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RESUMEN

El melanoma primario variedad rabdoide es una
presentacién poco frecuente. Reconocido como
un subtipo histopatoldgico distinto de
melanoma maligno generalmente observado en
tumores metastasicos o recurrentes. El
diagnostico definitivo requiere el estudio de
inmunomarcacién y la identificacion de células
neopldsicas con marcadores melanociticos.
Clinicamente se han reportado mayormente de
tipo nodular y amelanético..
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ABSTRACT

Rhabdoid melanoma has been recognized as a
histopathological subtype of malignant
melanoma. It generally presents as a recurrent
tumor, so its presentation as a primary lesion is
infrecuent. Definitive diagnosis requires the
study of immunostaining and the identification
of neoplastic cells with melanocytic markers.
Clinically, mostly nodular and amelanotic types
have been reported.

KEY WORDS
Rhabdoid melanoma. Nodular melanoma.
Amelanotic melanoma.




Melanoma primario maligno variedad rabdoide — A Propdsito de un caso. - Ortiz S y col.

INTRODUCCION:

El melanoma rabdoide es una entidad poco frecuente de melanoma maligno. Este fenotipo
generalmente se observa en tumores metastdsicos o recurrentes, pero también se puede encontrar
en tumores primarios'=. Histolégicamente el fenotipo rabdoide se define como placas o grupos
variablemente cohesivos de células epitelioides grandes, con nucleos vesiculosos, con nucléolo
prominente y globos hialinos intracitoplasméticos paranucleares grandes®?.

CASO CLINICO:

Paciente de sexo femenino de 57 afios, sin antecedentes clinicos de relevancia, fototipo cutaneo IV
(Fitzpatrick). Consulta inicialmente en el servicio de Cirugia Plastica de nuestro hospital para
extraccién de lesién ubicada por encima de trago auricular izquierdo. Por referencia de la paciente
se trataba de una mancha que habia comenzado a crecer y le molestaba estéticamente. Lo describia
como macula, de color pardo rosada, de superficie rugosa. No contamos con imagen de la lesién. Se
realizd biopsia por escision con estudio de anatomia patoldgica.

El informe de anatomia patoldgica describe: “Al estudio macroscépico: piel que mide 1,2 x 1cm con
lesion pardusca, de 0,8 cm de didmetro. Hallazgos microscopicos: proliferacidon de células epiteliales
atipicas dispersas con pigmento de melanina y otras células de abundante citoplasma claro. Estos
hallazgos son compatibles con melanoma maligno variedad rabdoide de probable origen
metastdasico. Nivel de Clark: IV (dermis reticular). indice de Breslow: no se puede determinar. No
presenta ulceracion. No se identifica invasién linfovascular, ni permeacién perineural. indice
mitdtico: 1 mitosis/mm2. Linfocitos infiltrantes del tumor: escasos. Margenes laterales y profundos a
0,1 cm de lesién.” Se realiza técnica de inmunohistoquimica: HMB45 positivo focal. (FIGURAS 1-7)

HOSPITAL PEDRO MOGUILLANSKY

FIGURA 1. Se observa proceso tumoral infiltrando la dermis. (H-E 10 x).




Revista Argentina De Dermatologia | ENE — DIC 2023 | Vol. 104

o

2 A (T A"
o~

J}.?;’W‘r : -

FIGURA 2 Proliferacion de nidos de células neoplasicas con depdsito de pigmento meldnico. (H-E 20
X). Dra. Picén

FIGURA 3. Acercamiento de la vista anterior, se observa laminas de células poligonales con
abundante citoplasma, ntcleos excéntricos y pigmento de melanina. (H-E 40 x). Dra. Picén
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F
IGURA 4. A mayor aumento se observan células poligonales con abundante citoplasma
escasamente eosindfilo, nlcleos excéntricos con macrocariosis y nucléolos centrales prominentes.
Ademas, pigmento de melanina. (H-E 100 X). Dra. Picén

FIGURA 5. En esta microfotografia, el HMB-45 tifie las células del melanoma. (IHQ-4x). Dra.
Passadore.
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FIGURA 6. En esta microfotografia, se muestra que el HMB-45 es positivo en células tumorales. (IHQ-
20x). Dra. Passadore

FIGURA 7. A mayor aumento, se observa que HMB-45 es positivo en el citoplasma de las células
tumorales. (IHQ-40x). Dra. Passadore
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Informado en comité de tumores y evaluada en servicio de Oncologia solicitan tomografia de toérax,
abdomen y pelvis, sin evidencia de imagenes nodulares. Higado y bazo: libre de lesion. Resonancia
magnética nuclear de cuello y macizo facial: sin imagenes ganglionares. Ademas, indican ampliacién
de margenes y eventual ganglio centinela. Posteriormente es evaluada por el Servicio de
Dermatologia, evaludndose zona de cicatriz quirdrgica de la lesion (Figura 8 ). Se efectua el examen
dermatoscépico general y no se encuentran lesiones sospechosas. Cirugia plastica realiza la
ampliaciéon de margenes y ganglio centinela: con resultado negativo. Con estadificacion 1IB, la
paciente evoluciona de manera favorable con controles periddicos oncoldgicos y dermatoldgicos en
consultorio privado.

Figura 8: Cicatriz quirdrgica. Preauricular izquierda.

DISCUSION:

La primera presentacion de melanoma rabdoide se debe a Bittesini et al, en 1992 2. Se ha descrito la
caracteristica del fenotipo rabdoides en el melanoma metastasico®?; sin embargo, es bastante raro
en las lesiones primarias con solo unos pocos casos reportados en la literatura®>. Las caracteristicas
histoldgicas muestran la presencia de ldminas de grandes células poligonales con abundante
citoplasma que contiene inclusiones hialinas. Tienen nudcleos vesiculares excéntricos con nucléolos
centrales prominentes3®. El andlisis ultraestructural de un caso mostrd espirales citoplasmaticos de
filamentos intermedios con reticulo endopldsmico rugoso atrapado, mitocondrias y lipidos®13,
Tienen diversos patrones de inmunorreactividad con anticuerpos contra S-100 y vimentina, asi
como, en algunos casos, queratinas y desmina, y se ha informado que con frecuencia pierden la
expresion de HMB-453. En una revision del melanoma rabdoide metastasico de Chang et al, el 41%
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de las muestras fueron positivas para HMB-45 7. También se encontrd una baja tincion con HMB-45
en casos anteriores de melanoma rabdoide primario. Las razones de este fendmeno son
controvertidas®’. No obstante, debemos saber que la escasa tincién con HMB-45 es un rasgo
caracteristico del melanoma rabdoide, asi como la falta de pigmento de melanina®.

La presentacion histoldgica de esta variedad de melanoma puede ser engafiosa e inducir al patélogo
a un diagnostico erroneo. El diagndstico definitivo requiere el estudio de inmunomarcaciony la
identificacion de células neopldsicas con marcadores melanociticos®. Desde la descripcion original de
los tumores rabdoides malignos del rifién, se han reconocido y reportado tumores rabdoides
extrarrenales presentes en diversos sitios como el cerebro, la duramadre espinal, el pulmon, el
higado, el colon, el esdfago, el ovario, el Utero, la vulva, la vejiga, la piel y los tejidos blandos *°. Se
podria esperar que los melanomas rabdoides sigan un curso agresivo porque se comportan como
tumores rabdoides renales y extrarrenales. Sin embargo, segun la revisién de Chang, los melanomas
rabdoides no parecen comportarse de manera mas agresiva que los melanomas comunes?!3. Este
tipo de tumor parece afectar a personas de mediana edad y personas mayores>’21014 Seg(n las
formas primarias reportadas, estos tumores pueden presentarse mayormente en el cuero cabelludo,
el tronco y las extremidades, las cuales fueron descriptas clinicamente como formas nodulares y
amelandticas >/

CONCLUSION:

El caso que presentamos, lamentablemente sin objetivacion clinica de la lesidn, ya que la consulta
dermatoldgica fue posterior al diagndstico histopatologico, es igualmente interesante. Puede surgir
controversia al presentarlo como melanoma rabdoide primario ya que el informe
anatomopatoldgico sugiere probable origen metastasico porque el tumor ocupa dermis sin
afectacion de la epidermis. La ampliacién de margenes y ganglio centinela negativos y evidencia
clinica e imagenoldgica de ausencia de otros tumores y lesiones metastasicas con estadificacion
pT4Nx ElIB, es lo que sugiere que se trata de un melanoma primario variedad rabdoide. El melanoma
rabdoide es un tipo histoldgico raro, asociado a lesiones clinicamente desafiantes segin los casos
reportados, mayormente asociado a lesiones nodulares amelandticas.
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