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RESUMEN

En una revisién de 51 casos de tumor de Wilms, se
encontr 4 casos de tumor rabdoide maligno. Tres
pacientes fueron menores de 2 afios y uno de 11
afios. La presentacion clinica fue de una masa
abdominal de gran volumen que radiol6gicamente
correspondia a un tumor renal, excepto en un caso
que se presenté con hematuria y el diagnostico se
efecfué mediante la tomografia axial computarizada.
Fueron tratados mediante nefrectomia vy
quimioterapia, dos pacientes ademas recibieron
cobaltoterapia; el estadio clinico fue avanzado, dos
estan vivos, uno libre de tumor y e! otro en recaida.
Dos han fallecido.

El tumor estaba constituido por una proliferacion
celular uniforme, cuyos nucleos tenian un nucleolo
prominente, el citoplasma era abundante, con
inclusiones hialinas ocasionales.

Se hace una discusion de la histogénesis del tumor.
Descriptores: rifion, cancer, tumor rabdoide. [Rev.
Cost. Cienc. Méd. 1986; 7(3):277-281

INTRODUCCION

Los tumores primarios del rifién en nifios, constituyen
un grupo complejo y heterogéneo de lesiones (1). El
tumor de Wilms forma parte del mismo.
Recientemente Beckwith (3), llam6 la atencién sobre
la presencia de patrones sarcomatosos dentro del
patrén clasico del tumor de Wilms, de dicha
observacién emergieron otros dos tumores malignos
diferentes del primero: el sarcoma de células claras y
el tumor rabdoide maligno (2). Ambos sé caracterizan
por su alto grado de malignidad y el segundo,

ademas, por frecuentes metastasis 0seas (4).

En este trabajo se presentan las caracteristicas
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clinicas y patologicas de cuatro casos de tumor
rabdoide maligno, diagnosticados en el Hospital
Nacional de Nifios “Dr. Carlos Saenz Herrera”, entre
51 casos de tumor de Wilms.

MATERIAL Y METODOS

En una revision de 51 casos de tumor de Wilms
efectuada en el Departamento de Patologia del
Hospital Nacional de Nifios “Dr. Carlos Séaenz
Herrera”, entre 1971 y 1985 para ser analizados y
reclasificados histopatolégicamente, se encontré
cuatro pacientes portadores de neoplasias que
cumplieron los criterios diagnésticos establecidos
para el tumor rabdoide maligno (3). En éstos, se
efectud un analisis del cuadro clinico, resultados de
radiografias, andlisis de laboratorio y del material
obtenido para el estudio histopatolégico, ademas se
evalud el resultado del tratamiento y la evolucion de
cada caso, para establecer las diferencias entre éstos
y los que presenta el tumor de Wilms clasico.

RESULTADOS

En el Cuadro 1, se presenta un resumen de la edad,
sexo, presentacion clinica y radiografias. En tres
pacientes hubo una masa renal palpable, que se
corroboro6 radiolégicamente, excepto en el caso 2 que
se presentd con hematuria. Dos pacientes
presentaron anemia moderada; el examen de orina
fue normal excepto en el paciente que presentd
hematuria. El nitrégeno ureico, la creatinina, el sodio
y el potasio sérico fueron normales. Los pacientes
fueron tratados con cirugia y quimioterapia; todos
tuvieron estadios avanzados; sélo dos estan vivos y
han terminado el tratamiento; uno esta libre de tumor
y el otro recayd en tejidos blandos y pulmén (Cuadro
2).

Patologia:

Macroscépicamente las tumoraciones fueron lo-
buladas blanquecinas, con focos de necrosis y
hemorragia. En el Cuadro 3 se resumen los datos del
peso, tamafio y extension tumoral. Desde el punto
de vista histolégico hubo gran  similitud
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CUADRO 1

TUMOR RABDOIDE MALIGNO DEL RINON EN NINOS, CARACTERISTICAS CLINICAS

Caso Sexo Edad

T.Evol.

Sintomasy Signos

Radiografias

1 f 1a7m 1 s Fiebre, masaen hipocondrio US: masarenalizquierda.
y flanco izquierdo. PIV: exclusion renal.
Torax: metastasis.
2 f 11a 1 m Hematuria macroscdpica. US: normal.
No signos fisicos. PIV: Poloinferior d. irregular.
TAC: masaen polo inferior.
3 m 1a 1 s Fiebre, astenia, masaen PIV: masarenal que desplaza
flanco derecho. calices sup. Inferior ausente.
Torax: metastasis.
4 f 2a 3 s Traumaabdominal, masa US: tumorintrarrenal.

en hipocondrio izquierdo.

PIV: opacidad renal total.
TAC: tumor renal necrotico.

CUADRO 2

TUMOR RABDOIDE MALIGNO DEL RINON EN NINOS, CARACTERISTICAS CLINICAS

Caso Cirugia Estadio Tratamiento Sobrevida

1 Nefrectomia 3 w78 * Término tratamiento. RC***
Adrenalectomia
Linfadenectomia

2 Nefrectomia 3 w78 Termind tratamiento.
Linfadenectomia Recaidaalos 5 meses.

3 Nefrectomia 4 Cobalto Fallecio
Adrenalectomia Actino* 1 mes
Colectomia
Linfadenectomia

4 Nefrectomia 3 Cobalto Fallecié
Adrenalectomia Actino ** 6 meses
Colectomia

* Transoperatoria
** Preoperatoria
** Remision compieta



CUADRO 3

TUMOR RABDOIDE MALIGNO DEL RINON EN NINOS, CARACTERISTICAS MACROSCOPICAS

Caso Peso Tamario Substitucion Extension
Tumoral Tumoral

1 227g. 10x8x6 cm. 80% Infiltracién de la capsula,
tejido perirrenal, pelvis
renal y diafragma.

2 224¢g. 10x8x5 cm. 30% Infiltracién de la capsulay
tejido perirrenal, ganglios
con metastasis.

3 570g. 15x10x7 cm. 100% Infiltracién de la grasa

tejido perirrenal, diafragma,
ganglios con metastasis.

4 320 11x8x8 cm. 50% Infiltracién de la capsulay
grasa perirrenal.

de un tumor a otro y entre los diferentes campos (Figuras 1y 2).

histolégicos examinados. El tumor estaba constituido
por una proliferacion celular organizada en trabéculas
0 grupos celulares compactos, sin evidencia de
diferenciacién renal, cuyos bordes se confundian con

el rifién vecino. Las células eran del tamafio de los
macréfagos reactivos. El nucleo ovalado, con
cromatina gruesa, contenia un nucleolo prominente.
El citoplasma era abundante, granular y eosinofilico,
en el cual no se encontraron estriaciones
transversales. Muchas células contenian una
inclusién citoplasmica, acidofilica, PAS positiva,
diastasa resistente.

Fig. 1 Proliferacién celular difusa del tumor rabdoide maligno. Se
aprecia dos tubulos rodeados por las células tumorales que muestran
nucleolo prominente y citoplasma abundante. (Hematoxilina eosina
100 X).

En el caso 4 se observaron extensas zonas de
necrosis debido a la quimioterapia preoperatoria, lo
cual dificulté el diagndstico e hizo pensar en una
proliferacién histiocitica reactiva. La naturaleza

sarcomatosa, se constato en la biopsia de una
recaida que se presenté 5 meses después del

diagnéstico, en la cual, ademas se apreciaron
numerosas bandas de material hialino que
compartamentalizaban al tumor. En el caso 3 la
necropsia reveld metéastasis ganglionares
retroperitoneales y mediatinales; a higado y pulmén.

Fig. 2: Detalle de las inclusivas citoplasmicas fibrilares que desplasan
al nucleo. Noétese el nucleolo prominente de las células.
(Hematoxilina eosina 100 X).
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DISCUSION

Estos cuatro casos de tumor rabdoide maligno
encontrados entre 51 pacientes, originalmente
diagnosticados como portadores de tumor de Wilms,
representan el 7.8 por ciento esta cifra es ligeramente
mayor al 2 por ciento informada en otras series (1).
Tres casos fueron menores de 2 afios, lo que sefiala
gue este tumor se presenta en nifios menores. Se ha
informado un promedio de edad de 13 meses y una
variacion de 2 a 42 meses (4). Curiosamente,
ninguno de nuestros casos ha presentado metastasis
OGseas, que es una caracteristca distintiva de este
tumor (4). Los otros hallazgos clinicos son
semejantes a los del tumor de Wilms clasico. De los
cuatro so6lo dos estan vivos y uno en recaida, lo que
pone de manifiesto la agresividad de esta neoplasia.
Estos, y los informados en la literatura, han sido
tratados con los protocolos de tratamiento para el
tumor de Wilms, con resultados malos. En la serie de
Beckwith (3), de 21 casos solo 2 han sobrevivido, lo
que plantea la necesidad de buscar otros esquemas
de tratamiento.

Este tumor no habia sido reconocido en informes
previos en nuestro pais (10,11). Como se ha
sefialado, el patrén histoldgico tipico, corres ponde al
de un tumor de células grandes, cuyos nucleos
contienen un nucleolo prominente; el citoplasma es
abundante, con inclusiones acidofilicas
caracteristicas. Este patron histologico recuerda al
rabdomiosarcoma; sin embargo, no se han
demostrado estriaciones transversales, ni evidencia
ultraestructural de diferenciacion miogénica y las
condensaciones  acidofilicas del citoplasma
corresponden a filamentos intermedios (8). Estos
tumores han sido confundidos con la histiocitosis
maligna, el melanoma maligno y el leiomiosarcoma
(2). Se ha encontrado casos morfolégicamente
similares en el sistema nervioso central, el timo, tejido
celular subcutaneoy el higado (2,6,9,14).

El diagnostico de estos cuatro casos se realizé sobre
bases puramente morfolégicas, ya que no se
realizaron estudios ultraestructurales ni inmu-
noldgicos. Recientemente, Gonzéalez-Cruzi (5) ha
seflalado que desde el punto de vista ultraes tructural,
el patrén sarcomatoso esta constituido por un grupo
heterogéneo y complejo de tumores y enfatiza la
utilidad de la microscopia electrénica en su
clasificacion.

La histogénesis del tumor rabdoide maligno ha sido
controversial. Dado su similitud con el rab-
domiosarcoma, los estudios iniciales intentaron
demostrar la presencia de mioglobina en las in
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clusiones citoplasmicas (15), lo cual no fue con-
firmado posteriormente (7,12). Se ha sefialado la
posibilidad de un origen neuroepitelial e histiocitico
(2,6). Recientemente, Vogel y col. (13), utilizando
anticuerpos monoclonales, demostraron la presencia
de dos tipos de filamentos intermedios,
caracteristicos de las células epiteliales y
mesenquimatosas, y sugirieron la posibilidad de que
este tumor represente una variante del carcinoma
renal o del tumor de Wilms. Sin embargo, su
comportamiento biolégico agresivo, y su localizacién
extrarrenal, hacen que esta hip6tesis sea poco
probable.

ABSTRACT

Four cases of malignant kidney rabdoid tumor were
found among 51 cases of Wilms tumor that were
reviewed. Three patients were younger than 2 years
old; the other was 11 years old. Three cases
presented a large abdominal mass that radiologically
corresponded to a renal tumor; the other patient
presented hematuria. All patients were treated with
nephrectomy and chemotherapy. Two patients also
recieved cobaltotherapy. The clinical stage was
avanced; two patients are off treatment, one of them
is free of tumors, the other relapsed in soft tissues
and lungs. Two have died.

The tumor consisted of uniform large cellular
proliferation, with round nucleus and prominent
nucleoli; the cytoplasm was abundant with hyaline
inclusions.

The histogenesis of this tumor is discussed.
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