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OBJETIVOS DOCENTES

e Revisar las caracteristicas de los tumores mixoides de
partes blandas.

* Mostrar los signos radioldgicos de cada subtipo que
pueden ayudar a circunscribir el diagnostico diferencial
con otras lesiones de partes blandas.
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REVISION

Los tumores de partes blandas se clasifican principalmente
segun la linea de diferenciacion del tumor, es decir, segun el tipo
de tejido que forma el tumor, mas que segun el tejido en el que
se origino el tumor. (Tabla 1). Los tumores mixoides son un
grupo muy heterogeneo de tumores de partes blandas, la
mayoria incluidos en los tumores indiferenciados o de
diferenciacion incierta (Tabla 2).

Tabla 1. CLASIFICACION DE TUMORES DE PARTES BLANDAS

Adiposos
Fibroblasticos/miofibroblasticos
Fibrohistiociticos

De musculo liso

Periciticos

De musculo estriado
Vasculares

Osteocondrales

Del estroma gastrointestinal
De la vaina nerviosa

De diferenciacion incierta

Sarcomas indiferenciados/inclafisicados
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REVISION

Revisamos los tumores mixoides diagnosticados en nuestro
centro en los ultimos 20 anos (n: 199).

Seleccionamos los tumores mixoides de origen en tejidos
blandos musculo-esqueléticos (n: 40). Mostramos los hallazgos
mas representativos en ultrasonidos (US), tomografia
computarizada (TC) y resonancia magnética (RM) (Tabla 2).

Tabla 2. Tumores mixoides de tejidos blandos
Subtipos de tumores mixoides N2 casos

Tumores adiposos
* Liposarcoma mixoide 16

Tumores fibroblasticos/miofibroblasticos

e Sarcoma fibroblastico mixoinflamatorio 0
e Mixofibrosarcoma 5
* Sarcoma fibromixoide de bajo grado 2

Diferenciacion incierta

* Fibromixoma acral

* Mixoma intramuscular

* Mixoma yuxtaarticular

* Angiomixoma agresivo

 Tumor fibromixoide osificante

 Condrosarcoma mixoide
extraesqueletico

w L L B 00 O

TOTAL 40
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INTRODUCCION

Clinica

Los tumores mixoides son clinicamente inespecificos y
suelen presentarse como masa indolora de crecimiento
lento.

Histologia

Los tumores mixoides tienen en comun la produccion de
matriz extracelular rica en glucosaminoglicanos y fibras de
colageno con un contenido de mucina extracelular
abundante.

La composicion de la mucina es variable (glucoproteinas y
proteoglicanos ej. acido hialuronico), sin embargo, su
analisis no tiene utilidad practica. El patron vascular, el
grado de atipia nuclear y la organizacion celular es lo que
permitira diferenciar los diversos tipos de tumores
mixoides.

Algunos tumores de tejidos blandos asocian mutaciones
que pueden ser especificas y ocasionalmente
patognomonicas y se sabe que ciertas mutaciones tienen
gran impacto en la agresividad del tumor por lo que deben
valorarse para seleccionar el tratamiento optimo. Asi que
los analisis genéticos se utilizan junto a los criterios
morfologicos e inmunohistoquimicos para establecer el

diaghostico.
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Radiologia

El material mixoide, con gran contenido de agua,
proporciona unas caracteristicas radiologicas que pueden
orientar el diagnostico de un tumor de partes blandas a su
naturaleza mixoide y establecer el diagnodstico diferencial
con otros tumores de partes blandas.

Diagnostico diferencial

La diferenciacion entre los subtipos de tumores mixoides es

compleja tanto en la radiologia como en la anatomia-
patologica.

Radioldogicamente existen hallazgos -principalmente en la
RM- que permiten circunscribir entre los diferentes tipos
tumores mixoides: (i) la deteccion de grasa intratumoral en
los liposarcomas mixoides, (ii) el halo graso, el edema
vuxtatumoral y el realce tardio en el mixoma, (iii) la
hipervascularizacion de aspecto arremolinado en los
angiomixomas invasivos, (iv) las osificaciones periféricas en

los tumores fibromixoides osificados vy (v) |la matriz condral
en los condrosarcomas mixoides.

Estos hallazgos junto a la frecuencia, la edad de afectacidony

la localizacion del tumor permiten acortar el diagnostico
diferencial (Tabla 3).
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Tabla 3. Tumores mixoides. Caracteristicas predominantes

TUMOR Fregu Edad /Sexo Localizacion Radiologia
-rasgos clave-
Liposarcoma 40-50 Muslo .
Mixoide +++ V=M Poplitea Grasa intratumoral
Sarcoma Nodulos mutiples
: P 40 . " .
fibroblastico -- B Manos y pies pequenos en las vainas
C : V=M .
Mixoinflamatorio tendinosas
Mixo- £0-70 Extremidades  Signo de la cola
: + 3 Predominio  Puede presentar
fibrosarcoma V=M , .
subcutaneo  hemorragia
Sarcoma 30
fibromixoide bajo - v Subfascial Patron giriforme
arones
grado
Fibromixoma 50 . Caracteristcas mixoides
-- Acra manos/pies )
acral V>M periungueales
40-70 Halo graso
Mixoma ++ Muslos Edema circundante
M >V ,
Realce tenue tardio.
Angiomixoma -~ 30(r16-70) Daring Muy vascularizado
agresivo M (90%)>>V Aspecto arremolinado
Fibromixoide 3 =0 ciremidades  Calcificacion/osificacion
osificante periférica incompleta
Condrosarcoma 50

ivoide —- VSM Extremidades Matriz condral
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RADIOLOGIA

Ecografia

Los tumores mixoides suelen ser masas bien delimitadas,
que pueden ser anecoicas o hipoecoicas (Fig. 1), y pueden
simular una lesidon quistica, o masas heterogéneas segun los
componentes intratumorales mixoide, grasa, hemorragia y

tejido vascular (Fig. 2, 3, 4).

En estudios Doppler suelen ser hipovasculares con un flujo
muy bajo practicamente no detectable (frecuente en los
mixomas) (Fig. 3). Los tumores mixoides hipervasculares
presentan curvas Doppler diversas segun el grado de

vascularizacion (Fig. 4).

No hay series que analicen el comportamiento tras
administracion de contraste intravenosos ecopotenciadores.

Fig.1. Mixoma. Masa bien Fig. 2. Condrosarcoma mixoide. Masa
bien delimitada muy heterogénea.

delimitada, anecoica.
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Fig. 3. Mixoma. Masa de 6,5 x 4,8 x 4 cm bien delimitada y lobulada

(flechas). Muy heterogénea con refuerzo posterior. En el estudio
Doppler se demuestra vascularizacion tenue de predominio periférico.

Fig.4. Liposarcoma mixoide. Masa intramuscular bien delimitada
heterogéneamente hipoecoica (flechas). El estudio Doppler muestra flujo de
baja resistencia en toda la masa.
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RADIOLOGIA

Tomografia computarizada

Los tumores mixoides en TC se caracterizan por ser
hipodensos por el contenido mixoide (Fig. 5, 6, 7) o
isodensos respecto a los musculos (Fig. 8). En ocasiones
pueden tener areas hiperdensas por sangrado intratumoral,
areas de densidad grasa en liposarcoma mixoide, matriz
condral en condrosarcoma mixoide u osificacion en tumor

fibromixoide osificante.

Tras administracion de contraste intravenoso presentan
realce variable segun el grado de vascularizacion que suele

relacionarse con el grado de malignidad.

Fig. 5. Liposarcoma mixoide. Masa glutea izquierda hipodensa.
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RADIOLOGIA

Fig. 6. Mixoma. (a) Masa yuxta-articular hipodensa. (b) Imagen
intraoperatoria masa lobulada, amarillenta.

l

Fig. 7. Condrosarcoma mixoide Fig. 8. Liposarcoma mixoide.

extraesquelético. Masa hipodensa. =~ Masa bien delimitada y lobulada
de densidad intermedia

homogeénea.
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Resonancia magneética

Los tumores mixoides suelen ser muy hipointensos en
secuencias potenciadas en T1 (Fig. 9 a-b) vy muy
hiperintensos en las potenciadas en T2 (Fig. 9 c) y T2 con
supresion grasa (Fig. 9 d), caracteristicas que pueden plantear
la posibilidad de lesion quistica. En ocasiones presentan areas
hiperintensas en T1 (Fig. 10 a) por grasa o por sangrado
intratumoral y, menos frecuentemente, areas hipointensas en
T1y T2 por calcificacion u osificacion. En las secuencias de
difusion el comportamiento es variable dependiendo del
predominio mixoide o de otras estirpes tumorales, pueden no
restringir (Fig. 9 e) o restringir heterogéneamente (Fig. 10 d).
La clave diagndstica es el realce durante el estudio dinamico
con contraste intravenoso, que puede ser muy tenue,

homogéneo o heterogéeneo, y frecuentemente muy tardio
(Fig. 9 fy Fig. 10 e).

Fig. 9 Mixoma. Masa en el compartimento muscular de pierna, bien delimitada,
hipointensa en secuencia potenciada en T1-TSE (a, b), muy hiperintensa en las
potenciadas en T2-TSE (c).
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Fig. 9 Mixoma (continuacion). Muy hiperintensa en secuencias potenciadas en T2-
TSE con supresion grasa (d) y en ADC (e). Tras administracion de contraste se

identifica realce heterogéneo en fases tardias.

Fig. 10 Liposarcoma mixoide. Masa glutea,
heterogénea en todas las secuencias con
areas hiperintensas en secuencia potenciada
en TI1-TSE (a), hiperintensa en las
potenciadas en T2-TSE (b) y T2 con supresion
grasa (c) que restringe heterogéneamente la
difusion. En sustraccion tras administracion
de contraste (e) se identifica pequenas areas
de realce muy tardio.
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Liposarcoma mixoide

 Frecuencia. 10% de todos los sarcomas. Entre el 20%-50% de los
liposarcomas.

e Edad. Adultos en la 42-52 decada.

* Localizacion. Extremidades inferiores en 75%-80% de los casos,
especialmente en tercio medio de muslo y area poplitea. La mayoria
(70%-80%) intermusculares.

* Ecografia. Masas generalmente heterogéneas de predominio
hipoecoicas (67%) y menos frecuentemente isoecoica o
hiperecogénica (33%). La hipoecogenicidad corresponde a los
acumulos de mucina, mientras que la heterogeneidad se corresponde
con la mezcla de mucina, necrosis hemorragica y fibrosis (Fig. 11). En
Doppler se demuestra diferentes grados de vascularizacion (Fig. 4).

* TC. Masa generalmente bien delimitada. Cuando predomina el
componente mixoide es hipodensa (Fig. 12). La identificacién de zonas
intratumorales de densidad grasa es clave para el diagnostico de |a

lesion. Sin embargo, la grasa se identifica en menos del 25% de los
Casos.

* RM. Masa heterogénea de senal intermedia en secuencias
potenciadas en T1 (Fig. 10 ay Fig. 14 a-c) y muy hiperintensa en las
potenciadas en T2 (Fig. 10 by Fig.14 d-e). El rasgo diferencial es la
identificacion de grasa que en RM se produce en 90-95% de los casos
v suelen ocupar menos del 10% del volumen tumoral; son imagenes
lineales o pequenos nodulos hiperintensos en secuencias potenciadas
en T1 (Fig. 10 ay Fig. 14 a-c) que se suprimen en secuencias de
supresion grasa (Fig. 11 e). El realce postcontraste puede ser (i)
homogéneo, (ii) heterogéneo (Fig. 10 e, Fig. 11 g-i), mas
frecuentemente de predominio periférico vy (iii) sin realce

* Clave diagnostica. La presencia de grasa

* Diagnostico diferencial. Liposarcoma

* Anatomia Patologica. Constituido por células de nucleos ovoides
uniformes con numero variable de lipoblastos en anillo de sello en un
estroma mixoide con vasculatura fina ramificada (Fig. 13)
Habitualmente muestran reordenamientos FUS-DDIT3 o EWSR1-DDIT3
detectables por técnica de FISH. Pueden mostrar positividad para
S100 en inmunohistoquimica.
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Fig. 11. Liposarcoma mixoide. Masa lobulada, bien delimitada y heterogénea.

Fig. 12. Liposarcoma mixoide. Masa glutea izquierda hipodensa y
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Liposarcoma mixoide

Fig. 14. Liposarcoma mixoide. Masa en el compartimento posterior del muslo, bien

delimitada (flechas). En secuencias potenciadas en T1-TSE (a-c) es predominantemente
intermedia con areas hiperintensas (flechas cortas). En las potenciadas en T2-TSE (d), es
predominantemente muy hiperintensa con areas hipointensas (flechas cortas). En
secuencias potenciadas en T2-TSE con supresion grasa (e) es hiperintensa con zonas
hipointensas (flechas cortass). En ADC (f) predominantemente muy hiperintensa por el
contenido mixoide. En secuencia dinamica sin contraste (g) en fase arterial (h) y tardia (i)
se demuestra el patron de captacion heterogéneo del contraste.
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Sarcoma fibroblastico mixoinflamatorio

* Frecuencia. Infrecuente
* Edad. 42 década.
* Localizacion. Manos y pies, en la vaina de los tendones

* Ecografia. Lesion multinodular con nédulos pequenos en las vainas de
los tendones hipoecogénicas

* TC. Nodulos hipodensos.

RM. Lesiones nodulares multiples peritendinosas de senal
inespecifica, predominantemente hipointensas en Tl e intermedia en
las potenciadas en T2. Tras administracion de contraste generalmente
presentan realce moderado y homogéneo y ocasionalmente
heterogéneo.

* Clave diagnostica. Localizacion en vainas tendinosas

* Diagnostico diferencial. Tumor de células gigantes de las vainas
tendinosas y tenosinovitis que a diferencia de los tumores tiene
contorno mal delimitado y se asocia frecuentemente con liquido en la
vaina tendinosa y con liquido en las articulaciones adyacentes.
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Mixofibrosarcoma

* Frecuencia. Es uno de los sarcomas de partes blandas mas frecuente
en pacientes mayores.

e Edad. 52-72 decada.

* Localizacion. 77% en las extremidades, mas frecuente en las inferiores
(52-57%) y predominantemente subcutaneo (75%).

* Ecografia. Masa mal delimitada habitualmente heterogéneamente
hipoecoica (Fig. 15avy Fig. 17 a) con flujo en su interior (Fig. 15b -c)

* TC. Masa de densidad similar al musculo con realce heterogéneo tras
administracion de contraste (Fig. 17 b).

* RM. Tumor de contorno mal delimitado e infiltrativo por extension
tumoral a traves de planos fasciales y vasculares en compartimento
profundo y por extension a la dermis cuando es superficial. La senal es
muy hiperintensa en las potenciadas en T2-TSE (Fig. 15 ey Fig. 16 b),
T2 con supresion grasa (Fig. 15 fy Fig. 16 ¢) y STIR por el alto
contenido mixoide . Pueden presentar areas hiperintensas en
secuencias potenciadas en T1 que no se suprimen en las secuencias
de supresion grasa, por hemorragia intratumoral. El realce
postcontraste es heterogéneo (Fig. 151, Fig. 16 d-ey Fig. 17 b) y |la
difusion es variable segun la cantidad de material mixoide (Fig. 15 g-
h). En 40% a 81% de los casos (segun series), se identifica un “signo de
la cola”, estructura curvilinea de forma conica, bien definida, de al
menos 1,0 cm de longitud hiperintensa en secuencias potenciadas en
T2, que aumenta de senal post-contraste. El sigho de la cola tiene una
sensibilidad y especificidad del 80%. Su identificacion es clave para la

planificacion quirurgica porque debe ser incluido en la zona de
reseccion.

* Clave diagnostica. Signo de la cola
* Diagnostico diferencial. Otros sarcomas mixoides

* Anatomia Patologica. Células pleomorifcas dispuestas en un estroma
mixoide con vasos curvilineos. Pueden mostrar expresion de actina o
CD34, asi como de Claudin-6 en inmunohistoquimica. No muestra
alteraciones genéticas especificas diagnosticas (Fig. 13f).
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Fig. 15. Mixofibrosarcoma. Masa en compartimento anterior del muslo
(flechas), bien delimitada y heterogénea en ecografia (a), con vascularizaciéon
central en estudio Doppler-color (flechas cortas) (b), y curvas de baja
resistencia (c). La masa es hipointensa en secuencias potenciadas en T1-TSE
(d), hiperintensa con septos finos (flechas cortas) hipointensos en las
potenciadas en T2-TSE (e) y T2-TSE con supresion grasa (f). En las secuencias
potenciadas en difusion es muy hiperintensa con factores b altos (b:1000) (e) v
restringe en ADC (h). Tras administracion de contraste (i) se identifica realce

heterogéneo.
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Mixofibrosarcoma

heterogénea, predominantemente hipointensa con areas hiperintensas en
secuencia p-T1-TSE (a),  hiperintensa con areas hipointensas en las
potenciadas en T2-TSE (b, c). En estudio dinamico pre (d) y post contraste (e)
se identifica realce heterogéneo de predominio periférico. Histologia (f):
Células pleomorficas dispuestas en un estroma mixoide con vasos curvilineos.

Fig. 17. Mixofibrosarcoma laterocervical izquierdo. (a) Ecografia: masa bien
delimitada y lobulada, heterogénea predominantemente hipoecoica. (b) TC
postcontraste: predominio hipodenso, con areas de realce tras administracion de
contraste intravenoso.
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Sarcoma fibromixoide de bajo grado

* Frecuencia. <1% de los tumores de partes blandas.

* Edad. Adultos jovenes, predominantemente en la 32 década, 20% de
oS casos en menores de 18 anos.

* Localizacion. Tejidos blandos profundos extremidades inferiores y en
tronco

* Ecografia. Masa hipoecoica heterogénea, que puede presentar focos
hiperecogenicas con sombra sdnica posterior por calcificaciones.

* TC. Masa heterogenea de senal hipodensa por el contenido mixoide y
la matriz extracelular. Pueden verse areas hiperdensas por
calcificacion, aunque es infrecuente (Fig. 18).

RM. Masa heterogénea intermedia con zonas hipointensas en
secuencias potenciadas en T1y T2, en relacion con tejido fibroso y
areas muy hiperintensas en T2-TSE que corresponden a las zonas
mixoides; pueden mostrar un patron giriforme por alternancia de
tejido fibrotico y tejido mixoide. Generalmente tienen edema
peritumoral y pueden presentar signo de la hendidura grasa. Tras
administracion de contraste presentan realce heterogéneo. Cuando
recidiva lo hace como nodulos infiltrantes y multiples.

* Clave diagnostica. Patron giriforme y edema peritumoral

* Diagnostico diferencial. Otros sarcomas mixoides

* Anatomia Patologica. Células fusiformes uniformes hipercromaticas,
arremolinadas, con estroma mixoide que alterna con areas
colagenizadas y vasos curvilineos. Presentan un gen de fusion FUS-
CREB3L2 (76-96% casos) o FUS-CREB3L1 (4-6%) de utilidad
diagnostica. Puede expresar EMA, actina de musculo liso, Claudin-1,
MUC-4.
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Sarcoma fibromixoide de bajo grado

Fig. 18. Sarcoma fibromixoide de bajo grado. Mujer de 42 anos. Radiografia de
torax PA (a) y lateral (b) muestra una masa bien delimitada en el hemitorax
derecho. En TC de torax tras administracion de contraste con ventana de
tejidos blandos (c-d) y ventrana de hueso (e) se identifica la masa que se

origina en los tejidos blandos de la pared toracica con crecimiento intratoracico
extrapulmonar, de densidad heterogénea.
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Fibromixoma acral superficial

* Frecuencia. Muy raro; pocos casos descritos.
e Edad. 52 decada. Mas frecuente en el sexo masculino.
* Localizacion. Parte distal de manos vy pies.

* Radiografia. Masa de partes blandas sin calcificaciones, que puede
provocar erosion de la cortical adyacente, con margen bien delimitado
por el crecimiento lento de la lesion.

* Ecografia. Masa hipoecoica que puede presentar ecos internos.
hipo/avascular en el estudio Doppler

RM. Masa muy hipointensa en secuencias potenciadas e T1-TSE y muy
hperintensa en las potenciadas en T2- TSE que puede simular una
lesion quistica; en ocasiones con areas hipointensas centrales que
corresponden con septos de grosor variable. Se ha descrito también
una presentacion hipointensa en secuencias potenciadasen T1ly T2
por predominio de tejido fibroso. Tras administracion de contraste se
identifica realce variable, en unos casos de predominio periférico y
septal y en otros de predominio central

* Clave diagnostica. Localizacion acra

* Diagnostico diferencial. Quiste epidérmico de inclusion, tumor
glomico, tumor de células gigantes de las vainas tendinosas, ganglion
segun predomine el componente mixomatoso o fibroso.

* Anatomia Patologica. Lesion moderadamente celular con células de
fusiformes a estrelladas en matriz mixoide o colagenosa, con patron
arremolinado o fasciculado. Contiene numerosos vasos y mastocitos
en el estroma. La atipia nuclear es minima y las mitosis escasas. Suele
expresar CD34 y variable EMA. Sin alteraciones genéticas diagnosticas.
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Mixoma

* Frecuencia. 1/millén
* Edad. 40 a 70 anos. Afecta mas a mujeres (57%)

* Localizacion. Extremidades, mas frecuente en muslo (51%),
tipicamente intramuscular (82%) y menos frecuente intermuscular o
subfascial. En el sindrome de Mazabraud se asocia la presencia de
mixomas multiples a displasia fibrosa.

* Ecografia. Masa bien delimitada hipoecoica o casi anecoica con
refuerzo sonico posterior, que puede tener ecos internos. Se puede
identificar una linea hiperecogénica periférica (83% de los casos). Los
mixomas de la region poplitea pueden simular un quiste de Baker.

* TC. Masa hipodensa con respecto al tejido muscular, bien delimitada.
Realce tenue difuso y/o periférico tras administracion de contraste
intravenoso en aproximadamente la mitad de los casos.

RM. Masa bien delimitada, muy hipointensa (81-100%) o intermedia
(0-19%) en secuencias potenciadas en T1 (Fig. 19a vy Fig. 20a-b) y muy
hiperintensa en las potenciadas en T2 (Fig 19b y Fig 20c), T2 con
supresion grasa vy STIR (Fig. 19d) por el alto contenido de mucina, que
simula una lesidon quistica. En 65%-89% de los casos se identifica un
halo hiperintenso en secuencias potenciadas en T1 en relacidon con
atrofia grasa muscular adyacente (Fig. 19a). Pueden identificarse
imagenes lineales hipointensas en T2 por septos fibrosos (Fig. 20c). En
la mayoria de los casos se identifica una hipersenal perilesional en
secuencias T2 o STIR por edema o fuga de material mixomatoso a
tejidos circundantes (Fig. 19d). Tras administracion de contraste se
identifica realce difuso tenue y tardio (Fig. 19g) o realce periférico (Fig.
20f) y septal.

* Clave diagnostica. Halo graso, edema yuxtatumoral y realce tardio
* Diagnostico diferencial. Lesiones quisticas

* Anatomia Patologica. Poca celularidad, fusiforme, sin pleomorfismo
nuclear, con algun histiocito, abundante material mucoide y escasos
vasos (Fig. 16h). Suelen expresar CD34 en inmunohistoquimica y
raramente S100 o citoqueratina. No muestra alteraciones genéticas
especificas diagnosticas.
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Fig. 19 Mixoma. Masa intramuscular en el compartimento anterior del muslo,
bien delimitada, muy hipointensa en secuencia potenciada en T1-TSE (a), con
halo fino hiperintenso por grasa (flechas pequenas), muy hiperintensa en las
potenciadas en T2-TSE (b), T2-TSE con supresion grasa (c) y STIR (d), que no
restringen la difusion (e, b-1000) (f, ADC) y tras administracion de contraste
presentan realce minimo y difuso en fases tardias (g). Notese en STIR (d) la
hipersefal mal delimitada adyacente a la masa (flechas pequenas), por edema
o fuga de material mixoide. Histologia (h) celularidad escasa, fusiforme, sin
pleomorfismo nuclear, con algun histiocito, abundante material mucoide.
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Mixoma

Fig. 20 Mixoma. Masa en el tejido celular subcutaneo adyacente a la
articulacion acromio-clavicular, bien delimitada. Intermedia con focos
hiperintensos en secuencias potenciadas en T1-TSE (a-b), muy hiperintensa
con algun septo fino, en las potenciadas en T2-TSE (c), que no restringen la

difusion (d, b-1000) (e ADC) y tras administracion de contraste presenta
realce periferico fino (f).
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Angiomixoma agresivo

* Frecuencia. Infrecuente.

* Edad. 32 década (rango 16-70 anos). Mujeres en 90% de los casos.
* Localizacion. Periné.

* Ecografia. Lesion hipoecoica o anecoica, similar a un quiste.

* TC. Lesidon generalmente de gran tamano, bien delimitada de densidad
menor que la musculatura con realce heterogéneo tras administracion
de contraste que adopta un aspecto arremolinado por el realce de los
haces fibrovasculares.

RM. La senal es hipo o isointensa en secuencias potenciadas en T1-TSE
(Fig. 21a) vy muy hiperintensa en las potenciadas en T2-TSE y T2 con
supresion grasa (Fig. 21b-e) por el alto contenido en agua del material
mixoide y el componente vascular que puede adoptar aspecto
arremolinado. No restringen en secuencias de difusidon, son muy
hiperintensa con factores b altos (b-1000) (Fig. 21f) y en ADC (Fig.
21g). Las secuencias de difusion son especialmente importantes para
detectar las frecuentes recurrencias. Tras administracion de contraste
realza intensamente por el componente vascular y puede presentar un
aspecto arremolinado central y extensiones digitiformes hacia los
tejidos circundantes (Fig. 21h-i). La lesion suele extenderse por el
suelo pélvico infiltrando incluso el diafragma pélvico pero no infiltra la
muscular rectal o la vagina.

* Clave diagnostica. Aspecto arremolinado y extensiones difgitiformes en
suelo peélvico. Muy hiperintensa en secuencias potenciadas en T2 que no
restringe y muy hipervascularizada

* Diagnostico diferencial. Angiolipoma infiltrante y liposarcoma mixoide

Anatomia Patologica. Células estrelladas y fusiformes pequenas, sin
pleomorfismo, en un estroma mixoedematoso con vasos dispersos de
calibre variable. Suelen asociar células fusiformes de tipo mioide
dispersas o rodeando vasos y nervios. En inmunohistoquimica
positividad para estrogenos y progesterona y variable para desminay
actina. Se han identificado reordenamientos del gen HMGA2 en
algunos casos.



Edoon Yirtual

’ Cohgreso - L
SeRam 35 Naciomal;

s~

. .‘
.

Angiomixoma agresivo

Fig. 21. Angiomixoma agresivo. Mujer de 67 anos. Masa en labio mayor derecho que se
extiende hasta el borde anterior del musculo puborrectal, de senal, intermedia en
secuencias potenciadas en T1 (a) , muy hiperintensa con septos hipointensos en T2-TSE
(b, d, e) y T2-TSE con supresidon grasa (c), muy hiperintensa en factores b altos (f, b-1000)
v discretamente hipointensa en ADC (g). La lesion es intermedia en la secuencia
potenciada en T1 con supresidon grasa precontraste (h) con realce intenso en fase arterial

(i).
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Tumor fibromixoide osificante

Frecuencia. Infrecuente
Edad. 52 decada. Mas frecuente en varones.

Localizacion. Fundamentalmente en extremidades, preferentemente
subcutaneo y menos frecuente en compartimentos profundos. Menos
frecuente en tronco (16-19%) y cabeza-cuello (9-13%).

 TC. Masa bien delimitada heterogénea que puede presentar

osificacion periférica en anillo o calcificacion intensa difusa sin
alteracion del hueso adyacente que plantea el diagnostico diferencial
con miositis osificante.

RM. Masa hipo o isointensa en secuencias potenciadas en T1 (Fig.
22a) que puede tener areas hiperintensas centrales por hemorragia,
muy hiperintensa en secuencias potenciadas en T2 por el contenido
mixoide (Fig. 22b). En secuencias de difusion la restriccion es variable
-aunque hay escasa referencia bibliografica- puede ser hiperintenso o
heterogéneo con areas hiper e hipointensas con factor b alto (b-1000)
(Fig. 22c¢) e hiper o hipointenso en ADC (Fig. 22d) segun la cantidad de
componente mixoide o fibroosificante. Tras administracion de
contraste realza, predominantemente de forma heterogénea (Fig.
22e). Cuando esta calcificada pueden identificarse areas hipointensas
en todas las secuencias. El diagnostico diferencial se plantea con
condrosarcoma mixoide.

Clave diagnostica. Osificacion periféerica. Capta Tecnecio-99
Diagnodstico diferencial. Miositis osificante

Anatomia Patologica. Frecuentemente con hueso metaplasico en |a
periferia, formado por trabéculas y cordones de células redondeadas
pequenas y uniformes en matriz fibromixoide. Expresan con
frecuencia S100 y variable desmina, proteina glial fibrilar acida,
citoqueratina y actina. Se han identificado por citogenética y FISH
reordenamientos recurrentes del gen PHF1 en el cromosoma 6p21.
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Tumor fibromixoide osificante

Fig. 19. Tumor fibromixoide
osificante. Varon de 71
anos. Se palpa masa
supraclavicular derecha de
anos de evolucion.
Radiografia: masa de
densidad tejidos blandos
con calcificaciones lineales
en su interior.

Fig. 22 Tumor fibromixoide osificante. Varon de 71 anos. Recidiva tras exeresis
(paciente de Fig 19). Nodulo subcutaneo de 1 cm bien delimitado, de senal intermedia
en secuencias p-T1-TSE (a), hiperintensa en las potenciadas en T2-TSE (b), muy
hiperintensa en secuencias de difusion (b-1000) (c) e hipointensa en ADC (d), que tras
administracion de contraste presenta realce intenso en fase arterial (e)
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Codrosarcoma mixoide

* Frecuencia. Infrecuente. Menos del 2% de los sarcomas. Es el tipo
histologico mas frecuente de los condromas extraesqueléticos

* Edad. Adultos fundamentalmente en la 52 década (rango 4-92 anos).
Predominio masculino.

* Localizacion predominante. Extremidades, principalmente en muslo.

Preferentemente en planos profundos y menos frecuente subcutaneo
(25-33%)

* Ecografia.: Masa bien delimitada heterogénea (Fig. 23a) que puede
mostrar areas hiperecogénicas con sombra acustica por calcificacion
condral

* TC. Masa hipodensa por el el estroma mixoide; puede tener areas
hiperdensas por hemorragia y calcificaciones condrales. Tras
administracion de contraste suele presentar realce minimo periférico
v/o de septos (Fig. 24a-c).

* RM. Masa hipointensas o intermedias en secuencias potenciadas en
T1 con posibles areas hiperintensas por hemorragia (Fig. 23b-d y Fig.
24d), muy hiperintensa en las potenciadas en T2 y T2 con supresion
grasa por el contenido mixoide con un patron central en el que se
puede identificar las imagenes lobulares de “arcos y anillos”
caracteristicos del las lesiones condrales (Fig. 23e-f y Fig. 24e-f) . En
secuencias de difusion el comportamiento es heterogéneo segun la
cantidad de tejido mixoide y condral (Fig. 23g-h). Tras administracion
de contraste el realce suele ser periférico y tenue (Fig. 24g-i)

* Clave diagnostica. Matriz condral que puede estar calcificada
* Diagnostico diferencial. Condrosarcoma de partes blandas

* Anatomia Patologica. Tumor multilobular, células redondeadas
uniformes con citoplasma eosinofilico formando cordones, grupos, o
un enrejado, en un estroma mixoide hipovascular, con baja actividad
mitotica. No suele verse cartilago hialino bien formado. Se
caracterizan por reordenamiento del gen NR4A3. Las fusiones NR4A3
estan presentes en mas del 90% de estos tumores y no se han
encontrado en otros sarcomas, por lo que es un marcador
diagnostico. Pueden expresar S100, CD117, sinaptofisina y enolasa en
inmunohistoquimica.
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Codrosarcoma mixoide

Fig. 23. Condrosarcoma mixoide extraesquelético. Mujer 31 a. Masa solida,
polilobulada en el compartimento posterior del muslo derecho, heterogénea en
ecografia (a), heterogéneamente hiperintensa con zonas muy hiperintensas en
secuencias potenciadas en T1 (b-d), con areas hiper e hipointensas en secuencias
potenciadas en T2 (e-f), muy hiperintensa en difusion (b-1000) (g) e hipointensa en

ADC (h).
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Codrosarcoma mixoide

Fig. 24 Condrosarcoma mixoide extraesquelético. Varon 23 anos. Lesion polilobulada
en el brazo izquierdo, hipodensa en TC (a-c), hipointensa en secuencias potenciadas
en T1-TSE (d), muy hiperintensa con septos hipointensos en las potenciadas en T2 (e,
f), que en el estudio sin contraste (g) es hipointensa y presenta realce heterogéneo de
predominio periférico con septos gruesos (h, i).
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CONCLUSIONES

* Los tumores mixoides musculo-esqueléticos son un grupo
heterogéneo de tumores caracterizados por su contenido

prominente de mucina extracelular que representan un reto
diaghostico para las técnicas de imagen.

* Conocer las caracteristicas radiologicas caracterizadas por el
tejido mixoide rico en contenido de agua y la identificacion de
otras caracteristicas tisulares como grasa, hemorragia,

calcificacion intratumoral y tipo de vascularizacidon puede ayudar a
orientar las posibilidades diagnosticas.
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