¥y ¥ ¥y

Archivos Espafioles de Urologia

ISSN: 0004-0614
m urologia@arch-espanoles-de-urologia.es

Editorial Iniestares S.A.
Espafia

Astigueta Pérez, Arturo; Pow-Sang Godoy, Mariela; Abad Licham, Milagros; Sanchez Lihon, Juvenal;
Morante Deza, Carlos; Meza Montoya, Luis; Destefano Urrutia, Victor
SARCOMA MIXTO PARATESTICULAR: LIPOSARCOMA - RABDOMIOSARCOMA. PRESENTACION
DE UN CASO Y REVISION DE LA LITERATURA
Archivos Espafioles de Urologia, vol. 60, nim. 10, diciembre, 2007, pp. 1.204-1.208
Editorial Iniestares S.A.
Madrid, Espafia

Disponible en: http://www.redalyc.org/articulo.0a?id=181013942010

Como citar el articulo e

Numero completo . -, e
P Sistema de Informacién Cientifica

Red de Revistas Cientificas de América Latina, el Caribe, Espafia y Portugal
Pagina de la revista en redalyc.org Proyecto académico sin fines de lucro, desarrollado bajo la iniciativa de acceso abierto

Mas informacion del articulo


http://www.redalyc.org/revista.oa?id=1810
http://www.redalyc.org/articulo.oa?id=181013942010
http://www.redalyc.org/comocitar.oa?id=181013942010
http://www.redalyc.org/fasciculo.oa?id=1810&numero=13942
http://www.redalyc.org/articulo.oa?id=181013942010
http://www.redalyc.org/revista.oa?id=1810
http://www.redalyc.org

1.204

A. Astigueta Pérez, M. Pow-Sang Godoy, M. Abad Licham y cols.

Casos Clinicos

Arch. Esp. Urol., 60, 10 (1.204-1.208), 2007

SARCOMA MIXTO PARATESTICULAR:
LIPOSARCOMA - RABDOMIOSARCOMA.
PRESENTACION DE UN CASO Y REVISION DE
LA LITERATURA

Arturo Astigueta Pérez, Mariela Pow-Sang Godboy,
Milagros Abad Licham’, Juvenal Sénchez Lihon',
Carlos Morante Deza, Luis Meza Montoya y Victor
Destefano Urrutia.

Departamentos de Urologia Oncoldgica y Anafomia
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Resumen.- OBJETIVO: los sarcomas que se originan en
el fracto urinario son raros, representando menos del 2% de
los tumores urolégicos, siendo las de localizacién paratesti-
cular menos frecuentes. Se describen casos de leiomiosar-
coma, rabdomiosarcoma, liposarcoma, fibrohistiocitoma
maligno, y ofros. la combinacién de dos o més variedades
en un mismo tumor han sido reportadas excepcionalmente.
Describimos el caso de un paciente con sarcoma mixto
paratesticular y realizamos la revision de la literatura.

METODOS: El paciente fue sometido a orquiectomia radi-
cal derecha y la pieza operatoria enviada a estudio andto-
mo-patolégico.

Mariela Pow-Sang G.
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Trabajo recibido: 22 de febrero 2007.

RESULTADOS: No se reportan casos similares de presenta-
cién de un tumor paratesticular mixto con componentes de
liposarcoma y rabdomiosarcoma.

CONCILUSIONES: los sarcomas del cordén espermatico
son neoplasias raras que deben ser sospechadas en el
enfoque diagnéstico de las masas escrofales. Su manejo
inicial es quirdrgico y el fratamiento complementario debe
considerarse de forma individualizada en razén de la
agresividad de este fumor,

Palabras clave: Sarcoma. Paratesticular. Cordén
espermatico. liposarcoma. Rabdomiosarcoma.

Summary.- OBJECTIVE: Sarcomas arising from the uri-
nary tract are rare, representing less than 2% of all urologic
tumors. The paratesticular region is one of the most unfre-
quent locations. leiomyosarcoma, rhabdomyo-sarcoma, Ii-
posarcoma, malignant fibrohistiocytoma, efc. and the com-
bination of two or more histological types has exceptionally
been reported . We describe the case of a patient with a
mixed paratesticular sarcoma and perform a bi-bliographic
review.

METHODS: The patient underwent right radical orchyec-
tomy and the surgical specimen was sent to pathologic
studly.

RESULTS: There are no previous case reports in the literature
of paratesticular mixed tumor with liposarcoma and rhab-
domyosarcoma.

CONCILUSIONS: Sarcomas of the spermatic cord are rare
neoplasias and should be considered on the differen-tial
diagnosis of scrotal masses. The treatment of choice is sur-
gical and adjuvant treatment must be individualized depen-
ding on tumor aggressiveness.

Keywords: Sarcoma. Paratesticular. Spermatic cord.
liposarcoma. Rhabdomyosarcoma.

INTRODUCCION

Los tumores paratesticulares representan el 7-10% de las
masas intraescrofales. La mayoria de ellos se originan
en el cordén espermdtico, siendo casi todos de naturale-
za benigna. Su contraparte maligna representa el 30%
restante y en general son de estirpe mesenquimal. Su
crecimiento es lento y, por lo general, los diagnésticos
se realizan tardiamente. Las opciones terapéuticas no
estén del todo establecidas dada su poca incidencia, lo
cual no ha permitido establecer y comparar pautas de
tratamiento.

Las series revisadas reportan como los mds frecuentes
al liposarcoma, leiomiosarcoma, rabdomiosarcoma y
fibrohistiocitoma maligno, variando de acuerdo a la po-
blacién estudiada.
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FIGURAS 1Y 2. Imégenes tomogrdficas de adenopatias retroperitoneales que se extienden desde la crura diafragmdtica
hasta la bifurcacién de la aorfa.

La presencia de dos o mas neoplasias malignas para-
testiculares de forma sincrénica en un mismo tumor es
muy rara y son pocos los reportes publicados. Noso-
tros reportamos el primer caso de un sarcoma mixto del
adulto compuesto por liposarcoma y rabdomiosarcoma,
este Oltimo de presentacion excepcional en este grupo

de edad.

PRESENTACION DE CASO

Paciente varén de 59 afios, sin antecedente de impor-
tancia. Presenta desde hace un afio tumor testicular de-
recho de crecimiento progresivo, sensacién de pesadez
y dolor en regién lumbar, por lo que acude a centro me-
dico donde le realizan ecografia testicular que informa
presencia de imagenes hipoecogénicas, heterogéneas
de bordes irregulares y margenes definidos, la mayor
de 76 mm. Parénquima testicular bilateral dentro de li-
mites normales.

Al examen fisico preferencial: testiculo derecho de 12
x 6 cm., aumentado de consistencia, en polo inferior se
palpa tumor de 2 x 2 cm. En abdomen no se palpan
masas.

Se solicitaron marcadores tumorales: HCG no detecta-
ble, AFP 2.2 ng/ml y DHL 1928 U/L.

En TAC abdomino-pélvica se objetiva conglomerado
ganglionar retroperitoneal que se extiende desde la re-
gién retrocrural hasta la bifurcacién de la aorta (Figuras
Ty2).

Se realizé orquiectomia radical derecha con seccién
alta de cordén espermdtico a nivel del repliegue peri-
toneal.

En patologia, se recibié una pieza quirirgica de 490
gr., que incluia testiculo de 4,2 x 3,1 x 2,5 cm., epi-
didimo de 4,8 x 1 ¢cm. y un tumor dependiente de cor-
doén espermatico de 12.5 x 8 x 5 cm., multinodular,
con dreas de color pardo amarillento de aspecto graso
y consistencia blanda y ofras blanquecino grisdceas,
compactas de aspecto sélido y consistencia firme. Ade-
mds, se observan zonas de necrosis y hemorragia. Esta
lesién se encontré alejada del borde quirdrgico. El testi-
culo y el epididimo no presentaron alteraciones  histolé-
gicas significativas y se encontraron libres de infiltracion
neoplésica (Figura 3).

El examen microscopico reportd un sarcoma mixto con
dos componentes: liposarcoma bien diferenciado y rab-

FIGURA 3. Pieza operatoria. Tumor paratesticular y testi-
culo derecho seccionados medialmente.
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FIGURA 4 . Microscopia. Vistas a menor y mayor aumento de los pairones histolégicos de rabdomiosarcoma (A 'y B y
liposarcoma (C y D).

domiosarcoma de patrén embrionario con elevado indi-
ce mitético (Figura 4).

Al realizar la tincién con tricrémica de Masson, se tifie-
ron de rojo los lipoblastos y las fibras musculares ma-
lignas. No se observé infiltracién vascular ni perineural

(Figura 5).

El perfil inmunohistoquimico corroboré lo anteriormente
descrito y los resultados se presentan en la Tabla |.

DISCUSION

De las neoplasias derivadas de las estructuras del cor-
dén espermdtico, las més comunes son los tumores pa-
ratesticulares. Un tercio de ellos son de estirpe maligna,
predominantemente de tipo sarcomatoide (90%). Los
tipos histolégicos mas frecuentes son el liposarcoma,

leiomiosarcoma, fibrohistiocitoma y rabdomiosarcoma,
este Oltimo por lo general en las primeras dos décadas
de la vida (1,5,9).

Los tumores paratesticulares son neoplasias de creci-
miento lento (semanas a més de 10 afios), cuyo tamafio
varia entre 1,5 y 23 cm. Afecta a adultos, por lo ge-
neral mayores de 40 afios y se presentan como masas
escrotales o inguinoescrotales, sélidas, irregulares, ne-
gativas a la transiluminacién y se pueden acompafar
de dolor, hidrocele o sinfomatologia secundaria a las
metéstasis (1,2).

Debe diferenciarse de hernias inguinales, hidroceles,
lipomas, quistes del cordén, hematocele, epididimitis y
orquiepididimitis tuberculosa y lesiones malignas como
carcinomas y mesoteliomas. Hay que considerar que la
distincién entre las variedades de sarcomas es aun més
dificil por lo que se utilizan técnicas especiales como la
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TABLA I. PERFIL INMUNOHISTOQUIMICO SARCOMA MIXTO PARATESTICULAR.

Actina Desmina S 100 HHF 35 Queratina Ki 67
Rabdomiosarcoma - + + - +
Liposarcoma - - + - - +

inmunohistoquimica, de la cual hablaremos més ade-
lante (5).

El método diagnéstico mas utilizado para la evaluacién
de masas escrotales es la ecografia con una sensibili-
dad de 95%. Los estudios de extensién incluyen la ra-
diografia de térax, TAC abdominopélvica y resonancia
magnética de la regién inguinoescrotal (2,3,4). En nues-
tro caso, el paciente presenté sintomatologia relaciona-
da con la masa testicular (sensacién de pesadez) y la
metéstasis retroperitoneal (dolor lumbar), detectadas en
la ecografia escrotal y TAC abdominopelvica.

Los sarcomas de partes blandas raramente muestran com-
binacién de estirpes, sin embargo dentro de los pocos
casos reportados la més comin es la asociacién de lipo-
sarcoma con leiomiosarcoma (Suster 1993) (8). No hemos
encontrado reportes sobre la coexistencia de liposarcomas
con rabdomiosarcomas que es el caso que presentamos.

Los liposarcomas pueden desarrollarse en cualquier sitio
donde exista tejido adiposo; su localizacién principal
es el retroperitoneo y representan el 20% de los sarco-
mas paratesticulares, siendo la mayor serie publicada
de 30 casos (10). Su origen se encuentra en el cordén
espermdtico (76%), las tinicas testiculares (20%) y/o el
epididimo (4%) (1,10).

Se dividen en 5 subtipos anatomopatolégicos: bien
diferenciados, mixoide/células redondas, lipobléstico,
fibroblastico y pleomérfico.

La mayoria de los liposarcomas paratesticulares son
bien diferenciados (40-45%) en sus variedades escle-
rosante, “lipoma-like” e inflamatorio, en el 5 a 10%
puede observarse combinacién de las mismas. Aunque
la literatura refiere que los liposarcomas de variedad
esclerosante son casi exclusivos del retroperitoneo y la
region paratesticular (5,7), el del presente caso es de
tipo “lipoma like”.

El rabdomiosarcoma paratesticular es un tumor raro y
casi siempre su presentacién es comunicada de forma
anecdética dada su baja incidencia. Resulta excepcio-
nal en el adulto y se presenta sobre todo en las dos
primeras décadas de la vida. Su histogénesis esta re-
lacionada con el desarrollo embrionario del cordén
espermdtico, epididimo, cubiertas testiculares y tejido
conectivo (1,9).

Se han descrito tres tipos histolégicos: pleomérfico,
alveolar y embrionario, siendo éste Oltimo el mas fre-
cuente. Se caracteriza por presenfar un gran nimero
de células primitivas redondas u ovales y un pequefio
nimero de rabdomioblastos mas diferenciados con cito-

FIGURA 5. Histoquimica: Tricrémica de Masson positiva en lipoblastos (A) y rabdomioblastos (B).
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plasma eosinéfilo. Algunas veces se acompafian de ma-
triz mixoide (5).

Ambos tumores, al igual que con el resto de sarcomas de
partes blandas, se caracterizan por presentar un perfil
inmunohistoquimico que los confirme. Asi tenemos que
para los liposarcomas la proteina S100 es el marcador
mds representativo con 90% de positividad; mientras
que para el rabdomiosarcoma la inmunomarcacién a
desmina es caracteristica (5). Sin embargo existen re-
portes que sustentan que los liposarcomas de alto grado
pueden expresar positividad para desmina. Nosotros le
adicionamos al primer panel de Inmunohistoquimica el
anticuerpo HHF35 que es un marcador de diferencia-
cién miogénica, el mismo que dio positivo en el &rea de
rabdomiosarcoma confirméndose la existencia de dos
sarcomas en una misma lesién (2,3,9).

Decidimos ademés cuantificar el indice de proliferacion
celular utilizando el Ki67, el mismo que fue alto (80%).
La Tricrémica de Masson es una prueba histoquimica
que marca de azul las fibras de coldgeno. Su contra-
parte se tifie de color rojo, en este caso en particular
los lipoblastos y rabdomioblastos. Como vemos el perfil
inmuno e histoquimico del paciente que presentamos co-
incide con lo descrito en la literatura.

Aunque no disponemos de pruebas genéticas, se sabe
que este andlisis a través de la hibridacién por fluores-
cencia in situ de los liposarcomas demuestra numerosos
protooncogenes que para el tipo bien diferenciado son
el MDM2 y CDK4 en la regién cromosémica 12q13-
15.

El tratamiento quirirgico es la orquiectomia radical con
seccion alta de corddn espermdtico, siendo para algu-
nos autores suficiente. Sin embargo, aun después de una
adecuada cirugia con mérgenes negativos, un tercio de
los pacientes tienen persistencia de enfermedad micros-
cépica y recidiva (3). En el estudio a 5 afios de Ballo y
cols., se concluye: recurrencia local (19,4%), metéstasis
hematégenas (11,1%) y nédulos pelvianos (5,5%) (2).

Ofros investigadores, consideran el tratamiento adyu-
vante con quimioterapia y/o radioterapia, las mismas
que no han demostrado efectividad con intencién cura-
tiva. Aproximadamente, un tercio de los pacientes falle-
cen por enfermedad metastasica (3,4).

El principal patrén de diseminacion de los sarcomas del
cordén es por contigiidad a través del canal inguinal y
de éste a la cavidad abdominal, menos frecuente son
las via hematégena y/o linfética. Esto explica porque
hasta la fecha la linfadenectomia retroperitoneal no ha
demostrado aumento en la sobrevida o cambios en el
prondstico (9).

Nuestro paciente presentd metdastasis retroperitoneal ex-
tensa, desde la crura diafragmética hasta la bifurcacién
de la corta, optdndose por el tratamiento con quimiote-

rapia posterior a la reseccién quirirgica del primario.
Hasta la elaboracién del articulo la evolucién es desfa-
vorable debido a progresion de enfermedad.

CONCLUSION

Los sarcomas del cordén espermético son neoplasias ra-
ras que deben ser sospechadas en el enfoque diagnésti-
co de las masas escrotales. Su manejo inicial es quirlr-
gico y el tratamiento complementario debe considerarse
de forma individualizada en razén de la agresividad
de este tumor.
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