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Resumen del caso clinico

Menor de dos anos de edad de sexo femenino con los si-
guientes antecedentes de importancia: producto de la gesta I de
madre de 17 afios, obtenida por cesédrea indicada por despro-
porcién cefalopélvica. Fue alimentada al seno materno por un
mes, posteriormente con leche maternizada por 9 meses, para
después continuar con leche entera y estar incluida a la dieta
familiar desde el afo de vida, cuenta con esquema de inmuni-
zaciones completo para su edad al momento del ingreso.

El padecimiento se inicié un mes previo a su ingreso ca-
racterizado por anorexia, pérdida de peso e hipertermia no
cuantificada de predominio nocturno, se agregaron vomitos
de contenido gastrobiliar; 20 dias previos a su ingreso not6 la
madre la presencia de masa abdominal la cual increment6 de
tamafio importantemente en unos dias. Tres dias antes de su
ingreso inicié con melena. En la exploracién fisica presento:
peso: 9,400 g. talla 75 cm. FC 130x” FR 36x’. Paciente acti-
va, reactiva, con discreta palidez de tegumentos e irritable. El
abdomen se encontrd depresible con resistencia muscular; se
palp6 una masa en el hipocondrio izquierdo dura, mévil, no
adherida a planos profundos con un eje mayor aproximado de
10 cm, no se palparon otras masas, peristalsis presente y nor-
mal. Los estudios de laboratorio y gabinete demostraron: BH:
Hb 11.9, Hto. 36, leucocitos 11,750, linfocitos 15, neutréfi-
los 83, monocitos 2, segmentados 81, bandas 2. Quimica san-
guinea glucosa 90, TGO 45, TGP 14, creatinina 0.4, urea 12,
DHL 1352. Electrdlitos séricos Na 147, K5, C1 111, Ca 9.6
Grupo O positivo. Pruebas de coagulacion normales. Funcién
renal 72% filtracién glomerular 18.75. Acido vainillilmandé-
lico y gammagrama 6seo normales.

La ultrasonografia y TAC de abdomen mostraron una masa
abdominal de grandes dimensiones, por lo que se decidi6 rea-
lizar una laparotomia exploradora. Se encontré una masa de
superficie irregular, con nodulaciones, de aspecto cerebroi-
de, dura, muy vascularizada, con desplazamiento del rifién a
la fosa iliaca izquierda, que mide aproximadamente 20 x 15
cm, adherida al colon con datos sugestivos de infiltraciéon en
mesenterio, por lo que se tomé una biopsia y se considerd no
resecable el tumor.
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Se envié el espécimen al Servicio de Patologia, el diag-
néstico histopatoldgico fue de tumor rabdoide renal y se deci-
di6 el inicio de poliquimioterapia.

Se administraron dos ciclos con oncovin, genoxal, adria-
blastina y prednisona, con mala respuesta ya que hubo pro-
gresion de hepatomegalia y aumento de la masa abdominal
por lo que se cambi6 el esquema a cisplatino y VP16 y en
total se administraron 5 ciclos. En su ultimo ingreso la pa-
ciente presentd datos de dificultad respiratoria secundaria a
comprension de la gran masa abdominal, que lleg6 a requerir
con oxigenoterapia por la presencia de hipoxemia persistente
y problemas de mecéanica ventilatoria.

Las condiciones de la paciente se fueron deteriorando princi-
palmente por alteracion ventilatoria por la gran compresion de la
masa abdominal, finalmente la nifia presentd paro cardiorrespi-
ratorio el cual fue irreversible a las maniobras de reanimacion.

Hallazgos anatomopatolégicos

Se practica necropsia al cuerpo de una nifia de complexién
ectomorfica, con palidez de tegumentos, hipotrofia muscular
generalizada, distension abdominal, red venosa colateral toraci-
cay abdominal, y una cicatriz quirtrgica transversal supraumbi-
lical de 26 cm de largo. Al abrir la cavidad abdominal se obtiene
2,000 mL de liquido de ascitis. El encéfalo pesa 830 g y al corte
no presenta alteraciones. Los érganos del cuello no presentan
alteraciones. Los pulmones en la superficie externa presentan
multiples nédulos de aspecto neopldsico que miden de 1 a 2.5
cm: son de color gris blanquecino y también son aparentes, con
las mismas caracteristicas, en la superficie de corte del parénqui-
ma. En la superficie abdominal del diafragma se observan multi-
ples nédulos confluentes de color blanco grisaceo. El corazén no
presenta alteraciones. El higado tiene n6dulos neopldsicos con
caracteristicas semejantes a las anteriormente descritas. En el
estémago se observan tlceras de fondo necrético que miden en
promedio 0.5 cm. En el peritoneo del intestino delgado, grueso 'y
epiplon se observan miltiples ndédulos de diferentes tamafios, asi
como también en la cdpsula esplénica. El rifién izquierdo esta
sustituido casi en su totalidad por una masa neopldsica que mide
18x11x9 cm; es de bordes infiltrantes y estd adherida al cuerpo 'y



Figura 1. Aspecto macroscopico de tumor rabdoide que sustituye
casi en su totalidad al rifién. La superficie de corte es sdlida con
necrosis, hemorragia y degeneracion quistica.

cola del pancreas, epiplén mayor y algunas asas de intestino del-
gadoy grueso. En la superficie de corte el tumor es hetereogéneo
con dreas sélidas y quisticas, en el polo superior hay un quiste
grande que mide 7 cm de eje mayor y contiene liquido serohe-
matico, en su interior la superficie es de aspecto granular. Las
areas sélidas son de color blanco amarillento, alternan con areas
mixoides, hemorragia y necrosis. Los ganglios del hilio renal
estan aumentados de tamafio y forman un conglomerado, al corte
presentan necrosis y hemorragia. El rifién contralateral presenta
pequefios nédulos blanco amarillentos.

Histolégicamente el tumor renal estd constituido por células
grandes poligonales con citoplasma eosindfilo granular, y algunas
células tumorales exhiben inclusiones intracitopldsmicas paranu-
cleares hialinas PAS positivas. Los ntcleos son vesiculosos con
nucléolos prominentes y abundantes mitosis anormales. Por inmu-
nohistoquimica hubo positividad para citoqueratina, los marcado-
res para musculo liso fueron negativos. Los sitios de metdstasis
presentaron la misma morfologia que el tumor renal primario.

Diagnoésticos anatomopatologicos

Tumor rabdoide del rifién izquierdo con metéstasis en el
rifién derecho, en ganglios del hilio renal izquierdo y periadr-
ticos abdominales, pulmones, higado, peritoneo y diafragma.

Ascitis 2,000 mL

Vestigios de laparotomia exploradora (10 meses antes) y
tratamiento con quimioterapia.

Ulceras géstricas con candida.

Comentario clinicopatolégico

El tumor rabdoide renal (TRR) es una neoplasia de alto
grado de malignidad de histogénesis desconocida, se le con-
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sidera una entidad clinicopatolégica del rifién que fue separa-
da del tumor de Wilms desde 1978! y posteriormente se ca-
racterizo ultraestructuralmente y se le designé como rabdoi-
de.? El TRR constituye una entidad poco comun, pues de to-
dos los tumores renales en la infancia ocupa el 1.8%.* La edad
de presentacién es en nifios entre los 11 y 13 meses de vida
por lo que debe dudarse del diagndstico en nifios de edad
mayor o adultos jévenes.** Es mds comtn en el sexo masculi-
no en una proporcién 1.5 a 1° y tiene una alta mortalidad. En
Estados Unidos la mortalidad es del 79% de los pacientes.® El
TRR es de rdpido crecimiento y los sitios comunes de metas-
tasis son por via linfatica y hematégena a los pulmones, abdo-
men, higado, cerebro y hueso entre otros. Generalmente el
tumor es unilateral con afeccién frecuentemente a la parte
media del rifién sin lobulacién ni margenes nitidos como el
tumor de Wilms. Las metdstasis al rifion contralateral y la
aparicion bilateral son muy raras.*

Microscépicamente la morfologia es una poblacién moné-
tona y difusa de células grandes, poligonales con abundante
citoplasma eosinéfilo, con inclusiones intracitopldsmicas PAS
positivas que ultraestructuralmente corresponden a “borlas de
filamentos intermedios” paranucleares y ausencia de miofila-
mentos.? El niicleo es grande con nucléolo aparente. Los pa-
trones histolégicos de crecimiento son el cldsico, esclerosan-
te, epitelioide, fusiforme, linfomatoide, vascular, seudopapi-
lar y quistico.® Los marcadores de inmunohistoquimica
muestran expresion variable, aunque los mds constantes son
positivos para vimentina y citoqueratina de bajo peso mole-
cular, la positividad es variable para antigeno de membrana
epitelial en las inclusiones intracitoplasmaticas. Hay positivi-
dad ocasional para la proteina de Tamm-Horsfall, desmina,
mioglobina, enolasa neurona especifica, proteina S-100, neu-
rofilamentos, HNK-1, alfa 1 antitripsina y lisozima. E1 TRR

Figura 2. Corte histolégico del tumor rabdoide que muestra células po-
ligonales con nucleos excéntricos y vesiculos, con nucléolo aparente y
en el citoplasma se observan inclusiones hialinas PAS positivas.
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expresa el oncogen c-myc, no asi el n-myc y la delecién 11p13
del tumor de Wilms, en raras ocasiones se ha informado mo-
nosomia del cromosoma 22.> El TRR se ha asociado con
tumores del cerebro en el 13% de los casos y generalmente se
localizan en la linea media, los mas comunes son el medulo-
blastoma, tumor neuroectodérmico primitivo, pinealoblasto-
ma, ependimoma, y gliomas. Otra asociacién clinica es con
hipercalcemia en ausencia de metdstasis dseas y es debido a
niveles elevados de paratohormona, también ha sido informa-
do la secrecién por células neopldsicas de hormona antidiuré-
ticay glucagén.

La célula de origen es desconocida, sin embargo, se han pro-
puesto hipotéticamente células de estirpe neural o neuroendocri-
no, miégeno, neuroectodérmico, histiocitico, epitelial, blastema
metanéfrico y células pluripotenciales capaces de diferenciarse a
diversas lineas celulares,” por lo que el tumor rabdoide refleja un
fenotipo constante de diversidad heterogénea.®

El diagnéstico diferencial se debe establecer con el tumor
de Wilms, nefroma mesoblastico, sarcoma de células claras,
mds raramente con el carcinoma de células renales y transi-
cionales y con el tumor de células pequefias desmopldsico.’

El caso aqui presentado retine las caracteristicas cldsicas
de tumor rabdoide tanto en su aspecto morfolédgico como en
su comportamiento biolégico agresivo; el fenotipo rabdoide
se demostré en las células grandes poligonales con caracte-
risticas inclusiones intracitoplasmicas PAS positivas. Los
marcadores de inmunohistoquimica, si bien son poco caracte-
risticos, resultaron ser constantes para vimentina y citoquera-
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tina. El tumor presentd grandes dimensiones con extensa di-
seminacion intraabdominal y tumor en el rifién contralateral
que puede considerarse como metastasis ya que seria dificil
proponer una presentacion bilateral por el estadio avanzado
del tumor. La extension del tumor en el abdomen imposibilité
la reseccién quirdrgica durante la laparotomia, por lo que el
tratamiento fue paliativo con quimioterapia, y el prondstico
en este estadio siempre es desfavorable.
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