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Resumen

El presente artículo revisa los mas frecuentes tumores de

diversos orígenes histológicos descritos en los últimos

veinte años en la literatura. Se encontraron tumores de

origen epitelial, mesenquimal y otros cuyo origen aun

no ha sido aclarado. Se describen los sitios de

presentación, la clínica, al igual que los hallazgos

anatomopatológicos y de inmunopatología.
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Introducción

E
n los últimos años han sido descritos

una serie de nuevos tumores que se han

convertido en un desafío para los oncólogos

en su tratamiento y para los patólogos por sus

dificultades diagnósticas. La histogénesis de la gran

mayoría de ellos no es aun clara y se disputan su

origen entre células primitivas mesenquimales y aun

epiteliales o de origen en células del sistema

inmunológico. Su estudio ha dado lugar a nuevas

denominaciones  y en un futuro a nuevas

clasificaciones. El propósito de esta revisión es la

descripción de las características clínicas,

epidemiológicas, histológicas e inmunohistoquímicas

de 10 nuevos tumores que pueden implicar un desafío

para el diagnóstico patológico y el manejo oncológico.

Carcinoma de células claras de glándulas

salivares

Descrito en 1994 por Milchgrub y colaboradores,

es un tumor de bajo grado de malignidad, ya que

aunque presenta cierto potencial de recidiva y de

metástasis regional, su pronóstico a largo plazo es

favorable tras la extirpación con o sin radioterapia.

Clínicamente se ubica en el 81% de los casos en

las glándulas salivares de la cavidad oral como una

masa submucosa indolora. La mayoría de pacientes

son mujeres (72%), y la edad de presentación es

hacia la quinta década de la vida. Se localiza

también en la parótida y la laringe.

Microscópicamente el tumor no sobrepasa los dos

centímetros y es blando. La histología muestra

nidos, cordones y trabéculas de células claras en

un estroma hialinizado y  desmoplásico, las mitosis
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son escasas y aparecen en los tumores que

metastatizan. Inmunohistoquímicamente son

inmunoreactivos para queratinas de alto y bajo peso

molecular y antígeno epitelial de membrana. Su

diagnóstico diferencial es con los tumores que

contienen células claras de glándula salivar como

el carcinoma mioepitelial, el sebáceo y el

mucoepidermoide.

Tumor de Anlage de las glándulas

salivares de la nasofaringe

Descrito en 1994 por Dehner, previamente

reportado como adenoma pleomorfico congénito

de la nasofaringe o lesión proliferativa de células

escamosas del recién nacido.  Se conocen solo

pocos casos pero se  presenta mas en los niños

recién nacidos y hasta los 4 meses de edad. El

síntoma característico es dificultad respiratoria

progresiva y al examen físico encuentra una masa

polipoide pedunculada en la línea media de la

nasofaringe. El tumor mide entre 1 y 3cms y es

sólido. Microscopicamente está compuesto por

nódulos sólidos de células fusiformes formando

glándulas o nidos escamosos con figuras

mitóticas ocasionales. Los nódulos submucosos

marcan en la inmunohistoquímica para

queratinas y Ema y el estroma para vimentina y

actina muscular específica. Algunos autores lo

consideran un hamartoma por su parecido con

esbozos primitivos de glándulas salivares

menores. Se conoce poco de su pronóstico; el

tratamiento es quirúrgico.

Timoma hamartomatoso ectópico

Descrito en 1982, solo hasta 1991 Weiss y Rosai

lo definieron como tal. Se presenta en adultos

como una masa tumoral de crecimiento lento

situada en el tejido subcutáneo o mas

profundamente en el plano muscular de la región

inferior del cuello, predominantemente en la

región del hueco supraesternal o en la articulación

esternoclavicular. Su tamaño oscila entre 2 y 8cms

con algunas de ellas de aspecto quístico.

Microscopicamente muestra un patrón bifásico

con fascículos de células fusiformes

entremezclados con nidos epiteliales. No hay

actividad mitótica y ambos componentes marcan

para queratinas y actina pero son negativos para

desmina y S100.

El diagnóstico diferencial es con el sarcoma sinovial

y el neurofibrosacoma. Se cree que se origina de

un esbozo tímico probablemente asociado con la

tercera bolsa faringea. Su evolución clínica es

benigna y el tratamiento es quirúrgico.

Angiomixoma agresivo

Descrito inicialmente por Rosai y Steeper en 1983

como una  neoplasia mesenquimal de tejidos

blandos de la pelvis y el perineo femeninos.

Posteriormente se han descrito casos en la región

inguinal en  hombres, paratesticular y pélvica.

Estos tumores son típicamente asintomáticos

siendo diagnosticados frecuentemente como

hernias inguinales. Se presenta como una masa

polipoide o semejante a un quiste que crece lenta

e insidiosamente con márgenes infiltrativos y que

no metastatiza. Histológicamente es una

tumoración bien delimitada pero con bordes

infiltrativos hacia la superficie constituida por

tejido mixoide que engloba vasos de diferente

tamaño de luz pequeña y paredes gruesas. El

estroma es mixoide. Inmunohistoquímicamente

muestra positividad focal para vimentina y actina

muscular específica, en los casos de mujeres hay

positividad para receptores de estrógenos y

progesterona implicando factores hormonales en

el crecimiento y evolución de esta neoplasia. La

histogénesis es controvertida como en la mayoría

de los mixomas; el origen mas aceptado en la

actualidad es que procede de fibroblastos

estromales normalmente presentes en áreas laxas

de las partes blandas de la pelvis. El tratamiento

es la excision quirúrgica completa con un elevado

índice de recurrencias debido a su naturaleza

infiltrativa en forma de dedos de guante; por su

bajo índice proliferativo la radioterapia no está

indicada. El tumor es frecuentemente mal

diagnosticado y confundido con neurofibromas,

lipomas y sarcomas mixoides.
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Miofibroblastoma intranodal

Esta entidad fue descrita en forma simultánea en

1989 por Weis y colaboradores y Suster y Rosai. Se

trata de una neoplasia benigna localizada

característicamente en los ganglios linfáticos

inguinales, aunque entidades similares se han descrito

en otras localizaciones. Se presenta en varones más

que en mujeres hacia la cuarta y quinta décadas de

la vida como una masa inguinal que crece. La lesión

es móvil e indolora. Microscopicamente hay un

ribete de tejido ganglionar linfático y una

proliferación fusocelular con fibras acelulares de

disposición radial centradas en un vaso.

Inmunohistoquímicamente hay positividad para

vimentina y actina muscular específica. El

diagnóstico diferencial es con neoplasias

metastásicas de tipo sarcoma y melanoma.

Miofibroblastoma.

Esta lesión pertenece a un grupo heterogéneo de

tumores fusocelulares que pueden presentar

características histológicas similares pero que tienen

naturaleza distinta: neural, muscular lisa,

fibroblástica, miofibroblástica. Los tumores

formados predominantemente por miofibroblastos

fueron individualizados en 1989. Estos tumores

habían sido descritos con anterioridad en niños.

Clínicamente se presentan en tejidos blandos pero

en los últimos años se han descrito múltiples

tumores en mama. Se presentan como masa

mamaria no bien determinada y poco delimitada

que se diagnostica erróneamente como tumor

filodes o carcinoma de mama. Su diagnóstico

patológico es difícil por su heterogeneidad

histológica donde se encuentran elementos

fusiformes bipolares conjuntamente con elementos

celulares mas primitivos dispuestos alrededor de

pequeños vasos. La diferenciación miofibroblástica

de las células tumorales se demuestra por

inmunohistoquímica. Por esta misma técnica se ha

visto un origen muscular y en otros estudios de

microscopia electrónica un origen en células

progenitoras vasculares primitivas. Su pronóstico

en adultos es bueno comportándose como una

neoplasia benigna; aunque en algunos casos

presentan invasión vascular, no cambia su

pronóstico. En el niño la miofibromatosis infantil

compromete estructuras profundas en músculo,

hueso, o aun órganos y su pronóstico es

desfavorable. El diagnóstico diferencial es con el

leiomioma y fibromatosis mamarias.

Tumor desmoplásico de células pequeñas

y redondas

Es una neoplasia descrita recientemente y casi

simultáneamente por Rosai y Ordóñez. Es una

neoplasia maligna muy agresiva, que pertenece al

grupo de tumores de células pequeñas azules; ha

sido descrito en cavidad pleural, túnica vaginal y

testicular y sistema nervioso central además de su

más habitual localización intraabdominal y pélvica

con compromiso de órganos como el ovario. Se

presenta fundamentalmente en adolescentes y

adultos jóvenes con un marcado predominio de

hombres sobre mujeres.

Se presenta clínicamente como una masa de

crecimiento rápido que compromete órganos

intrabdominales y pélvicos. Infiltra rápidamente

órganos vecinos y da metástasis. Su inmunofenotipo

es característico mostrando diferenciación

divergente hacia las tres líneas celulares, con marcaje

positivo para marcadores epiteliales, neuronales y

mesenquimales; así entonces marca para queratina

bimentina y desmina con frecuencia.

Estos tumores presentan una traslocación específica

que incluye conjuntamente al gen del Sarcoma de

Ewing y al del tumor de Wilms.

Su pronóstico es malo con una sobrevida no mayor de

13 a 18 meses desde su diagnóstico a pesar de quimio

y radioterapia. El diagnóstico diferencial es con los

tumores de células azules pequeñas y redondas.

Tumor neuroectodérmico periférico

maligno

Este tumor aunque fue descrito por Stout en 1918

como un “tumor de células pequeñas con
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formación de rosetas”y clasificado por él mismo

como tumor neuroectodermico maligno de nervio

periférico, solo fue hasta la década de los 80 y

sobretodo de los 90 que tomó importancia ante

múltiples reportes en la literatura que con diferentes

nombres y localizaciones se referían a el. En la

actualidad se acepta como tumor neuroectodermico

periférico o Pnet a los tumores ubicados en tejidos

blandos o en nervio periférico compuestos por

células pequeñas redondas y azules con hallazgos

a la microscopia de luz, inmunofenotipicos o de

microscopia electrónica, que muestran

diferenciación neural. Bajo este nombre han sido

ubicados tumores de tipo periférico como el

neuroblastoma periférico y el tumor

extratoracopulmonar. Debe considerarse también

en esta categoría el tumor de Askin o tumor

neuroectodermico toracopulmonar.

Aunque ha sido reportado en neonatos y en pacientes

ancianos, afecta principalmente niños y adultos

jóvenes con una edad media de 14 años.

Clínicamente se presenta como una masa dolorosa

de crecimiento rápido con una amplia distribución

anatómica pero con predilección por el tronco

especialmente la pared torácica y áreas paraespinales.

Se ha descrito también en abdomen y pelvis, cabeza

y cuello y extremidades, raros casos se han visto en

ovarios y testículos.  Microscópicamente es un

tumor entre 2 y 10cm situado profundamente en

tejidos blandos o músculo esquelético, multinodular

y de consistencia blanda. Microsopicamente se

encuentran células pequeñas ovales o redondas con

núcleo vesiculoso y en los bien diferenciados la

presencia de rosetas. El diagnóstico diferencial

incluye el neuroblastoma, el tumor de Ewing

extraesquelético, el rabdomiosarcoma embrionario

y linfomas. El Pnet es un tumor agresivo con un

pobre pronóstico y una sobrevida media de 14 meses.

Sarcoma epitelioide

Descrito en la literatura polaca en 1961 por Lakowski

como sarcoma aponeurótico, fue solo hasta la

designación de sarcoma epitelioide por Enzinger en

1970 que alcanzó reconocimiento como una entidad

diferente. Se presenta en los adultos jóvenes

predominantemente hacia la tercera y cuarta décadas

de la vida pero hay reportes en niños y ancianos. Es

un poco mas común en hombres que en mujeres.

Clínicamente aparece como una masa de crecimiento

rápido en las extremidades especialmente en las

inferiores y en las partes distales de los tejidos blandos.

Generalmente es un tumor subcutáneo, pero puede

ubicarse profundamente en la facia de los músculos,

nervios o vasos. Los tumores superficiales se ulceran

con frecuencia. Su tamaño es variable pero puede

alcanzar grandes medidas. Histológicamente tiene su

característica distintiva con unas células grandes

poligonales, que tienen un citoplasma abundante y

eosinofilico que le da su característica de “epitelioide”.

Los núcleos tienden a ser vesiculares con nucleolos

prominentes pero sin atipias evidentes.

Frecuentemente se observa necrosis  central en el

tumor. Inmunohistoquimicamente el tumor expresa

vimentina positiva y marcadores epiteliales como

queratina y antígeno carcinoembrionario. Una serie

de otros marcadores también han sido positivos para

este tumor.

El sarcoma epitelioide es un tumor que infiltra

tejidos alrededor con marcada tendencia a crecer a

lo largo de tendones, vasos y nervios.Esto explica

su elevada rata de recurrencias después de la

excision quirúrgica que va hasta 65 –85% con

ulceras de la piel y tractos fistulosos. Las metástasis

se presentan en el 45% de los casos y generalmente

después de varias recurrencias del tumor. Por su

necrosis central puede confundirse con lesiones

como necrobiosis lipoidica o granuloma anular o

aun enfermedad reumatoide. Sarcoma sinovial, de

células claras o melanoma también pueden

confundirse con el sarcoma epitelioide.

Histiocitosis sinusal con linfadenopatía

masiva

Se conoce como enfermedad de Rosai–Dorfman,

patólogos que la describieron en 1969. Se presenta

en cualquier edad pero con predominio hacia los 20

años, su distribución es mundial y afecta todas las

razas siendo más común en hombres que en mujeres.

Clínicamente aparece como masa bilateral en cuello.

Sin embargo hay múltiples reportes en órbita, oído,



REVISTA MÉDICA DE RISARALDA

5

Rev Med Risaralda, 8(2), Noviembre de 2002

tracto respiratorio alto, gastrointestinal y meninges.

En algunos pacientes hay un episodio febril

prolongado algunas veces con faringitis y sudoración

nocturna. La masa puede persistir por largos meses y

crecer con deformidad. La enfermedad es

autolimitada en la mayoría de los casos, sin embargo

en un pequeño número de pacientes hay una forma

agresiva que infiltra órganos vitales con un curso fatal.

Algunos pacientes tienen desordenes inmunes con

poliartralgia, asma, anemia hemolítica precediendo

o simultáneamente con la enfermedad.

La histopatología muestra unos ganglios linfáticos

con fibrosis de la cápsula y tejido graso pericapsular.

En los senos se observa dilatación y abundantes

histiocitos con fagocitosis de linfocitos, eritrocitos

o polinucleares. Inmunohistoquímicamente

marcan para macrófagos y S100. El diagnóstico

diferencial es con lesiones granulomatosas,

histiocitosis maligna y enfermedad de Hodgkin.

Abstract: The present article reviews the most frequent

tumors of diverse histological origins in the last

described twenty years in literature.  Some tumors of

epithelial, mesenquimal origin and others whose origin

not yet has been clarified. The sites of presentation,

the clinic are described ,like the anatomopathological

findings and inmunopathology.

KEY WORDS: Tumors, clinical presentation,

Biological behavioral, Hystopathological diagnosis,

Inmunopathology.
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