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Melanoma amelanico rabdoide

Rhabdoid amellanic melanoma.

José Daniel Zelaya-Zaldivar,*** Candido Mejia," César Alas-Pineda,“** Julia E Jiménez-
Faraj,® Celina Stayerman,® Suyapa Bejarano-Caceres'”’

Resumen

ANTECEDENTES: Las lesiones amelandticas son una manifestacién atipica de mela-
noma que pueden no ser tan faciles de reconocer y cuyo diagndstico puede retrasarse
hasta que la lesién alcanza una etapa avanzada.

CASO CLINICO: Paciente masculino de 69 afos de edad, con mdiltiples lesiones so-
breinfectadas nodulares, exofiticas, de color rojizo, con didmetro promedio de 3.5 cm,
limitadas al miembro inferior derecho, de 18 meses de evolucién, sin tratamiento
previo. Se indicé tratamiento antibiético mas antitrombéticos y se realizé biopsia en
sacabocado. Los hallazgos histopatolégicos describieron piel y tejido subcutaneo que
mostré neoplasia maligna epitelioide, caracterizada por crecimiento sélido expansivo;
en mantos anchos de células tumorales con tendencia discohesiva; en algunas de las
células tumorales se observaron: inclusiones eosinofilicas rabdoides pélidas, intracito-
plasmaticas e inclusiones intranucleares, tincién positiva difusa nuclear con intensidad
fuerte para inmunomarcador S-100 y tincion positiva fuerte citoplasmatica y de las
inclusiones intracitoplasméticas con el inmunomarcador vimentina.

CONCLUSIONES: Hasta la fecha, el prondstico del melanoma rabdoide maligno se
desconoce, debido a que rara vez ocurre y se ha informado con poca frecuencia.

PALABRAS CLAVE: Melanoma; amelanico.

Abstract

BACKGROUND: Amelanotic lesions are an atypical presentation of melanoma that
is not easy to recognize and whose diagnosis can be delayed until the lesion reaches
an advanced stage.

CLINICAL CASE: A 69-year-old male patient with multiple infected nodular, exophitic
reddish lesions, with an average diameter of 3.5 cm, limited to the right lower limb, with
18 months of evolution, without previous treatment. Antibiotic coverage plus antithrom-
botic therapy was indicated, and a punch biopsy was performed. Histopathological
findings described skin and subcutaneous tissue that revealed a malignant epithelioid
neoplasm characterized by expansive solid growth in wide mantles of tumor cells with
discohesive tendency, abundant eosinophilic cytoplasm with eccentric nuclei and promi-
nent nucleoli, intracytoplasmic pale rhabdoid eosinophilic inclusions were observed in
some of the tumor cells, no melanin pigment was present. Inmunohistochemical stains
showed: diffuse strong nuclear staining for 5-100, and strong cytoplasmatic staining
and of the cytoplasmic inclusions for vimentin. Imnmunomarkers HMB-45, LCA and
cytokeratin were negative.

CONCLUSIONS: To date, the prognosis of malignant rhabdoid melanoma is unknown,
as it rarely occurs and has been reported infrequently.
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ANTECEDENTES

El melanoma cutaneo se origina en los mela-
nocitos, células derivadas de la cresta neural
y localizadas en todos los tejidos.” Los mela-
nomas cutdneos producen una neoformacién
pigmentada o no (amelanético), con apariencia
plana o exofitica, de buen pronéstico cuando
se detectan y tratan de forma temprana, pero
que pueden cursar con un pronéstico desfavo-
rable, incluso la muerte, cuando se detectan
en estadios avanzados de su evolucién. La in-
cidencia del melanoma cutaneo ha aumentado
considerablemente durante las Gltimas décadas
en todo el mundo.? Las variaciones en el co-
lor o la asimetria de los bordes de una lesion
pigmentada se observan en la mayoria de los
pacientes con melanoma; sin embargo, la forma
de melanoma amelanético es atipica porque
no forma pigmentos, éstos suelen describirse
usualmente como color piel, pero también se
han reportado casos en cuya descripcién se les
define como: de color rojo, rosa o eritematoso.’
Algunas de las variantes de melanoma que
pueden imitar las caracteristicas morfoldgicas
e inmunohistoquimicas de neoplasias no mela-
nociticas incluyen al melanoma de células de
anillo de sello, melanoma mixoide, melanoma
de células pequefias y melanoma rabdoide.*
Las caracteristicas rabdoides son definidas por
caracteristicas morfolégicas, como: nucleos
excéntricos, nucléolos grandes y abundantes,
citoplasma que contiene inclusiones filamen-
tosas hialinas y tienen forma de células de
musculo esquelético.”

CASO CLiNICO

Paciente masculino de 69 anos de edad, mes-
tizo, hondurefio, procedente del Departamento
de Lempira, agricultor, con educacién primaria
incompleta, con antecedentes personales de al-
coholismo durante 10 anos, negé antecedentes
patolégicos familiares; acudié a la emergencia
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de medicina interna del hospital Dr. Mario
Catarino Rivas por padecer multiples lesiones
nodulares, circunscritas al miembro inferior de-
recho de afio y medio de evolucioén sin sintomas
agregados.

Hallazgos en el examen fisico: multiples le-
siones exofiticas, sésiles, de tamafo entre 1
y 6 cm de didmetro cada una, con media de
3.5 cm; las lesiones mostraron tendencia a la
confluencia, de color rojizo homogéneo, cu-
biertas de exudado seropurulento y hematico
con leve fetidez, localizadas en el miembro
inferior derecho (Figura 1). La lesion inicial
se identificé en la cara interna del tercio pro-
ximal del muslo derecho, siguiendo éstas una
distribucién caudal, difusa, sin afectar la regién
dorsal y plantar del pie, no dolorosas y edema
con févea (++) de predominio distal con limita-
cién a la movilizacion. Se observaron, ademas,
lesiones hipopigmentadas planas de aparente
tejido cicatricial, ausentes de foliculos pilosos,

Figura 1. Lesiones exofiticas rojizas que confluyen
acompafiadas de mdculas hipopigmentadas en el
miembro inferior derecho.
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con distribucion y didmetro similares a los de
las lesiones exofiticas originales.

Se realizd biopsia en sacabocados de la lesion
inicial, localizada en la cara interna del tercio
proximal del muslo derecho, se obtuvo una
muestra Unica, con sangrado moderado durante
su extraccion. Se realizé hemograma al ingreso,
que report6 un recuento total de glébulos blancos
de 6.9 x 10° células/pL que correspondia en un
56.8% a GRA y un 31.6% a linfocitos, hemog-
lobina de 10.8 mg/dL, hematdcrito de 32.7%,
plaquetas de 598 x 10° células/pL. Se inicié tra-
tamiento antibidtico intravenoso al momento del
ingreso, aplicando oxacilina 1 g1V cada 6 horas,
mas profilaxis antitrombética con enoxaparina
40 mg SC cada 24 horas; luego de cuatro dias de
su ingreso, el paciente mostré mejoria en la apa-
riencia sobreinfectada de las lesiones y conservé
buen estado general; por lo que se concedi6 alta
provisional, mientras finalizaban los estudios
histopatolégicos de la muestra. El paciente acu-
di6 un mes después en mal estado general, con
escala de Glasgow de 13 (respuesta motriz: 6,
ocular: 4, verbal: 3), las mucosas deshidratadas,
taquipneico, con sangrado activo leve en las
lesiones cutdneas, sin presion arterial audible. El
hemograma realizado en ese momento report6
conteo total de glébulos blancos de 26.5 x 10°
células/uL, con 1.1% correspondiente a linfocitos
y 24.4% a GRA, hemoglobina de 6.8 mg/dL, he-
matdcrito de 21.5%, concentracion reticulocitaria
de 19.1% y plaquetas de 384 x 10° células/pL,
por lo que se decidié tratar con cristaloides a
1000 mL c/8 horas, clindamicina 600 mg IV cada
8 horas, oxacilina 1 g IV cada 6 horas, dopamina
en infusion, piperacilina/tazobactam 4.5 g IV y
vancomicina 1 g IV. Ademds, se transfundieron
2 unidades de glébulos rojos, empacados, para
mejorar el estado hemodinamico del paciente.
Los familiares del paciente solicitaron el alta pa-
ra continuar tratamiento paliativo, dos semanas
después los familiares del paciente informaron a
los investigadores su fallecimiento.
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Los estudios de histopatologia e inmunohisto-
quimica de la muestra tomada reportaron: piel y
tejido subcutaneo que mostr6 neoplasia maligna
epitelioide, caracterizada por crecimiento sélido
expansivo, en mantos anchos de células tumo-
rales; con tendencia discohesiva que expandian
la dermis y se extendian a la grasa subcutdnea,
con areas de arreglo de mantos anchos paralelos
separados por fibras de coldgenas. Las células
con forma poligonal mostraron: nicleo grande
vesicular redondo con nucléolo central promi-
nente y eosinofilico, citoplasma amplio palido
eosinofilico, algunas veces excéntrico y despla-
zando el ndcleo periféricamente (Figura 2). En
algunas de las células tumorales se observaron:
inclusiones eosinofilicas rabdoides palidas intra-
citoplasmaticas e inclusiones intranucleares. La
actividad mitética era prominente, con conteos
de hasta 5 mitosis en un campo de alto poder,
incluyendo mitosis atipicas. La epidermis no
mostré cambios neopldsicos ni atipia citolégica.
No se identificd pigmento melénico.

En los estudios inmunohistoquimicos, las célu-
las tumorales mostraron: tincién positiva fuerte
nuclear para inmunomarcador S-100, tincion
positiva fuerte citoplasmatica y de las inclusiones
intracitoplasmaticas para el inmunomarcador vi-
mentina. Las células tumorales fueron negativas
para inmunomarcadores HMB45, citoqueratina
y antigeno leucocitario comun. Figura 3

DISCUSION

Se describe el caso de un paciente masculino
con muiltiples lesiones exofiticas, sésiles, con
tamafio promedio de 3.5 cm de didmetro, lo-
calizadas en el miembro inferior derecho, cuyo
estudio histopatolégico y resultados de inmu-
nohistoquimica concuerdan con un melanoma
ameldnico de caracteristicas rabdoides.

Las lesiones amelandticas son una manifestacion
atipica de melanoma que suele ser dificil de
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Figura 2. Histopatologia. A. Crecimiento en mantos de células epitelioides discohesivas. B. Células tumorales de
forma poligonal con citoplasma palido eosinofilico, niicleos grandes vesiculares desplazados periféricamente y
nucléolo central prominente. C. Se aprecian inclusiones rabdoides, eosinofilicas, palidas, intracitoplasmaticas

en células aisladas.

Figura 3. A. Inmunomarcador S-100: positividad difusa nuclear. B. Inmunomarcador S-100: tincién positiva
nuclear. C. Vimentina: tincion positiva fuerte citoplasmatica y de las inclusiones intracitoplasmaticas.

reconocer, el diagndstico puede retrasarse hasta
que la lesion alcanza una etapa avanzada, es de-
cir, cuando ésta es nodular, vascular o ulcerada,?
lo que resulta en un tratamiento sub6ptimo y un
pronostico desfavorable; este comportamiento
insidioso, crénico, con la aparicién de sintomas
en un estadio avanzado (lesiones nodulares, mal-
tiples, sobreinfectadas, con evidente afectacion

vascular del miembro afectado) se observé en
nuestro paciente, que acudié a nuestro servicio
de emergencias cuando las lesiones causaron
afectacién parcial (fuerza 4/5) en la capacidad
de movilidad de su extremidad (las lesiones
asintomaticas tienden a crear poca alarma en
nuestros pacientes, lo que limita a los médicos
la posibilidad de ofrecer un tratamiento 6ptimo y
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efectivo en la mayoria de los casos). Debido a la
diversidad de pigmento que éstas pueden mostrar
(“color piel”, rojo, rosa o eritematoso’), estas
lesiones pueden ser mal diagnosticadas como:
carcinoma de células basales, enfermedad de
Bowen, eccema, queratoacantoma, granuloma
piégeno o enfermedad de Paget extramamaria.’
Las caracteristicas rabdoides en el melanoma
son un hallazgo descrito en 1992 por Bittesini y
su grupo;® desde entonces, de 40 casos aproxi-
madamente de melanomas con caracteristicas
rabdoides que se han reportado, sélo cinco han
mostrado caracteristicas rabdoides en melano-
mas primarios.>

Esta variante relativamente poco frecuente del me-
lanoma maligno se distingue histopatolégicamente
por grandes laminas o nidos de células tumorales
poligonales, con abundantes citoplasmas que
contienen inclusiones eosinofilicas y un ntcleo
periférico;” éstos muestran diversos patrones de
inmunorreactividad, con anticuerpos contra S-100
y vimentina, asi como, en algunos casos, quera-
tinas y desmina, y se ha informado que pierden
frecuentemente la expresion de HMB-45. Es im-
portante tener presente que algunos melanomas no
expresan marcadores cominmente asociados con
fenotipos melanociticos (es decir, proteina S100 o
HMB45) y, por tanto, suelen representar un reto
diagnéstico para el profesional .*

Cuando el tratamiento de estas lesiones aln
representa una opcion para el paciente, suele
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ser quirlrgico; se describen casos de pacientes
tratados con una escision amplia y un injerto
local de piel.” Hasta la fecha, el pronéstico del
melanoma rabdoide maligno se desconoce,
debido a que rara vez ocurre y se ha informado
con poca frecuencia.®
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