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Περιεχόμενα

• Βασικές αρχές προσέγγισης των νεοπλασμάτων των ελύτρων των 
περιφερικών νεύρων και του λιπώδους ιστού

• Ανασκόπηση των κυριότερων οντοτήτων

• Παραδείγματα







Νεοπλάσματα 
ελύτρων των 

περιφερικών νεύρων

Καλοήθη

Κακοήθη



Νεοπλάσματα των ελύτρων των περιφερικών νεύρων

Καλοήθη Κακοήθη

1. Neurofibroma NOS (ICD-O: 9540/0)
• Neurofibroma with atypia/Ancient neurofibroma
• Cellular neurofibroma
• Atypical neurofibroma (AN)/Atypical Neurofibromatous

Neoplasm of Uncertain Biologic Potential (ANNUBP)
• Plexiform neurofibroma (ICD-O: 9550/0)

2. Schwannoma NOS (ICD-O: 9560/0)
• Ancient schwannoma
• Cellular schwannoma
• Plexiform schwannoma
• Epitheliod schwannoma
• Microcystic/reticular schwannoma

3. Perineurioma NOS (ICD-O: 9571/0)
• Reticular perineurioma
• Sclerosing perineurioma

4. Hybrid nerve sheath tumour (ICD-O: 9563/0)
• Perineurioma/Schwannoma
• Schwannoma/Neurofibroma
• Perineurioma/Neurofibroma

1. Malignant Peripheral Nerve Sheath Tumour (MPNST) NOS 
(ICD-O: 9540/3)

• Malignant Peripheral Nerve Sheath Tumour (MPNST), 
epithelioid (ICD-O: 9542/3)

2. Malignant Melanotic Nerve Sheath Tumour (MMNST) (ICD-
O: 9540/3)

3. Perineurioma, malignant (ICD-O: 9571/3)



Νεοπλάσματα των ελύτρων των περιφερικών νεύρων

Καλοήθη Κακοήθη

5. Granular cell tumour NOS (ICD-O: 9580/0)

6. Nerve sheath myxoma (ICD-O: 9562/0)

7. Solitary circumscribed neuroma (ICD-O: 9570/0)
• Plexiform solitary circumscribed neuroma

8. Benign triton tumour / Neuromuscular choristoma

4. Granular cell tumour, malignant (ICD-O: 9580/3)



Επιδημιολογία

• Schwannoma NOS (ICD-O: 9560/0)

• Ενήλικες (4-6η δεκαετία)

• Επιπολής ή εν τω βάθει θέσεις

• Κεφαλή/τράχηλος, άνω/κάτω άκρα, σπονδυλική στήλη

• <10 εκ.

• Σποραδικά (90%) – NF2-inactivating mutations and loss

• Πολλαπλά σβανώματα – στα πλαίσια νευρινωμάτωσης τύπου 2 (NF2) ή 
σβανωμάτωσης (Schwannomatosis)

• Σβανωμάτωση (Schwannomatosis) – SMARCB1 or LZTR1 inactivating
mutations
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Schwannoma NOS (ICD-O: 9560/0)

Μορφολογικά ευρήματα • Εγκαψωμένο νεόπλασμα
• Μονός κυτταρικός πληθυσμός: Κύτταρα Schwann
• Περιοχές υψηλής κυτταροβρίθειας (Antoni A) – Verocay bodies
• Περιοχές χαμηλής κυτταροβρίθειας (Antoni B)
• Παχυτοιχωματικά αγγεία με υαλοειδοποιημένο τοίχωμα
• Λεμφοκυτταρικές αθροίσεις κυρίως υποκαψικά
• Απουσία κυτταρικής ατυπίας (εξαίρεση ancient schwannoma)
• Απουσία νεκρώσεων (εξαίρεση ancient και cellular schwannoma)

Ανοσοϊστοχημικά ευρήματα • SOX10, S-100: Εκτεταμένη και διάχυτη +
• CD34: Απουσία δικτύου ινοβλαστικών κυττάρων (lattice-like)
• NF: -
• Ki-67/MIB-1: Χαμηλό (εξαίρεση cellular schwannoma)
• p16: Διατήρηση
• p53: - (εξαίρεση cellular schwannoma)
• H3K27m3: Διατήρηση



Επιδημιολογία/Παθογένεια

• Neurofibroma NOS (ICD-O: 9540/0)

• Σποραδικά (90%) – NF1-inactivating mutations and loss

• Συνδρομικά στα πλαίσια Νευρινωμάτωσης τύπου 1 (NF1)

• NF1 patients (9–13% develop MPNST)
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Επιδημιολογία/Παθογένεια

• Malignant peripheral nerve sheath tumour (MPNST) (ICD-O: 9540/3)

• Ενήλικες (3-6η δεκαετία)

• NF1 patients (9–13% develop MPNST)

• 1/4-1/2 (in the setting of NF1)  

• 5-10% of soft tissue sarcomas

• Inactivating mutations of NF1

• Inactivating mutations of CDKN2A, p53, RB1

• Inactivating mutations of PRC2 complex (EED and SUZ12)
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Neurofibroma NOS (ICD-O: 9540/0)

Μορφολογικά ευρήματα • Μη εγκαψωμένο νεόπλασμα
• Μικτός κυτταρικός πληθυσμός: Κύτταρα Schwann, περινευρικά κύτταρα, ινοβλάστες
• Χαμηλή κυτταροβρίθεια
• Μυξοειδές υπόστρωμα
• Ινώδες υπόστρωμα (ποικίλου μεγέθους και πάχους κολλαγόνες ίνες)
• Μαστοκύτταρα
• Απουσία νεκρώσεων

Ανοσοϊστοχημικά ευρήματα • SOX10, S-100: Εκτεταμένη αλλά όχι διάχυτη +
• CD34: Δίκτυο ινοβλαστικών κυττάρων (lattice-like)
• ΕΜΑ, GLUT-1: Περινευρικά κύτταρα
• p16: Συνήθως διατήρηση
• p53: -
• Ki-67/MIB-1: Χαμηλό
• H3K27m3: Διατήρηση
• NF: Εγκλωβισμένοι νευράξονες (κυρίως ενδονευρικό)



Νεοπλάσματα 
ελύτρων των 

περιφερικών νεύρων

Neurofibroma NOS Cellular neurofibroma
Neurofibroma with 

atypia/Ancient 
neurofibroma

AN/ANNUBP Low grade MPNST High grade MPNST

Καλοήθεις Κακοήθεις



Οντότητες/Ευρήματα Cellular neurofibroma Neurofibroma with atypia/Ancient 
neurofibroma

Μορφολογικά ευρήματα • Μορφολογικά ευρήματα 
Neurofibroma NOS

• Απουσία κυτταρολογικής ατυπίας
• <1 μιτώσεις/50 HPFs
• Διατήρηση αρχιτεκτονικού προτύπου

νευρινώματος
• Απουσία νεκρώσεων
• Αυξημένη κυτταροβρίθεια

• Μορφολογικά ευρήματα 
Neurofibroma NOS

• Απουσία κυτταροβρίθειας
• <1 μιτώσεις/50 HPFs
• Διατήρηση αρχιτεκτονικού προτύπου

νευρινώματος
• Απουσία νεκρώσεων
• Μεμονωμένα άτυπα κύτταρα

Ανοσοϊστοχημικά ευρήματα • SOX10, S-100: Εκτεταμένη αλλά όχι 
διάχυτη +

• CD34: Δίκτυο ινοβλαστικών κυττάρων
(lattice-like)

• p16: Συνήθως διατήρηση
• p53: -
• Ki-67/MIB-1: Χαμηλό
• H3K27m3: Διατήρηση

• SOX10, S-100: Εκτεταμένη αλλά όχι 
διάχυτη +

• CD34: Δίκτυο ινοβλαστικών κυττάρων
(lattice-like)

• p16: Συνήθως διατήρηση
• p53: -
• Ki-67/MIB-1: Χαμηλό
• H3K27m3: Διατήρηση



Οντότητες/Ευρήματα AN/ANNUBP Low grade MPNST High grade MPNST

Μορφολογικά ευρήματα • Τουλάχιστον 2 εκ των 4: 
1. Ήπια κυτταρολογική 

ατυπία
2. Αυξημένη κυτταροβρίθεια
3. Απώλεια αρχιτεκτονικού 

προτύπου νευρινώματος
4. >1 μιτώσεις/50 HPFs και 

<3 μιτώσεις/10 HPFs
• Απουσία νεκρώσεων

Μορφολογικά ευρήματα
ANNUBP: 
• Ήπια κυτταρολογική 

ατυπία
• Αυξημένη κυτταροβρίθεια
• Απώλεια αρχιτεκτονικού 

προτύπου νευρινώματος
• Απουσία νεκρώσεων
• 3-9 μιτώσεις/10 HPFs

Μορφολογικά ευρήματα
MPNST: 
• Έντονη κυτταρολογική 

ατυπία
• Αυξημένη κυτταροβρίθεια
• Απώλεια αρχιτεκτονικού 

προτύπου νευρινώματος
• >10 μιτώσεις/10 HPFs
• 3-9 μιτώσεις/10 HPFs με 

παρουσία νεκρώσεων

Ανοσοϊστοχημικά ευρήματα • SOX10, S-100: Εκτεταμένη 
αλλά όχι διάχυτη +

• CD34: Απώλεια δικτύου 
ινοβλαστικών κυττάρων +/-

• p16: Συχνά απώλεια
• p53: -
• Ki-67/MIB-1: +/-
• H3K27m3: Διατήρηση

• SOX10, S-100: Εστιακή +
• CD34: Απώλεια δικτύου 

ινοβλαστικών κυττάρων
• p16: Συχνά απώλεια
• p53: +/-
• Ki-67/MIB-1: +
• H3K27m3: Πιθανόν 

απώλεια

• SOX10, S-100: Εστιακή +
• CD34: Απώλεια δικτύου 

ινοβλαστικών κυττάρων
• p16: Συχνά απώλεια
• p53: +/-
• Ki-67/MIB-1: ++
• H3K27m3: Συχνά απώλεια



Νεοπλάσματα 
λιπώδους ιστού

Καλοήθεις

Ενδιάμεσου
βαθμού 

κακοήθειας

Κακοήθεις



Καλοήθη νεοπλάσματα 
λιπώδους ιστού

Επιπολής λιπώματα Lipoma NOS (ICD-O: 8850/0) 

Εν τω βάθει λιπώματα
Intramuscular lipoma 

(ICD-O: 8856/0)

Διηθητικές/Διάχυτες 
νεοπλασματικές/μη-

νεοπλασματικές εξεργασίες 
ώριμου λιπώδους ιστού

Lipomatosis (ICD-O: 8856/0)

Παραλλαγές/Υπότυποι
λιπωμάτων

Angiolipoma NOS 

(ICD-O: 8861/0)



Νεοπλάσματα λιπώδους ιστού

Καλοήθη Κακοήθη

1. Lipoma NOS (ICD-O: 8850/0) / Lipomatosis

2. Intramuscular lipoma (ICD-O: 8856/0)

3. Lipoblastoma / Lipoblastomatosis (ICD-O: 8881/0)

4. Angiolipoma NOS (ICD-O: 8861/0)
• Cellular angiolipoma

5. Myolipoma (ICD-O: 8890/0)

6. Chondroid lipoma (ICD-O: 8862/0)

7. Spindle cell lipoma (ICD-O: 8857/0)

8. Atypical spindle cell/pleomorphic lipoma (ICD-O: 8857/0)

9. Hibernoma (ICD-O: 8880/0)

1. Well differentiated liposarcoma (WDL) (ICD-O: 8851/3)

2. Dedifferentiated liposarcoma (DDLPS) (ICD-O: 8858/3)

3. Myxoid liposarcoma (MLPS) (ICD-O: 8852/3)

4. Pleomorphic liposarcoma (PLPS) (ICD-O: 8854/3)
• Epitheliod liposarcoma

5. Myxoid pleomorphic liposarcoma (MPLPS) (ICD-O: 8859/3)



Lipoma NOS (ICD-O: 8850/0) / Lipomatosis

Επιδημιολογικά 
στοιχεία

Μακροσκοπικά ευρήματα Μικροσκοπικά ευρήματα Μοριακές αλλαγές Πρόγνωση

• Ενήλικες (5-7η

δεκαετία)
• Επιπολής >> εν 

τω βάθει θέσεις
(μηρός)

• Καλά περιγεγραμμένη, 
εγκαψωμένη
υποδόρια ή εν τω 
βάθει εξεργασία (<5 
εκ.) (Λίπωμα)

• Διάχυτη εξεργασία σε 
εν τω βάθει θέσεις 
μαλακών μορίων 
(Λιπομάτωση)

• Λιπωματώδης υφή
• Εστιακά 

μυξοειδής/ινώδης
σύσταση

• Ώριμα λιποκύτταρα
• Απουσία ουσιώδους 

ποικιλίας του μεγέθους των 
λιποκυττάρων

• Απουσία λιποβλαστών
• Απουσία αγγειοϊνωδών

διαφραγματίων
• Μυξοειδές στρώμα 

(Μυξολίπωμα ή 
Ανγιομυξολίπωμα)

• Ινώδες στρώματα 
(ινολίπωμα ή σκληρυντικό 
λίπωμα)

• Παρουσία μεταπλαστικού 
χόνδρου (χονδρολίπωμα)

• Παρουσία μεταπλαστικού 
οστού (οστεολίπωμα)

• 12q13-q15
αναδιατάξεις

• HMGA2 γονιδιακές 
συντήξεις

• Χαμηλό 
ποσοστό 
τοπικής 
υποτροπής

• Απουσία 
μεταστατικού 
δυναμικού
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Angiolipoma NOS (ICD-O: 8861/0)

Επιδημιολογικά 
στοιχεία

Μακροσκοπικά ευρήματα Μικροσκοπικά ευρήματα Μοριακές αλλαγές Πρόγνωση

• Ενήλικες (2-4η

δεκαετία)
• Επιπολής θέσεις
• Αντιβράχιο (2/3)
• Συχνά πολλαπλά 

(2/3) 
• 5% οικογενείς
• Επίπονη βλάβη

• Καλά περιγεγραμμένη, 
εγκαψωμένη
υποδόρια εξεργασία (2 
εκ.)

• Λιπωματώδης υφή

• Ώριμα λιποκύτταρα
• Απουσία ουσιώδους 

ποικιλίας του μεγέθους των 
λιποκυττάρων

• Απουσία λιποβλαστών
• Παρουσία τριχοειδούς 

τύπου αγγείων με
θρόμβους ινικής (κυρίως 
στην περιφέρεια)

• PRKD2 μεταλλάξεις • Εξαιρετικά
σπάνια τοπική 
υποτροπή

• Απουσία 
μεταστατικού 
δυναμικού



Spindle cell lipoma (ICD-O: 8857/0)

Επιδημιολογικά 
στοιχεία

Μακροσκοπικά ευρήματα Μικροσκοπικά ευρήματα Μοριακές αλλαγές Πρόγνωση

• Ενήλικες (5-7η

δεκαετία)
• Επιπολής θέσεις
• Ωμική ζώνη και 

πλάτη (80%)
• Α>>Θ

• Καλά περιγεγραμμένη, 
εγκαψωμένη
υποδόρια εξεργασία
(<5 εκ.)

• Λιπωματώδης υφή
• Εστιακά μυξοειδής

σύσταση

• Ώριμα λιποκύτταρα
• Απουσία ουσιώδους 

ποικιλίας του μεγέθους των 
λιποκυττάρων

• Παχιές ηωσινόφιλες
δεσμίδες κολλαγόνων ινών 
(ropy collagen bundles)

• Εστίες μυξοειδούς
εκφύλισης

• Μαστοκύτταρα εντός του 
στρώματος 

• Ατρακτοειδή 
κύτταρα/πολυπύρηνων 
γιγαντοκυττάρων με 
πλειόμορφους χαρακτήρες
(floret cells) - CD34+, Rb1-

• Πιθανή παρουσία 
λιποβλαστών

• 13q14 loss
• Rb1 deletion

• Χαμηλό 
ποσοστό 
τοπικής 
υποτροπής

• Απουσία 
μεταστατικού 
δυναμικού



Hibernoma (ICD-O: 8880/0)

Επιδημιολογικά 
στοιχεία

Μακροσκοπικά ευρήματα Μικροσκοπικά ευρήματα Μοριακές αλλαγές Πρόγνωση

• Ενήλικες (3η

δεκαετία)
• Επιπολής ή εν τω 

βάθει θέσεις

• Καλά περιγεγραμμένη, 
εγκαψωμένη
εξεργασία (5-15 εκ.)

• Λευκόφαιης έως 
καστανόφαιης χροιάς

• Πολυγωνικού σχήματος 
κύτταρα

• Αραιχρωματικό
λεπτοκοκκώδες ηωσινόφιλο
κυτταρόπλασμα 

• Πολλαπλά μικρού μεγέθους 
ενδοκυτταροπλασματικά
κενοτόπια

• Υποστρόγγυλους κεντρικά 
τοποθετημένους πυρήνες

• Ώριμα λιποκύτταρα

• ΜΕΝ1 deletion • Χαμηλό 
ποσοστό 
τοπικής 
υποτροπής

• Απουσία 
μεταστατικού 
δυναμικού



Lipoblastoma / Lipoblastomatosis (ICD-O: 8881/0)

Επιδημιολογικά 
στοιχεία

Μακροσκοπικά ευρήματα Μικροσκοπικά ευρήματα Μοριακές αλλαγές Πρόγνωση

• Βρέφη/παιδία 
(75-90% <3 ετών)

• Κορμός/άκρα

• Καλά περιγεγραμμένη, 
υποδόρια εξεργασία
(<5 εκ.)
(Λιποβλάστωμα)

• Διάχυτη εξεργασία σε 
εν τω βάθει θέσεις 
μαλακών μορίων 
(Λιποβλαστωμάτωση)

• Οζοειδής διαμόρφωση
• Λιπωματώδης υφή
• Εστιακά μυξοειδής

σύσταση

• Ομοιόμορφα
ωοειδή/ατρακτομορφα
αρχέγονα μεσεγχυματικά
κύτταρα

• Λιποβλάστες σε διάφορα 
στάδια ωρίμανσης

• Ώριμα λιποκύτταρα
• Απουσία πλειόμορφων 

λιποβλαστών
• Ζωνοειδής κατανομή
• Αγγειοϊνώδη διαφραγμάτια
• Μυξοειδές στρώμα
• Πλούσιο τριχοειδές 

αγγειακό δίκτυο (“chicken-
wire”)

• Δίκην “πνευμονικού
οιδήματος” πρότυπο 
ανάπτυξης 

• PLAG1
αναδιάταξη/γονιδια
κή σύντηξη

• 13-46% τοπική 
υποτροπή

• Απουσία 
μεταστατικού 
δυναμικού



Atypical lipomatous tumor (ALT) (ICD-O: 8850/1)
Well differentiated liposarcoma (WDL) (ICD-O: 8851/3)

Επιδημιολογικά 
στοιχεία

Μακροσκοπικά 
ευρήματα

Μικροσκοπικά ευρήματα Μοριακές αλλαγές Πρόγνωση

• Συχνότερο 
λιποσάρκωμα (40-
45% 
λιποσαρκωμάτων)

• Eνήλικες (4-5η

δεκαετία)
• Μηρός,

οπισθοπεριτόναιο
και σπερματικός 
τόνος

• Σπάνια 
μεσοθωράκιο

• Συχνότερο 
λιποσάρκωμα του 
μεσοθωρακίου

• Ευμεγέθης
περιγεγραμμένη
εξεργασία 

• Οζοειδής
διαμόρφωση

• Λιπωματώδης
υφή

• Εστιακά 
μυξοειδής
σύσταση

• Ώριμα λιποκύτταρα με 
ποικιλία του μεγέθους 
τους

• Αγγειοϊνώδη
διαφραγμάτια με 
ατρακτόμορφα
κυτταρικά στοιχεία με 
ατυπία

• Παρουσία ή απουσία
λιποβλαστών

• MDM2/CDK4 +
• 12q13-15 ενίσχυση

(MDM2, CDK4)
• Σύνδρομο Li-Fraumeni

• Συχνή τοπική 
υποτροπή/αποδιαφορ
οποίηση ανάλογα με 
την θέση εντόπισης

• Απουσία 
μεταστατικού 
δυναμικού
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Dedifferentiated liposarcoma (DDLPS) (ICD-O: 8858/3)

Επιδημιολογικά 
στοιχεία

Μακροσκοπικά 
ευρήματα

Μικροσκοπικά ευρήματα Μοριακές αλλαγές Πρόγνωση

• Συχνή οντότητα
• Οπισθοπεριτόναιο

και σπερματικός 
τόνος

• Σπάνια 
μεσοθωράκιο

• 2ο συχνότερο 
λιποσάρκωμα του 
μεσοθωρακίου

• Ευμεγέθης
περιγεγραμμένη
εξεργασία 

• Οζοειδής
διαμόρφωση

• Λιπωματώδης
υφή

• Λευκόφαιη-
καστανόφαιη
σαρκωματοειδούς
υφής επιφάνεια 
διατομής (περιοχή 
αποδιαφοροποίη
σης)

• Εστιακά 
μυξοειδής
σύσταση

Περιοχή 
αποδιαφοροποίησης:
• Ποικίλουσα

μορφολογία
• Χαμηλού βαθμού 

αποδιαφοροποίηση
• Υψηλού βαθμού 

αποδιαφοροποίηση
(αδιαφοροποίητη 
μορφολογία, 
ετερόλογη
αποδιαφοροποίηση, 
ομόλογη 
αποδιαφοροποίηση)

• MDM2/CDK4 +
• 12q13-15 ενίσχυση

(MDM2, CDK4)

• 40% τοπική υποτροπή
• 15-20% μεταστάσεις



Myxoid liposarcoma (MLPS) (ICD-O: 8852/3)

Επιδημιολογικά 
στοιχεία

Μακροσκοπικά 
ευρήματα

Μικροσκοπικά ευρήματα Μοριακές αλλαγές Πρόγνωση

• 20-30% 
λιποσαρκωμάτων

• Νεαροί ενήλικες 
(4η δεκαετία)

• Συχνότερο 
λιποσάρκωμα
στην
παιδική/εφηβική 
ηλικία

• 2/3 μηρός
• Σπανιότερο 

λιποσάρκωμα του 
μεσοθωρακίου

• Ευμεγέθης (>10
εκ.),
περιγεγραμμένη, 
μη-εγκαψωμένη
εξεργασία

• Ενδομυϊκή
εντόπιση

• Οζοειδής
διαμόρφωση

• Mυξοειδής
σύσταση

• Νεκρώσεις 
(σπάνιες)

• Ομοιόμορφα
ωοειδή/ατρακτόμορφα
αρχέγονα 
μεσεγχυματικά κύτταρα

• Λιποβλάστες σε 
διάφορα στάδια 
ωρίμανσης

• Ώριμα λιποκύτταρα
• Απουσία πλειόμορφων 

λιποβλαστών
• Μυξοειδές στρώμα
• Πλούσιο τριχοειδές 

αγγειακό δίκτυο
(“chicken-wire”)

• Δίκην “πνευμονικού
οιδήματος” πρότυπο 
ανάπτυξης 

• Στρογγυλοκυτταρικό
πρότυπο ανάπτυξης

• CTAG1B/DDIT3 +
• FUS/EWSR1-DDIT3

γονιδιακή σύντηξη

• 12-25% τοπική 
υποτροπή

• 30-60% μεταστάσεις
• Ακτινοευαισθησία
• Χημειοευαισθησία

(Trabectedin)



Sites of involvement

• Usually: Deep soft tissue of the extremities/Musculature of the thigh 
(2/3)

• Rarely: Retroperitoneum or subcutaneous tissue

• Distant metastases (1/3)

• Metastatic sites: 

1. Soft tissue (retroperitoneum, opposite extremity) 

2. Bone (particularly spine)

3. Lung

[1-4]



Myxoid
liposarcoma

Translocation 
t(12;16)(q13;p11)

FUS-DDIT3 gene 
fusion 

11 isoforms

≈95%

Translocation 
t(12;22)(q13;q12)

EWSR1-DDIT3 gene 
fusion

4 isoforms

≈5%

[1-6]



Differential diagnosis

Low-grade (Myxoid variant)
• Myxofibrosarcoma (low-grade)

• Pleomorphic myxoid liposarcoma (myxoid pleomorphic liposarcoma)*

• Myxoid atypical lipomatous tumor/well-differentiated liposarcoma-
Dedifferentiated liposarcoma (with homologous lipoblastic
differentiation) 

• Myxoid atypical spindle -cell/pleomorphic lipomatous tumor*

• Intramuscular myxoma (cellular)

• Low-grade fibromyxoid sarcoma

• Deep angiomyxoma

• Myoepithelial tumors/Extraskeletal myxoid chondrosarcoma

• Myxoid leiomyosarcoma, MPNST, synovial sarcoma, 
dermatofibrosarcoma protuberans, neurofibroma

• Primary pulmonary myxoid sarcoma 

• Lipoblastoma

High-grade (Round cell variant)
• Myxofibrosarcoma (high-grade)

• Mesenchymal chondrosarcoma

• Poorly differentiated synovial sarcoma

• Ewing sarcoma

• CIC-rearranged/BCOR-rearranged
sarcoma

• Undifferentiated round cell sarcoma

• Dedifferentiated liposarcoma (with or 
without homologous lipoblastic
differentiation) 

[1, 2, 6, 9, 10]





Pleomorphic liposarcoma (PLPS) (ICD-O: 8854/3)

Επιδημιολογικά 
στοιχεία

Μακροσκοπικά 
ευρήματα

Μικροσκοπικά ευρήματα Μοριακές αλλαγές Πρόγνωση

• <5% 
λιποσαρκωμάτων

• Ενήλικες (7η

δεκαετία)
• Σπάνια στην

παιδική/εφηβική 
ηλικία

• 2/3 μηρός
• Σπάνια 

μεσοθωράκιο

• Ευμεγέθης
περιγεγραμμένη, 
μη-εγκαψωμένη ή 
μη-
περιγεγραμμένη, 
διηθητική 
εξεργασία 

• Λευκόφαιη-
καστανόφαιη
σαρκωματοειδούς
υφής επιφάνεια 
διατομής

• Νεκρώσεις 
(συχνές)

• Εστιακά 
μυξοειδής
σύσταση

• Απουσία ευρημάτων
άτυπου λιπωματώδους
όγκου

• Υψηλή κυτταροβρίθεια
• Διάχυτο πρότυπο 

ανάπτυξης
• Έντονη 

πλειομορφία/ατυπία
• Υψηλή μιτωτική

δραστηριότητα
• Παρουσία άτυπων 

μιτώσεων
• Παρουσία πλειόμορφων 

λιποβλαστών
• Απουσία λιποβλαστών σε 

διάφορα στάδια 
ωρίμανσης

• Απουσία ώριμων 
λιποκυττάρων

• Επιθηλιοειδής υπότυπος

• Μη-ειδικός 
ανοσοφαινότυπος

• Σύνθετος καρυότυπος
(αριθμητικές/δομικές 
χρωμοσωματικές
ανωμαλίες)

• Απώλεια 13q (RB1)
• Απουσία 12q13-15 

ενίσχυσης (MDM2, 
CDK4)

• Απουσία FUS/EWSR1-
DDIT3 γονιδιακής
σύντηξης

• 30-50% τοπική 
υποτροπή/μεταστά
σεις



Myxoid pleomorphic liposarcoma (MPLPS) (ICD-O: 8859/3)

Επιδημιολογικά 
στοιχεία

Μακροσκοπικά 
ευρήματα

Μικροσκοπικά ευρήματα Μοριακές αλλαγές Πρόγνωση

• Πολύ σπάνια 
οντότητα

• Παιδική/εφηβ
ική ηλικία και 
νεαροί 
ενήλικες (<30 
ετών)

• Συχνά
μεσοθωράκιο

• Ευμεγέθης, μη-
περιγεγραμμένη
διηθητική 
εξεργασία

• Περιοχές 
λευκόφαιης-
καστανόφαιης
σαρκωματοειδούς
υφής επιφάνεια 
διατομής

• Mυξοειδής
σύσταση

Περιοχές τύπου 
μυξοειδούς
λιποσαρκώματος:
• Ομοιόμορφα

ωοειδή/ατρακτόμο
ρφα αρχέγονα 
μεσεγχυματικά
κύτταρα

• Λιποβλάστες σε 
διάφορα στάδια 
ωρίμανσης

• Μυξοειδές στρώμα
• Πλούσιο τριχοειδές 

αγγειακό δίκτυο
(“chicken-wire”)

• Δίκην 
“πνευμονικού
οιδήματος”
πρότυπο 
ανάπτυξης

Περιοχές τύπου 
πλειόμορφου 
λιποσαρκώματος:
• Υψηλή 

κυτταροβρίθεια
• Διάχυτο 

πρότυπο 
ανάπτυξης

• Έντονη 
πλειομορφία/α
τυπία

• Υψηλή μιτωτική
δραστηριότητα

• Παρουσία 
άτυπων 
μιτώσεων

• Παρουσία
πλειόμορφων 
λιποβλαστών

• Μη-ειδικό 
ανοσοφαινότυπο

• Σύνθετο
καρυότυπο
(αριθμητικές 
χρωμοσωματικές
ανωμαλίες)

• Απώλεια 13q 
(RB1)

• Σύνδρομο Li-
Fraumeni

• Απουσία 12q13-
15 ενίσχυσης
(MDM2, CDK4)

• Απουσία 
FUS/EWSR1-
DDIT3 γονιδιακής
σύντηξης

Πολύ επιθετική 
οντότητα 
(τοπικές 
υποτροπές/μετ
αστάσεις)



Διαφορική διάγνωση

• Μυξοειδές λιποσάρκωμα (MLPS)

• Πλειόμορφο λιποσάρκωμα (PLPS)

• Αδιαφοροποίητο λιποσάρκωμα (DDLPS)

• Άτυπος λιπωματώδης όγκος/Καλά διαφοροποιημένο λιποσάρκωμα
(ALT/WDL)

• Άτυπος ατρακτοκυτταρικός/πλειόμορφος λιπωματώδης όγκος 

• Μυξοϊνοσάρκωμα

• Μυξοειδές λειομυοσάρκωμα/Μυξοειδές MPNST/Εξωσκελετικό
μυξοειδές χονδροσάκρωμα





Συμπερασματικά

• Τα νεοπλάσματα των ελύτρων των περιφερικών νεύρων και του 
λιπώδους ιστού (τόσο καλοήθη όσο και κακοήθη) αποτελούν συχνές 
οντότητες 

• Η διαφορική διάγνωση βασίζεται πρωτίστως στα μορφολογικά και τα 
κλινικά ευρήματα (ηλικία, θέση εντόπισης) και δευτερευόντως στα 
μοριακά ευρήματα
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