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INTRODUCCIÓN

Los sarcomas de retroperitoneo constituyen un grupo
amplio de tumores primarios de malignidad variable, y
representan un 10% de todos los sarcomas (1). Los más
frecuentes son los liposarcomas (61%), seguidos de los
leiomiosarcomas, fibrohistiocitomas malignos y sarco-
mas sinoviales.

Los liposarcomas se clasifican en: bien diferenciado,
mixoide y de células redondas, desdiferenciados y pleo-
mórficos. En retroperitoneo son más frecuentes los LPS
bien diferenciados y desdiferenciados (2). Los LPS
mixoides y de células redondas son un subtipo histológi-
co diferente de los anteriores que ocurre predominante-
mente en extremidades (3-5).

Presentamos el caso de un varón joven que desarrolla
una tumoración de gran tamaño en retroperitoneo, con la
característica translocacion t(12;16) de los LPS mixoi-

des, que se trataba de la metástasis de un LPS mixoide
primario en muslo. Revisamos la literatura y planteamos
el diagnóstico diferencial con otros sarcomas mixoides,
la evolución peculiar de los LPS mixoides, y la necesidad
de realizar técnicas de biología molecular para el diag-
nóstico de sarcomas mixoides

CASO CLÍNICO

Se trata de un varón de 37 años que presenta una tumo-
ración intramuscular de muslo izquierdo 14 × 12 × 10 cm,
superficie de corte fasciculada blanco grisácea con áreas
de aspecto gelatinoso brillante mixoide.

Histológicamente se trata de una neoplasia mesen-
quimal maligna con patrón vascular capilar plexiforme,
abundante celularidad monomorfa de células estrelladas
de pequeño tamaño en el seno de estroma mixoide. En
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SUMMARY

Myxoid liposarcoma usually ocurs in extremities in
younger patients, showing a myxoid appearance and dis-
tinctive cytogenetic features.

We report a huge retroperitoneal myxoid tumor, with in
a patient that initially presented a liposarcoma of the thigh.
The tumour showed a fine plexiform capillary network with
monomorphic spindle-cell and atypical round cells. FISH
showed a translocation t(12;16). This retroperitoneal
myxoid tumor may be confused with dedifferentiated lipo-
sarcoma with myxofibrosarcoma-like areas.

The retroperitoneal myxoid liposarcoma is more likely
to be secondary. Retroperitoneum is the most common site
of extrapulmonary metastatic myxoid liposarcoma.
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RESUMEN

El liposarcoma mixoide aparece en extremidades de
pacientes jóvenes, y muestra una apariencia mixoide, y unas
características citogenéticas determinantes.

Presentamos el caso de un varón de 37 años con un gran
tumor retroperitoneal, que había sido diagnosticado previa-
mente de un tumor de muslo. El tumor se caracterizaba por
presentar una red vascular capilar plexiforme con células
fusiformes monomorfas y células redondas atípicas. Mos-
traba una translocación (12;16). Planteó el diagnostico dife-
rencial con liposarcoma desdiferenciado con áreas de tipo
mixofibrosarcoma.

El liposarcoma mixoide en retroperitoneo es más proba-
ble de origen secundario, por la peculiar propensión del LPS
mixoide de extremidad a dar metástasis en tejidos blandos
extrapulmonares, sobre todo retroperitoneo.
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retroperitoneo.
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otras zonas se evidencian lagos mixoides centrado por
vasos de pequeño calibre, con concentración celular peri-
vascular (fig. 1).

Muestra áreas con mayor densidad celular con célu-
las de mayor tamaño, núcleos con discreto nucleolo y
cromatina abierta, que constituyen un 10% de la neopla-
sia, con escaso estroma mixoide intercelular (fig. 2).
Índice de proliferación celular Ki 67 30% en las áreas de
mayor densidad celular (fig. 3).

Se realizó tratamiento con resección quirúrgica
amplia y bordes libres.

A los tres años el paciente presenta una tumoración
retroperitoneal derecha de 30 × 15 cm que engloba el
riñón.

En el estudio histológico de esta neoplasia se obser-
va una proliferación mesenquimal densamente celular de
células redondas con escaso estroma mixoide entre ellas,
núcleos con nucleolo fino y cromatina abierta. Las célu-
las se encuentran densamente empaquetadas, dejando ver
con dificultad una red vascular plexiforme capilar entre
ellas, que se hace más evidente con técnicas inmunohis-
toquímicas CD 34+. También se observan lipoblastos, de
citoplasma multivacuolado y núcleo central, con impron-
tas en el contorno nuclear. Estas áreas constituyen el
60% de la neoplasia (fig. 4). Se observan áreas de lipo-
sarcoma clásico con estroma mixoide, zonas de lagos
mixoides hipocelulares y perivasculares (fig. 5). El índi-
ce de proliferación celular Ki 67 es de 50% en las zonas
de mayor densidad celular (fig. 6).

En ambas tumoraciones de muslo y retroperitoneo, se
realizan técnicas de FISH para la demostración de trans-
locación 12;16 fusión (FUS-DDIT3 ), que se observa en
ambos casos (fig. 7).

A los 9 meses el paciente vuelve a presentar una reci-
diva intraabdominal, que engloba tronco arterial celíaco,
lo que le ocasiona la muerte.

Gimeno Aránguez M, de Álava Casado E, Álvarez Fernández E

64 Rev Esp Patol 2009; Vol 42, n.º 1: 63-66

Fig. 1: Áreas de liposarcoma mixoide típico con celulas monomorfas
estrelladas separadas por abundante estroma mixoide y red vascular
plexiforme.

Fig. 2: Áreas de liposarcoma de mayor densidad celular con células
redondas y menor cantidad de estroma mixoide entre ellas.

Fig. 3: Técnica IHQ para la expresión de Ki 67 30%.

Fig. 4: Tumor retroperitoneal densamente celular, de células redondas
separadas por escaso fondo mixoide, que dificulta la visibilidad de red
vascular plexiforme.



DISCUSIÓN

El LPS mixoide y de células redondas constituye un
30 a 35% de todos los LPS (3), reconociéndose en la últi-
ma clasificación de la OMS (5 ) como un subtipo único,
que presenta una translocación especifica t(12;16) que se
produce por la fusión del gen DDIT3 (CHOP) con el gen
FUS (TLS) , y con características clínicas que le hacen
diferente de los otros LPS : en varones jóvenes, miem-
bros inferiores y con una peculiar propensión a dar
metástasis extrapulmonares (2-5).

La localización del LPS mixoide y de células redon-
das en retroperitoneo es excepcional y cuando se presen-
tan deben diferenciarse de otros sarcomas mixoides, de
liposarcomas desdiferenciados con componente mixoi-
de, y metástasis, como ocurre en nuestro caso (2,5).

Los LPS mixoides son considerados de bajo grado,
pero se han revisado los criterios morfológicos de estos
tumores, siendo la hipercelularidad un criterio de mal
pronóstico y agresividad, con mayor propensión a las
recurrencias y metástasis (6). Como hemos visto en
nuestro caso, el tumor primario tiene áreas hipercelulares
que constituían un 10% de la tumoración, progresando
hasta un 60% en la metástasis retroperitoneal. Como
demuestra Smith (6 ) en su trabajo sobre LPS mixoides y
de células redondas de extremidades, los pacientes con
un porcentaje superior al 5% de componente de células
redondas en el tumor inicial tenían una proporción alta
de metástasis o muerte. La transición entre estos tumores
no está clara y se debería a anomalías cromosómicas
secundarias, siendo el grado histológico en relación a la
hipercelularidad el factor pronóstico más importante de
los LPS mixoides (3,7).

En los trabajos de Pearlstone (8) y Estourgie (9),
demuestran una alta tendencia de los LPS mixoides de
dar metástasis extrapulmonares , superior comparativa-
mente a otros LPS, y el sitio más frecuente era retroperi-
toneo, seguido de mesenterio, pared abdominal anterior,

tejidos blandos de espalda, con una clara disminución de
la supervivencia media que descendía en enfermedad
localizada del 73% al 57% al presentar metástasis.

Estourgie (9) observa que los LPS mixoides tienen
alta predilección por las metástasis extrapulmonares,
hasta tres veces superior a las pulmonares (29%), signo
de mal pronóstico en la evolución de estos pacientes y
porque se asocia a una disminución de la supervivencia,
que es de 12 meses después de la metástasis. Por lo tan-
to, los pacientes con LPS mixoide deben ser evaluados
en su seguimiento con técnicas radiológicas para un
diagnostico temprano de metástasis en retroperitoneo, e
intrabdominales, ya que suponen un claro empeoramien-
to de su evolución clínica.

El tratamiento quirúrgico de lesiones iniciales puede
evitar complicaciones más severas, sin implicación de
otros órganos intraabdominales y retroperitoneales.

El LPS mixoide muestran una translocación especifica
t(12;16)(q13;p11), y la generación de un gen de fusión
FUS-DDIT3 (TLS-CHOP), en el 90% de los LPS mixoides,
o la variante t(12;22) en que el gen DDIT3 (CHOP) se
fusiona con EWS en 2% de los LPS mixoides. Ambas
fusiones suponen un marcador genético altamente específi-
co que les diferencia de otros tumores mixoides (7,10,11).

Hay lesiones mixoides «simuladoras», con las que se
debe hacer el diagnóstico diferencial, y deben utilizarse
técnicas genéticas moleculares para distinguir el LPS
mixoide fundamentalmente de mixofibrosarcomas, y
LPS desdiferenciados con áreas mixoides, LPS bien dife-
renciados mixoides, condrosarcoma mixoide extraesque-
lético, y lesiones benignas como lipomas con cambios
mixoides, mixoma y schwannomas mixoides (3,7,11,13).

En retroperitoneo nos plantea el diagnóstico diferen-
cial fundamentalmente con los LPS desdiferenciados, que
se caracterizan morfológicamente por presentar junto a
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Fig. 5: Expresión IHQ de Ki 67 50%. Fig. 6: FISH utilizando las sondas FUS Breakapart de Vysis. Se trata
de un cóctel de sondas que marcan cada extremo del gen con un fluo-
rocromo rojo y verde, respectivamente. Se observan imágenes de sepa-
ración en los núcleos celulares evaluables en al menos un 30% de los
núcleos.



áreas de LPS bien diferenciado Lipoma-Like o esclero-
sante, otras zonas mixoides con abundantes celulas pleo-
morficas y red vascular capilar prominente, en arcadas,
similar a los mixofibrosarcomas.. Estos hallazgos morfo-
lógicos son importantes y claves para diferenciarlos de
los LPS mixoides, con red vascular plexiforme bien orga-
nizada, y celularidad monótona fusiforme, o redonda.

La tendencia a dar metástasis en partes blandas fue
considerada como multicentricidad, con tumores sincró-
nicos o metacrónicos, pero la realización de ciertos estu-
dios genéticos demostró el origen monoclonal de estos
tumores multifocales, estableciendo la naturaleza metas-
tásica de las lesiones en tejidos blandos distales (12).

Por lo tanto deben aplicarse estas pruebas molecula-
res en el diagnóstico de tumores mixoides (11,13).
Actualmente la hibridación in situ con fluorescencia
(FISH) con sondas DNA específicas en improntas o
material fijado en parafina ha supuesto un método útil
para el diagnóstico de tumores sólidos, especialmente en
el caso de translocaciones cromosómicas específicas,
mediante sondas de fusión o de ruptura. Se ha demostra-
do su validez para el diagnostico y se puede utilizar en
material de archivo (13).

Los sarcomas de retroperitoneo muestran en común
el gran tamaño que suelen alcanzar y la dificultad en
todos ellos de una resección quirúrgica completa, dos
criterios fundamentales para el pronóstico de estos tumo-
res. El tipo histológico, el grado y la expresión de mar-
cadores oncogénicos como P53 son fundamentales para
predecir la evolución de los LPS mixoides y por lo tanto
para su manejo inicial, seguimiento e indicación de otros
tratamientos (14).

El tratamiento del LPS mixoide es quirúrgico con
resecciones amplias y bordes libres, y la radioterapia
intraoperatoria supone gran ayuda para el manejo de
estos tumores, siendo aún de mayor ayuda en los locali-
zados en retroperitoneo, donde la resección quirúrgica es
de gran dificultad.

Por lo tanto, ante el hallazgo de liposarcoma mixoide
en retroperitoneo, se debe descartar que se trate de la
metástasis de un primario en extremidad, y utilizar técni-
cas citogenéticas moleculares para el diagnóstico de su
translocación específica.
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