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Teratocarcinosarcoma rinosinusal: Reporte de un caso

Rhinosinusal teratocarcinosarcoma: A case report

Claudia Gonzalez G', Rodrigo Ifiiguez S', Carolina Aranis Jiménez', Adriana Castiblanco Galvis?.

RESUMEN

Teratocarcinosarcoma rinosinusal es una neoplasia maligna infrecuente y rara, que
combina elementos de teratoma y carcinosarcoma. Se compone de epitelio benigno o
maligno (fibroblastos), mesénquima (cartilago, hueso o masculo liso) y elementos
neurales. Hasta el afio 2008 se han reportado un total de 63 casos de ubicacion
rinosinusal.

Presentamos el caso de un teratocarcinosarcoma de fosa nasal, en un hombre de
67 afios de edad, que consultd por obstruccion nasal rapidamente progresiva. La lesion
se resecé completamente por abordaje endoscdpico. El diagndstico fue confirmado por
histopatologia e inmunohistoquimica. Se realizo tratamiento complementario con
radioterapia, sin evidencia de recidiva al afio después de la cirugia.
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ABSTRACT

Rhinosinusal teratocarcinosarcoma is a rare malignant neoplasm, which combines
teratoma and carcinoma elements. It is composed of benign or malignant epithelium
(fibroblasts), mesenchymatic (cartilage, bone or smooth muscle) and neural elements.
Until 2008, a total of 63 cases of rhinosinusal location have been reported.

We present the case of a nasal cavity teratocarcinosarcoma in a 67 year old man
that presented with rapidly progressing nasal obstruction. The lesion was completely
resected by endoscopic approach. Diagnosis was confirmed by histological pathology
and immunohistochemistry. Additional treatment by radiotherapy was administered,
with no evidence of recurrences a year after surgery.
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INTRODUCCION

Teratocarcinosarcoma rinosinusal es una infrecuente y
rara neoplasia maligna, que combina elementos de
teratoma y carcinosarcoma’. Se compone de epitelio
benigno o maligno, mesénquima (cartilago, hueso o
musculo liso) y elementos neurales?. También ha sido
llamado teratoma maligno®® carcinoma teratoide®’,
blastoma? y teratocarcinosarcoma maligno®.

Los hallazgos clinicos mas caracteristicos son
un tumor en la cavidad nasal, que compromete el
seno maxilar ipsilateral o el seno etmoidal. Suele
ser un hallazgo de las cirugias transesfenoidales
por neurocirujanos’,

Heffner y cols™ en 1984 describié por primera vez
esta neoplasia, y en una serie de 20 pacientes report6
una mortalidad de 60% a los 3 afios, con un promedio
de sobrevida de 1,7 afios. Produce una agresiva exten-
sion local, y ocasionalmente metastasis a linfonodos
regionales y pulmon a los 3 afios del dignéstico.

Teratocarcinosarcoma se presenta casi exclusiva-
mente en el tracto sinonasal, reportandose hasta abril
del 2008 un total de 63 casos'; en Chile, no se han
reportado casos. S6lo 6 han sido descritos fuera del
tracto sinonasal: 4 en la nasofaringe, 1 en la cavidad
oral y otro en la pared posterior de la faringe'®152,

A continuacion, reportamos el caso de un paciente
con un teratocarcinosarcoma del tracto sinonasal, que
presentd como primer sintoma obstruccién nasal.

CASO CLiNICO

Paciente género masculino, de 67 afios, con histo-
ria de varios afios de evolucion de obstruccion
nasal izquierda. Cuatro meses previo a la consulta

F

Figura 1. Endoscopia nasal. A. Fosa nasal derecha: coana
completamente ocupada por masa tumoral. B. Fosa nasal
izquierda: masa tumoral de aspecto similar al cornete medio
que ocupa completamente la fosa nasal.
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comienza con obstrucci6n nasal progresiva a dere-
cha, rinorrea serosa, descarga posterior y respira-
cién bucal, asociado a hipoacusia bilateral.

Al examen nasal se encontrd desviacion septal
oclusiva a izquierda, que al ser sobrepasada permitia
visualizar una masa de consistencia firme de aspecto
similar al cornete medio, pero que ocupaba completa-
mente la fosa nasal izquierda. La fosa nasal derecha
se observaba permeable, sin embargo, hacia poste-
rior se encontré6 una masa tumoral que ocupaba
completamente la coana (Figura 1). El resto del
examen fue normal.

Se solicito una tomografia axial computada
(TAC) de cavidades paranasales que mostrd
velamiento pansinusal izquierdo, gran desviacién
anterior a izquierda del tabique nasal y presencia
de una masa tumoral en fosa nasal izquierda que
se extiende a rinofaringe y ocluye ambas coanas,
compatible con el diagndstico de papiloma inverti-
do v/s polipo antrocoanal (Figura 2).

Se realiz6 un abordaje endoscopico para la
cirugia. Encontrandose un tumor nasal creciendo
hacia rinofaringe, de consistencia muy firme, con
un pediculo entre cornete medio y tabique nasal,
sin invasion de estructuras adyacentes. Se reseco
completamente, y se electrocauterizé la zona del
pediculo a nivel de base de craneo.

El estudio anatomo-patol6gico concluyé como
diagnosticd teratocarcinosarcoma rinosinusal. Ba-
sandose en la presencia de células con diferencia-
cion neural, estructuras glandulares con atipia y

Figura 2. TAC de senos paranasales. Cortes coronales. A.
Desviacion septal anterior a izquierda. B. Masa tumoral que
ocupa fosa nasal izquierda y desplaza hacia lateral la pared
medial del seno maxilar. Velamiento maxilar ipsilateral. C.
Masa tumoral se extiende hacia zona posterior de fosa nasal.
D. Masa tumoral a nivel de coanas y rinofaringe.
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Figura 3. Histopatologia e inmunohistoquimica. A. Areas con
células pequefias de niicleos hipercromaticos dispuestas en una
matriz fibrilar con diferenciacion neural. H-E (hematoxilina-
eosina) 10X. By C. Estructuras glandulares con atipia citologica,
células primitivas de tipo blastoma que esbozan rosetas (células
dispuestas en torno a un centro Gpticamente vacio, que no
corresponde a un vaso) y un componente sarcomatoso inmaduro
con células de aspecto rabdoide (a la izquierda). H-E 10X. D.
Inmunohistoquimica para CD34 positiva en el componente
sarcomatoso. (Proteina transmembrana inicialmente detectada
en células hematopoyéticas de la linea mieloide y endotelio
vascular. Util en la diferenciacion de tumores fusocelulares como
sarcomas y lipomas). E. Desmina fue positiva en las células de
aspecto rabdoide. (Proteina estructural de las miofibrillas). F.
Positividad inmunohistoquimica para citoqueratinas totales (AE1/
AE3) destaca el componente epitelial maligno. (Componente del
citoesqueleto de células epiteliales).

células de aspecto sarcomatoso de tipo rabdoide.
El estudio con inmunohistoquimica fue positivo
para CD34 en el componente sarcomatoso, positi-
vo para desmina en las células de aspecto rabdoide
y positivo para citoqueratinas totales (AE1/AE3) en
el componente epitelial maligno (Figura 3).

En vista de estos hallazgos, se explicé al pacien-
te la necesidad de una segunda intervencion quirdr-
gica para ampliar el margen libre de tumor en la
zona de insercion del teratocarcinosarcoma a nivel
de base de craneo, cirugia que el paciente rechazé.

Se etapificd mediante TAC de térax y pelvis, los que
resultaron negativos para diseminacion tumoral. El
paciente recibié tratamiento complementario con ra-
dioterapia en otro centro asistencial. Se realiz6 segui-
miento endoscopico cada 4 meses, no encontrando
evidencias macroscdpicas de recidiva tumoral a los 12
meses posreseccion quirdrgica (Figura 4). Se realizd
TAC de cavidades paranasales control encontrando
s6lo cambios posquirtirgicos, sin evidencia de recidiva.
Hasta mayo 2008 el paciente se encontraba vivo.

DISCUSION

Teratocarcinosarcoma es una neoplasia maligna
histolégicamente heterogénea, que muestra hallaz-
gos combinados de un teratoma maligno y un
carcinosarcoma, generalmente muy agresiva, se
presenta casi Gnicamente en cavidad nasal o senos
paranasales y es muy infrecuente. Hasta 2008 se
han reportado 63 casos, lo que reafirma lo inusual
de esta patologia.

El término teratocarcinosarcoma es preferible,
porque estas lesiones no se originan aparentemen-
te de células germinales y son histolégicamente
diferentes de los teratomas malignos que se obser-
van en otras partes del cuerpo.

Afecta a personas entre los 18 y 79 afios de
edad (promedio 51,7 afios), predominantemente a
hombres (5:1). La forma de presentacion mas
frecuente es obstruccion nasal y epistaxis’®.

El diagnéstico histoldgico se basa en la combina-
cion de elementos epiteliales malignos y dos 0 mas
componentes mesenquimatosos malignos, como
fibroblastos, cartilago, hueso y musculo liso. Cuando

Figura 4. Control endoscdpico al afio. A. Fosa nasal derecha. B. Fosa nasal izquierda. C. Base de craneo. Zona de insercion del

tumor, sin evidencia de recidiva.
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sélo se encuentra un componente, recibe el nombre
de carcinosarcoma'’. En nuestro paciente, estuvieron
presentes elementos epiteliales malignos, neurales,
sarcomatosos, glandulares y blastomas, demostra-
dos por el estudio inmunohistoquimico.

Este tumor muestra un rapido crecimiento y
destruccion local extensa, con un infortunado pro-
ndstico. Sin embargo, se han reportado 13 casos
en los cuales no se evidencid recurrencia después
de la reseccion, siendo el periodo de seguimiento
mas extenso de nueve afios. La mayoria de éstos
tuvo lesiones polipoideas, y no mostraron invasion
local macroscépica ni microscopica'®, al ser trata-
dos mediante cirugia y radioterapia’.

Se describe como el tratamiento més efectivo a
la reseccion quirdrgica mas radioterapia. Debido al
pequefio nimero de casos, la efectividad de la
quimioterapia no ha podido ser evaluada, sin em-
bargo, como terapia coadjuvante puede mejorar la
recurrencia o lesiones metastésicas?.

Segun lo descrito, el manejo de nuestro pa-
ciente fue adecuado, con una evolucion favorable y
esperable seglin la evidencia. Al afio de seguimien-
to se encontraba sin recidiva ni metastasis, lo que
se ajusta a los reportes mencionados.
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