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Casos aislados

Tumor rabdoide maligno extrarrenal
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SUMMARY

Extrarrenal malignant rhabdoid tumor.,

Malignant rhabdoid tumor is a rare neoplasm with controversial histogenesis. Although it
was described as a renal tumor, it have been reported in several other sites, including four cases
located in the vulva. We present the clinic, histological, immunohistochemical and ultrastructural
findings of one case of malignant rhabdoid tumor in the mons pubis of a 69 year-old woman. The two
main différential diagnosis are carcinomas with cells with rhabdoid features and round cell
sarcomas, mainly epithelioid sarcomas. Our case shares fearures of epithelial differentiation and also
of smooth muscle/myofibroblastic differentiation. Probably. extrarenal malignant rhabdoid tumor is
not a distinct entity but merely a phenotype for different tumors.
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INTRODUCCION

La discusién sobre la histogénesis del tumor
rabdoide maligno (TRM) ha sido una constante en la
literatura desde que en 51981 Haas et al. (1) demostraron
ultraestructuralmente que el elemento celular que define
aesta entidad no era un rabdomioblasto, como posterior-
mente se confirmé con estudios inmunohistoquimicos
(2). Paralelamente a la defensa de un posible origen
epitelial (3), histiocitico (4) y neuroectodérmico (1), se
ha descrito una extensa variacién en cuanto ‘a la locali-
zacion extrarrenal de este tumor, como préstata (5),
cerebro (6), corazén (7), piel (8), partes blandas Ne
higado (10).

En 1989 Perrone et al. (11) descnben los prime-
ros casos observados en vulva y discuten su similitud
con el sarcoma epitelioide. Mds recientemente, Kudo et
al. (12) aportan un nuevo caso en estarara locali;zacién,
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defendiendo un posible origen epitelial en glandulas
ecrinas.

La infrecuente localizacién vulvar, junto con las
peculiares caracteristicas de microscopia éptica,
inmunohistoquimica y ultraestructura, nos han inducido
a la aportacion de un nuevo caso de TRM extrarrenal,
situado en Monte de Venus.

DESCRIPCION DEL CASO

Mujer de 69 afios, con historia de cardiopatia
isquémica tratada y valvulopatia adrtica de tipo reuma-

tico. Acudié a consulta hospitalaria por una tumoracién
dolorosa de crecimiento rapido (dos meses) localizada -

enel Monte de Venus. Enla exploracidn se identificé un
tumor de 4 cm. de didmetro, de consistencia dura, no
adherida a planos profundos y que se extendia hasta las
proximidades del clitoris. La exploracién del resto de la
Vul\fa, asi como de 1itero y vagina fue normal. El estudio
ecografico demostrd que la masa tumoral era sélida, sin
evidencia de afectaci6n de estructuras pélvicas. Estu- |
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Figura 1. Células rabdoides: dispuestas aisladamente y en pequefios
cordones en el seno de un estroma mixoide (H-E, 40X).

dios de TAC no identificaron anormalidades abdomina-
les ni retroperitoneales. El examen gastrointestinal fue
normal. Se realizé exéresis del tumor y dos meses
después se practicé linfadenectomia inguinal bilateral.
La paciente fallecié 4 meses después de su ingreso por
posible causa cardiaca, no habiéndose demostrado en
los repetidos estudios complementarios realizados reci-
diva ni diseminacién tumoral metastasica. |

Estudio anatomopatolégico.

MacroscOpicamente, la pieza quirtirgica inclufa
una elipse de piel normal y una tumoracion subyacente,
redondeada, no encapsulada pero bien delimitada del
tejido adiposo circundante. Este tumor tenfa un didmetro
maximo de 6 cm. y se extendia desde planos profundos
hasta las proximidades dela piel, que no estaba ulcerada.
Presentaba coloracién: blanquecina con un aspecto
«mixoide;» y consistencia blanda, alternando con zonas
rojizas de tipo hemorragico. Se tomaron secciones que
se fijaron en formol al 10% y se procesaron de forma
rutinaria para estudio con microscopia Gptica. '

Histolégicamente lo mds destacable era la pre-
sencia de un componente celular de morfologia redon-
deada o poligonal, y ‘abundante estroma mixoide-
mucoide, que se tefifa intensamente con la técnica de
azul alcidn (fig. 1). Las células tumorales mostraban
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Figura 2. Las células tumorales presentan citoplasma denso y nécleo
excéntrico, pleomorfico y con frecuentes mitosis (H-E, 200X).

abundante citoplasma denso, eosindfilo, con un aspecto
rabdoide. v nicleos redondeados, a veces desplazados
hacia la periferia, con un alto indice mitético (fig. 2 ).
Dichas células no constitufan ninguna estructura defini-
da y tendian a disponerse perivascularmente, configu-
rando finos cordones y «flotando» aisladamente o en
pequeios actimulos en el abundante estroma mixoide.
Otras dreas presentaban riqueza vascular, un aspecto
angiomatoide y hemorragia. Era frecuente también la
necrosis tumoral. El estudio de la piel suprayacente
demostraba glandulas ecrinas de aspecto normal, rodea-
das por células neoplasicas que alcanzaban los 1imites de
la epidermis, en la que no se identificaban nidos
melanociticos ni alteraciones de la capa basal. El exa-

Tabla 1. Resultados de inmuﬂohistoquimica.

Vimentina ++
CAM 5.2 +++
CK-1 -
EMA +/-
CEA‘1 v +/-
Desmina -
Mioglobina -
Factor VIII -
S-100 -
HMB-45 ‘ -
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Figura 3. Células neopldsicas con extensas superficies de adherencia
intercelular y presencia de prolongaciones microvellositarias (flecha).

men de los ganglios linfiticos de la linfadenectomia
inguinal bilateral realizada posteriormente, mostraba la
existencia de metéstasis en cuatro gangliosde un total de
doce aislados, siendo todos aquellos del Jado derecho.

Se llevaron a cabo estudios inmunohistoquimicos
sobre muestras en parafina utilizando técnicade avidina-
biotina-peroxidasa (ABC) con los anticuerpos
monoclonales Vimentina, CK-1, EMA, Desmina,
Antigeno asociado al Factor VIII y HMB-45 (Dako):
CAM 5.2 (Becton Dickinson) y CEA (BioGenex); v los
anticuerpos policlonales anti mioglobinay S-100(Dako).
Los resultados se reflejan en la tabla 1. Es necesario
resaltarlaintensa positividad para citoqueratinas de bajo
peso molecular (CAM 5.2) y, en menor grado, para la
vimentina. Los restantes marcadores fueron negativos.

El estudio ultraestructural de tejido recuperado
de formol, postfijado con tetréxido de osmio e incluido
enresina Epon, demostré presencia de células tumorales
en escasa cuantia, que tendfan a constituir pequefios
agregados con extensas superficies de adherencia
intercelular con aisladas uniones densas (fig. 3). Se
identificaron filamentos citopldsmicos con
condensaciones focales (fig. 4). En algunos bordf:s celu-
lares se evidenciaban prolongaciones microvellositarias
(fig. 3). En definitiva, exist{an estructuras que sugerian
por una parte diferenciacién epitelial y, por otra, de
misculo liso- miofibroblasto.

Figura 4. El citoplasma contiene filamentos intermedios (flecha) con
condensaciones focales.

DISCUSION

Lapresenciade untumor maligno indiferenciado
constituido por células redondas conrasgos rabdoides es
siempre un reto diagndstico en cualquier localizacién
extrarrenal, y mds adn en la regién vulvar, donde sélo se
han descrito 5 casos en la literatura (11,12). De manera
simplificada, podriamos aceptar que son dos los diag-
nosticos diferenciales cldsicos: tumor epitelial maligno
con rasgos rabdoides y sarcoma de células redondas con
similar fenotipo histolégico (11,13).

En primer lugar, y centrando la discusién en
nuestro caso, el carcinomaescaimoso es el tumor epitelial
mas frecuente de la vulva en la edad adulta, siendo los
sarcomas muy poco frecuentes y preferentemente des-
critos en la edad infantil o juvenil (14,15). La presencia
de abundante componente mixoide, que junto con las
células rabdoides protagoniza el cuadro histolégico de
nuestro caso, nos ha obligado a descartar tumores que .
mostrasen estas peculiaridades. Casos de carcinoma
sarcomatoide con estroma rico en mucopolisacdridos
han sido comunicados en la literatura en diferentes
localizaciones (16,17) y recientemente Foschini et al.
(18) han publicado 3 casos de carcinoma epidermoide
con prominente estroma mixoide. Estos autores.descri-
ben cordones de células de morfologia redondeada, con
citoplasma muy eosinéfilo, «flotando» en un estroma
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rico en mucosustancias, caracteristicas superponibles a
las observads en nuestro caso. Sin embargo, esta rara
variedad de carcinoma escamoso muestra dreas de clara
diferenciacién epidermoide, presencia de tonofilamentos
enel estudio ultraestructural y positividad con anticuerpos
anticitoqueratinas de alto peso molecular (18), caracte-
risticas todas ellas ausentes en el caso que presentamos.

Los sarcomas constituidos por células redondas
con estroma mixoide ocupan el otro extremo en el
diagnéstico  diferencial. Rabdomlosarcoma
leiomiosarcoma, hposarcoma y angiomixoma agreswo
(19-21) son entidades en las que el componente nnxo1de
puede ser predominante, si bien las caracteristicas
histolégicasy, sobre todo, el estudio inmunohiétoquinﬁco
y ultraestructural facilitan su identificacién y‘diagn(’)sti-
co. Con respecto al sarcoma epitelioide, Perrone et al.
(11) en su estudio comparativo entre dicho tumor'y el
TRM de vulva sefialan en tres de sus cuatro casos de
TRM la presencia de un estroma mixoide y patrén
angiomatoide, caracteristicas presentes en nuestro caso.
S6lo las caracteristicas clinicas y ciertos datos de
microscopia éptica convencional permiten la-distincién
entre sarcoma epitelioide y TRM puesto que tanto el
estudio inmunohistoquimico, con positividad para mar-
cadores epiteliales y vimentina como el anéiisis
ultraestructural, con presencia de abundantes filamentos
citoplasmicos paranucleares, son similares para ambas
neoplasias planteando serias dudas a la hora de diferen-
ciar estas dos entidades, cuya histogénesis no se encuen-
tra aclarada (11).

La intensa positividad para citoqueratinas de
bajo pesomolecular (CAM 5.2), caracteristica que debe-
mos destacar en nuestro caso, se ha descrito como tipica
tanto de sarcomas epitelioides (22) como del TRM (11).
Este dato de inmunohistoquimica, unido a cierto grado
de diferenciacién glandular, con prolongaciones
microvellositarias apicales y grandes superficies de unién
intercelular que se objetivan en el estudio ultraestructural,
sustentan un hipotético origen en glandulas ecrinas (23).
Esta idea se ve apoyada por la descripcién reciente de
Kudo etal. (12) de un carcinoma de gldndulas ecrinas de
vulva simulando un sarcoma epitelioide con abundantes
células rabdoides, indistinguibles de las del TRM. Sin
embargo, el hallazgo en nuestro caso de glandulas
sudoriparas normales, rodeadas por células tumorales,
nos ha impedido asegurar este origen. Por otra parte, la
demostracién ultraestructural de filamentos
citoplasmaticos con condensaciones focales, nos hace
pensar en una posible diferenciacién de misculo liso-
miofibroblasto, a pesar de que desmina y actina resulta-
TON negativas.

En resumen, aportamos un nuevo caso de TRM
localizado en vulva (Monte de Venus), el quinto en la
literatura, con caracteristicas inmunohistoquimicas y
ultraestructurales de tumor epitelial y diferenciacion
ultraestructural tipo misculo liso-miofibroblasto.
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RESUMEN

El tumor rabdoide maligno es una neoplasia
infrecuente de histogénesis no aclarada. Aunque inicial-
mente se describi6 en el rifién, se ha observado en otras
localizaciones, como la vulva. en la que se han comuni-
cado: hasta ahora cuatro casos. Presentamos el estudio
clinico, histolégico, inmunohistoquimico y
ultraestructural de un tumor rabdoide maligno situado
en Monte de Venus en una mujer de 69 afios. Los dos
principales diagndsticos diferenciales que se plantean
son carcinomas con células de habitorabdoide y sarcomas
decélulasredondas, especialmente el sarcomaepitelioide.
Nuestro caso presenta rasgos que apuntan a un origen
epitelial del tumor, asi como oﬁros propios de misculo
liso/miofibroblasto. Probablemente el tumor rabdoide
maligno extrarrenal no constituye una entidad en si sino
inicamente un fenotipo peculiar para una variedad de
neoplasias en diferentes tejidos.

Palabras clave: Tumor rabdoide maligno. Vulva.
Inmunohistoquimica. Estudio ultraestructural.
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