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Abstract

We report the case of a 37-year-old male patient who
presented renal failure secondary to a pelvic tumor. The
diagnostic approach revealed a pubic-dependent tumor co-
rresponding to a mesenchymal chondrosarcoma that condi-
tioned obstructive uropathy as well as bladder and sigmoid
compression. Mesenchymal chondrosarcomas are soft tis-
sue dependent sarcomas with an extremely rare incidence,
the clinical importance of our report is due to the fact that
chondrosarcomas, must be considered in the differential
diagnoses of obstructive uropathy due to their compressi-
ve effect on the urinary tract. We carry out a brief review
of diagnostic approach, therapeutic options and prognosis
of this pathology.
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Resumen

Reportamos el caso de un paciente masculino de 37 afios que pre-
sento deterioro de la funcion renal secundario a tumoracion pél-
vica. El abordaje diagnostico revel6 una tumoracion dependiente
del pubis correspondiente a un condrosarcoma mesenquimatoso
que condicionaba obstruccion de la via urinaria en los segmen-
tos ureterales distales de manera bilateral, asi como compresion
vesical y sigmoidea. Los condrosarcomas mesenquimatosos son
sarcomas dependientes de tejidos blandos con una incidencia
extremadamente rara, la importancia clinica de nuestro reporte
se debe a que los condrosarcomas, deben ser considerados en
los diagndsticos diferenciales de uropatia obstructiva debido a
su efecto compresor del tracto urinario. Realizamos un breve
recuento del abordaje diagnostico, plan terapéutico y pronostico

blandos | de esta patologia.

Introduccion

Los condrosarcomas mesenquimatosos son una
patologia rara y agresiva, representan entre el 2
al 9% de todos los condrosarcomas. Fueron des-
critos por primera vez en 1959 por Lichtenstein
y Bernstein.(”’ Las manifestaciones clinicas de la
enfermedad corresponden a su localizacién y a
la capacidad osteolitica del tumor, condicionan-
do deformidad y dolor asi como la presencia de
metastasis que condicionara manifestaciones
organo especificas.®

La recomendacién para lograr un diagnosti-
co adecuado es inicialmente realizar exdmenes
radiolégicos (tomografia computada, resonancia
magnética o tomografia por emision de positro-
nes) donde podemos documentar lalocalizacion,
tamafio y patrén para guiar la biopsia y obtener
muestras tisulares suficientes para un estudio
citologico e inmunohistoquimico adecuado.®
Las opciones terapéuticas, son multiples e inclu-
yen: radioterapia, quimioterapia, terapia blanco

y reseccion quirtargica, 1a decision sobre una u
otra, dependeri de las caracteristicas del tumor.
El prondstico dependerd de la diferenciacion
y componentes celulares, la presencia de me-
tastasis, el tamafio del tumor, siendo también
un factor importante la respuesta terapéutica.
@ A continuacién presentamos el caso de un
paciente con azoemia secundario a uropatia
obstructiva distal por un condrosarcoma me-
senquimatoso con localizacion pélvica.

Caso clinico

Se trata de masculino de 37 afios quién acude a
valoracion urolédgica por dificultad para la mic-
cion, caracterizado por disminucion del calibre
y la fuerza del chorro urinario, sin presentar he-
maturia, lituria. Ademas de pérdida de peso de
4 kg en los ultimos dos meses. Otros sintomas
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asociados han sido el estrefiimiento cronico (un afio) y sensacion de pesantez a nivel supraptbico
e incremento de volumen de la misma zona, de consistencia solida, sin cambios de coloracion a la
piel ni de temperatura con un tamafio aproximado de 10 cm. A la exploracién fisica dirigida encon-
tramos incremento de volumen a nivel supraptbico a la palpacion superficial y profunda presencia
de tumoracién de consistencia rigida, sin cambios de temperatura, ovoidea de aproximadamente 12
cm. El pene con meato permeable, ambos testiculos en bolsas escrotales de caracteristicas norma-
les. El tacto rectal esfinter normotenso con prostata de 2 x 2 cm aproximadamente de consistencia
dura en toda su superficie bordes regulares, sin cambios de temperatura. El ampula rectal se en-
cuentra libre, no se palpa ninguna tumoracién hasta el maximo de longitud digital ingresada. LABS
Hg de 10.1, Hto. 25%, leucocitos 4.000, PLT 350,000, glucosa 98, urea 43, creatinina 1.8, TP 11.7, %
act 100.8, INR 1.1, TTP 37.6, TT 17.0 PCR SARS COV-2 negativa.

Se realiz6 estudio de TC contrastado encontrando dilatacion pieloureteral bilateral, mas im-
portante del lado izquierdo (IIT), asi como tumoracioén pélvica con intensificacion del medio de
contraste de aproximadamente 15 c¢m la cuél desplaza y comprime el sigmoide (sin invadirlo), des-
plaza y comprime la vejiga (sin invadirla)., sin actividad metastasica en ningun otro sitio (Figura 1).

Figura 1

TC A) Dilataciéon B) Tumor Pélvico

Por lo anterior se programa cistoscopia para colocacion de catéter ureteral doble J bilateral, y
reseccion tumoral, sin embargo, se encuentra obstruccion al paso del cistoscopio flexible a nivel de
la uretra prostatica. Se procede a realizar por via transabdominal liberacion ureteral bilateral, asi
como reimplante tipo Lich Gregoir bilateral al domo de la vejiga y se coloca talla supra puibica como
derivacion urinaria. Se resecan aproximadamente 10 cm de la tumoracién pélvica (70% reseccion
incompleta, no biopsia incisional) de color blanquecino, de consistencia 6sea, multivascularizada,
en un primer tiempo, se separari el sigmoide, liberdndolo de la compresién extrinseca, enseguida
se reseca la lesion localizada en la cara posterior vesical, asi como liberacion ureteral bilateral (am-
bos con compresion periureteral) (Figura 2).
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Figura 2

A) Reimplante Ureteral + Talla Suprapubica. B) Reseccion.

El reporte histopatolégico de la lesiéon resecada para poder liberar los ureteros resulto en un
condrosarcoma mensenquimatoso con microsatélites estables, sin expresion de PD-L1 de 15.1 x
8.3 x 3.7 cm grado 3 poco diferenciado, sin necrosis, sin invasion linfovascular. Al corte histolégico
una neoplasia mesenquimatosa constituida por extensas dreas de cartilago maduro con zonas de
osificacion y calcificacion distrofica, en la periferia condrocitos inmaduros y transicién con com-
ponente de células pequenas, citoplasma eosindfilo escaso, alternado con capilares ramificados en
hendiduras de aspecto hemangiopericitoide. Figura 3

Figura 3

A) Cartilago maduro y calcificacién D. B) Aspecto hemangiopericitoide. C) Condrocitos inmaduros.

El tumor infiltra las zonas de liberacion ureteral (tercios distales) con edema de pared, fibrosis
leve e infiltrado linfoplasmocitario moderado, y polimorfonucleares neutroéfilos extendidos al uro-
telio superficial. Se realiz6 estudio de inmunohistoquimica con los marcadores utilizando controles
que resultaron positivos y suero control que resulté negativo en una corrida valida. Tabla 1. A los
marcadores se les agrega estudio genético para evaluar presencia de mutacién IDH1 asi como carga
mutacional para valorar tratamiento con inmunoterapia una vez obtenido el resultado.
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Tabla 1. Resultados de la inmunohistoquimi-
ca del tumor

Anticuerpo Interpretacion

S100 Positivo 2+/3+ en componente cartilaginoso
PDLI1 Expresion ausente (0%)
MLH-1* Expresion nuclear intacta
MSH-2* Expresion nuclear intacta
MSH-6* Expresion nuclear intacta
PMS-2%* Expresion nuclear intacta

(S100=marcador de diferenciacion, PDL1=muerte celular

programada, *gen reparador DNA)

El paciente curso 3 dias de EIH, para vigi-
lancia postoperatoria requiriendo transfusion
sanguinea de dos PG, curso con tolerancia a
dieta y evacuaciones, asi como adecuado dre-
nado de orina por la talla suprapuibica y estatus
de catéter uretral doble J en la PSA de control.

Sus controles al segundo dia con Hg de
10.1 ng/dl, creatinina de 1.0 ng/dl. La estadi-
ficacion final del tumor pT3b, pNX, pMX, G3,
L0, VO, R2. Uréter distal bilateral con cambios
regenerativos epiteliales.

Discusion

Los procesos obstructivos de las vias urinarias
pueden clasificarse con base en su localizacién
como intrinsecos o extrinsecos.® Las entida-
des patolégicas extrinsecas incluyen un gran y
diverso nimero de enfermedades, sin embargo,
no existe reporte en la literatura de uropatia
obstructiva por condrosarcomas mesenquima-
tosos. La localizacidn, el volumen tumoral y la
tasa de crecimiento son los factores mas impor-
tantes para el desarrollo de azoemia en nuestro
paciente, existen muy pocos reportes de la lite-
ratura de esta enfermedad siendo la mayoria de
estos reportes de casos y series pequerias.(¢-*

Es importante, conocer el diagnéstico y
manejo mas adecuado de esta patologia es de
gran interés en el Ambito urologico.

Aunque descrito inicialmente hace mucho
tiempo, la baja en la incidencia de la enfer-
medad no ha permitido una evaluacién mas
profunda en el desenlace en este tipo de pa-
cientes, sin embargo el amplio desarrollo en la
biologia molecular ha conseguido una gran cer-
teza diagnostica a través de la caracterizacion
con fluorescencia in situ.(”)

Nuestro paciente se encuentra en el pico de
maxima incidencia (tercera década de la vida)
con la presencia de la tumoraciéon en uno de los
sitios esqueléticos mas frecuentes (ilion-pubis).
Este tipo de tumores son agresivos y poseen un
crecimiento acelerado con un comportamiento
destructivo de las estructuras adyacentes.®

El abordaje diagnoéstico se puede realizar
inicialmente con radiografias simples de la re-
gion afectada donde se documentaran lesiones
liticas con la presencia de una gran reaccion
periostica con mala definicién, a pesar de ello
es dificil encontrar fracturas patoldgicas aso-
ciadas. En el estudio tomogréfico, los hallazgos
son inespecificos, se observa la lesion prima-
ria con una densidad aumentada debido a los
depositos de matriz calcica, pero con patron
irregular. En la resonancia magnética se ob-
servan lesiones isointensas comparados con el
tejido muscular en la secuencia T1. En T2 hay
una mayor intensidad en comparaciéon con el
musculo y los margenes tumorales se encuen-
tran bien definidos.®

En el estudio de Ghafoor et al., se sugiere
que el estudio radiolégico es fundamental
para la planeacién de la biopsia percutdnea, el
objetivo es identificar las zonas donde pueda
existir el patron bifasico (tejido calcificado y
no calcificado) del condrosarcoma y evitar asi
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Drenajes urinarios, la perspectiva del radiélogo intervencionista. Indicaciones... Guerrero-Ixtlahuac J., et al.

errores en el diagnéstico.® Ademas se propone
la utilidad de la centellografia donde se observa
aumento en la actividad metabdlica del tumor
(aumento en la captaciéon del radiotrazador)
que sugieren tumores de alto grado, hallazgos
previamente comentados por Shapeero et al.V
El muestreo tisular permite diagnosticar
a los condrosarcomas y clasificarlos como
desdiferenciados, mesenquimatosos, mixoi-
des y de células claras.”” Para el caso de los
condrosarcomas mesenquimatosos que son
condrosarcomas de alto grado, se describe un
patron bifasico que incluye un componente de
células redondas azules y componentes hema-
giopericiticos envueltos en focos de cartilago
inmaduro donde ademdis pueden observarse
un patrén necroético o hemorrigico y zonas de
calcificacion.®
El componente de células pequeiias azules
o Ewing-like se tifien positivamente para SOX9
y negativamente para FLI-1, lo que ayuda a
hacer diagnéstico diferencial con el sarcoma
de Ewing. Ademais, se puede realizar FiSH para
identificar el gene HEY1-NCOAZ2 que esta pre-
sente en el 80% de los casos reportados.7:101213)
El manejo de la enfermedad dependera de
su estadio. Para la enfermedad localizada Tan-
sir, et al., sugieren a la reseccion quirargica con
o sin quimioterapia adyuvante como la mejor
modalidad terapéutica."® En los casos donde la
enfermedad es irresecable o de alto volumen, el
régimen de ifosfamida con doxorrubicina es la
primera linea de tratamiento como lo indican
las guias de practica clinica ESMO EUROCAN
2018.™ Sin embargo, después de la primera li-
nea de tratamiento no existen guias definitivas
para el manejo de la enfermedad.
Actualmente, el trabectedin (agente an-
titumoral derivado marino) cuyo efecto es
interferir en la transcripcién de proteinas

de fusién oncogénica es una alternativa de
tratamiento para pacientes refractarios o into-
lerantes a la primera linea de tratamiento con
adecuada actividad antitumoral y un perfil de
toxicidad seguro a dosis de 1.2mg/m2 segin
los trabajos de Kawai et al., y Araki et al., en
pacientes japoneses.(+1%

Existen otras alternativas de tratamiento
novedosas cuyo mecanismo de accién va diri-
gido a inhibir la sobreproduccién de factor de
crecimiento vascular endotelial observado en
este tipo de tumores, convirtiendo al pazopanib
en una alternativa terapéutica que estabiliza la
enfermedad por hasta seis meses (Tsavaris).

La sobrevida dependera del estadio de la
enfermedad, el reporte de Cesari et al., indica
que la sobrevida global es mejor en aquellos pa-
cientes con enfermedad localizada sometidos a
reseccién quirdrgica, alcanzando cifras de has-
ta el 50%. Estos resultados son muy similares a
lo reportado por Kawaguchi et al., quienes ade-
mds reportaron tasas de control oncolédgico del
85% y 68% a 5y 10 afios, respectivamente.1>19

Conclusiones

El condrosarcoma mesenquimatoso es un tu-
mor raro que requiere un abordaje 6ptimo y
multidisciplinario para ofrecer opciones de
tratamiento curativas mediante la reseccion
quirdrgica total y la quimioterapia adyuvante.
En nuestro conocimiento, no existen repor-
tes en la literatura de uropatia obstructiva
secundario a este tipo de tumores, por ello la
trascendencia de conocer la fisiopatologia de
la enfermedad y comunicar nuestra conducta
terapéutica paliativa ante un tumor irresecable
mediante la restituciéon del tracto urinario en

su porcion inferior.
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