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BREVE RESUMEN DE HISTORIA CLINICA DEL CASO

PRIMER EPISODIO

- Mujer de 67 anos se visualiza masa retroperitoneal al que se realiza biopsia de
tipo partes blandas (M Marzo 2019) y que se deriva como caso consulta a
Hospital Universitario Virgen del Rocio, Sevilla (HUVR) a la atencién de Dr. Enrique
de Alava.

- Primera exéresis quirtrgica (I, 2bril 2019)

- Posteriormente se recibe muestra enviada a HUVR

SEGUNDO EPISODIO
- Octubre de 2021: Reintervencion de nédulos mesentéricos (subhepatico y flanco

izquierdo) sospechosos de recidiva _

TERCER EPISODIO
-Marzo de 2022: Reintervencion de nédulo de 25 mm de nueva aparicion adherido

a asa de delgado_

- Tras exposicion en sesion intradepartamental de Anatomia Patoldgica se deriva de
nuevo a HUVR para revision y nueva valoracion.
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QUE HAY DEL PERFIL INMUNOHISTOQUIMICO
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CKAE1/AE3 10X NEGATIVO VIMENTINA 10X POSITIVO
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CD56 POSITIVO

SIN EMBARGO:
- CROMOGRANINA: NEGATIVO
- SINAPTOFISINA: NEGATIVO

-



RESUMEN DETERMINACIONES DE INMUNOHISTOQUIMICA

POSITIVO: VIMENTINA, CD56.

NEGATIVO:
- CITOQUERATINAS AE1/AE3, CK17
- SINAPTOFISINA, CROMOGRANINA
- CD117, DOG1
- RECEPTORES HORMONALES: Estrogenos, progestagenos y androgenos
- INHIBINA A, $100, SF1, MDM2.
- CD10, CD34, CD99
- DESMINA, MYOGENINA, AML, CALRETININA, H-CALDESMON
- MELAN-A, HMBA45, FACTOR Xllla, SOX 10
- WT1 (negativo nuclear, dudoso focal)
- PAX8, OCT4
- BETA CATENINA (negativo nuclear), INI1 (conserva expresion)

NO CONCLUYENTES: MyoD1 (positivo nuclear focal), NFE focal y aislado citoplasmatico



CASO CONSULTA (BIOPSIA DE CILINDRO, PRIMER EPISODIO):
NEOPLASIA INDIFERENCIADA, PROBABLE SARCOMA

- : Sarcoma de células redondas (por citoplasma abundante y
formacién de nidos)

- POSIBLE: Origen ovarico por no observarse ovario en técnicas de imageny la
expresion de WT1 (NEGATIVA EN LA PIEZA)

- DESCARTADO RAZONABLEMENTE:
- GIST: CD117 y DOG1 negativos
- Sarcoma epiteliode: expresa INI1 y carece de expresion de CD34
- Mesotelioma: calretinina negativa
- Tumores de los cordones sexuales: inhibina-A negativa
- Liposarcoma desdiferenciado: MDM2 negativo
- Paraganglioma: marcadores endocrinos y S100 negativos
- Fibrosarcoma epitelioide esclerosante: MUC4 negativo

POR LO TANTO....



... SARCOMA INDIFERENCIADO

-La tincion de reticulina delimita los grupos trabeculares o cordones, es SUGESTIVO
PERO INSUFICIENTE para sugerir estirpe carcinomatosa.

- La ausencia de expresion de marcadores de inmunohistoquimica no permiten su
filiacion histoldgica

AL CONSIDERARSE SARCOMA: SUMATORIO FNCLCC
- Diferenciacion: 3
- Mitosis: 1
- Necrosis: 1
TOTAL: 5 puntos (GRADO 2)



PRIMERA RECIDIVA

MULTIPLES IMPLANTES PERITONEALES, SE AMPLIA BATERIA DE
INMUNOHISTOQUIMICA SIN NUEVOS HALLAZGOS

SE MANTIENE DIAGNOSTICO SIMILAR: “NEOPLASIA EPITELIOIDE INFILTRANTE DE
GRADO INTERMEDIO DE PATRON SOLIDO-CORDONAL CON INMUNOFENOTIPO NO
CONCLUYENTE”



SEGUNDA RECIDIVA

RECIDIVA EN ASA DE YEYUNO, SE AMPLIA DE NUEVO BATERIA DE
INMUNOHISTOQUIMICA NEOPLASIA DE ASPECTO CORDONAL DE MODERADO
INDICE PROLIFERATIVO CON INMUNOFENOTIPO NO CONCUYENTE”

Se comenta en sension intradepartamental sugiriendo que los hallazgos
histologicos son COMPATIBLES CON NEOPLASIA NEUROENDOCRINA POR PATRON
HISTOLOGICO PESE A RESULTADOS DE INMUNOHISTOQUIMICA

Ante la relevancia del caso se envia de nuevo como caso consulta al Dr. Enrique
Alava (HUVR) para revisién y valoracion de técnicas moleculares disponibles en su
centro.



A Junta de Andalucia
Consejeria de Salud y Familias

SERVICIO ANDALLZ OF SALLD

U.G.C. ANATOMIA PATOLOGICA
VR - HOSPITAL GENERAL DEL H.U. VIRGEN DEL ROCIO

Avda. Manuel Siurot s/n
41013 - SEVILLA

INFORME DE ANATOMIA PATOLOGICA : BIOPSIA
Diagnéstico:
Meso-retroperitoneo (Caso externo):

Neoplasia neuroendocrina.

Comentarios: La arquitectura de la neoplasia es muy caracteristica, y difiere algo de la previamente
revisada por nosotros. En el diagnéstico diferencial incluiria una neoplasia endocrina y, dados los
antecedentes, un tumor de cordones sexuales. En cuanto a la primera opcion, destaca en nuestras manos
la expresion de cromogranina y CD56; el ki76 es del 35% y hay expresion focal de queratinas. El TTF1 es
negativo. Por otra parte, |la expresion de e inhibina es negativa, o que descarta la posibilidad de
tumor de los cordones sexuales ovarico.

(
S g

Patélogo Responsable : Dr/Dra.: DE ALAVA CASADO, ENRIQUE Fecha de informado : 17/05/2022

Fecha de validacion : 20/05/2022
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SIN EMBARGO CROMOGRANINA SIEMPRE
FUE NEGATIVO EN NUESTRO CENTRO
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BREVE DIAGNOSTICO DIFERENCIAL




IMAGEN

CARACT.

IHQ

LOCALIZA.
MAS
FRECUENTE

PATRON MAS
FRECUENTE

PAT. MOL.

NEOPLASIA
NEUROEND.

Indolentes con
posibilidad de
metastasis al
diagnéstico

CITOQUERAT +
SINAPTO+
CROMOGRA+
CD56+

PAX8+

Intestino
grueso

Cel. monétona.
Patron
organoide, nidos
o travecular

Escasa
informacion al
respecto.

BREVE DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

PARAGANGLIOMA

Predisposiciéon
genética. Puede ser
bilateral

CITOQUERATI -
CROMOGRANINA +
SINAPTOFISINA+
CD56+

S100+

Multiples
localizaciones

Epitelioide en nidos
y trabéculas con
estroma fibrovasc.
prominente.

Mutaciones
basadas en tipo de
paraganglioma.

PNET/EWING

Tumor agresivo
Mujeres jévenes
Asientan en
ovario

CITOQUERAT -
CD99+

NSE+
VIMENTINA+

Abdomen,
ovario

Nidos sdlidos,
rosetas.
Abundantes
mitosis
t(11;22)(q24;912), EWS-
FLIZ RNA quimérico

Sobreexpression de N-
myc and EGFR

Expresion disminuida de
Rb y ARHI

SARCOMA
EPITELIOIDE

Unico o multiples
Nodulos sélidos no
dolorosos.

CITOQUERAT +
INI1-

EMA+
VIMENTINA+
CD34+

Cualquiera, tipico
extremidades
superiores

Celulas poligonales,
cohesivas con
amplio citoplasma.

Alta frecuencia de
deleccion

en SMARCB1 (INI1)
(22q11)

MESOTELIOMA

Exposicion a
asbesto.
Latencia de
aparicion.

CITOQUERAT +
WT1 NUCLEAR+
CALRETININA+

Pleura

Células
epiteliales en
sabana, nidos y
cordones.

Inacitivacion
somatica en

gen BAP1.
Mutaciones
germinales en

gen BAP1

Hocigosis en
deleccion de CDKN2A
Deleccion de NF2 (53
- 76%)

CORDONES
SEXUALES
(ACGT)

Hombres
alrededor 40
anos. Gran
tamafo

INHIBINA +
CALRETININA+
CD99+
VIMENTINA+

Testiculo

Trabéculas,
nidos, cordones.

Mutacién en gen
FOXL2 C134W
(c.402C>G) en
€SCasos Ccasos



CONCLUSIONES

-IMPORTANCIA DE LOS HALLAZGOS MORFOLOGICOS Y OTROS HALLAZGOS CON
HEMATOXILINA ANTE DISCORDANCIAS CON INMUNOHISTOQUIMICA.

- IMPORTANCIA DE LOS CLONES DE DETERMINACIONES DE
INMUNOHISTOQUIMICA (COCTELES DE DETERMINACIONES Y DISTINTOS CLONES EN
CENTROS)

- EN LOS CASOS COMPLEJOS DE LARGA EVOLUCION, EL COMPORTAMIENTO
BIOLOGICO PUEDE AYUDAR A ORIENTAR DIAGNOSTICO

- A VECES ES RECOMENDABLE SOLICITAR CASO CONSULTA A CENTROS CON MAYOR
EXPERIENCIA CUANDO LOS HALLAZGOS NO SON CONCLUYENTES.
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