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Tumor rabdoide maligno de colon: a propdsito de

un caso”

@ CrossMark

Malignant rhabdoid tumor of the colon: A case report

El tumor rabdoide maligno es una neoplasia altamente
agresiva, descrita inicialmente en nifios en el rifién, como
una variante rara del tumor de Wilms con un patrén
rabdomiosarcomatoide y un particular mal prondstico’.
Posteriormente, tumores con caracteristicas histolégicas
similares fueron hallados en otras localizaciones, siendo
denominados tumores rabdoides malignos extrarrenales
(TRME)**. Son neoplasias raras, de comportamiento muy
agresivo y origen controvertido, descritas en multiples
6rganos solidos y hasta la actualidad solo en 43 casos
afectaban al tracto gastrointestinal, 5 al eséfago, 16 al
estémago, 10 en el intestino delgado y 12 en el colon®.
Presentamos el caso de un varén de 77 afios con ante-
cedentes personales de cardiopatia isquémica, que consulté
por cuadro de dolor abdominal y rectorragia de un mes de
evolucién, siendo diagnosticado mediante colonoscopia de
neoformacién estenosante parcialmente necrosada a 78 cm
del margen anal. La biopsia demostré la presencia de células
atipicas compatibles con carcinoma, si bien el estudio
inmunohistoquimico mostré6 negatividad de las células
tumorales para CDx-2 y CK 20, lo que sugirié un origen no
colénico. La TC preoperatoria no mostré evidencia de
enfermedad a distancia (fig. 1). Se intervino, hallando gran
tumoracién en colon descendente que infiltraba epiplén y
peritoneo parietal, realizando hemicolectomia izquierda con
anastomosis y reseccién de la pared abdominal afecta. La
anatomia patolégica informé de neoplasia maligna infiltrante
de alto grado (pT4aN1bMx), con expresién conjunta de coctel
de citoqueratinas y vimentina (fig. 2 A y B), con CK7 y CK20
negativas, CDx2 (-), ALC (-), desmina (-), BerEP4 (-), p53 (-),
CD117 (-) y calretinina (-), compatible con tumor rabdoide
primario de colon. Se reintervino por dehiscencia al 7.° dia
postoperatorio, realizando reseccién de la anastomosis y

* Presentado como péster en la XVII Reunién Nacional de la
Fundacién Asociacién Espafiola de Coloproctologia, Palma de Mal-
lorca del 8 al 10 de mayo de 2013.

colostomia terminal en FII. El paciente presenté un postope-
ratorio térpido, precisando estancia en UCI. Al mes de la
primera intervencién se realizé TC de control que informé de
multiples adenopatias mediastinicas, retroperitoneales y, en
el meso del lecho tumoral previo, lesién focal hepaticaen el S.
VIII sugestiva de metastasis, ascitis y signos radiolégicos de
carcinomatosis. Tras una evolucién desfavorable fue éxitus a
los 2 meses tras la cirugia.

Los tumores rabdoides malignos asientan preferencial-
mente en rifién, aunque también se han descrito en cerebro,
higado, piel, partes blandas, tracto genitourinario y tracto
gastrointestinal. Los TRME presentan las mismas caracteristi-
cas histolégicas e inmunohistoquimicas que las formas renales,
asi como su agresividad y mal pronéstico. Sin embargo, existe
controversia en cuanto a su histogénesis y denominacién,
basada en que podrian considerarse una variante fenotipica

Figura 1 - TG: Tumoracién en colon descendente con
reaccion de la grasa mesentérica perilesional y en intima
relacién con peritoneo parietal.
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Figura 2 - A) Histologia: hematoxilina-eosina (X400). Sabana sdlida de células de citoplasma amplio, eosindfilo, con niicleo
grande, vesicular, excéntrico, que dan a las células aspecto rabdoide. B) Histologia: cdctel de citoqueratinas (X100). Las
células neoplasicas con citoqueratina positivas. Véase el control interno del epitelio colénico normal.

del tumor segun el érgano de origen, o bien ser considerados
una entidad clinico-patolégica independiente. Los TRME en
pacientes pediatricos si constituyen una entidad clinico
patolégica bien definida con hallazgos morfolégicos, fenotipi-
cos y genéticos (ausencia de expresiéon nuclear del INI1 en
células tumorales y alteraciones genéticas especificas en la
mayoria de los casos, como la inactivacién del gen SMARCBL1).
Por el contrario, la mayoria de los estudios coincide en que los
tumores rabdoides en los adultos forman parte de un espectro
fenotipo, debido a la desdiferenciacién sarcomatosa de las
células tumorales. Por ello, actualmente se acepta denominar-
los «tumor pobremente diferenciado con caracteristicas rab-
doides»”.

De esta forma, los tumores malignos rabdoides en el adulto
constituyen un grupo heterogéneo de neoplasias con una
expresion fenotipica comun (carcinomas, melanomas, sarco-
mas, histiocitosis y linfomas), que se podria etiquetar como
tumores malignos poco diferenciados con caracteristicas
rabdoides en los que se puede reconocer o no el érgano de
origen del tejido neopldsico, como ocurrié en nuestro caso con
la biopsia inicial obtenida mediante colonoscopia, donde se
cuestiond que el origen fuera colénico. El fenotipo rabdoide
se define por la presencia de células pleomorficas con nucleos
grandes y excéntricos, nucléolo prominente, citoplasma
abundante y eosindfilo, inclusiones paranucleares de fila-
mentos intermedios y abundantes figuras de mitosis. Los
hallazgos inmunohistoquimicos caracteristicos consisten en
la coexpresién de citoqueratinas y vimentina®®.

En la literatura hay descritos 12 TRME en el colon®. Suelen
ser tumores de gran tamafio, localizados con mayor frecuencia
en el colon proximal y afectan a pacientes con una media de
edad al diagnéstico de 70 afios, sin diferencias entre ambos
sexos>>’8, Presentan un curso clinico muy agresivo, siendo
frecuente la existencia de metdstasis al diagnéstico, y una
supervivencia media de 6 meses, independientemente del
estadio tumoral®*®. Seis casos han sido clasificados como
tumores rabdoides puros, como en nuestro caso, mientras que
en los otros 6 las células rabdoides coexisten con dreas de
adenocarcinoma, lo que apoya la teoria de que proceden de la
desdiferenciacién sarcomatosa de las células tumorales®.

Los TRME de colon presentan una escasa respuesta al
tratamiento con radioterapia y quimioterapia, con lo que el
tratamiento de eleccién seria la cirugia®®. Sin embargo, dada
la agresividad de estos tumores, en la mayoria de los casos
resulta ser un tratamiento paliativo. En este sentido, el
diagndstico preoperatorio de tumor rabdoide seria importante
a la hora de planear el tratamiento y evitar cirugias
innecesarias’.

En conclusién, la identificacién del fenotipo rabdoide en el
tracto gastrointestinal es importante ya que este rasgo se
asocia a mal prondstico con falta de respuesta a terapias
convencionales™.
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