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TRANSFORMACION DE TERATOMA EN RABDOMIOSARCOMA
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Resumen Los teratomas son tumores germinales malignos compuestos por dos o mas capas de tejido, que
ocasionalmente se transforman en estirpes con crecimiento agresivo. Se presenta el caso de un
paciente de 29 afios con un tumor germinal gonadal localizado en testiculo, cuya evolucion fue desfavorable por
presentar transformacion en un fenotipo correspondiente a un rabdomiosarcoma. La patologia aqui descripta
deviene del crecimiento diferencial de un componente ya existente en el tumor original o la transformacion en
un linaje somatico que se hace dominante. Los tumores transformados como el del caso descripto son raros y
presentan caracteristicas diferentes de la mayoria de las neoplasias germinales respecto del comportamiento,

el prondstico y la sensibilidad a los tratamientos establecidos.
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Abstract Transformation of teratoma in rabdomiosarcoma. Teratomas are malign germ cell tumors com-
posed of two or more tissue layers. When there is specific organ differentiation they are called mature
teratoma. They rarely grow aggressively. We report the case of a 29 year-old man with a diagnosis of gonadal
germ cell tumor whose evolution was unfavorable owing to transformation into a different phenotype corresponding
to a rhabdomyosarcoma. This phenomenon occurs through differential growth of a single histological component
of the original tumor or transformation of a somatic lineage that becomes dominant. Transformed tumors such as

the one herein described differ from most germ cell neoplasms regarding behavior, prognosis, and susceptibility
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to established treatments.
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Los teratomas son tumores germinales malignos
compuestos por dos 0 méas capas de tejido: ectodermo,
endodermo y/o mesodermo. Aquellos que presentan
diferenciacion especifica de érgano se llaman teratomas
madurosy los que presentan caracteristicas de la etapa
fetal son conocidos como inmaduros’.

La transformaciéon maligna ocurre ocasionalmente
en tumores germinales. A esta entidad, la Organizacion
Mundial de la Salud la definié como teratoma con transfor-
macion maligna? 2, la que presenta evidencia histolégica
de tejido somatico con crecimiento diferencial respecto
al resto de los componentes.

Los tumores germinales han sido reclasificado por
la Organizacion Mundial de la Salud en dos tipos de
neoplasias, unas que derivan de lesiones precursoras
(malignidad in situ), y otras que se presentan en otro
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grupo etario (prepuberal) sin indicios de patologia pre-
maligna*. Esto se relaciona con diferencias biolégicas
que inciden luego en el comportamiento. Asi es como los
primeros, derivados de lesiones predecesoras pueden
transformarse en malignidades somaticas. Esta transfor-
macion debe ser sospechada en pacientes que presentan
quimio-resistencia o progresion anatémica con descenso
de marcadores seroldgicos, y un diagndstico conocido de
tumor germinal con componente de teratoma.
Presentamos el caso de un teratoma maduro transfor-
mado en rabdomiosarcoma confirmado histolégicamente.

Caso clinico

El paciente, de 29 afios, presentaba aumento de tamafio indo-
loro del testiculo derecho de tres meses de evolucion. Ingreso
al Instituto Roffo luego de ser sometido a orquiectomia dere-
cha, la que evidencié tumoracién sdlido-quistica de 3 x 2.5
x 2.5 cm. Las secciones histolégicas mostraron una mezcla
heterogénea de tejidos que comprendia: epitelio respiratorio y
digestivo tapizando estructuras quisticas rodeadas por tejido
muscular y nervioso, pigmento melanico, glandulas salivales
y cartilago rodeados de tejido fibroso. Esta descripcion co-
rresponde a un teratoma maduro (Fig. 1). Se presenté como
estadio IIIB N3, S2 (estadificacion American Joint Committee
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Fig. 1.— Secciodn histologica del tumor primario resecado mediante orquiectomia inguinal derecha. Se
observa proliferacion teratomatosa de aspecto maduro constituido por epitelio escamoso queratinizado
revistiendo estructuras quisticas. Hematoxilina y eosina 4x.

on Cancer 2010)% por imagen retroperitoneal de 25 cm de
diametro mayor (Fig. 2A) sumada a elevado nivel del marcador
alfafetoproteina (>5000 ng/ml). Una vez confirmado este diag-
néstico mediante revision anatomopatolégica en el Instituto
Roffo, se inici6 una primera linea de quimioterapia basada en
bleomicina, etopdsido y cisplatino, de la cual realizé 4 ciclos.
Ante la presencia de una lesidon nueva de localizacion
retroperitoneal segun la valoracion tomografica (Fig 2A) y la
persistencia de marcadores positivos (alfafetoproteina 214 Ul/
ml y lactato deshidrogenasa 537 U/l), se realizé segunda linea
de quimioterapia con paclitaxel, ifosfamida y cisplatino por 4
cursos, obteniéndose como resultado enfermedad estable.
Debido a la persistente positividad de alfafetoproteina, con un
valor de 141 Ul/ml, la ausencia de respuesta anatémica en la
masa residual Unica, y la histologia con componente de tera-
toma maduro en el tumor primario, se decidid la reseccién del
tumor retroperitoneal. La anatomia patolégica informé un tu-
mor compatible con rabdomiosarcoma embrionario con areas
de teratoma maduro. Se interpreté como una transformacion
somatica, y se decidié aplicar un esquema de quimioterapia
con adriamicina, droga de demostrada utilidad en esta estirpe
histoldgica. La enfermedad progresé rapidamente sin llegar
a realizarse este nuevo régimen, y el paciente fallecié por
complicaciones relacionadas a la malignidad.

Discusion

Los tumores germinales son un ejemplo de enfermedad
curable. Son erradicables en un 95% de los casos®. In-
cluso en presencia de metastasis, aproximadamente el
70% de los pacientes puede curarse’.

En los fenotipos con teratoma maduro que presentan
respuesta bioquimica disociada de la anatémica, debe ser
considerado el diagndstico de teratoma transformado. La
diferenciacion mas frecuente es a rabdomiosarcoma, y
siguen en frecuencia la estirpe epitelial gastrointestinal y
el neuroectodermos.

En nuestro caso se traté de un teratoma maduro sin
signos de somatizacion maligna a nivel testicular como
se observa en Fig. 1. En el contexto de una reduccion de
marcadores sin modificacion de la masa en el retroperito-
neo, se propuso realizar la cirugia llamada “de desespe-
racion”, o “de salvataje”, procedimiento que consiste en
resecar una lesion con marcadores tumorales positivos,
asumiendo que es la unica lesion residual®. En la pieza
resecada se observé presencia de un componente me-
senquimatico con morfologia e inmunofenotipo de CD56
y desmina positivo vinculables a un rabdomiosarcoma
(Fig. 2B y 2C), en coexistencia con restos de teratoma
maduro. Estos hallazgos fueron interpretados como una
transformacion mesenquimatica maligna a partir de un
teratoma maduro.

El sitio donde habitualmente ocurren estas transfor-
maciones no es en el lugar primario sino en un territorio
metastasico de una fraccion diferente de tejido maligno
asociada al componente de teratoma.

En esta enfermedad, el linaje germinal originario puede
objetivarse por la presencia del isocromosoma 12, i (12p),
presente en el 80% de los tumores de esta estirpe, lo cual
permite diferenciarlo de un primario mesenquimatico no
derivado de un teratoma.

La patogenia de la transformacion podria derivar de
la alteracion genética de elementos de teratoma preexis-
tentes o la diferenciacion de células totipotenciales con
transformacion maligna concomitante''. Es infrecuente la
transformacion a otras estirpes histoldgicas en pacientes
que realizan solo cirugia, sin quimioterapia ni radioterapias
previas, y se informa solo un 0.3% en una serie de 712
pacientes con histologia no seminoma de la Universidad
de Indiana®.
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Fig. 2.— A. Tomografia abdominal previa a cirugia de desesperacién. Se observa masa ocupante retrope-
ritoneal pericavo-adrtica, en relaciéon con sector inferior del higado, la regién antro-pilérica gastrica y
marco duodenal reduciendo su calibre y rifndn derecho al cual desplaza en sentido posterior y lateral.
B. Tincién inmunohistoquimica de pieza quirdrgica retroperitoneal positiva para CD56 40x. C. Tincion
inmunohistoquimica positiva para desmina de la misma pieza quirdrgica 40x. Ambas tinciones confirman

estirpe somatica compatible con rabdomiosarcoma.

Respecto al prondstico, la literatura coincide en que la
presencia de transformacion de un teratoma solamente a
nivel gonadal augura una evolucion favorable comparada
con el hallazgo de la misma en otros territorios'.

Segun otras publicaciones, la presencia de enfer-
medad minima no germinal en las lesiones residuales
a nivel retroperitoneal, parece ser un factor prondstico
favorable. A su vez, la carga tumoral alta predice una
peor supervivencia junto con el sitio primario mediastinal
y la presencia de teratoma inmaduro en la histologia'2.

En cuanto al tratamiento, es clave eliminar los clones
quimio-sensibles a terapias convencionales para tumores
germinales, los cuales se evidencian a través de la pre-
sencia de marcadores positivos y una rapida evolucion.
Una vez hecho esto, la cirugia es el tratamiento de elec-
cion para una transformacion maligna de teratoma. Dado
que la respuesta de los tumores resultantes es incierta
y, en primera instancia, peor que la de los linajes origi-
nales'®, queda como alternativa la utilizacion de drogas
dirigidas a la histologia evidenciada, cuando las lesiones
son irresecables o metastasicas'.

El fundamento de la presentacion es generar una hipo-
tesis diagndstica adicional ante un paciente que presenta
un tumor no seminomatoso con componente de teratoma
y una respuesta no habitual caracterizada por disociacion
entre la evolucion bioquimica y la anatémica. En estos
casos se debe considerar la transformacion en otra estirpe
o el crecimiento diferencial de un componente histoldgico
que forma parte del tumor original.

La Figuras pueden apreciarse en color en www.medicinabuenosaires.com
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Constituye una obligacion dentro de las normas sociales. Debemos acudir en cada caso en que un
amigo o una persona de nuestra relacion ha caido en cama, a enterarnos del proceso de su enferme-
dad. Se puede formular la demanda por teléfono, pero cuando la enfermedad es extrema, conviene
hacerlo personalmente. Si el grado de intimidad obliga a los de la casa del enfermo a recibir a alguno,
éste permanecera el tiempo necesario para requerir los informes requeridos. De igual manera si se
autoriza a visitar el enfermo. En todos los casos, constituye un deber elemental, predisponer bien
el espiritu de los intimos del enfermo. La hora propicia para tales visitas, es después del almuerzo.

Clarisa del Campo
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