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Epithelioid Sarcoma - diagnostics of rare soft
tissue tumours

Epithelioid Sarcoma - diagnostyka rzadko
spotykanych guzow tkanek miekkich
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Summary

The case of a 26 year-old student with chronic inflammatory and painfull wrist area soft tissue
oedema symptoms, did not responding to treatment. Diagnostic imaging had been performed. RTG
examination didn’t reveal bones pathology. During ultrasonography some irregular structures wi-
thin muscle tissues had been seen. For the accurate soft tissue, range and kind of the pathology
estimation, patient has gone under MR examination. The images were suspicious for neoplasmatic
process. In the histopathology probe Epithelioid sarcoma had been diagnosed.

The authors conclude, that the MR examination may significantly contribute to diagnostic process
in patients with unspecific soft tissue symptoms and low treatment respond.
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Streszczenie

Przypadek 26 — letniego studenta z objawami przewlektego stanu zapalnego i bolesnego obrzeku
tkanek okolicy nadgarstka, nie reagujacego na leczenie zachowawcze. U pacjenta rozpoczgto dia-
gnostyke obrazowa. Badanie RTG nie wykazato patologii w strukturach kostnych. W wykonanym
USG stwierdzono obecnos¢ nieprawidtowych struktur w obrgbie tkanek migsniowych. Dla precy-
zyjnej oceny struktur migkkotkankowych i doktadnego zasiggu oraz charakteru procesu chorobo-
wego chorego skierowano do diagnostyki MR, ktorego obraz wzbudzit podejrzenie obecnosci zmiany
rozrostowej. W badaniu histopatologicznym rozpoznano Epithelioid sarcoma.

Autorzy pracy sugeruja, ze u pacjentow z niecharakterystycznymi objawami w zakresie tkanek
migkkich bez cech poprawy w procesie leczenia koniecznym wydaje si¢ wykonanie badania MR.
Stowa Kkluczowe: Epithelioid sarcoma, MR, diagnostyka obrazowa
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INTRODUCTION

Disease processes in limbs can take non-characteris-
tic courses. A neoplastic process can be complicated by
an inflammatory process and progress in its disguise. Due
to frequent exposure to injuries of the areas of hands and
distal sections of lower limbs, these are usually inflam-
matory changes of bacterial etiology. Of the whole range
of diagnostic imaging examinations which can be useful
in recognizing and differentiating these pathologies, the
roentgenologic and ultrasonographic examination of se-
lected body areas is the most popular. The most infor-
mative method with respect to the range, structure, and
character of the visualised pathology is, however, mag-
netic resonance. Its sensitivity and specificity is further
increased by the possibility of an application of an intra-
venous contrasting agent. Nevertheless, due to its higher
cost and still limited accessibility, the method is usually
a procedure performed at the very end of a diagnostic
path, often too late, when the disease has advanced too
far.

CASE DESCRIPTION

A 26-year-old patient, a veterinary student, came to
a local outpatient clinic with a painful swelling of the
wrist area. Owing to the predominance of inflammatory
symptoms, conservative treatment was applied, with
periods of improvement and aggravation. After four

Fig. 1. Roentgenological picture of the left forearm. The picture of
bone structures - normal

Ryc. 1. RTG przedramienia lewego. Obraz struktur kostnych - pra-
widtowy

WSTEP
Procesy chorobowe toczace si¢ w obrgbie konczyn moga
przebiega¢ w sposob niecharakterystyczny. Proces nowo-
tworowy moze by¢ powiklany procesem zapalnym
i przebiegac pod jego maska. Czgste narazenie okolic rak
i dystalnych odcinkéw konczyn dolnych na urazy powo-
duje, ze najczesciej mamy do czynienia ze zmianami
zapalnymi o etiologii bakteryjnej. Z arsenatu diagnostycz-
nych badan obrazowych uzytecznych w procesie rozpo-
znawania i roznicowania opisanych patologii stosowane
sa przede wszystkim RTG 1 USG wybranych okolic cia-
ta. Najwigcej informacji o zakresie, strukturze i charak-
terze uwidocznionej patologii wnosi badanie metoda re-
zonansu magnetycznego. Mozliwos¢ dozylnego podania
srodka kontrastowego dodatkowo zwigksza czulo$é
i specyficzno$¢ metody. Jednak z uwagi na wigksze kosz-
ty i nadal mala dostepnos¢, pozostaje najczesciej proce-
dura wykonywana pod sam koniec Sciezki diagnostycz-
nej, wielokrotnie zbyt pézno, przy duzym stopniu za-
awansowania choroby.

OPIS PRZYPADKU

26-letni pacjent, student weterynarii, zgtosit si¢ do po-
radni rejonowej z powodu bolesnego obrzgku okolicy
nadgarstka. Ze wzglgdu na dominujace objawy stanu
zapalnego leczony byl zachowawczo, z okresami popra-
wy 1 zaostrzen. Po czterech miesigcach nastapito wyraz-

Fig. 2. MR image of the forearm. The photograph taken in the sa-
gittal plane, in a sequence with fat saturation (PD FAT SAT). Exten-
sive infiltrations and fluid spaces within the bellies of the front group
of forearm muscles and in intermuscular fascia are visible

Ryc. 2. MR przedramienia. Zdjecie w ptaszczyznie strzatkowej, wy-
konane w sekwencji z saturacja ttuszczu (PD FAT SAT). Widoczne roz-
legte nacieki i przestrzenie ptynowe w obrebie brzuscéw miesni grupy
przedniej przedramienia i w powieziach miedzymiesniowych
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months, evident intensification of symptoms occurred,
increasing within a week. The patient was directed to an
outpatient surgical clinic of a specialist hospital of trau-
matic surgery.

A physical examination indicated tissue oedema and
skin reddening of 1/3 of forearm distal on the palmar side,
with compulsory finger flexion and painful restriction of
mobility, especially of supinating, pronating and finger
extension movements. A roentgenologic examination of
the forearm did not reveal pathological changes in bone
structures (Fig.1). An ultrasonographic examination in-
dicated the presence of abnormal, non-homogeneous, and
hypoechogenic structures with fluid spaces within the

Fig. 3. MR image of the forearm. The photograph taken in the trans-
versal plane, in a sequence with fat saturation (PD FAT SAT).
A distinct local detachment of ulnar bone periosteum is visible
Ryc. 3. MR przedramienia. Zdjecie w ptaszczyznie poprzecznej, wy-
konane w sekwencji z saturacja ttuszczu (PD FAT SAT). Widoczne
wyrazne miejscowe odwarstwienie okostnej kosci tokciowej
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ne nasilenie objawow, narastajace w ciagu tygodnia.
Pacjenta skierowano do ambulatorium chirurgicznego
specjalistycznego szpitala chirurgii urazowe;j.

W badaniu fizykalnym stwierdzono obrzgk tkanek
i zaczerwienienie skory 1/3 dalszej przedramienia od stro-
ny dloniowej, z towarzyszacym przymusowym , zgigcio-
wym ustawieniem palcow, bolesne ograniczenie rucho-
mosci, zwlaszcza ruchu odwracania, nawracania przed-
ramienia oraz prostowania palcow. Wykonane badanie
RTG przedramienia nie wykazato zmian patologicznych
w strukturach kostnych (Ryc.1). W badaniu USG stwier-
dzono obecno$¢ nieprawidtowych, niejednorodnych
i hipoechogenicznych struktur z przestrzeniami ptynowy-
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Fig. 4. MR image of the forearm. The photograph taken in the sa-
gittal plane, T1-weighted images after an intravenous application of
a contrasting agent - strong intensification of pathological struc-
tures is visible

Ryc. 4. MR przedramienia. Zdjecie w ptaszczyznie strzatkowej, ob-
razy T1 zalezne po dozylnym podniu $rodka kontrastowego - widocz-
ne intensywne wzmocnienie patologicznych struktur

Fig. 5. MR image of the forearm. The photograph taken in the trans-
versal plane, T1-weighted images. The pathological structures visi-
ble in the centre indicate isointense signals with respect to the
muscular tissue.

Ryc. 5. MR przedramienia. Zdjecie w ptaszczyznie poprzecznej, ob-
razy T1 zalezne. Widoczne centralnie patologiczne struktury wyka-
zujg izointensywne sygnaty w stosunku do tkanki miesniowej.
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front group of forearm muscles, especially the brachio-
radial muscle, deep finger flexor, and superficial finger
flexor, as well as fluid around synovial sheaths of finger
flexor tendons. The patient was directed to MR diagnos-
tics. In a physical examination preceding MR, inflamma-
tory symptoms dominated: visible skin reddening, pain-
ful swelling, compulsory finger flexion. During history
taking, the patient informed of a possibility of a zoog-
enous infection. The MR examination revealed extensive
infiltrative changes with fluid spaces in the bellies of the
front group of forearm muscles (Fig.2). Pathological
infiltrations spread also to intermuscular fascia, adhered
to bone structures, caused local detachment of ulnar bone
periosteum (Fig.3). Features of muscular tissue predom-
inated. Infiltrative changes indicated traits of a non-ho-
mogeneous (from medium to heightened) signal in T2-
weighted images, isointense signals in T1-weighted
images, and strong signal intensification in T1-weighted
images after an intravenous application of a contrasting
agent (Fig.4, Fig.5). A non-characteristic image obtained
in the MR examination did not allow to conclude wheth-
er the diagnosed pathology is a proliferative or an inflam-
matory process. During surgical revision of the forearm,
300 ml of thick fluid content with fragments of necrotic
tissues was evacuated. Material for bacteriological and
histopathological examination was collected. Microscopic
investigation revealed lesion of nodular structure with
dominating inflammatory component. In the central part
of the nodules, necrosis was visible, where among abun-
dant neutrophilic granulocytes few large eosinophilic
atypical cells of epithelioid appearance were found
(Microphotography 1). The tumour required differentia-
tion between Epithelioid sarcoma and Myxoinflammato-

Microphotography 1. A nodule
with central necrosis, with nu-
merous granulocytes and single
larger eosinophilic neoplastic
cells. Stained with hematoxylin
and eosin; original magnifica-
tion 200x

Mikrofotografia 1. Guzek z cen-
tralg martwica, obecnoscig licz-
nych granulocytéw i wiekszych
pojedynczych, eozynochtonnych
komérek nowotworowych. Bar-
wienie hematoksylina i eozyna,
powiekszenie oryginalne 200x

mi w obrgbie grupy przedniej migéni przedramienia,
zwlaszcza migénia ramienno-promieniowego, zginacza
glebokiego palcéw i zginacza powierzchownego palcow,
ptyn wokot pochewek $ciggien zginaczy palcow. Pacjenta
skierowano do diagnostyki MR. W badaniu fizykalnym
przed wykonaniem badania MR dominowaty objawy
zapalne. Wyrazne zaczerwienienie skory, bolesny obrzek,
przymusowe zgigciowe ustawienie palcow reki. W wy-
wiadzie pacjent zglosit mozliwo$¢ infekcji odzwierzgee;j.
W badaniu MR stwierdzono w brzu$cach migsni grupy
przedniej przedramienia rozlegle zmiany naciekowe
z przestrzeniami plynowymi (Ryc.2). Patologiczne nacie-
ki obejmowaly réwniez powigzie migdzymig$niowe,
przylegaly do struktur kostnych,powodowaty miejscowe
odwarstwienie okostnej kos$ci tokciowej (Ryc.3). Domi-
nowaty cechy destrukcji tkanki mig$niowej. Zmiany
naciekowe wykazywaly w obrazach T2 zaleznych cechy
niejednorodnego (od posredniego do podwyzszonego)
sygnatu i izointensywne sygnaty w obrazach T1 zalez-
nych oraz intensywne wzmocnienie sygnatu w obrazach
T1 zaleznych po dozylnym podaniu $rodka kontrastowe-
go ( Ryc.4, Ryc.5). Niecharakterystyczny obraz uzyska-
ny w badaniu MR nie rozstrzygnat czy stwierdzana
patologia to proces rozrostowy, czy zapalny. Podczas chi-
rurgicznej rewizji przedramienia ewakuowano 300 ml
gestej tresci plynnej z fragmentami martwiczych tkanek.
Pobrano materiat do badania bakteriologicznego i histo-
patologicznego. Mikroskopowo stwierdzono zmiang
o budowie guzkowej z dominujaca komponenta zapalna.
W czgsci centralnej guzkéw widoczna byta martwica,
gdzie wsrdd licznych granulocytow obojetnochtonnych
stwierdzono nieliczne, duze eozynochtonne, atypowe ko-
morki o wygladzie nabtonkowatym (mikrofotografia 1).
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ry fibroblastic sarcoma. The coexpression of cytokeratin
AE/AE3 and vimentin in atypical epithelial cells togeth-
er with a negative reaction to muscle markers, desmin and
smooth muscle actin (SMA), led to diagnosing Epithe-
lioid sarcoma. The preparations were additionally sent for
consultation to Professor Christopher D.M. Fletcher of
Harvard University in Boston, who confirmed the diag-
nosis.

DISCUSSION

Epithelioid sarcoma (ES) is a slow growing, malignant
tumour of soft tissues, more frequent in men [1,2]. Apart
from the basic type, also angiomatoid and fibrous histi-
ocytoma-like forms are considered to be varieties of ES.
Nowadays, two basic subtypes of the tumour are distin-
guished by their location and slightly different clinical and
histopathological picture: a distal and a proximal form [8].
In 40-50 % of diagnosed cases of the distal form, a ten-
dency for local relapses and metastases is observed [8].
The peak of incidence of the disease occurs between the
second and fourth decade of life. The cases reported in
literature refer to patients of the age from 4 to 80 [1,2].
The typical location is skin and subcutaneous tissue in
various anatomical areas, with more frequent occurrence
in distal areas of the upper limbs [1]. The most common
clinical symptoms reported by the patients include: pain-
less or slightly painful infiltration in skin and subcuta-
neous tissue in a limited form, initially diagnosed and
treated as an inflammatory process [1]. The dominating
symptom is the pathological infiltration of tissues, not the
features of the inflammatory process. The authors point
to the non-characteristic and differentiated MR image
which does not allow to determine unequivocally pathog-
nomonic features of this type of neoplasms [4,5]. In the
described case, the inflammatory symptoms clearly pre-
dominated, and occupational exposure additionally rein-
forced the suspicion that the ailment was caused by an
infection, presumably a zoogenous one. Diagnostic ex-
aminations were performed in the period of considerable
advancement of the disease, which made it difficult to
analyse and differentiate the MR images. A roentgeno-
logic examination, according to the literature as well as
in the presented case, usually does not reveal deviation
from the norm in the area of bone structures; solely soft
tissue changes are detected [1]. More information for the
assessment of pathological infiltrations is provided by an
ultrasonographic examination. The diagnostic method
which is capable of determining with higher degree of
probability the character of the disease process, its loca-
tion and range, especially within the soft tissue and bone
structures, as well as the occurrence of a local relapse
after surgical treatment, is magnetic resonance [6,7]. In
all the cases an explicit statement as to the etiology of
the disease process can be obtained from histopatholog-
ical and immunohistochemical investigation [4,5].
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Guz wymagatl réznicowania miedzy Epitheliod sarcoma
1 Myxoinflamatory fibroblastic sarcoma. Koekspresja
Cytokeratyny AE/AE3 i Vimentyny w atypowych komor-
kach nablonkowatych przy ujemnej reakcji z markerami
mig$niowymi Desmina i Aktyna gladkomig$niowa
(SMA) pozwolity na rozpoznanie Epithelioid sarcoma.
Preparaty dodatkowo przestano do konsultacji do profe-
sora Christofer’a D.M.Fletchera z Uniwersytetu Harvard
w Bostonie, ktory potwierdzil rozpoznanie.

DYSKUSJA

Epithelioid sarcoma (ES) jest wolno rosnacym, zto$liwym
guzem tkanek migkkich wystepujacym z wigksza czgsto-
tliwo$cia u megzczyzn [1,2]. Za odmiany histoanatomiczne
ES, poza zasadniczym typem uwaza si¢ rowniez angio-
matoid oraz fibrous histiocytoma — like. Obecnie, ze
wzgledu na lokalizacj¢ i nieco inny obraz kliniczny
1 histopatologiczny, wyr6znia si¢ dwa podstawowe pod-
typy guza: posta¢ dystalna i proksymalna [8]. W 40-50%
wykrytych przypadkéw postaci dystalnej obserwuje si¢
tendencje do wzndéw miejscowych i przerzutow [8].
Szczyt zachorowan wystepuje migdzy druga a czwarta
dekada zycia. Opisywane w literaturze przypadki doty-
cza pacjentow w wieku od 4 do 80 roku zycia [1,2].
Typowe umiejscowienie, to skora i tkanka podskérna
w réznych obszarach anatomicznych, z czgstszym wyste-
powaniem w zakresie dystalnych obszaréw konczyn
goérnych [1]. Najczgstsze objawy kliniczne, zglaszane
przez pacjentéw, to niebolesny lub mato bolesny naciek
w obrebie skory i tkanki podskornej w formie ograniczo-
nej, wstepnie diagnozowany i leczony, jako proces zapal-
ny [1]. Dominujacym objawem jest patologiczny naciek
tkanek, a nie cechy procesu zapalnego. Autorzy wskazuja
na niecharakterystyczny i zr6znicowany obraz MR, kto-
ry nie pozwala na jednoznaczne okreslenie cech patogno-
monicznych dla tego typu nowotwordéw [4,5]. W opisy-
wanym przypadku zdecydowanie dominowaly objawy
stanu zapalnego, a narazenie zawodowe dodatkowo skta-
niato do przypuszczenia, ze przyczyna dolegliwosci byto
zakazenie, np. odzwierzgce. Badania diagnostyczne wyko-
nano w okresie znacznego zaawansowania procesu cho-
robowego, co szczegdlnie utrudnito analizg i ré6znicowa-
nie obrazéw MR. Badanie RTG, wg literatury i w opisy-
wanym przypadku nie wykazuje najczgsciej odchylen od
normy w obrgbie struktur kostnych, a jedynie zmiany
w tkankach migkkich [1]. W ocenie naciekow patologicz-
nych wigcej informacji wnosi badanie USG. Metoda
diagnostyczna mogaca z wigkszym prawdopodobien-
stwem okre§li¢ charakter procesu chorobowego, jego
lokalizacj¢ 1 zasigg zwlaszcza w zakresie struktur
migkkotkankowych i kostnych oraz obecno$¢ ewentual-
nej wznowy miejscowej po leczeniu chirurgicznym jest
MR [6,7]. We wszystkich przypadkach jednoznaczna
odpowiedz dotyczaca etiologii procesu chorobowego daje
badanie histopatologiczne i immunohistochemiczne [4,5].
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CONCLUSIONS

1.

The presence of predominating inflammatory symp-
toms does not exclude the coexistence of a neoplastic
process.

. The MR examination with intravenous application of a

contrasting agent is the diagnostic method which pro-
vides the most information for differentiating patholo-
gical changes, particularly of soft tissue infiltration.

. In case of soft tissue inflammatory changes where no

satisfactory improvement has been achieved in the
course of treatment, MR examination appears to be
necessary.

WNIOSKI

1. Obecno$¢ dominujacych objawow stanu zapalnego nie
wyklucza wspoélistnienia procesu nowotworowego

2. Badanie MR z dozylnym podaniem $rodka kontrasto-
wego jest metoda diagnostyczna wnoszaca najwigcej
informacji w proces réznicowania zmian chorobowych
zwlaszcza naciekowych tkanek migkkich

3. W przypadkach zmian zapalnych tkanek migkkich,
w ktorych nie osiagnigto satysfakcjonujecej poprawy
w procesie leczenia konieczne wydaje si¢ wykonanie
badanie MR.
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