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Resumen

Caso |

Los 1abdomiosaicomas paratesticulates son tumores agiesivos, 1aros,
gencralmente de buen prondstico en miftos v mal prondstico en adultos Se
presenta el casc de un hombie de 27 afios, que cuiséd con dolor durante la
matcha en rmmembro pélvico 1zquierdo irradiado al testiculo, aumento de
volumen en regidon escrotal 1zquierda y adenomegalias inguinales, de siete
meses de evolucién La tomograffa axial computada v el ultrasomido
evidenciaron tumor testicular Ios marcadores tumorales fueron negativos Se
realizd orquiectomia El diagnéstico histoldégico fue de rabdomiosarcoma

embrionario con areas alveolares

Caso 2

Hombre de 33 afios de edad que cwisé con hematuria microscopica de seis
meses de evolucidn, se realizd cistoscopia corroborandose la presencia de un
tumor en vejiga Mediante biopsia fransuretral se dragnosticd sarcoma poco
diferenciado, posterioimente, se tealizd cistectomia radical identificandose
tumor amatillo claio con necrosis extensa, formado por células plemorficas

La inmunohistoquimica fue positiva para mioglobina y desmina

Palabras Clave, Rabdmiosaicoma, tumor paratesticular, tumor vesical,

tumores urcgenitales
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Introducciéon

Los tumotes mahgnos compuestos de células con caracterisiicas
mictoscopicas, ultraestructuzales o inmunolégicas de diferencracién misculo
esquelética son denominados 1abdomtosarcomas El rabdomiosarcoma no solo
es el mas comun de los saicomas de tejidos blandos en nifios menores de 15
aftos, también es uno de los saicomas de tejidos blandos mas comunes en
adolescentes v adultos jovenes; es taro en personas mayores de 45 afios En
1989, Ia Sociedad Internacional de Oncologfa Pednitica desarrollé un
esquema de clasiticacién que enfatizé 1a relactén entre conducta clinica y
diferenciacton celular en los subtipos de rabdomiosaicoma con y s
maotfologia alveolar, ellos encontzaron que una arquitectuta alveolar no eta
por si sola de signiticancia estadistica En 1992 en el Instituto Nacional de
Cancer Estadounidense se desariolld una modificacién  al  esquema
convencional, este esquema teconocia un prondstico favorable para los
rabdomiosarcomas  embrionario y log tres subtipos {pleomdriico,
letomiomatoso v aquellos con caracteristicas histoldgicas agresivas), v un
prondstico desfavorable para los 1abdomiosarcomas alveolares De 1987 a
1991 el comité del Grupo Interdisciplinatio pata el estudio del

Rabdomiosarcoma enconitd que los subtipos botroides v fusocelular del

fo



rabdomrosarcoma embilonailo tuvieron un pronodstico favorable, mientias que
el rabdomiosarcoma embrionatto convencional tuvo un prondstico intermedio,
y los 1abdomiosarcomas alveolar e indiferenciado tuvieron prondstico pobre

Cada uno de los subtipos de 1abdomiosaicoma se presenta en un grupo de
edad caracteristico Por gjemplo, el 1abdomiosarcoma embrionario, botroides
y fusccelular afectan principalmente a niiios entic el nacimiento y 135 afios de
edad Por oiza parte ¢l rabdomiosarcoma alveolar frende a afectar pacientes
mayo1es con un pico de edad entre los 10- 25 afios Los rabdomiosarcomas
son raros en paclentes mayores de 40 afios Muchos de los rabdomiosarcomas
en adultos son del subtipo pleomdifico También existe una correlacidon entre
la localizaci6n del tumor v la edad; por ejemplo los 1abdomiosarcomas de
venga, prostata, vagina y oido medio tienden a ocurrit a una edad mas
temprana (4 aflos promedio), que los de la 1egién paratesticular o
extreridades (14 afios promedio) Los hombies son mas afectados que las
mujeres con una relacidon de 1 3+ 10, pero la preponderancia masculina es
menos pronunciada dutante la adolescencia Cualquier subtipo histologico de
rabdomrosaicoma puede presentarse en cualquier localizacion, aunque cada
subttpo tiene predileccion por un determnado sitio La cabeza y el cuello son
la localizacién principal del rabdommosarcoma; el rabdomiosarcoma

parameningeo es ¢l mds comun vy se distingue del testo de los



rabdomiosarcomas de cabeza y cuello poi su potencial de extension
mtracraneal; Ja éibita es el segundo sitto mas fiecuente, suele manifestaise por
un r4pido crecimiento con dolor, desplazamiento del globo oculai, diplopia
edema palpebral y ptosis; muchos 1abdomrosaicomas de esta localizacién son
del subtipo embrionario Los rabdomiosarcomas también pueden afectar la
cavidad nasal, nasofaringe, el oido, los senos paranasales, los tejidos blandos y
la cavidad oral mcluyendo la lengua, los labios y el paladar Despuds de la
cabeza y el cuello, el tracto genitourinaiio es el segundo sitio mas comun;
muchos de los tumores son del subtipo embrionario, seguidos por el tipo
botroides v ocasionalmente rabdomiosatcomas alveolates Los tumores de
esta 1egidn crecen en una localizacidn paratesticular y ocurien de manera
predominante en adolescentes; el subtipo fusocelular es propenso en esta
region Generalmente los tumores de este sitio se manifiestan ¢omo una masa
dolorosa, firme, unilateral, que se desartolla semanas © meses y se le localiza
usualmente en el polo supeitor del testicuio: pueden afectar el coidén
espermatico y el epididimo, pero habitualmente estin sepatados del 1esticulo;
la afecctén a 1etroperitoneo y ganglios Iinfaticos paradrticos tiene una
mcidencra elevada Clinicamente esta condicién puede ser distnguida de
herma, hidrocele, espermatocele y tumor adenomatoide El retioperitoneo y la

pelvis no scon sitios comunes para rabdomiosarcoma, la mayor parte son del



subtipo embricnaric Aproximadamente un 5 % de los rabdomiosarcomas
crecen en la vejiga uninana o la pidstata, es el tumor més comiin de este sitio
por debajo de los 10 afios de edad; casi todos los tumores de esta localizacién
son del subtipo embrionario o botioides; muchos se originan de la submucosa
de la pared posteriot v el frigono Tipicamente el subtipo botroides ciece hacia
la cavidad vesical como una masa multinodular o polipoide de base amplia,
que flecuentemente causa obstruccién del orificio mnterno de 1a uretra, lo que
tesulia en incontinencia v dificultad urinarta, v cuando la mucosa se ulcera o
necrosa en hematuria, la retencidn de onmna conduce a hidioureter e
hidronefrosis El tumor puede diseminaise por la submucosa o penetrar la
pated vesical e mvadir la regidn perrvestcal desplazando el recto y el colon
sigmoides Los rabdomuosaicomas de la regidn genitourinana rata vez se
presentan en salpinges, utero, cervix, vagina, labios mayores, vulva, petine y
region perianal; los tumotes en estas localtzaciones son generalmente del tipo
botroides, aunque los tipos embtional y alveolar han sido 1eportados Los
rabdomrosarcomas también pueden afectar las extienmdades, los antebrazos,
manos y pres son las porciones mas afectadas; los subtipos alveolar y
embrionano guardan una ielacion de 4 3 Aunque r1aros, muchos
rabdomiosarcomas pleomdrficos crecen en los tejidos blandos profundos de

las extremidades de los adultos
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Los sarcomas son lesiones 1aras, mas aun los de partes blandas
paratesticulates; estos pueden originarse de la tinica vaginals, epididimo,
Sfuniculus espermatico, piel y partes blandas del escioto, como son los tejidos
adiposos, fibroconectivo, muscular, hnfitico vascular ¢ nervioso .2
Repiesentan entie =1 20 y 25 % de los tumores wogeniales que también
pueden origmarse en prostata, vejiga, vagma y ttero © E165 a 10 % de los
sarcomas de paites blandas que se presentan en nifios son tunores agresivos y
desartollan metastasis rdpidamente ©* L as metastasis ganglionares pueden
presentarse como tumores bilaterales @ Los tepndos bilandos pueden ser

M También existen tumores

astento de metastasis de adenocarcinoma
benignos, como el quiste epidérmico de inclusidn, el tumor adenomatoso, el
fibroma vy el IDIpoma M Tos rabdomiosazcomas paratesticulares
histoldgicamente no presentan un componente puro En el 50 % de los casos
son mixtos 0 muestran un aspecto mictoscopico heterogéneo, pot ejemplo, con
patron de lhiposarcoma. fibrosarcoma, lelomiosarcoma, sarcoma smovial,
sarcoma de Cwing, Schwanoma, enue ouos, por 10 que también se les
denomma tumor de Trtén '® Se ha reportado el caso de un neonato con
hipospadias v 1abdomiosarcoma ® El diagnostico se hace por biopsia La
tomogratia axial computada es el método mas util para sepatar un tumor

7w

testicular  del paratesticular El tratamiento es multidiciplinario,



bésicamente quutigico, con quumioterapia y radioterapia complementana; la
supervivencia es de 80 % a dos afios “" La disecci6n ganglionar Linfatica esta
en controversia @ '?

Los sarcomas primarios de la vejga son tumores extremadamente ratos En
los mifios se desarrolla con mayor fiecuencia el rabdomiosarcoma botroides,
aunque es poco comun en adultos Se han reportado casos esporadicos
relacionados con el tumor de Wilms y con el sindrome de Dandy Walker La
localizacién preferente es el trigono ' Los satcomas de la vejiga, al 1gual
que los carcinomas son, desde ¢l punto de vista microscopico, tumotes
polipoldes infiltrantes; pero estdn formados por células fusiformes que rara
vez dan metastasis ganglionares a diferencia de los carcinomas ''? En los
rabdomiosarcomas, las estiias transversales en las células alargadas, que se
apiecian por microscopia electronica, son caractetisticamente diagnosticas y
corresponden a miciotibulos de actina y miosina de las bandas Z de las fibras
musculares esqueléticas 'V El letomiosaicoma es la neoplasia maligna
mesenquimatosa mas frecuente en los adulios Se ha vinculado con el
tratamiento posquimioterapta, principalmente con la ciclofosfamida '
(Otias lesiones sarcomatoides que se han descrito en la vejiga son el tumot

1abdoide, histrocitoma fibioso maligno, sarcoma mixoide, psendotumor

mflamatorio, mesenquimoma mahgno, ¢ incluso  osteosaicoma,

| TESIS CON r
| FALLA DE ORIGEN




condrosarcoma y angiosarcoma (* 1617181920 g3y embaigo, ante la aparicién
de tumores de células fusiformes, debemos considerar el carcinoma wrotelial

20

> - - . - y
sarcomatorde *** La inmunohistoquimtca y 1a mrcroscopia electténica son

de gran utilidad paira establecer el diagndstico definitivo de estas neoplasias

(1521 22)

El objetivo de este trabajo es piesentar dos casos de 1zbdomiosarcoma

urogenitales



Presentacion de casos

Caso 1

Hombie de 27 afos, albafiil, sin antecedentes de importancia Inicia
padecimienio actual hace siete meses, con dolor a la deambulacién en
miembro pélvico izquierdo que se mradiaba  al testiculo ipsifateral;
postertormente presentd aumento de volumen en testiculo, detectindose tumor
por fo que se realizo orquiectomia Acudid al Hospital Judrez de México por
presencia de adenomegalias inguinales bilaterales A la exploracion fisica se
encontraton cicatriz quiriigica antigua y adenomegalias ingumales de 3 cm,
ademéas de una zona induzada en el escroto Se 1ealizd aspiracion con aguja
delgada y se encontid liquido seroso, el cual se envi6 para estudio citofdgico
con 1esultado positivo para células neoplasicas La tomogiafia axial
computada de abdomen mostré actividad peritoneal que mvoluciaba el
muisculo psoasilidfco La teleradiografia de térax no mostid alteractones
Recibio 10 ciclos de quimioterapia y fallecio dos meses después, con extensa
actividad tumoral No se realizd el estudio post morfem En el Servicio de
Anatomia Patoldégica del Hospital Judrez de México se recibieion seis
lamnillas tefiidas con hematoxiling y eosina pata tevision Los cortes

muestian parénquima testicular normal, parciaimente mriltrado por una



neoplasta maligna formada por células fusiformes grandes y medianas con
pleomotfismo e indice mitosico alto; focalmente presentd células con
estriaciones tiansveisales La capsula del testiculo se encontrd infiltrada por
células neoplésicas, asi como los tejyidos blandos y el cordén espermético El
diagnostico fue rabdomiosarcoma embrionario con 4reas de diferenciacion

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

Caso 2

Hombre de 33 afios, ortgmario de Tlamaco Hidalgo, de ocupacién campesino,
con alcoholismo intenso de cinco afios de evolucién Madre y hermana
hipertensas, padie con carcinoma en labio Inicia padecimiento con hematuria
macroscopica de sers meses de evolucidn, agregandose codgulos sanguineos
en orina, polaquuuria, nicturia, tenesmo vesical, dolor en hipogastrio, pérdida
de peso de 6 kilogitamos en dos meses, nduseas, vomito y dolor en la fosa
1enal 1zquierda Acudid con médico particular, quien le solicité un ultrasonido
pélvico detectdndose una neoplasia, por lo que fue trasladado al Hospital
Juérez de México A la exploracién fisica se detectd tumor en hipogastiio,
mdvil y doloroso, signo de Gilordano positivo v zonas linfoportadoras
negativas Los datos de laboratorio indicaron nsuficiencia renal aguda, por lo

que se realizo una didlisis peritoneal en el servicio de nefrologia F1 segundo



ultrasonido abdominal indicé hidionefiosis bilateral de predomnio 1zquierdo
v tumior en vejiga de 84 x 74 mm, vegetante con engrosamiento de la pared
vesical La tomogiafia axial computarizada pélvica detectd tumor en vejiga
con pared vesical engrosada de bordes wiegulares, no mostid alteracion en
tejidos blandos y estiucturas dseas, ni datos de actividad hepatica o
ganglionar en pelvis y retroperttoneo  Los resultados del estudio de
gammagyafia dsea no mostiaron metastasis I a cistoscopia permitio observar
la wretra anter10r con estenosis y tumot exofitico de gran tamafio en el cuello
vesical, que ocupaba las paredes laterales Se realizd toma de biopsia
estableciéndose el diagnédstico de neoplasia maligna pleomérfica compatible
con sarcoma no clasificado, por lo que se efectud una citoprostatectomia
radical con conducto 1leal El paciente tuvo una evolucidon postoperatotia
satistactoria La quumioterapia se micid una semana despues A los dos meses
de la operacidn, cursd con deteriord del estado general, apareciendo exostosis
en el craneo, junto con metdstasis hepaticas, pulmonares y cerebiales; fallecid
en sit hogar No se 1ealizo estudio post mortern En el espécimen qurirgico se
detectaron vejiga, prostata, vesiculas seminales, grasa perivesical y uraco; que
en su conjunto median 9 x 8 x 6 cm con un peso de 300 g La prdstata midié 4
x 3 cm, era de aspecto fibroso, amanllo clata Las vesiculas seminales

midieron 6 cm de longitud mayor Eb uraco midié 9 x 1 cm; todos de



caracteristicas micioscopicas normales Al corte se identificd vejiga de 7 x 5
cm con neoplasia polipoide de 3 cm de diametto localizado en trigono; era
blanda, anfiactuosa, friable con areas de necrosis y hemoriagia (figura 1) **
La mucosa vesical adyacente al tumor era edematosa nodular de color 10jo,
con un espesor de 12 cm en la pared anterior y de 1 5 cm en la posterior
(figma 2) ** Histoldgicamente se observd una neoplasia poco diferenciada
formada por células grandes y pequefias plemérficas, sin un patrén histolégico
cazacteristico, con extensa necrosis coagulativa (figuras 3 y 4)**; que
mfiltiaba la pared vesical en todo su espesor v de manera vanable invadia
multifocalmente, la adventicia y el tejido adiposo perivesicales con
angtoinvasion (figuta 5)** La mucosa de la vejiga ademas mostrd hiperplasia
epitelial y cambios mflamatorios inespecificos La pidstata, vesiculas
seminales, ureteros, uraco y conducto deferente tenian alteraciones
mflamatonas mespecificas Se realizaron estudios de inmunohistoquimica con
posttividad para mioglobina, desmina (figwa 6)** vy vimentina, las
citoqueratinas, el CD 20 y el CD 34 fueron negativos El diagndstico fue de
sarcoma maligno  pleomdatico de alte grado, compatible con

rabdomiosaicoma

* Tiguras del articulo Rabdomiosarcoma paratesticular Presentacién de un caso y revisién de la literatura
** Tiguras del articulo Rabdomiosarcoma primarte de vejiga poce diferenciado Reporte de un caso y

revision de la hiteratura
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Discusion

Caso 1

En 1a serie Méndez, estudiaron 139 tumotes en mifios 7 19 % fueron sarcomas,
de los cuales uno fue iabdomiosarcoma vesical, otto de localizacidn
tetroperitoneal y el 1ltimo paratesticular; dos de ellos afectaron las
extiemidades © Tomobe estudid 120 casos de tumores intraescrotales en un
periodo de 22 afios, solo 15 casos (125 %) correspondieron a tumores no
germinales, de los cuales ocho fueron linfomas, dos rabdomiosaicoma, un
quiste epidérmice de mclusion, un quiste de epididimo, un quiste de la tinica
vaginalis, un tumor adenoideo y dos metastasis de adenocarcmoma gastrico
D Todos ellos presentaron como sintomas principales dolor y aumento de
volumen ¥ Por tltimo, Sugita estudié en un pertodo de 30 afios 68 casos de
tumores testiculares en nifios, de los cuales 84 % correspondieron a tumores
germinales y 16 % a paratesticulares; trece fueron rabdomrosarcomas, dos
pacientes murielon aun con tratamiento complementario Generalmente se
considera que los rabdomiosarcomas de esta regidm son tumores poco
agresivos “? S embargo, en adultos son de mal prondstico, como en este
caso, que presentd metdstasis contralaterales y ganglionares, sin 1espuesta a la

quimioterapta complementaiia y con extensa actividad tumotal pélvica & #2%



El tratammiento basicamente es quittigico, orquiectomia con radioterapia y

{26

qumioterapia complementaria “**” Es importante un estucho histopatolégico

minucioso, yva que la neoplasia 1esidual complica el tratamiento v el

2 .r
(32738 1 4 1aslocacion del

prondstico con 1ecwencias hasta de un 80 %
cromosoma t(2:13) en el tipo histoldgico alveolar y en 11pl5 en otros tipos y
la expresién del gen supresor pS53 son factores de mal prondstico ©” El
rabdomiosarcoma tiene su histogénesis en las células de muscalo esquelético,
y se caracteriza por la presencia de bandas 7 transversales, pueden encontiaise
células 1edondas de tipo ganghonar y rabdomioblistico ¥ Por
mmunohistoquimica son positivos para actma vy mioglobing; las células
embrionarias de tipo rabdomioblasto pueden ser positivas pata desmina y
vimentina; los matcadores de tipo neural como proteina S-100, enoclasa
especifica neuronal, smmaptofisma y cromogianina, son negativos Cuando
existe  positividad para marcadores neurales sc¢ les denomna
ectomesenquimomas, tumor de Tritén o smmplemente de expresion
bifenotipica ©® La expresién bifenotipica de los 1abdomiosarcomas o hace de
mal pronéstico, ya que no responden adecuadamente a la quimioterapia ©*”
El diagnéstico diferenctal debe hacerse con los sarcomas, por presentar células

fusiformes; cuando hay piedominio de células pequetias se hace diagnostico

diferencial con los tumozes de células pequefias. redondas y azules de la



infancia que mcluyen linforas, tumor de Ewing, neuroblastomas entie otros;

donde el diagnéstico de certeza se establece por inmunchistoquimica

Casoll

Los tumores malignos de la vejiga, ya sean caicinomas o sarcomas, se
manifiestan con hematuria micioscdmica o macroscopica, y dolor Las
1adiografias muestrtan un tumor y por biopsia se establece el diagnostico,
aungue en ocasiones éste se realiza hasta la reseccidn total de la vejiga, sobre
todo s1 la muestra para la biopsia es muy pequeiia v superficial La citologia
de orna ¢s una herramenta utll en dragnéstico y seguimienio de estos
pacientes, va que ofiece una sensibilidad de 90 % en las lesiones de alto
grade, particularmente cuando hay células fusiformes, pleomoérficas, v/o
atipicas Los satcomas, las reacciones peudosarcomatosas y el carcinoma
urotehal sarcomatoide tienen el mismo tipo de células pleomdrticas alargadas,
lo gue genera confusion diagnostica En el caso del carcinoma de células
transicionales, 1a célula suele ser poliédiica o 1edonda e hipercromatica,
aunque puede confunduse con células transicionales reactivas *'*? Las
lesiones pseudosaicomatosas de la vepga son proliferaciones benignas que se
telacionan con traumatismo ¢ cuugia previa, como el nodulo postoperatoito

de células fusiformes v el psendotumor inflamatoino; son  lesiones



hipercelulates formada por fibroblastos ¢ muofibioblastos con células
alargadas, hipercromaticas con mitosis e ncluso puede haber células
gigantes multinucleadas; pot inmunohistoguimica, son positivas para desmna,
actina musculo-especifica, queratinas y vimentina Fl andhisis de la
ultraestructuia tevela la naturaleza propia del miofibroblasto; no infiltran la
pared vesical, ni dan metastasis; se han reportado casos aisladus en la prostata
(19303133 F| aspecto histolégico es semejante al fibrohistiocitoma maligno,
leiomiosarcoma, carcinoma sarcomatotde o sarcoma de Kapost El empleo de
inmunchistoquimica permite establecer el diagnéstico; pot ejemplo, los
anglosarcomas son positivos para el factor VIII y Ulex ewropeux, ¢l
fibrohistiocitoma para alfa 1-antifripsina, los lelomiosarcomas, para desmina,

(152925 No obstante, el psendotumor

vimentina v actina del mmsculo liso
mflamatorio puede expiesar queratinas, por lo que clasificarlo 1esulta en
. . 2 . .
ocasiones dificil “¥ El lelomiosarcoma de tipo mixoide, conocido
anteriormente como mixosarcoma, fiene un estroma laxo y =muxoide, y debe
o totrion dif: - . o (63033 o
hacer diagnéstico diferencial con el pseudotumoi inflamaiorio El
rabdomiposarcoma de vepiga es frecuente en nifios v raro en adultos, a
diferencia de los carcinomas de células transicionales, cuya prevalencia es

mversa “°2" Fl caso 1eportado corresponde a un sarcoma poco diferenciado.

cuya estirpe pudo set dilucidada por inmunochistoguimica, con positividad para




mtoglobina, desmina y vimentina; que macioscopicamente se aprecid como
una lesién pediculada, blanda, amarillenta, de aspecto necrdtico; a diferencia
del 1abdomiosarcoma botioides con su muy particular aspecto macroscopico
en “racimos de uvas” "

Los carcinomas sarcomatoides se orngman en las células del urotelio y se
presentan en hombies de mas de 60 afios, como tumores sésiles o pediculados,
blandos, con neciosis 0 hemoragia Desde el punto de vista histdlogico estan
formados por células fusiformes en un estroma mixoide o fibrohialino, con
atiptas celulares v mitosis atipicas, incluso, pueden tener componentes
heterdlogos, como hueso y cartilago “°'?2*3% Cuando se observa células
ganglionares intestinales se le denomina plexosarcoma ** Se ha postulado, a
través de hibridacién in sifu, que las células uroteliales se comportan como
células madre (szem cell) y pueden sufin cambios mesenquimatosos que
cortesponden a aberraciones cronosomicas SR P expresion de E cadernas
se utiliza como marcador pronostico en carcinomas poco diferenciados y
sarcomas; va que la pérdida de adherencia celular se asocia a una conducta
bioldgica mas agresiva @7

Los sarcomas son tumoies agresivos cuyo pronostico depende del grado

histologico, nivel de invasion, permeacion vascular, y presencia de metastasis
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Rabdomiosarcoma paratesticular. Presentacion de un
caso y revision de la literatura
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Resumen

Los rabdomiosarcomas paratesticuiares son lumores agresivas, ra

ros aparentemente de buen pronestico cuando se presentanenm

fics y malo enadultos Se presenta &l caso de unhombre de 27 afios

que curso con dolor durante la marcha en el miembro pelvico izquier-
do con rradiacion al testiculo aumento de volurnen en la region escrotal
y lesticular izquerdas, y adenomegalias inguinales de siete meses de
evolucion Latemograhia axial computada y el ulirasonide evidencia

ron tumor testicular Los marcadores lurnorales fugron negatives Se
realizo orquiectomia El diagnostice histologico fue de rabdomia

Sarcoma embrionana con areas alveolares Se discute [a presenta

cion en aduttos

Palabras clave rabdoruosarcoma tumor paratesticular sarcoma
paratestcular

introduccién

Los sarcomas prumaines de testiculo son extremadamente
rdius v mas aun 03 de paries blandas o paratesticulares
Estos pueden onginarse de la tinica vagmals del epicidi
mo en el funciits espermdnico piel y partes blandas del
escroto como son tejide adipese fibroconectvo muscular
hatdto vascular e nerviosoe ' * Representan entre 20y 25%%
de los tumores urogenilales que también pueden ongnarse
en la prdstata ja vejiga la vagina v e uretero? De 65 a
10% de los sarcomas en partes blandas que se presentan en
nIfios* 560 IMOIES MUY 2gresivos y causan MEAstasis rap:
damente > Las metdstasis ganglionares pueden presentarse
como tumores Dialerales * Se han identificado metdstasis
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Abstract

Paratesucular thabdomyosarcomas are aggressive and rare tumors,
that have a geod prognosts in young children and worse in adulis We
present the case of a 27 years old man, who had pain when waiking,
1n left imb with testicle irradiabon and both, left testicle and inguinal
Iymph nodes enfargement with an eveluton of seven months Testicle
tumor was demonstraled in tomographic and uitrasound studies
Tumoral markers had negative values and a feft orchiectomy was
carried out The histopathologic diagnashic was embryonal
rhabdomyosarcoma The presentation in adults s discussed here

Key words paratesticular rhabdomyosarcoma testicutar sarcoma

prncipalmente de adenocarcinoma gastrico ! También exis-
ten tumores benignos como el quiste epudérmuice de nelu-
s10n el umoer adenomatoso el fibrema y el hpoma ' Se han
reportado otro upo de sarcomas como € liposarcoma !

L os rabdomiosarcoimas paratesticulares histolégicamen-
le no presentan un componente pure, en 50% de los casos
SOM [MIXLOS © MUESIIaR Ul aspecty MiCroscopico heterogdé
neo porgjemplo con patron de liposarcoma fibrosarcoma
letomiosarcoma  sarcoma sinevial, sarcoma de Ewmng
schwannoma etc ! por lo que también se les denomina
tumor de Intdn ¢ Se ha reportado el caso de un neonato
con hipospadras y rabdormosarcoma *

El diagnéstico se hace por bropsia histolégica, Ia
tomograffa axial computada es el método diagnéstico mds
Gl para separar un tumor testicular del paratesticuiar’®

El tratamiento es multidisciplinano bdsicamente qui-
rirgico con quimioterapia v radioterapia complementa-
ria,? la supervivencia es de 86% a dos afios *La diseccidn

zanglonar hnfatica ostd en controversia * !

Presentacion del caso
Hombre de 27 afios albaiil sin antecedentes de impor-
tancia Bl padecimienio actual lo 1nicid siete meses antes
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con dolor al deambular en el miembro pelvico 1zquierdo
que se nradiaba al testiculo del mismo lado Despues pre-
sento aumente de volumen en el testiculo, por io que se
realizo orquiectorma Acudio al Hosputal Juarez de Méx:

co por presencia de adenomegalias inguinales bilaterales
A la exploracion fisica se encontraron cicatriz quinirgica
antigua y adenomegalias inguinales de 3 cm ademas de
una zona indurada en ef escroto Se reahzo aspiracion con
agu)a delgada y se encontro liquido seroso, el cual se en-
vio para estudio citologico La tomografia axial computa

da de abdomen mostré actrvidad perrtoneal que mvolucraba
los misculos pscas e thaco Lla telerradiografia de térax
no mosiro alteraciones Recibie 10 ciclos de quimiolera-
pra y fallecio dos meses despues, con extensa actividad
turmoial no se realizd ef estudio poss moriem

Figura 2 Aspecio histolégico a mayor aumento donde se aprecian
En el Servicio de Anatomua Patologica del Hospital o) 1o fusformes atipicas con diferenciacion rabdomioblastica (HE

Tuarez de Mexico se recibieron seis laminsllas tefirdas con 40%)
hematoxilina y eosina para revision (gl paciente tue ope-
rado fuera del hospital} Las preparaciones muestran al
parenguma testicular normal, parcialmente mfilirado por
una neoplasia mahgna formada por celulas fusiformes gran-
des y medianas con atip1as y numerosas nitesis atipicas,
focalmente presentd células con estriactones transversa-
les I acdpsula del testiculo se encontro mfiitrada, asi coime
jos tejrdos blandos vy el cordén espermatico  El diagnést-
co fue de rabdormosarcoma embrionano con areas de di-
ferenciacién alveolar de localizacion paratesticular (figu-
ras 1,2y 3)

Figura3 Rabdomiosarcoma Células neopldsicas dispuestas enfor
maaregular Los nucleos son pleomérficos de cromatina gruesa (H-
E40X)

Lomentario
En [a serie de Méndez, de 139 tumores en nifios, 7 19%
fueron sarcomas, de los cuales uno fue rabdomiosarcoma
vesical, otro retroperitoneal y el diltimo paratesticular * Dos
de ellos afectaron las extrermdades

Tomabe estudid 120 cases de tumores 1ntraescrotales
en un periodo de 22 aitos Sole 15 casos (12 5%) corres-
pondieron a tumores no germinales, de los cuales oche
fueron linfomas dos rabdomiosarcomas, un quiste epi-

Figura1 Corte histolégico a bae aumento que muestra células ma dermmf) de mclusién, un quiste de epididime, un quiste
lignas que Infiltran a los tubulos semmiferos {H E 10X) de la binica vaginalis un tumor adenoideo y dos metas-
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RABDOIOS AROOMA PAR U ISILULAT

tas1s de adenecarcinomd gastrico ' Todos ellos presen-
taron comoe sintomas principales dolor y aumento de
volumen '

Par iltimo Sugita cstudio en 30 afios 638 casos de -
mores tesniculares un niiios, 83% correspondieron a tumo-
res gernunales y 6% a paralesticulares {rece fueron
rabdomiosarcomas, de tales pacientcs dos murieron aun
con tratamiento complementatio por lo que se considera
yue los rabdomrosarcomas son tumores de comportamien-
to clinico poco agresivo '* Sin embargo en adultos son de
mal prondstico, como en este caso, que presentd metdsta
sts contralaterales y ganglionares '* sin respuesta alguna a
la quirnioterapia complementana y con extensa actividad
tumoral pélvica '+

El tratamtento ¢s bdsicammente de upo quirdrgico la
orguiectomia con radicterapia y quamioterapia comple
mentaria ' Es mmportaate un estudio histopatologico
minucioso ya que la neoplasia residual complica el tra-
tamente y el prondstico MY con recurrencias hasia en
80% ** La traslocacién del cromosoma t(2 1N en el npo
histolégico alveolar y en 11pl13 en otros tipos y la expre
sién del gen supresor pS3 son factores Je mal prondsti-
Fol's) 11

Eliabdonuosarcoma nene su hustogénesis en las célu-
las de miscule esqueldtico y se caracteriza por [a pre-
sencia de bandas Z transversales Pueden encontrarse
celulas redondas de t:po ganglionar v rabdamioblisuco '?
Per immunchistoguimica son positivos patra sctind y
mioglobina, embricnarias de npo
rabdonuoblasto pueden scr positivas para desmina y
vimenting Loy marcaderes de tipo neurcnal como pro
tefna 5-100 enolasa neurona especifica sinaptofising y
cromogianina son negativos Cuando existe positividad
para marcadores neurales se les denomima ectomesenqui-
momas ¢ tumor de Tritdn o simplemente de expresién
bifenotipica ¢

La expresién hifenotipica de los rabdomigsan.omas los
hace de mal pronostico ya que no responden adecuada-
mente a ld quimsolerapid “*

El diagnostico diferencial se debe hacer con los sarco
mas pol presentar células fusitormes Cuzndo hay predo-
minio de céiulas pequenas se debe hacer diagndstico dite-
rencial con los tumores de células pequefias y azules de la
infancia que mcluyen linfomas tumor de Ewing neuro-
blastomas elc En estos tumores el diagnsstuce de cerleza
se hace por mmunohistoguimica

las células
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Rabdomiosarcoma primario de vejiga
poco diferenciado. Reporte de un caso y
revision de la literatura

MARTHA LiLia TENA SUCK * Z1AD ABOHARP HasaN ** Huco RoperTO MOLINA CARDENAS,*
Manue: GaBrIEL ROMO SANCHEZ,® AXEL RAMIREZ VARELAT

Raportamos el caso de un hombre de 33 afos de edad que
sufrd hematuna macroscépica de sels meses da evolucion
por un tumer en ta vapga, el cual media 3 cm Madiante la
biopsia se diagnosticd sarcoma poco difaranciade, postenor
mente se le reahzd una cistaciomia radical y se identifico un
tumor amarillanto con extensa necrosis, formado por célutas
plecmérficas La prusba de inmunchistoguimica fue positiva
para mioglebina y desmina, y negativa para queratina y antigeno
epitelal de membrana Todos estos datos condujeron al diag
nostico de rabdomiosarcoma primario da vejiga paco difaren
ciado

Palabras clave rabdomiosarcoma vejiga

Wae present the case of a 33 year old man with hematuna
during six menths 1t was found a 3 < 3 cm mass on the
posteroiateral wall of the unnary biladder Aflgr a blopsy
spacimen disclosad poor differentiated sarcoma, a cystectomy
was performed The spscimen contained a necrolic gray yeliow
tumor formad by pleomerlic cells Immunohistochemistry was
positive for myoeglobin and desmin and negative for keratines
and epithelial membrane antgen The diagnosis was pnmary
rabdomiosarsoma of the unnary bladder

Koy wards rhabdomyosarcoma bladder

IntRODUCCION

Los sarcomas primarios de la vepga son extremada-
mente raros En los nifios se desarrolla con mayor fre-
cuencia el rabdomuosargoma botmoides, aungue es poco
comiin en los adultos Se han reportada casos esporddi-
cos relacionados con €} tumor de Wilms y con el sindrome
de Dandy Walker Lalocahzacidén preferente esel trigono !

Los sarcomas de la vejiga, al igual que los carcinomas,
son, desde el punto de vista macroscopico, tumores
pohipoides infiltrantes; pero estin formados por células
fusiformes que rara vez dan metdstasis ganglonares, a
diferencia de los carcinomas '? En los rabdomio-

" Servicic de anatomia patolégica
" Servicic de oncologia
Hospital Judrez da México

Correspondeneia Dra Martha Lika Tena Suck Servicio de anato-
mia patolégica, Hospital Judrez de México Av Politdcnico Nacional
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sarcomas, las estrias transversales en las ¢élulas alar
gadas, que sg aprecian por ricroscopla glectréaica son
caracterfsticas diagnésticas y corresponden a
rmicrotibulos de actina y miosina de las bandas Z de las
fibras musculares esqueléticas !

El letomiosarcoma es la neoplasia maligna
mesenquimatosa més frecuente en los adultos Se ha
vinculado con el tratarente posquimioterapia, prncl-
palmente con la ciclofosfamida ** Otras lesiones
sarcomatoides que se han descnto en la vejiga son el
tumeor 1abdoide,>® el msticertorna fibroso maligno,57 el
sarcoma mixoide,? el pseudoturnor inflamasoro,*** el
mesenquunoema mahgno, e incluso el osteosarcoma,’ el
condrosarcoma y el angiosarcoma 8 Sin embargo, ante
la aparicién de tumores de células fusiformes, debemos
considerar al carcinoma urotelial sarcomatmde 1 V7

Lammmunohistoquimica y la microscopia electronica
son de gran utihdad para establecer el diagnéstico defi-
nitivo de estas neoplasias 51517

El objetivo de este trabajo es presentar un caso de
rabdomiosarcoma pnimano de vejiga poco diferenciado
en un hombre joven, con desenlace fatal
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El sujeto era un hombre de 33 aios de edad origina-
rio de Tlamace Hidalgo, de ocupacion canpesino con
alcoholismo 1ntenso de cinee afios Su madree y su her-
mand tenfan hipertension arterial y diabetes mellitus y
su pache, un carcinoma en el labie

Su padecimiento 1uci eon hematuila macroscopica
de se1s meses de evolucidn con codgulos sanguineos
en faorma polaquiuna micturia tenesmo vesical dolor
en el hipogastrio, pérdida de peso de sets kilogramos en
dos meses, nduseas vomete y dolor en la fosa renal 12-
qurerda Acudid conun médico particular quien be soli-
«ité un uluasontdo pélvico, el estudio mosud una neo-
plas:a en la vepiga de 6 em, motivo por el cual fue refe-
1o al Hospital Judrez de México

A la exploracién fsica se aprecié un tumor en el
hipogastiio mosily dolotoso signo de Giordano postt-
vo y ‘zonas hntoportadoras negativas” Los dutos de
laboratorio indicaron msuficiencia renal aguda por lo
que se le realizo didlisis peritoneal en el servicio do
nefrologia

El segundo ultrasontdo abdominal indicd hidionefrosis
bilateral de predominie izquierdo y un tumor en la vejiga
Je 84 x 74 mm, de paredes engrosadas vegetantes
mientras que la tomogratia axial computada pélvica
mostié estructuras oseas y tepdos blandos sin altera-
ciones, sin actividad hépatica ni ganglionar en la pelvis
oenel retropentoneo Los boides de la vejiga eran mre-
gulares y estaban engiosados, se aprecid disnunucién
de laluz y neoplasiaen la venga

L os resultados del estudic de gammagratia dsea fue-
ron normales sin metdstasis La cistoscopa permitié
observat una uretrd dnterior Con esSienosls y un (umor
e«ofitico de gran tamaiio en el cuello vesical, que ocu-
paba las paredes laterales No se observé la piéstata, nt
afectaba los ureteros Se tomd una muestra para reali-
zar la biopsia del tumor y se determind como neoplasta
maligna pleomdérfica compatble con sarcoma no clasi-
ficada

Se etectud por lo tanto una cistoprostatectomid
radicai con conducto teal

El paciente tuvo una evolucién posoperatoria satis-
factoria y sin complicaciones Se le dio de alez una se-
mana después A los dos meses de la operacidn e
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deteriord su estado general sutrio waostosis en el ca-
neo Junto con metistasis hepdticas pulmonares y ce-
vebrales tallecid en su hogar No se hizo estudio
posmortem

Se exurparon la vepge la préstata las vesiculas
seminales Ja grasa penivesicdl y eluraco El espécimen
quuiirgico mdid 9 x 8 x 6 cm y pes6 300 g En la pot-
c16n postenor se :dentiticd Ia prostata de 4 x 3 cm
amarilienta fibrosa de caracteristicas normales Las
vesiculas seminales midieron 6 x 3 cm cada una en
tanto que el conducto deferente deiecho era de 16 ~
03cmyelizquerdode 6 x 0 3 cm Eluracomudio 9 ¢
| em Todas tenian caracteristicas macroscopicas noi-
males Al corte se identificé la veyga, gue muhid 7 x 3
cm y mostraba una luz ocupada «n 780% por un. neo-
plasta pohiporde rojzo-amantienta de 3 cm de duimetio
triable, y dreas de hemorragia y necrosss blanda de
superficie finamente granular lovalizada en el tondo
antenior (figura 1y La mucosa vesieal adyacente af tu
mor c1a edematosae nodular de color ropze con un es-
pesor de | 2 em en la pared anteor yde 1 Semen b
posterior {figura 2)

Figura 1 Aspecto macroscopico de la veniga en el que se observa
una laston polipeide amarllenta blanda y fnable que ocupaba 70%.
de fa luz
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muesra ung pared engrosada y mucosa hemaorragica de aspecto
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Figura 3 Aspecto histologics, ¢l epitelio de fa mucosa demuestra
cambios inflamatonos inespectiicos y en el eslroma se identifican

celulas pleemorticas de tamafio vanable entremezeiadas con celu
las inflamatonas HE 20X

Desde la perspectiva histoldgica, se observd una
neoplasia poco diferenciada formada por células gran
des y pequefias pleomdrficas sinun patdn histoldgico
caracteristice con extensa necrosis coagulativa (figu-
ras 3 y 4), se acompafiaba de células inflamatorias
mononucleares, que infilizaban la pared de la vega en
todo su espesor y de manera vanable, multifocal, inva-
dian hasta la adventicia y el tejdo adiposo perivesical
conangiomvasién {figura 5)

La mucosa de la venga mostiaba cambios
wntlamatorios 1nespecificos e hiperplasia epitehal La
prostata {as vesiculas seminales los ureteios, el uraco
y laampolla deferente teman alteractones mflamatoras
inespectficas y sin evidencias de neoplasia
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Figura 4 Acercamiento de las celulas neoplasicas de tamafo va
rable, con pleomorhsmo calular, sin un patron histologico caracte
fishico y con extensa necrosis codguiativa HE 40X

Figura 5 En la pared de la veyiga 5e aprecia permeacion vasculdr
HE 20X

Se realrzaron estudros de inmunohistoquimeca que
fueron positivos pata muoglebina desmina (figura 6Yy
vimeatina y negativos para Guéiabinas, CD 20 y CD
34

El diagnéstico fue de sarcoma mahgno pleomdifico
de alto grado, compatible con rabdomzosarcoma

Discusion

Los tumores malignos de vejiga, ya sean carcinomas
o sarcomas s¢ manthestan con hematuria micro o
macroscépica y delor Las radiografias muestran un
tumor ¥ es la bropsia la que determina el diagndstico
aungue en ocastones gste se realiza hasta la reseccidén
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Figura 6 Aspeclo histologico del tumor que muestra posttividad
para mioglohina Tecnica e nmunohistoguimica 20X

total de Ja vejiga sobre todo w1 la muestra para bropsia
es muy pequeda y superfictal Lacitologia de onina es
itil en el diagnodstico y segurmiento de estos pacientes
ya que otrece una sensibilidad de 90% en las lesiones
de alto grado, especralmente cuando hay células
fusiformes pleomdrticas y/o atipicas Los satcomas
las reacciones peudosarcomatosas y ¢l carcinoma
urotelial sarcomatoide tienen el mismo upo de células
alargadas y pleoméi ficas, lo que puede producu graves
enortes dragndsticos En caso de carcinema de células
transicionales lacéluiaes diterente, es poliddrica o te-
donda hipercromdtica y puede contundirse con las
transicionales teactivas 17

Las leswones pseudosatcomatosas de o vepiga son
benignas proliferatiny a5 que se telacionan con trauma-
usmo o cirugia prev e como el nédulo posoperatonio de
<élulas fusitormes v el pseudotumor influmatono Son
lessones hipercelulares formadas por fibroblastos o
miofibioblastos con células alargadas hipercromancas
y mutosis, sin pleomorfismo celular, e incluso puede ha-
ber ¢élulas gigantes multinucleadas Por inmuno-
lustoguimica, son positivas pars la desmina la actine
misculo-especifica las quelatinas y fa vimentina Por
medio de la miaoscopta elechidnica se idenutica la na-
turaleza propia del smofibroblasto * ™ No infiliran la pared
vesical mudan metastasis S¢ han reportado casos asla
dos en la prostata 11

Por su aspecto histoldgico los sarcomas, como el
histiocitoma fibroso mahgno el leiomiosarcoma el ca-
cinoma sarcomatoide 0 sarcema de Kapost son muy
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semejantes Lanmunatustaguinuca en 10s sarcomas de

lz vepga aligual que en los de otras partes, €s posiuva

de acuerdo ¢cn la célula que fes da origen por ejempio

¢l sarcoma de Kapos: y los angiosarcomas son positi-
vos para el factor V11 y Ulex europeux el histiocitoma
fibroso, para alta l-anutnpsina, los leromiosarcomas

para la desmina la vimentina y la actina de muisculo
Liso 377 Sin embargo. llama la atencidn que el
pseudotumor nflamatorio puede expresar queratinas,™
por io que clasificarlo como bemigno es a veces muy
dificil Elleiomiosarcoma de ipo mixeide,® antenormente
conocido como mixosiarcoma tiene un estroma laxo y
mivoide y se debe hacer diagndstico diferencial con el
pseudotumor nflamatotio '

El rtabdomicsarcoma es el tumor maligne més tre-
cuente en los niftos aunque es raro en los adultos a
diferencia de los carcinomas de células transicionales,
cuys prevalencia es inversa en estos dos giupos ** ¢

El caso que aqui reportamos corresponde a un
rabdomigsarcoma poco difetenciado, cuys patién pudo
ser dilucidado a partr de la inmunohistoquimica Fue
positivo para mioglebina desmina y débilmente para
vimenting, negativo para las queratinas y el antigeno
epiteinal de membrana Se descarto la posibihdad de
carcinoma que es positivo para gueratinas y negativo
para la mioglobina Se diagnosticd como poco diferen-
ctado por su pleomortisme celular sin patrén caracte-
ristico Ladistmilitud con el iabdonuosarcoma botrodes
es que este dlumo estd formado por céluias tusiformes
con estriaciones transversdles que corresponden a ban-
das Z de células musculares esqueléticas Desde el
punte de vista macroseépico difieren un poco, el
rabdemiosarcoma botroides tiene un aspecto muy pe-
cular, como de 'racimos de uvas  Nuestio caso no se
manifestd como tal, ya que se aprecié una masa
pediculada amarillenta blanda y necrdtica !

Los carcinomas sarcomatowdes tienen a caracter(s-
tica de que se originan de las células urotehales Se
desarrcllan en hombres mayores de 60 afios de edad
como tumores sésiles o pediculados blandos con he-
morragla o necrosis, desde el punto de vista histoldgico
son tumores formados por células fusiformes en estroma
mexoide o fibrohualing con atipas celulares y figuras de
mutosis atipicas Incluso prede haber células gigantes
mulunucleadas y compenentes heterélogos como hue-
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so vy cartilago > % Cuando se observan células
eanglhonaies mestinales se le llama plexesarcoma ™
Se ha postulado « través de lubridacidn wr sion, que las
células uroteliales se compoitan come células madre
{(stem cedl) y pueden sufrir cambios mesenquimatosos
que corresponden a aberracltones cromosdmicas P
Laexpresidn de E cadetinas sirve como marcador pro-
nédstico en carcinomas poco diferenciados y en
sarcomas, ya que se prerde la adherencia celular y su
compettamiento clinco es mas agresive # Por medio
de inmunohistoquimica se determina que son tumores
fucrtermente positivos para la vimentina, las queratinas
y el antigeno epitelal de membrana aungue levemeate
positvos para la protemna S-100 y la acing 1722

Todos los tumeres de la vejiga se manifiestan con
hematuria por lo que el tratamiento ideal es la resec-
cidn de ésta Sin embargo, los sarcomas son tumores
agresivos y de mal prondstico . dependiendo del nivel
de 1nvasién, permeacién vascular grado histelégico y 1t
presencia de metastasis 2
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