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Presentacion clinica

 Paciente de sexo femenino de 7 meses de vida,
Sin antecedentes patologicos .

* Consulta por Insuficiencia respiratoria de 48hs.
de evolucion.

» Al examen fisico general se constata.
-Taquicardia. -Taguipnea. -Tiraje generalizado.
-Necesidad de O2 suplementario. -Afebril.
-Hipoventilacidn en campo pulmonar izquierdo.
A nivel del SNC:

-Sensorio alternante -Tendencia al sueno.



Hallazgos Imagenologicos
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Fig.1: Rx de torax frente: se observa voluminosa
radiopacidad (flecha negra), en campo pulmonar izquierdo,
homogénea , condicionante de ensanchamiento
mediastinal , desplazando al mismo hacia la derecha,

sin borramiento del contorno cardiaco homolateral (flecha
blanca) .



Fig.2: TC de torax corte axial sin contraste EV.
Lesion expansiva (flecha blanca) en topogratfia
de hemitorax Izquierdo algo heterogenea que
engloba y desplaza estructuras del mediastino
medio a |la derecha (flecha negra) .
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Fig.3: TC de torax corte axial ventana pulmonar
Ssin contraste EV. Colapso y peérdida de
volum)en casl total del pulmon izquierdo (flecha
negra



Fig.4. TC de tdrax corte coronal con
contraste EV. Lesion expansiva que

muestra realce algo Inhomogeneo
(flecha blanca).
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FIg.5: Su aspecto en corte sagital con
contraste EV (flecha blanca).



Discusion

 EIl TRM es una neoplasia poco frecuente
y altamente agresiva, que fue descripta
INicilalmente en niIN0OS menores de 2 anos,
de localizacion renal y como una variante
rabdomiosarcoide del tumor de Wilms.

* Tumores de caracteristicas histoldgicas
similares fueron hallados en otras
localizaciones siendo denominados
tumores rabdolides malignos extrarenales.



e E| SNC es el sitio extrarenal mas comun
recibiendo el nombre de tumor teratoide
rabdoide atipico.

 Cuando se lo encuentra fuera del rindn o
SNC, como en nuestro caso, recibe el
nombre de tumor rabdoide extrarrenal
extracraneal.

* A nivel molecular el diagnostico se basa
en la perdida de expresion del gen
INI/SMARB1.



* Al momento del diagnodstico, el
pronostico en general es
fastuoso, dependiendo de la etapa del
tumor en el momento de la presentacion,
la edad del paciente en el momento del
diagnostico (mayor supervivencia en
pacientes de edad mas avanzada al
momento del diagnostico) y posiblemente
los antecedentes genéticos.



* |LOS tumores extrarenales y
extracraneales en general se presentan
en una etapa avanzada sin criterios de
irresecabilidad y no existe aun una guia
de tratamiento de dquimioterapia ni
radioterapia definida, dado el escaso
numero de casos reportados.



Conclusiones

* A pesar de que se trata de una entidad poco
frecuente y de extremadamente rara
localizacion, es importante conocer su
existencia y hallazgos imagenologicos para
incorporarlo a  nuestros  diagnosticos
diferenciales de lesiones oncologicas
infantiles.



Bibliografia

» F. Selles Galiana y otros. Tumor rabdoide
maligno extrarrenal como causa de apnea del
sueno en un nino. Carta al editor. Asociacion
espanola de pediatria. Vol. 80 N°1. 2014

 Marchado Isidro y otros. Tumor rabdoide
maligno ¢ Un fenotipo o una entidad real? Un
problema enigmatico. X Congreso virtual
hispanoamericano de anatomia patologica. N°
2033 Patologia quirurgica. 2009.

 Romera Barba Elena y otros. Tumor rabdoide
maligno de colon: a propodsito de un caso. Carta
cientifica. Cirugia espanola. Elsiever. Vol. 92.
N°9. 2014.

* Rovira Carlota y otros. Tumor rabdoide maligno
congenito, a proposito de un caso . Poster 64.
XXXII Reunion Anual SEAP 2009

* Wing Ki Ng et al. Malignant Rhabdoid Tumor of
the Mediastinum: A Case Report and Literature
Review. Case Report. Journal of clinical imaging
science. 2019



