. Sin
embargo, Harwood y colaboradores!® informaron
gue el CSM respondi6 a la radiacién y recomendaron
que se usara una combinacién de quimioterapia y
radioterapia en tumores irresecables o en aquellos
resecados con margenes de seguridad inadecuados.
Ademas, Huvos y asociados!’ sugirieron que los tu-
mores con las llamadas caracteristicas microscépicas
similares al sarcoma de Ewing responden un poco
mejor a la quimioterapia combinada, que aquellos
con células en huso y areas similares al hemangio-
pericitoma.’-'® La radioterapia local postoperatoria
puede reducir las tasas de recurrencia local, y la
guimioterapia sistémica postoperatoria puede reducir
el riesgo de metastasis.*

El pronéstico del condrosarcoma mesenquimal
suele ser pobre, pero estudios recientes con terapia
moderna han demostrado una mejora de la superviven-
cia.’® El curso del condrosarcoma mesenquimal puede
ser prolongado, con una tendencia a la recurrencia
local tardia y a la metastasis.® Los tumores intraespinal
con apego dural tienen un prondstico mas favorable
porque la compresion aguda del cordén espinal por
tumores pequefios conduce a un diagnéstico temprano
y a una intervencion quirdrgica.*®° Huvos y colegas®’
encontraron una supervivencia media de 37.9 meses
en 35 pacientes.'’ La tasa de supervivencia a tres
afios en pacientes con condrosarcoma mesenquimal
en otro estudio fue de 50% y la supervivencia a 10
anos fue de 28%.%7:20
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CONCLUSIONES

Los condrosarcomas mesenquimales espinales que
puede presentarse con una amplia variedad de sin-
tomas, incluyendo déficits sensoriomotores, dolor de
espalda y radiculopatia, rara vez son lesiones que se
presentan con paraplejia (sindrome medular completo).
En este tipo de lesiones, por el grado de malignidad,
debe realizarse un diagnéstico rapido y un tratamiento
eficaz. Sobre todo, si se presenta con sintomas de com-
presién medular como en el caso de la paciente, ya que
la identificacion prematura de la causa de la compresion
medular mejora el pronéstico funcional. Al ser un tumor
poco frecuente, no existe evidencia fuerte sobre cual
es el mejor tratamiento para los pacientes con este tipo
de tumores, pero lo que si se observa en los diferentes
casos reportados es: una reseccién quirdrgica amplia
y agresiva (la cirugia radical con extirpacion completa
del tumor se considera la mejor opcién), y finalmente,
al igual que en el caso del tratamiento quirdrgico, no
existe evidencia suficiente para recomendar un trata-
miento estandar en esta neoplasia. Sin embargo, de
acuerdo con lo revisado, la radioterapia y quimioterapia
adyuvante son necesarias para lograr los mejores re-
sultados; la radioterapia parece reducir la recurrencia
local, mientras que la quimioterapia ayuda a disminuir
el riesgo de metastasis. Es necesario un seguimiento
estrecho para la deteccién temprana de una eventual
recurrencia, que puede ocurrir tardiamente en estos
pacientes. Se necesitan mas estudios para investigar
un enfoque de tratamiento estandar para pacientes con
tumores tan poco frecuentes.

Figura 6:

Cartilago hialino con
areas de calcificacion,
se observa sélo un foco
de células redondas.
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