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Rabdomiosarcoma y tumor del saco
de Yolk testicular
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Resumen

ANTECEDENTES: las neoplasias testiculares tienen caracteristicas
morfolégicas y manifestaciones clinicas diversas, representan de 1 a
2% de todos los cdnceres malignos del hombre y hasta 10% de todas
las enfermedades malignas del sistema genitourinario masculino.

OBJETIVO: reportar la incidencia, diagndstico, tratamiento y pronds-
tico del rabdomiosarcoma testicular y tumor del saco vitelino.

CASO CLINICO: paciente masculino de 43 afios de edad, con pa-
decimiento de ocho meses de evolucién caracterizado por aumento
de volumen testicular izquierdo, doloroso, de intensidad moderada,
irradiado al miembro inferior ipsilateral, con cuadros de remision y
exacerbacién, acompafados de dificultad para la ventilacién. Se le
realizé orquiectomia radical izquierda. El informe histopatolégico fue
de tumor mixto de células germinales compuesto por tumor de saco
vitelino sarcomatoide (50%) y rabdomiosarcoma (30%).

CONCLUSIONES: los rabdomiosarcomas intratesticulares son agre-
sivos e infrecuentes. Es comin que al momento del diagnéstico los
rabdomiosarcomas se manifiesten con afectacion ganglionar o metas-
tasis. El estadio clinico, el tipo histolégico y el apego al tratamiento
influyen en la evolucién natural del cancer.

PALABRAS CLAVE: rabdomiosarcoma, saco de Yolk, orquiectomia,
testicular.
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Rhabdomyosarcoma and yolk sac tumor
of the testis
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Abstract

BACKGROUND: Testicular neoplasias make up a group of tumors
with diverse morphologic characteristics and clinical manifestations.
They represent approximately 1 to 2% of the malignant cancers in
men and up to 10% of all malignant diseases of the male genitouri-
nary system.
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OBJECTIVE: To demonstrate the incidence, diagnosis, treatment, and
prognosis of testicular rhabdomyosarcoma and yolk sac tumor.

CLINICAL CASE: A 43-year-old man presented with symptoms of
8-month progression that included an enlarged left testis with moderate
pain irradiating to the lower ipsilateral limb with periods of remis-
sion and exacerbation and accompanied by difficulty in breathing.
He underwent left radical orchiectomy and the histopathology study
reported a mixed germ cell tumor composed of a sarcomatoid yolk
sac tumor (50%) and rhabdomyosarcoma (30%).

CONCLUSIONS: Intratesticular rhabdomyosarcomas are aggressive
and rare and it is common for them to present with lymph node
involvement or metastasis at the time of diagnosis. Clinical stage,
histologic type, and treatment adherence influence the natural his-
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tory of the cancer.
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ANTECEDENTES

Las neoplasias testiculares abarcan un grupo de
tumores con caracteristicas morfoldgicas y ma-
nifestaciones clinicas diversas, que representan
alrededor de 1 a 2% de todos los canceres ma-
lignos en los hombres e incluso 10% de todas las
enfermedades malignas del sistema genitourina-
rio masculino." La mayor parte de estos tumores
aparece en tres grupos de edad: infancia, adoles-
cencia tardia y adultez temprana.? Los tumores
pueden originarse de las espermatogonias, del
tejido de soporte y de las células intersticiales.
Los tumores de células germinales que crecen
dentro de los tibulos seminiferos representan
90-95% de todos los tumores testiculares.® Los
tumores puros del saco vitelino, también deno-
minados del seno endodérmico, del saco de Yolk
o carcinoma embrionario infantil, representan
una fraccién muy pequena de los tumores de
células germinales del adulto, pero son mas
frecuentes en el mediastino y en nifios hasta tres
afios de edad.!

Dr. Javier Pineda Murillo
xavpineda@gmail.com

Los tumores somaticos, incluidos los sarcomas,
carcinomas, tumores neuroectodérmicos pri-
mitivos, nefroblastomas y tumores carcinoides
pueden surgir a partir de los tumores de células
germinales. Estas neoplasias pueden verse en
tumores de células germinales primarias o en
sitios metastdsicos. La mayor parte de estos
tumores aparece en los teratomas, pero algunos
pueden provenir de tumores del saco vitelino y
seminomas. La neoplasia somatica mds asociada
con tumores de células germinales testiculares es
el sarcoma.* El rabdomiosarcoma es el sarcoma
de tejidos blandos mas frecuente en la infancia
y adolescencia, con incidencia anual de 4 a 7
casos por millén en menores de 15 afios de edad.
El rabdomiosarcoma embrionario es comin en
adultos menores de 30 afos.” El traumatismo
testicular, la criptorquidia y el estrégeno materno
(in atero) se han asociado con su desarrollo.® Los
rabdomiosarcomas derivan a partir de elementos
mesenquimatosos preexistentes localizados en
el tejido teratomatoso, alternativamente pue-
den surgir de la transformacién maligna de las
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subpoblaciones de células germinales totipoten-
ciales que muestran diferenciacion o de tejidos
mesenquimales aledafos (cordén espermatico,
epididimo o tinica vaginalis).” Se identifican va-
rios tipos histolégicos: embrionario, botrioides,
alveolar, pleomorfico y los subtipos fusocelular
y esclerosante pseudovascular. El rabdomio-
sarcoma alveolar es el de mayor agresividad,
progresion y mortalidad y puede presentar dos
traslocaciones: t (2;13) en mas de 50% de los
casos y t(1;13) en 22%. El tumor suele difundirse
rapidamente a través de la corriente sanguinea 'y
linfatica. La presentacién clinica tiende a incluir
una historia corta de aumento indoloro de volu-
men escrotal, masa palpable grande (rango 0.2 a
15 cm). Algunos pacientes pueden tener signos o
sintomas de enfermedad metastasica caracteriza-
da por dolor de espalda, tos y disnea (metastasis
pulmonar), nausea y vémito, dolor 6seo o ma-
nifestaciones del sistema nervioso central.® Por
ultrasonido testicular se demuestra una masa
sélida, aunque en ocasiones no se distingue entre
formaciones benignas de malignas. El tratamien-
to quirdrgico y la quimioterapia disminuyen la
recurrencia local y en consecuencia mejoran la
tasa de supervivencia libre de enfermedad y la
supervivencia global en pacientes adultos con
metastasis. Los pacientes deben tratarse con un
abordaje inguinal, con incisién amplia y ligadura
alta del cordén espermético y del testiculo. Sin
embargo, estas neoplasias se asocian con mayor
tasa de recurrencia, disminucién de la tasa libre
de enfermedad y supervivencia global.*

CASO CLiNICO

Paciente masculino de 43 anos de edad, con
antecedente heredofamiliar de abuela materna
que fallecié a consecuencia de un carcinoma
cérvicouterino. Sin antecedentes personales
patolégicos. Acudioé a la consulta debido a un
padecimiento de ocho meses de evolucién ca-
racterizado por aumento de volumen testicular
izquierdo, doloroso, de intensidad moderada,
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irradiado al miembro inferior ipsilateral, con
cuadros de remisién y exacerbacién, acompa-
fiado de dificultad para la ventilacién y pérdida
de peso. A la exploracién fisica el paciente se
encontrd de constitucion mesomorfica, con una
capacidad funcional ECOG I, signos vitales con
frecuencia cardiaca de 90 latidos por minuto,
y respiratoria de 24 por minuto, temperatura
de 36.7°C y tension arterial de 120-70 mmHg,
térax con campos pulmonares con disminucién
del murmullo vesicular a la auscultaciéon y ma-
tidez a la percusién en el hemitérax izquierdo,
abdomen sin alteraciones. El testiculo izquierdo
estaba intraescrotal, aumentado de volumen, de
15x10x8 cm, de bordes irregulares y superficie
lisa, pétreo e indoloro, con cordén espermético
ipsilateral aumentado de volumen y consis-
tencia. El testiculo derecho intraescrotal midié
3x2x2 cm, con el cordén espermadtico ipsilate-
ral, sin alteraciones. En ninguna de las regiones
inguinales se palparon ganglios. Se solicit6 la
cuantificaciéon de los marcadores tumorales
pre-operatorios: alfa-fetoproteina (AFP) 1.87
Ul/mL, fraccién B de gonadotropina coriénica
humana (- GCH) 1.20 mUI/mL y deshidroge-
nasa lactica (DHL) 1739 UI/L. La radiografia de
térax mostré imagenes sugerentes de metastasis
pulmonares. El ultrasonido testicular mostré al
testiculo derecho con microlitiasis y el izquierdo
con parénquima heteroecogénico (Figura 1).
La tomografia téraco-abdémino-pélvica simple
y contrastada mostré metastasis pulmonares
y pleurales, derrame pleural izquierdo para-
neoplasico, lesion infiltrativa metastasica del
cuerpo vertebral de L2 y actividad ganglionar
en el térax, abdomen y retroperitoneo (Figura
2). Se le realiz6 orquiectomia radical izquierda.
El resultado histopatolégico notificé que se tra-
taba de un tumor mixto de células germinales
de 11 cm de diametro mayor, compuesto por un
tumor de saco vitelino sarcomatoide (50%), rab-
domiosarcoma (30%), carcinoma embrionario
(10%) y teratoma (10%), invasién linfovascular
e intersticial del cordén espermatico con mar-
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Figura 1. Ultrasonido testicular: parénquima testicular
izquierdo heteroecogénico.

Figura 2. Tomografia axial computada téraco-abdé-
mino-pélvica en fase simple y contrastada: metastasis
pleurales, pulmonares, 6seas, derrame pleural izquier-
do y actividad ganglionar.

gen quirdrgico positivo, epididimo vy rete testis
infiltrados por neoplasia (Figuras 3 y 4). Los mar-
cadores tumorales pos-operatorios (TNM,7% ed.,
2010 de la American Joint Committee on Cancer)
reportaron: T3N2M1bS2 estadio clinico llICy se
inicio el tratamiento de acuerdo con el sistema
de clasificacion de grupos de riesgo del Inter-
national Germ Cell Cancer Collaborative Group
(IGCCCQ) con quimioterapia de primera linea
con bleomicina, etop6sido y cisplatino (BEP)
por cuatro ciclos. En la actualidad el paciente
permanece en tratamiento multidisciplinario
por oncologia y urologia en espera de valorar
la respuesta a tratamiento inicial.

Figura 3. Pieza macroscépica: espécimen de 400 g
con dimensiones de 11x9x9 cm sélida y marrén con
cordén espermatico de 9x3x2 cm ahulado.

Figura 4. Ay B. Inmunotincién para desmina positiva,
intensa y difusa en las células neoplésicas. C y D.
Inmunotincién para miogenina heterogénea, difusa
y nuclear.

DISCUSION

Los tumores del saco vitelino pueden manifestar-
se en patrones glandular, papilar o microquistico.
Desde el punto de vista macroscépico se caracte-
rizan por su aspecto homogéneo, mucinoso, de
color blanco amarillento. Desde la perspectiva
microscépica muestran una trama reticular de
células cubicas o elongadas de tamafio medio.
En aproximadamente 50% de los tumores pue-
den verse estructuras que se semejan a los senos
endodérmicos “cuerpos de Schiller-Duval”, que
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constan de un centro mesodérmico con un capi-
lar central y una capa visceral y parietal de células
parecidas a los glomérulos primitivos, en el in-
terior y fuera del citoplasma se hallan glébulos
eosindfilos pseudohialinos en los que puede de-
mostrarse la alfa-fetoproteina y alfal-antitripsina
por tincion.® La deteccién de los sarcomas se lo-
gra mediante diseccién y seccionamiento a fondo
de la neoplasia, incluyendo todas las areas con
nédulos o engrosamientos. En sus caracteristicas
histolégicas se encuentran células fusiformes con
ntcleos atipicos y elongados, cromatina dispersa,
figuras mitdticas ocasionales y atipicas, impor-
tante deposicion de matriz intersticial mixoide,
hipercromatismo nuclear, nucléolos prominentes
y estrias intracitoplasmaticas. Los rabdomiosarco-
mas contienen rabdomioblastos con abundante
citoplasma eosindfilo dispersos entre pequefias
células azules redondas, con numerosas mi-
tosis.* Las tinciones por inmunohistoquimica
representan una herramienta fundamental en la
identificacion de la linea celular de todas estas
lesiones. Los anticuerpos antidesmina, queratina,
actina, vimentina, proteina S-100 y mioglobina se
han utilizado como marcadores. La mioglobina
es un marcador sensible que solo se encuentra en
rabdomioblastos diferenciados. La miogeninay el
MyoD1, que reconocen proteinas nucleares de la
familia de factores de transcripcion, son sensibles
y especificos para los rabdomiosarcomas.>*'" En
este tipo de sarcomas la quimioterapia suele ser
eficaz y, en la actualidad, para rabdomiosarco-
mas se prescriben vincristina, actinomicina-D
y ciclofosfamida (VAC) y regimenes de isofos-
famida, vincristina y actinomicina-D (IVA). En
los pacientes con tumores de células germinales
no seminomatosos metastasicos, de prondstico
malo, (etapa IlIC), entre 20 y 30% no consiguen
la curacién con el cisplatino convencional y
menos de la mitad experimenta una respuesta
completa duradera con cuatro ciclos de BEP. El
régimen de quimioterapia convencional para
pacientes de alto riesgo es de cuatro ciclos de
BEP. El régimen con VIP (etopésido, ifosfamida,
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cisplatino) se comparé con BEP y se encontrd
que éste es mas toxico en comparacién con
BEP, pero igualmente eficaz. Por lo tanto, pue-
den indicarse cuatro ciclos de VIP en pacientes
que no toleran la bleomicina.’ En ocasiones, la
cirugia para lesiones metastasicas es eficaz en
pacientes seleccionados. Y para los pacientes
con tumores inicialmente irresecables después
de la quimioterapia inicial debe considerarse un
procedimiento de segunda exploracién.’® El rab-
domiosarcoma lo hace no sensible a radioterapia,
empeora el prondstico y hace de la quimioterapia
el tratamiento de eleccion.’ Existe controversia
en la necesidad de practicar una linfadenecto-
mia sistematica pues se sabe que 19-38% de los
tumores tienen afectacion de ganglios linfaticos
al momento del diagnéstico, aunque puede
tener indicacion en la citorreduccion de nodos,
posterior a la quimioterapia.’®'? Incluso hasta
80% de los pacientes resultan con metdstasis. El
prondstico de los pacientes es pobre, con una
tasa de recurrencia incluso de 86% y una tasa
de supervivencia global de 58 a 65%, especi-
ficamente de 68% a 1 afo y 30% a 5 afos.”'
Llama la atencién como un tumor tan facilmente
accesible y superficialmente palpable escapa a
la deteccién hasta una fase muy avanzada de su
presentacion. La explicaciéon mds probable para
el retraso en el diagndstico es la presentacion
insidiosa y la falta de signos manifiestos.

CONCLUSION

Mas de 50% de los tumores de células germina-
les incluye mas de dos tipos de estirpe celular.
Los rabdomiosarcomas intratesticulares son agre-
sivos e infrecuentes. Es comin que al momento
del diagndstico los rabdomiosarcomas hayan
afectado los ganglios o exista metdstasis lo que
los hace susceptibles de ser tratados con quimio-
terapia. El estadio clinico, el tipo histolégico y
el apego al tratamiento influyen en la evolucién
natural del cancer. El tratamiento multidiscipli-
nario mejora el pronéstico de esta enfermedad.
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