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Resumen

Caso 1

Los i abdomiosai comas par atestrcular es son tumoi es agí esivos, i aros,

generalmente de buen pronóstico en niños y mal pronóstico en adultos Se

presenta el caso de un hombre de 27 años, que cuisó con doloi durante la

marcha en miembro pélvico izquierdo irradiado al testículo, aumento de

volumen en región esciotal izquierda y adenomegahas inguinales, de siete

meses de evolución La tomogiafía axial computada y el ultrasonido

evidenciaron tumor testiculai Los marcadores tumorales fueron negativos Se

reahzó oiquiectomía El diagnóstico histológico fue de rabdomiosarcoma

embiionario con áreas alveolaies

Caso 2

Hombre de 33 años de edad que cursó con hematuria microscópica de seis

meses de evolución, se realizó cistoscopia conoboiándose la piesencia de un

tumor en vejiga Medrante biopsia tiansuretral se diagnosticó saícoma poco

diferencrado, posteriormente, se realizó cistectomía radical identificándose

tumor amarillo claro con necrosis extensa, formado poi células plemóificas

La mmunohistoquímica fue positiva paramioglobina y desmina

Palabias Clave. Rabdmiosaicoma, tumor paiatesticular, tumor vesical,

tumores urogenitales



Introducción

Los tumoies malignos compuestos de células con características

micioscópicas, ultiaestructurales o mmunológicas de diferenciación músculo

esquelética son denominados labdomiosai comas El rabdomiosarcoma no solo

es el más común de los satcomas de tejidos blandos en niños menores de 15

años, también es uno de los saicomas de tejidos blandos más comunes en

adolescentes y adultos jóvenes; es raro en personas mayores de 45 años En

1989, la Sociedad Internacional de Oncología Pednática desarrolló un

esquema de clasificación que enfatizó la relación entie conducta clínica y

diferenciación celulai en los subtipos de rabdomiosarcoma con y sin

morfología alveolar, ellos encontiaion que una arquitectura alveolar no era

poi sí sola de significancia estadística En 1992 en el Instituto Nacional de

Cáncer Estadounidense se desarrolló una modificación al esquema

convencional, este esquema reconocía un pronóstico favorable para los

rabdomiosai comas embnonaiio y los tres subtipos (pleomórfico,

leiomiomatoso y aquellos con caiacterísticas histológicas agresivas), y un

pronóstico desfavorable para los rabdomiosarcomas alveolaies De 1987 a

1991 el comité del Grupo ínter disciplmano pata el estudio del

Rabdomiosarcoma encontró que los subtipos botroides y fusocelular del



rabdomiosaicoma embrionario tuvieion un pronóstico favorable, mientias que

el labdomiosaicoma embrionario convencional tuvo un pronóstico intermedio,

y los rabdomiosarcomas alveolar e indiferenciado tuvieron pionóstico pobre

Cada uno de los subtipos de rabdomiosaicoma se presenta en un grupo de

edad característico Por ejemplo, el labdomiosarcoma embrionario, botioides

y íusocelular afectan principalmente a niños entre el nacimiento y 15 años de

edad Por otra parte el rabdomrosarcoma alveolar trende a afectar pacientes

mayores con un pico de edad entre los 10- 25 años Los rabdomiosarcomas

son raros en pacientes mayores de 40 años Muchos de los rabdomiosarcomas

en adultos son del subtipo pleomórfíco Iambién existe una correlación entre

la localización del tumor y la edad; por ejemplo los tabdomiosai comas de

vejiga, próstata, vagina y oído medio tienden a ocurrir a una edad mas

temprana (4 años promedio), que los de la legión paratesticular o

extremidades (14 años promedio) Los hombres son mas afectados que las

mujeres con una relación de 1 3- 1 0, peio la preponderancia masculina es

menos pronunciada durante la adolescencia Cualquier subtipo histológico de

rabdomiosaicoma puede presentarse en cualquier localización, aunque cada

subtipo tiene predilección poi un determinado sitio La cabeza y el cuello son

la localización pnncipal del rabdomio sarcoma; el labdorm o sarcoma

parameníngeo es él más común y se distingue del resto de los



labdomiosaicomas de cabeza y cuello poi su potencial de extensión

intracraneal; la óibiía es el segundo sitio mas frecuente, suele manifestaise por

un rápido crecimiento con doloi, desplazamiento del globo ocular, diplopia

edema palpebial y ptosis; muchos rabdomiosaicomas de esta localización son

del subtipo embrionario Los rabdomiosaicomas también pueden afectar la

cavidad nasal, nasofannge, el oído, los senos paranasales, los tejidos blandos y

la cavidad oral incluyendo la lengua, los labios y el paladar Después de la

cabeza y el cuello, el tracto genitourinario es el segundo sitio más común;

muchos de los tumores son del subtipo embrionario, seguidos poi el tipo

botroides y ocasionalmente labdomiosatcomas alveolares Los tumores de

esta región crecen en una localización paiatesticular y ocunen de manera

predominante en adolescentes; el subtipo fusocelular es propenso en esta

región Generalmente los tumores de este sitio se manifiestan como una masa

dolorosa, fírme, unilateral, que se desaiiolla semanas o meses y se le localiza

usualmente en el polo supenor del testículo; pueden afectar el cordón

espermáiico y el epidídimo, peio habituaimente están sepaiados del testículo;

la afección a retroperitoneo y ganglios linfáticos paraóiticos tiene una

incidencia elevada Clínicamente esta condición puede ser distinguida de

hernia, hidrocele, espeimatocele y tumor adenomatoide El retiopentoneo y ia

pelvis no son sitios comunes paia rabdomiosarcoma, la mayor paite son del



subtipo embnonano Apioximadamente un 5 % de los rabdomiosaicomas

crecen en la vejiga minaría o la próstata, es el tumoi más común de este sitio

poi debajo de los 10 años de edad; casi todos los tumores de esta locaíizacrón

son del subtipo embnonano o botioides; muchos se originan de la submucosa

de la pared postenoi y el trígono Típicamente el subtipo botioides ciece hacia

la cavidad vesical como una masa multmodular o polipoide de base amplia,

que frecuentemente causa obstrucción del onñcio interno de la uretra, lo que

resulta en incontinencia y dificultad urinaria, y cuando la mucosa se ulcera o

necrosa en hematuna, la retención de orina conduce a hidiouieter e

hidronefrosis El tumor puede diseminarse por la submucosa o penetrar la

paied vesical e invadir la región penvesical desplazando el recto y el colon

sigmoides Los rabdomiosaicomas de la región genitouimana rata vez se

piesentan en salpmges, útero, cervix, vagina, labios mayores, vulva, petine y

regrón penanal; los tumores en estas localizaciones son generalmente del tipo

botroides, aunque los tipos embrional y alveolar han sido reportados Los

rabdomiosaicomas también pueden afectar las extiemrdades, los antebrazos,

manos y pies son las porciones más afectadas; los subtipos alveolar y

embrionarro guardan una relación de 4- 3 Aunque ratos, muchos

rabdomiosarcomas pleomórfícos crecen en los tejrdos blandos pioñindos de

las extremidades de los adultos



Los sai comas son lesiones i aras, más aun los de pai tes blandas

paiatesticulaies; estos pueden originarse de la túnica vaginalts, epidídimo,

funiculus espermático, piel y partes blandas del escioto, como son los tejidos

adiposos, fibi oconectivo, muscular, linfático vascular o nervioso (' |2)

Representan entre el 20 y 25 % de los tumores urogenitales que también

pueden originarse en próstata, vejiga, vagina y útero (3) El 6 5 a 10 % de los

sarcomas de paites blandas que se presentan en niños son tumores agresivos y

desarrollan metástasis rápidamente (45) Las metástasis gangiionares pueden

presentarse como tumores bilaterales (4) Los tejidos blandos pueden ser

asiento de metástasis de adenocaicmoma (l) También existen tumores

benignos, como el quiste epidéimico de inclusión, el tumoi adenomatoso, el

f íbr orna y el lipoma (]) Los i abdomrosar comas par atesticular es

histológicamente no presentan un componente puro En el 50 % de los casos

son mixtos o muestran un aspecto microscópico heterogéneo, poi ejemplo, con

patrón de liposaicoma, ñbrosarcoma, leiomiosarcoma, sarcoma sinovial,

sarcoma de Ewing, Schwanoma, enríe otros, por lo que también se les

denomina tumor de Tritón a 6) Se ha reportado el caso de un neonato con

hipospadias y rabdomrosarcoma -1 El diagnóstico se hace por biopsia La

tomograíía axial computada es el método más útil para separar un tumor

testicular del par atesticular ( g El tratamiento es multidiciplinano,



básicamente quirúigico, con quimioterapia y radioterapia complementaria; la

supervivencia es de 80 % a dos años <2|4) La disección ganghonai linfática esta

en controversia (9 l0)

Los sarcomas primarios de la vejiga son tumores extremadamente raros En

los niños se desarrolla con mayor ñecuencia el rabdomiosarcoma botroides,

aunque es poco común en adultos Se han reportado casos esporádicos

relacionados con el tumor de Wilms y con el síndrome de Dandy Walkei La

locahzación preferente es el trígono ÍM| Los sarcomas de la vejiga, al igual

que los carcinomas son, desde el punto de vista microscópico, tumores

polipoides infiltrantes; pero están formados por células fusifoimes que rara

vez dan metástasis ganglionares a diferencia de los carcinomas (" i2i En los

labdomiosarcomas, las estrías transversales en las células alargadas, que se

apiecian por microscopía electrónica, son caracteiístrcamente diagnósticas y

corresponden a miaotúbulos de actma y miosma de las bandas Z de las fibras

musculares esqueléticas í n ) El leiomiosaicoma es la neoplasia maligna

mesenquímatosa más frecuente en los adultos Se ha vinculado con el

tratamiento posquímioterapia, principalmente con la ciclofosfamida ÍB14)

Otras lesiones sarcomatoides que se han descrito en la vejiga son el tumoi

labdoide, histiocitoma fíbioso maligno, sarcoma mixoide, pseudotumor

mflamatoiio, mesenquimoma maligno, e incluso osteosarcoma,



condiosaicoma y angiosarcoma ( í5 l 6 i 7 1 8 1 9 2 0 ) Sin embaigo, ante la aparición

de tumores de células fusiformes, debemos considerai el carcinoma urotelial

saicomatoide (20"22> La inmunohistoquímica y la microscopía electiónica son

de gian utilidad paia establecer el diagnóstico definitivo de estas neoplasias

(15 2122)

El objetivo de este trabajo es presentar dos casos de rabdomiosarcoma

urogenitales



Presentación de casos

Caso 1

Hombre de 27 años, albañil, sin antecedentes de importancia Inicia

padecimiento actual hace siete meses, con doloi a la deambulación en

miembro pélvico izquierdo que se inadiaba al testículo ipsilateral;

posteriormente presentó aumento de volumen en testículo, detectándose tumor

por lo que se realizó orquiectomía Acudió al Hospital Juárez de México poi

presencia de adenomegalias inguinales bilaterales A la exploración física se

encontiaion cicatriz quirúrgica antigua y adenomegalias inguinales de 3 cm,

además de una zona indurada en el escroto Se realizó aspiración con aguja

delgada y se encontró líquido seroso, el cual se envió para estudio ortológico

con resultado positivo paia células neoplásicas La tomogiafía axial

computada de abdomen mostró actividad pentoneal que involucraba el

músculo psoasiháco La teleíadiografía de tórax no mostró alteraciones

Recibió 10 ciclos de quimioterapia y falleció dos meses después, con extensa

actividad tumoial No se realizó el estudio post mottem En el Servicio de

Anatomía Patológica del Hospital Juárez de México se recibieron seis

laminillas teñidas con hematoxilma y eosina para levisión Los coites

muesíian paiénquima testicular noimal, parcialmente infiltrado poi una



neoplasia maligna fbimada poi células fusiformes grandes y medianas con

pleomoifismo e índice mitósico alto; focalmente presentó células con

estilaciones transversales La cápsula del testículo se encontró infiltrada por

células neoplásicas, así como los tejidos blandos y el cordón espermático El

diagnóstico fue rabdomiosarcoma embrionario con áreas de diferenciación

alveolar de localización paratesticular (figuras 1, 2 y 3) *

Caso 2

Hombre de 33 años, originario de Hamaco Hidalgo, de ocupación campesino,

con alcoholismo intenso de cinco años de evolución Madre y hermana

hipertensas, padre con carcinoma en labio Inicia padecimiento con hematuna

macroscópica de seis meses de evolución, agregándose coágulos sanguíneos

en orina, polaquiuria, nictuiia, tenesmo vesical, dolor en hipogastrio, pérdida

de peso de 6 kilogramos en dos meses, náuseas, vómito y doloi en la fosa

renal izquierda Acudió con médico particular, quien le solicitó un ultrasonido

pélvico detectándose una neoplasia, por lo que fue trasladado al Hospital

Juárez de México A la exploración física se detectó tumor en hipogastrio,

móvil y doloroso, signo de Giordano positivo y zonas hníbpoitadoras

negativas Los datos de laboratorio indicaron insuficiencia renal aguda, por lo

que se realizó una diálisis peritoneal en el servicio de nefrología El segundo
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ultrasonido abdominal indicó hidronefrosis bilateial de piedominio izquierdo

y tumor en vejiga de 84 x 74 mm, vegetante con engrosamiento de la pared

vesical l a tomogiafía axial computarizada pélvica detectó tumoi en vejiga

con paied vesical engrosada de boides niegulaies, no mostró alteración en

tejidos blandos y estructuras óseas, ni datos de actividad hepátrca o

ganghonar en pelvis y retropentoneo Los íesultados del estudio de

gammagiafía ósea no mostiaron metástasis La cistoscopia permitió observar

la metía anterior con estenosrs y tumor exofítrco de gran tamaño en el cuello

vesical, que ocupaba las paredes laterales Se realizó toma de biopsia

estableciéndose el diagnóstico de neoplasia maligna pleomóiñca compatible

con sarcoma no clasificado, por lo que se efectuó una citopiostatectomía

radical con conducto íleal El paciente tuvo una evolución postoperatoria

satisfactoria La quimioterapia se inició una semana después A los dos meses

de la operación, cursó con detenoió del estado general, apareciendo exostosis

en el cráneo, junto con metástasis hepáticas, pulmonaies y celébrales; falleció

en su hogar No se lealizo estudiosos/ mottem En el espécimen quirúrgico se

detectaron vejiga, próstata, vesículas seminales, grasa penvesical y maco; que

en su conjunto median 9 x 8 x 6 cm con un peso de 300 g La próstata midió 4

x 3 cm, era de aspecto fibroso, amarillo clara Las vesículas seminales

mrdieron 6 cm de longitud mayor El maco midió 9 x 1 cm; todos de



características micioscópicas normales Al corte se identificó vejiga de 7 x 5

cm con neoplasia polipoide de 3 cm de diámetro localizado en tiígono; eia

blanda, anfractuosa, friable con áreas de necrosis y hemonagia (figura 1) **

La mucosa vesical adyacente al tumoi era edematosa nodular de color rojo,

con un espesoí de 1 2 cm en la paied anterioi y de 1 5 cm en la posterior

(fíguia 2) ** Histológicamente se observó una neoplasia poco diferenciada

formada por células grandes y pequeñas plemórficas, sin un patrón histológico

característico, con extensa necrosis coagulativa (figuras 3 y 4)**; que

mfíltiaba la pared vesical en todo su espesoí y de manera vanable invadía

multifocalmente, la adventicia y el tejido adiposo penvesicales con

angioinvasión (fíguia 5)** La mucosa de la vejiga además mostró hiperplasia

epitelial y cambios inflamatorios inespecífícos La próstata, vesículas

seminales, uréter os, uraco y conducto deferente tenían alteraciones

inflamatorias mespecíficas Se realizaron estudios de inmunohistoquímica con

positividad para mioglobina, desmina (figura 6)** y vimentma, las

citoqueratinas, el CD 20 y el CD 34 fueron negativos El diagnóstico fue de

sarcoma maligno pleomórííco de alto grado, compatible con

rabdomiosarcoma

* Figuras dei articulo Rabdomiosarcoma paratesticulai Presentación de un caso y revisión de la literatura

** Figuras del articulo Rabdomiosarcoma primario de vejiga poco diferenciado Reporte de un caso y

revisión de la literatura
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Discusión

Caso 1

En la serie Méndez> estudiaron 139 tumores en niños 719 % fueron sarcomas,

de los cuales uno fue labdomiosaicoma vesical, otto de localización

ietioperitoneal y el último paiatesticulai; dos de ellos afectaron las

extremidades (5) Tomobe estudió 120 casos de tumores intraescrótales en un

periodo de 22 años, solo 15 casos (12 5 %) correspondieron a tumores no

germinales, de los cuales ocho fueron linfomas, dos labdomiosaicoma, un

quiste epidérmico de inclusión, un quiste de epidídimo, un quiste de la túnica

vagmahs, un tumor adenordeo y dos metástasis de adenocarcmoma gástnco

(1) Todos ellos presentaron como síntomas principales dolor y aumento de

volumen (l 23j Por último, Sugita estudió en un perrodo de 30 años 68 casos de

tumores testiculares en nrños, de los cuales 84 % correspondieron a tumores

germinales y 16 % a paratesticuíares; trece fueron rabdomiosar comas, dos

pacientes murieron aun con tratamrento complementario Generalmente se

considera que los rabdomiosar comas de esta región son tumores poco

agresivos (23) Srn embargo, en adultos son de mal pionóstico, como en este

caso, que presentó metástasis contralaterales y ganglionares, sin respuesta a la

quimioterapia complementaria y con extensa actividad tumoral pélvica |2j 24 251
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El ti atamiento básicamente es quiíúigico, oiquiectomía con radioteiapia y

quimioterapia complementaria í26 27) Es importante un estudio histopatológico

minucioso, ya que la neoplasia residual complica el tratamiento y el

pronóstico con retinencias hasta de un 80 % t52728) La traslocación del

ciomosoma t(2:13) en el tipo histológico alveolar y en 1 Ipl5 en otios tipos y

la expiesión del gen supiesor p53 son factores de mal pronóstico (27) El

rabdomiosaicoma tiene su histogénesis en las células de músculo esquelético,

y se caracteriza por la presencia de bandas Z transversales, pueden encontrarse

células redondas de tipo ganghonar y rabdomioblástico (13) Pot

mmunohistoquímica son positivos para actina y mioglobma; las células

embrionarias de tipo labdomroblasto pueden ser positivas pata desmura y

vimentina; los maleadores de tipo neural como proteína S-100, enolasa

específica neuional, smaptofísma y cromogramna, son negativos Cuando

existe positividad para marcadores neuiales se íes denomina

ectomesenquimomas, tumor de Tritón o simplemente de expresión

bifénotípica (6) La expresión bifenotípica de los rabdomiosarcomas lo hace de

mal pronóstico, ya que no responden adecuadamente a la quimioterapia f627!

El diagnóstreo diferencial debe hacerse con los sarcomas, por presentar células

fusiformes; cuando hay ptedomimo de células pequeñas se hace diagnóstico

diferencial con los tumoies de células pequeñas, redondas y azules de la

14



infancia que incluyen linfomas, tumor de Ewing, neuroblastomas entie otros;

donde el diagnóstico de certeza se establece por ínmunohistoquímica (6)

Caso II

Los tumoies malignos de la vejiga, ya sean carcinomas o sarcomas, se

manifiestan con hematuna microscópica o macroscópica, y dolo: Las

radiografías muestran un tumor y por biopsia se establece el diagnóstico,

aunque en ocasiones éste se realiza hasta la resección total de la vejiga, sobre

todo si la muestra para la biopsta es muy pequeña y superficial La citología

de orina es una herramienta útil en diagnóstico y seguimiento de estos

pacientes, ya que onece una sensibilidad de 90 % en las lesiones de alto

grado, particularmente cuando hay células fusiformes, pleomórfícas, y/o

atípicas Los sarcomas, las reacciones peudosaicomatosas y el carcinoma

urotehal sarcomatoide tienen el mismo tipo de células pleomóríícas alargadas,

lo que genera confusión diagnóstica En el caso del caicmoma de células

tiansicionales, la célula suele ser poliédrica o redonda e hipercromática,

aunque puede confundirse con células tiansicionales reactivas (2l22) Las

lesiones pseudosarcomatosas de la vejiga son proliferaciones benignas que se

relacionan con traumatismo o cirugía previa, como el nodulo postoperatorio

de células fusiformes y el pseudotumoi mflamatono; son lesiones



hipeícelulares formada poi fíbroblastos o miofibioblastos con células

alargadas, hipeiciomáíicas con mitosis e incluso puede haber células

gigantes multinucleadas; por inmunohistoquímica, son positivas para desmma,

actma músculo-específica, queíatinas y vimentina El análisis de la

ultiaestructuia revela la natuialeza propia del miofíbroblasto; no infiltran la

pared vesical, ni dan metástasis; se han reportado casos aislados en la próstata

(193031,32) £j a s p e c t 0 histológico es semejante al fíbrohistiocitoma maligno,

leiomiosarcoma, carcinoma sarcomatoide o sarcoma de Kaposi El empleo de

inmunohistoquímica permite establecer el diagnóstico; por ejemplo, los

angiosarcomas son positivos para el factor VIII y Ulex europeitx, el

fíbrohistiocítoma para alfa 1-antitripsma, los leiomrosarcomas, para desmma,

vimentina y actma del músculo liso (152022) No obstante, el pseudotumoi

inflamatorio puede expresar queratinas, por lo que clasificarlo resulta en

ocasiones difícil (32> El leiomiosarcoma de tipo mixoide, conocrdo

anteriormente como mixosarcoma, tiene un estroma laxo y mixoide, y debe

hacer diagnóstico diferencial con el pseudotumor inflamatorio (630'331 El

rabdomiosarcoma de vejiga es frecuente en niños y raro en adultos, a

diferencia de los carcinomas de células transicionales, cuya prevalencia es

inversa (202l) El caso leportado corresponde a un saicoma poco diferenciado,

cuya estirpe pudo ser dilucidada por inmunohistoquímica, con positividad paia



mioglobina, desmina y vimentina; que macioscópicamente se apieció como

una lesión pediculada, blanda, amaiillenta, de aspecto necrótico; a diferencia

del labdomiosaicoma botroides con su muy particular aspecto macroscópico

en "racimos de uvas" (1)

Los carcinomas sarcomatoides se originan en las células del uioteho y se

presentan en hombres de mas de 60 años, como tumores sésiles o pediculados,

blandos, con necrosis o hemorragia Desde el punto de vista histológico están

foimados por células fusiformes en un estroma mixoide o fíbrohialmo, con

atipias celulares y nutosis atípicas, incluso, pueden tener componentes

heterólogos, como hueso y cartílago (1517223436) Cuando se observa células

ganglionares intestinales se le denomina plexosarcoma35 Se ha postulado, a

través de hibridación in utu, que las células urotehales se comportan como

células madre (stem cell) y pueden suñir cambios mesenquimatosos que

corresponden a aberraciones ciomosómicas (34 j7) La expresrón de E cadermas

se utiliza como marcador pronóstico en carcinomas poco diferenciados y

sarcomas; ya que la pérdida de adherencia celular se asocia a una conducta

biológica más agresiva í37>

Los sarcomas son tumoies agresivos cuyo pronóstrco depende del grado

histológico, nivel de invasión, peimeación vascular, y presencia de metástasis

138 Í9)
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Caso clínico

Rabdomiosarcoma paratesticular. Presentación de un
caso y revisión de la literatura

Manuel Gabriel Romo Sánchez,' Juana Yadira Mauro ¡barra ' Hugo Roberto Molina Cárdenas Martha Lilia Tena
Suck,' Jorge Ivan Rodríguez Anguiano, Concepción Tovar Rodríguez"

Resumen

Los rabdomiosarcomas paraiesticulates son tumores agresivos, ra
ros aparentemente de buen pronostico cuando se presentan en ni
ños y malo en adultos Se présenla el caso de un hombre de 27 años
que curso con dolor durante la marcha en el miembro pélvico izquier-
do con if radiación al testículo aumento de volumen en la región escrotal
y tes «cu lar rzqmeidas, y adenomegalias inguinales de siete meses de
evolución La iomografia axial computada y el ultrasonido evidencia
ron tumor lesticular Los marcadores tumorales fueron negativos Se
realizo orquiectomia El diagnostico histológico fue de rabdomio
sarcoma embrionario con áreas alveolares Se discute la presenta
cien en adultos

Palabras clave rabdomiosarcoma tumor paratesttcuiar sarcoma
paratesticular

introducción
Los sarcomas pnmanos de testículo son ex tremada mente

u i u s \ mas aun los dt partes blandas o paratesíiculares

Éstos pueden originarse de la túnica vagincttu del epididí

mo en e\ jitiua<hf> t sp t rn i ático piel y partes blandas del

escroto como son tejido adiposo fibroconectivo muscular

l infático vascular o nervioso ' : Representan entre 20 y 25%

de los tumores urogenitales que también pueden originarse

en la próstata la vejiga la vagina y el uretero3 De 6 5 a

10% de los sarcomas en partes blandas que se presentan en

niños4 son tumores muy agresivos y causan metástasis rápi

damente ' Las metástasis ganghonares pueden presentarse

como tumores Dilateíales4 Se han identificado metástasis
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Abstract

ParatesticularrFiabdomyosarcomas are aggressive and rare tumors,
thal nave a good prognosis m young children and worse m adults We
present the case oí a 27 years oíd man, wlio had pam when walking,
inleftlimbwttri testicleirradiation andboth, lefttesticle and inguinal
lymph nodes enlargement v,\\h an evolution of seven months Testicle
tumor was demonstrated m tomographic and ultrasound studies
Tumoral markers had negative valúes and a left orchiectomy was
carned out The histopathologic diagnostic was embryonal
rhabdomyosarcoma The presentaron m adults is discussed here

Keywords parateslicular rhabdomyosarcoma testicularsarcoma

principalmente de adenocarcinoma gástrico ' También exis-

ten tumores benignos como el quiste epidérmico de inclu-

sión el tumor adenomatoso el fibroma y el hpoma ' Se han

reportado otro tipo dt. sarcomas como el hposarcoma '

Los mbdomiosarcomas paratesticulares histológicamen-

te no presentan un componente puro, en 50% de los caso';

son mixtos o muestran un aspecto microscópico heturogé

neo por ejemplo con patrón de liposarcoma fíbrosarcoma

leiomiosarcoma sarcoma sinovial , sarcoma de Ewmg

schwannoma etc ' por lo que también se les denomina

tumor de Tntón 6 Se ha reportado el caso de un neonato

con hipospadias y rabdomiosarcoma 8

El d iagnóst ico se hace por btopsia h is to lóg ica, h

tomografía axial computada es el método diagnóstico más

útil paia separar un tumor testicular del paratesticuiar7"

El tratamiento es mul t id isc ip l inara básicamente qui-

rúrgico con quimioterapia y radioterapia complementa-

ria,2 ¡a supervivencia es de 80% a dos años 4 La disección

ganglionar linfática c-stá en controversia9 1 1

Presentación del caso
Hombre de 27 años albañil sin antecedentes de impor-

tancia El padecimiento actual lo inició siete meses antes

Medicina Interna df México Volumen 7fí Num 3 mavo ¡unió 2002
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con dolor al deambuiar en el miembro pélvico izquierdo
que se irradiaba al testículo de.1 mismo lado Después pré-
senlo aumento de volumen en el testículo, por lo que se
realizo orquiectomia Acudió al Hospital Juárez de Méxi
co por presencia de adenomegalias inguinales bilaterales
A la exploración física se encontraron cicatru quirúrgica
antigua y adenomegalias inguinales de 3 era ademas de
una ¿ona indurada en el escroto Se realizo aspiración con
aguja delgada y se encontró liquido seroso, el cual se en-
vío para estudio citologico La tomografía axial computa
da de abdomen mostró actividad pentoneal que involucraba
los músculos psoas e iliaco La telerradiografía de tórax
no mostró alteraciones Recibió 10 ciclos de quimiotera-
pia y falleció dos meses después, con extensa actividad
Inmoral no se realizó el estudio pon mortem

En el Servicio de Anatomía Patológica del Hospital
Juárez de México se recibieron seis laminillas teñidas con
hematoxilma y eosma para revisión (el paciente tue ope-
rado fuera del hospital) Las preparaciones muestran al
parenquima testicular normal, parcialmente infiltrado por
una neoplasia maligna formada por células fusiformes gran-
des y medianas con atiplas y numerosas mitosis atipicas,
focalmente presentó células con estnaciones transversa-
les í_ a cápsula del testículo se encontró infiltrada, asi como
los tejidos blandos y el cordón espermatico El diagnósti-
co fue de rabdom 10sarcoma embrionario con áreas de di-
ferenciación alveolar de localizacion paratesticular (figu-
ras 1, 2 y 3)

Figura 1 Corte histológico a bajo aumento que muestra células ma
lignas que infiltran a los tubulos seminíferos (H E 10X)
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Figura 2 Aspecto histológico a mayor aumento donde se aprecian
células fusiformes alipicas con diferenciación rabdomlob'astica (H-E
40X)
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Figura 3 Rabdomiosarcoma Células neoplásicas dispuestas en for
ma irregular Los núcleos son pleomórficos de cromatína gruesa (H-
E40X)

Ccmentarío
En la sene de Méndez, de 139 rumores en niños, 7 19%
fueron sarcomas, de los cuales uno fue rabdomiosarcoma
vesical, otro retropentoneal y el último paratesticolar5 Dos
de ellos afectaron las extremidades

T'omobe esludió 120 casos de tumores intraescrotales
en un periodo de 22 años Sólo 15 casos (12 5%) corres-
pondieron a tumores no germinales, de los cuales ocho
fueron hnfomas dos rabdomiosarcomas, un quiste epi-
dérmico de inclusión, un quiste de epidídimo, un quiste
de la rúnica vagmaln un tumor adenoideo y dos metas-
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tüsis de adcnocarc inoma gástrico ' Todos ellos presen-

u r o n como síntomas principales do lor y aumento de

volumen ' n

Por ú l t imo Sugita estudio en 30 añns 68 casos de tu-

mores tesiiculares en niños, 8-1% correspondieron a tumo-

res germinales y 16% a pa rales! icu lares (rece fueron

rabdomiosarcomas, de tales pacientes dos murieron aun

con tratamiento complementa! IO por lo que se considera

que los rabdomiosarcomas son tumores de comportamien-

to clínico poco agresivo " Sin embargo en adultos son de

mal pronóstico, como en este caso, que presentó metásta

sis contralaterales y ganghonares i : sin respuesia alguna a

l.i quimioterapia complementaria y con extensa actividad

tumoral pélvica I J í b

El tratamiento ts básicamente de t ipo quirúrgico la

orquiectomía con radioterapia y quimioterapia comple

mentaría n " Es importante un estudio histopatologico

minucioso ya que la neopíasia residual complica el tra-

tamiento y el pronóstico ' l ó l7 con recurrencias hasta en

80% " La traslocación del cromosoma t(2 i 1") en el tipo

histológico alveolar y en 11 p 13 en otros tipos y laexpre

sión dei gen suprtsor p53 son [actores de nial pronósti-

co '"

El íabdomiosarcoma tiene su histogénesis en las célu-

las de músculo esquelético y se caracteriza por la pre-

sencia de bandas Z transversales Pueden encontrarse

células redondas de t ipo gangiionai \ rabdomioblástico ' 5

Por mmunoh is toqu ím ica son pos i t i vos para acuna y

m i o g l o b i n a , las cé lu las e m b r i o n a r i a s de t i po

rabdomiobiasto pueden ser p o s i m a s para desmina y

vimcnt ina Los marcadores de t ipo neurona! como pro

tefna S-100 enolasa neurona especifica sinaptofisina y

cromogiamna son negativos Cuando existe posit ividad

para marcadores neurales se les denomina ectomesenqui-

momas o tumor de Tritón o simplemente de expresión

bifenotípica 6

La expresión bitenotípica de los rabdomiobarcomas los

hace de mal pronostico ya que no responden adecuada-

mente a la quimioterapia ( l l t

El diagnóstico diferencial se debe hacer con los sarco

mas poi piesentar células fusitoimes Cuando hay piedo-

minio de células pequeñas se debe hacer diagnóstico di fe-

rencial con los tumores de células pequeñas y azules de la

infancia que incluyen linfomas tumor de Ewing neuio-

blastomas etc En estos tumores el diagnóstico dr, certeza

se hace poi inmuuohistoquimica '
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Rabdomíosarcoma primario de vejiga
poco diferenciado. Reporte de un caso y

revisión de la literatura
MARIHA LILIA IEN^SUCK * ZIAD ABOHARP HASAN ** HUGO ROBERTO MOLINA CÁRDENAS,*

MANUEL GABRIEL ROMO SÁNCHEZ/ AXEL RAMÍREZ VÁRELA*

Reportamos el caso de un hombre de 33 años da edad que
sufrió hematuna macroscópica de seis mesas da evolución
por un tumor en la vejiga, el cual media 3 cm Medíanle la
biopsia se diagnosticó sarcoma poco diferenciado, posterior
mente se le realizó una cistactomia radical y se identificó un
tumor amarillento con extensa necrosis, formado por células
pleomórficas La prueba de inmunohisloqulmica fue positiva
para mioglobinay desmina, y negaliva para queratina y anltgeno
epitelial de membrana Todos estos datos condujeron al diag
nóstico da rabdomíosarcoma primario da vejiga poco diferen
ciado

Palabras clave rabdomíosarcoma vejiga

ABSTRACT
We present tha case of a 33 year oíd man with hematuna
dunng six months It was found a 3 A 3 crn mass on the
posierolateral wall oí the unnary btadder Alter a biopsy
speoimen disclosed poor differentiated sarcoma, a cystectomy
was performed The specimen contained a necrolic gray yeltow
tumor formad by pleomorfic cells ¡mmunohistochgmistry was
positive for myoglobtn and desmm and negative lor keratmes
and epithelial membrane antigen Tha diagnosis was pnmary
rabdomíosarcoma of the unnary bladder

words rhabdomyosarcoma bladder

INTRODUCCIÓN

Los sarcomas primarios de la vejiga son extremada-
mente raros En los niños se desarrolla con mayor fre-
cuencia e¡ rabdomíosarcoma botnoides, aunque es poco
común en los adultos Se han reportado casos esporádi-
cos relacionados con e! tumor de Wilms y con el síndrome
de Dandy Waiker La localización preferente es el trígono '

Los sarcomas de la vejiga, al igual que los carcinomas,
son, desde el punto de vista macroscópico, tumores
pohpoides infiltrantes; pero están formados por células
fusiformes que rara vez dan metástasis ganghonares, a
diferencia de los carcinomas ' 2 En los rabdomio-
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sarcomas, las estrías transversales en las células alar
gadas, que se aprecian por microscopía electrónica son
características diagnósticas y corresponden a
microtúbuios de actina y miosina de las bandas 2 de las
fibras musculares esqueléticas '

El leiomiosarcoma es la neoplasia maligna
mesenquimatosa más frecuente en los adultos Se ha
vinculado con el tratamiento posquimioterapia, princi-
palmente con la ciclofosfamida 2i Otras lesiones
sarcomatoides que se han descrito en la vejiga son el
tumor rabdoide,5'6 el histiocitoma fibroso maligno,6'7 el
sarcoma mtxoide,5 el pseudotumoi inflamatorio,9'14 el
mesenquimoma maligno, e incluso el osteosarcoma,5 el
condrosarcoma y el angiosarcomas Sin embargo, ante
la aparición de tumores de células fusiformes, debemos
considerar al carcinoma urotehal sarcomatoide 1517

La ínmunohistoquímica y la microscopía electrónica
son de gran utilidad para establecer el diagnóstico defi-
nitivo de estas neoplasias ' l ¡"

El objetivo de este trabajo es presentar un caso de
rabdomiosarcoma pnmano de vejiga poco diferenciado
en un hombre joven, con desenlace fatal
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El sujeto eia un hombre de 33 años de edad origina-
rio de TLIITMCO Hidalgo, de ocupación campesino con
alcoholismo intenso de cinco años Su madre y su her-
mana tenían hipertensión arterial y diabetes melhtus y
su padie, un carcinoma en el ¡abro

Su padecimiento inició con hematuna macroscópica
de seis meses de evolución LOU coágulos sanguíneos
en la orina polaquiurra nictuna tenesmo vesical dolor
en el hipogastrio, pérdrda de ptso de seis kilogramos en
dos meses, náuseas vómito y dolor en la fosa renal iz-
qtueida Acudió con un médico particular quien le soli-
citó un ultiasonido pélvico, el estudio moslió una neo-
plagia en la vejiga de 6 cm, moti\o por el cual fue refe-
rido al Hospital Juáicz de México

A la exploración física se apieció un tumor en el
hipogastrio movily doloioso signo de Gioidano positi-
vo y 'zonas hntoportadoias negativas" Los datos de
laboratono indicaron insuficiencia renal aguda poi lo
que se le realizo diálisis pentoneal en el servicio de
ntifro logia

El segundo ultrasonido abdominal indicó hidionefrosis
bilateral de pi edomimo izquiei do y un tumor en la vejiga
de 84 x 74 mni, de paredes engrosadas vegetantes
mientras que la tomograífa axial computada pélvica
mostió estructuras óseas y tejidos blandos sin altcta-
crones, sin actividad hepática ni ganghonar en la pelvis
0 en el retroperrtoneo Los boidesde la vejiga eran irre-
gulares y estaban engiosados, se apreció disminución
de la luz y neoplasia en la vejiga

Los resultados del estudio de gammagraha ósea fue-
ron normales sin metástasis La cistoscopia permitió
observaí una uretra anterior con estenosis y un tumor
exofítico de gran tamaño en el cuello vesical, que ocu-
paba las paredes laterales No se observó la pióstata, ni
afectaba los uréteras Se tomó una muestra paia reali-
zar la biopsia del tumor y se determinó como neoplasia
maligna pleomórfica compatible con sarcoma no clasi-
ficado

Se efectuó por lo tanto una cistoprostatectomíd
ladical con conducto ileal

El paciente tuvo una evolución posoperatona satis-
1 jetona y sin complicaciones Se le dio de alta una se-
mana después A los dos meses de la operación s-e

deterioró ¡.u estado general sufrió <_\ostosis tn el cu-
neo junto con metástasis hepáticas pulmonares y ce-
rebrales talleció en su hogar No se hizo estudio
posmortem

Se extirparon la vejiga la próstata las vesículas
seminales ¡agrasapenvesical y el uraco El espécimen
qun úrgico midió 9 x 8 x 6 cm y pesó 300 g En la poi-
ción posterior se identificó la próstata de 4 x 3 cm
amarillenta fibrosa de características normales Las
vesículas seminales midieron 6 x 3 cm cada una en
tanto que el conducto deferente deiecho era de 10 /
0 3 cm y el izquierdo de 6 x 0 3 cm El uraco midió 9 c
1 cm Todas teman características macroscópicas noi-
males Al coi te se identificó la vejiga, que midió 7 x 5
cm y mostraba una luz ocupada tn 70% por una neo-
plasia pohpoide rojizo-amai íllenta de 3 cm de dtáinetio
friable, y áreas de hernonagia y necrosis blanda de
superficie finamente gianulai localizada en el fondo
antenoi (.figura 1! L.i mucosa vesical adyacente al tu
mor cía edematosa nodular de color rojizo con un es-
pesor de 1 2 cm en la pared anterior y de 1 5 cm en Li
posterior (figura 2)

Figura 1 Aspeólo macroscópico de la vejiga en el que se observa
una lesión polipoide amarillenta blanda y friable que ocupaba 70° o
de la luz
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Figura 2 Aspecto macroscópico de la vejiga por la otra cara, que Figura 4 Acercamiento de las células neoplasicas de tamaño va
muesra una pared engrasada y mucosa hemorragica de aspecto nable, con pleomorlismo celular, sin un patrón histológico caracte
granular nstico y con extensa necrosis coagulaliva HE 40X

Figura 3 Aspecto histológico, el epitelio de la mucosa demuestra
cambios inflamatorios ¡nespecificos y en el eslroma se identifican
células pleomorfieas de tamaño variable entremezcladas con celu
las inflamatorias HE20X

Desde ia perspectiva histológica, se observó una
neoplasia poco diferenciada formada por células gtan
des y pequeñas pieomóifíc_is si" unpatión histológico
característico con extensa necrosis coagulativa (figu-
ras 3 y 4), se acompañaba de células inflamatorias
mononucleares, que infiltraban la pared de la vejiga en
todo su espesor y de manera variable, mulíifocal, inva-
dían hasta la adventicia y el tejido adiposo penvesical
con angioinvasión (figura 5)

La mucosa de la vejiga mostraba cambios
ínllamatonos inespecíficos e hipeiplasia epitelial La
próstata las vesículas seminales los ureteíos, el uraco
y la ampolla deferente teman alteraciones inflamatorias
inespcciñcas y sin evidencias de neoplasia

Figura 5 En la pared de la vejiga se aprecia permeacicn vascuU'
HE20X

Se realizaion estudios de inmunohistoquimica que
fueron positivos paia mioglobina desmina (figura 6"! y
vimcntina y negativos para queraúnas, CD 20 y CD
34

El diagnóstico fue de sarcoma mahgno pleomórfico
de alto grado, compatible con rabdomiosarcoma

DISCUSIÓN

Los íumores malignos de vejiga, ya sean carcinomas
o sarcomas se manifiestan con hematuna micro o
macroscópica y dolor Las radiografías muestran un
tumor y es la biopsia la que determina el diagnóstico
aunque en ocasiones éste se realiza hasta la resección
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Figura 6 Aspecto histológico del tumor que muestra positividad
para mioglobma Técnica ríe mirujnohrstoqiiimica 20X

total de ia vejiga sobre todo si la muestra para biopsia
es muy pequeña y superficial Ld citología de orina es
útil en el diagnóstico y seguimiento de estos pacientes
ya que ofrece una sensibilidad de 90% en las lesionen
de. alto grado, especialmente cuando hay células
fusifoimes pleomót ticas y/o atípicas Los sarcomas
las reacciones peuJosarcomatosas y ti carcinoma
urotelul sarcomatoide titnen el mismo tipo de células
alargadas y pleomói ficas, lo que puede producir graves
enoies diagnósticos En caso de carcinoma de células
transicionales la célula es diteiente, es poliédrica o le-
donda hipeícromática y puede contundirse con las
transicionales leaaivas 1Si7

Las lesiones pstudosaicomatosas de la vejiga son
benignas prohferatiws que se lelacionan con trauma-
tismo o cirugía pie\ ia como el nodulo posopeiatono de
células fusiformes _\ el pseudotumor inflamatorio Son
lesiones hipercelulares foimadas poi fibroblastos o
miofibioblastos con células alargadas hiper croman cas
y mitosis, sin pleomoffismo celular, e incluso puede ha-
ber células gigantes multinucltadas Por inmuno-
histoquímica, son positivas para la desmina la acuna
músculo-especifica las queíatinas y la wmentma Por
medio de la miuoscopiaeleUi única se identifica la na-
turaleza propia del miofibioblasiu<! H No infiltran la pared
vesical ni dan metástasis Se han reportado casos aisla
dos en la próstata n [1 M

Por su aspecto histológico los sarcomas, como el
histiocitoma fibroso maligno el leiomiosarcoma el caí-
cinoma sarcomatoidt o sarcoma de Kapos¡ son mu>

semejantes Lainmunohistoquimicaen los sarcomas de
la vejiga al igual que en los de otras partes, es positiva
de acueido con la célula que les da origen por ejemplo
el sarcoma de Kaposi y los angiosarcomas son positi-
vos paiael factor Vlliy Ulex europeux el histiocitoma
fibroso, para alfa 1-antitnpsina, los leiomiosarcomas
para la desmina la vimentina y la actina de músculo
liso J 1 5 " Sin embargo, llama la atención que el
pseudotumor inflamatorio puede expresar queratinas,14

por lo que clasificarlo como benigno es a veces muy
difícil Elle tom i os are orna de tipomixoide,8antenormente
conocido como mixosarcoma tiene un estroma laxo y
mixoide y se debe hacer diagnóstico diferencial con el
pseudotumor inflamatorio " l4

El labdomiosarcoma es el tumor maligno más fre-
cuente en los niños aunque es raro en los adultos a
diferencia de los carcinomas de células transicionales,
cuya prevalencia es inversa en estos dos giupos n i f i

El caso que aquí iepoitamos coiresponde a un
rabdomiosarcoma poco difeienciado, cuyo patión pudo
ser dilucidado a partir de ia inmunohistoquímica Fue
positivo para mioglobma desmina y débilmente para
vimentina, negativo para las queratinai y el antígeno
epitelial de membrana Se descarto la posibilidad de
carcinoma que es positivo para queratinas y negativo
para ia mioglobma Se diagnosticó como poco diferen-
ciado por su pleomortismo celular sin patrón caracte-
rístico Ladisimilitudconehabdormosarcomabotroides
es que este último está formado por células fusifotmes
con estuaciones transversales que corresponden a ban-
das Z de células musculares esqueléticas Desde el
punto de vista macroscópico difieren un poco, el
rabdomiosarcoma botroides tiene un aspecto muy pe-
culiar, como de 'racimos de uvas Nuestio caso no se
manifestó como tai, >a que se apreció una masa
pediculada amarillenta blanda y necróttea '

Los carcinomas sarcomatoides tienen la caracterís-
tica de que se originan de las células urotehales Se
desarrollan en hombres mayores de 60 años de edad
como tumores sésiles o pediculados blandos con he-
morragia o necrosis, desde el punto de vista histológico
son tumores formados por células fusiformes en estroma
mixoide o ñbrohialino con atiplas celulares y figuras de
mitosis atípicas Incluso puede haber células gigantes
multinucleadas y componentes heterólogos como hue-
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so y cartílago w t7 !<J1: Cuando se observan células
ganghonaies intestinales se le llama plexosarcoma :"
Se ha postulado a ti aves de hibridación ui sttu, que las
células utoteliales se comportan como células madre
(siem cdl) y pueden sufrir cambios mesenquimatosos
que corresponden a aberraciones cromosónucas l 9 ; i

La expresión de Ecaduinas sirve como marcador pro-
nóstico en carcinomas poco diferenciados y en
sarcomas, ya que se pierde la adherencia celular y su
(-.ompoitamiento clínico es mas agresivo :3 Por medio
de inmunohistoquímica se determina que son tumores
fuertemente positivos pai a la vimentina, las queratinas
y el antígeno epitelial de membrana aunque levemente
positivos para la protema S-100 y la actina " i 7 l l í : i

Todos los tumores de 1J vejiga se manifiestan con
hematuna por lo que el tratamiento ideal es la resec-
ción de ésta Sin embargo, los sarcomas son tumores
agitsivos y de mal pronóstico,24 dependiendo del nivel
de invasión, peimeauón vascular grado histológico y \,i
presencia de metástasis -5
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