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Resumen

Abstract

El carcinoma urotelial variante sarcomatoide vesical es una neoplasia infrecuente. Se

trata de tumores bifásicos constituidos por un componente epitelial y otro mesenqui-

mal maligno.

Realizamos un estudio retrospectivo de los casos de carcinoma urotelial variante sar-

comatoide vesical que se han diagnosticado y tratado en nuestro Servicio de Urología

en el periodo comprendido entre 2000-2008.

Su agresiva evolución y su poca especificidad en las pruebas de imagen hacen que no

exista un tratamiento adecuadamente protocolizado.

: Carcinosarcoma vesical.

The variant sarcomatoid bladder transitional cell carcinoma is a rare malignancy.

These tumors consisting of a component epithelial and other mesenchymal malignant.

We conducted a retrospective study of cases of variant sarcomatoid bladder transi-

tional cell carcinoma who have been diagnosed and treated in our department of

urology in the period 2000-2008.

Its aggressive development and their little specificity in the imaging techniques mean

that there is no treatment properly registered.

Bladder carcinosarcoma

Introducción

El carcinoma urotelial variante sarcomatoide

vesical (O.M.S.) es una neoplasia infrecuente que

representa menos del 0,5% de las neoplasias vesi-

cales (1-4).

Son más frecuentes en hombres que en muje-

res con un ratio de 4:1 y con una mayor incidencia
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al final de la séptima década de la vida. La forma

de presentación no difiere de los otros tipos histo-

lógicos de cáncer vesical (6).

Se describe en el tracto genital femenino, habi-

tualmente en el útero (tumor mülleriano mixto

maligno), aunque también se ha desarrollado en

otras localizaciones como en glándulas salivares,

mama, pulmón, mediastino, páncreas, próstata,

riñón, etc.… (5)

Son tumores bifásicos, constituidos por dos

componentes, uno con diferenciación epitelial

maligno (carcinoma) y otro mesenquimal maligno

(sarcoma). (2,7).

Se realiza un estudio retrospectivo de los casos

de carcinoma urotelial variante sarcomatoide ve-

sical que se han diagnosticado y tratado en el ser-

vicio de Urología del Hospital Clínico Universi-

tario de Salamanca en el periodo comprendido

entre 2000-2008.

Estudiamos las variables de edad, sexo, hábi-

tos, antecedentes personales, clínica de debut, ca-

Material y Métodos

racterísticas histológicas, tratamientos realizados

y supervivencia de seis pacientes, una mujer y

cinco varones de edades comprendidas entre los

70 y los 95 años.

Los seis casos estudiados con sus diferentes

variables se encuentran resumidos en la tabla I.

Como se observa existe una mayor incidencia

en varones con una proporción de 5:1. La edad

media de presentación de la enfermedad está en

torno a los 78 años. Es bien sabido que el tabaquis-

mo en un factor de riesgo relacionado con el cán-

cer vesical, en nuestra serie, el 68% de los pacien-

tes eran fumadores. Otros antecedentes persona-

les fueron hipertensión arterial, trombosis del ojo,

hiperplasia benigna de próstata, úlcera gástrica,

linfoma de Hodgkin, perforación de víscera hue-

ca, apendicetomía, herniorrafia inguinal y púrpu-

ra de Shölein-Henoch.

La clínica de debut más frecuente fue la he-

maturia macroscópica asintomática, en dos casos

debutaron con síndrome miccional irritativo.

Resultados

Caso 1 Caso 2 Caso 3 Caso 4 Caso 5 Caso 6

Edad 73 años 74 años 81 años 95 años 76 años 70 años

Sexo Mujer Varón Varón Varón Varón Varón

Hábitos Fumador Fumador No fumador No fumador Fumador Fumador

Antecedentes - HTA - HBP - Linfoma - Apendicetomía - Púrpura de

- Trombosis - Ulcus de Hodgkin -Herniorrafia Shölein-Henoch

del ojo Péptico - Perforación inguinal - Hipoacusia

derecho -Atrofia renal de víscera

- Artrosis hueca

Clínica Hematuria Hematuria Sme miccional Hematuria Hematuria Sme miccional

de debut macroscópica macroscópica irritativo macroscópica macroscópica irritativo

Tratamiento RTU RTU RTU de RTU RTU RTU de

Cistectomia+ Cistectomia+ repetición paliativa Radioterapia repetición

Bricker Ureterostomia Cistectomia+ Cistectomia+

bilateral Transuretero- Bricker

ureterostomia

Supervivencia 21 meses Vive Vive 12 meses Vive 8 meses

(1 més) (20 meses) (40 meses)

Tabla I
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La tomografia axial computerizada se realiza

en todos los pacientes, encontrando extensión tu-

moral extravesical en un único paciente.

El procedimiento diagnóstico inicial de todos

los casos fue la RTU. En el paciente que presenta-

ba extensión extravesical, por su edad, se realizan

RTU periódicas paliativas. Otro paciente se negó

a cistectomía y se optó por radioterapia. En los

otros cuatro casos se realiza cistoprostatectomia

radical, dos de ellos con derivación urinaria tipo

Bricker, uno transureteroureterostomia y otro

ureterostomia cutánea bilateral.

Tres pacientes han fallecido dentro de los pri-

meros 21 meses, uno murió a los 12 meses des-

pués de realizar RTU paliativas episódicas y otro a

los 8 meses tras la cirugía radical. El que optó por

RTU+Radioterapia presenta una supervivencia

de 40 meses. Un caso tiene sólo 1 mes de evolu-

ción tras la cirugía radical.

Los resultados anatomopatológicos se expre-

san en la Tabla II

Discusión

El carcinoma urotelial variante sarcomatoide

vesical es un tumor infrecuente (1-4).

En la literatura existe una gran confusión y

mezcla de conceptos en su definición, nomencla-

tura e histogénesis. Así en algunas series carcino-

sarcoma y carcinoma sarcomatoide están inclui-

das como una misma entidad “carcinoma sarco-

matoide”, y en otras separadas: carcinoma sarco-

matoide (cuando el elemento mesenquimal es

fusocelular únicamente) y carcinosarcoma (si in-

cluye otros elementos malignos la diferenciación

mesenquimal). La clasificación de la WHO del

2004 aconseja agruparlos bajo la terminología de

carcinoma urotelial variante sarcomatoide (con

presencia o ausencia de elementos heterólogos) en

todos los casos.

Se trata de tumores cuya incidencia en hom-

bres es mayor que en mujeres en una proporción

de 4:1 (6). La edad de presentación de nuestra

Tabla 2

Caso 1 Caso 2 Caso 3 Caso 4 Caso 5 Caso 6

Componente Carcinoma Carcinoma Carcinoma Carcinoma Carcinoma Carcinoma

Epitelial urotelial urotelial urotelial urotelial urotelial urotelial

infiltrante infiltrante papilar no papilar invasivo fusocelular.

de alto grado de alto grado infiltrante grado IV. de alto grado Sólo

(III-IV con focos de de alto grado CK7+ intensa. (IV de Broders). pequeño

Broders). ca. In situ. (IV de Broders). CK20 – CK7+ foco

CK 7+, 20 -. CK7+,20- CK7+ intensa. AE1/AE·+ AE1/AE3+ CK7+.

AE!/AE3 + AE!/AE3 + CK20-. AE1/AE3 –

AE1/AE3 +.

Componente Osteosarcoma Fusocelular Condrosarcoma. Sarcoma Áreas Leiomiosar-

Mesenquimal Condrosarcoma. con zona Vimentina + fusocelular sarcomatoides coma

Vimentina + de tipo células S-100+ en Vimentina + fusocelulares. de alto grado.

MIB-1:±70% gigantes. elementos AE1/AE3 + Vimentina + Vimentina+

Vimentina+ heterólogos. MIB-1:±30% MIB-1:±70% Actina+

S-100+ focal MIB-1±80% MIB-1:±40%

e intensa.

MIB-1±

OTROS - Invasión - Invasión - Invasión -Imágenes -Focos -Invade

muscular muscular muscular de invasión de necrosis. serosa y

-pT2. -pT2. y prostática muscular. -Alto índice tejido

-Imágenes de -pT4. -pT2. mitótico. adiposo

invasión -Imágenes perivesical.

vascular. de invasión -pT3.

vascular.

·

· ·

· · · · · ·

· · · ·

·

·

· · ·

· · · ·

· · · ·

· · ·

·
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serie coincide con otros grupos de estudio y habi-

tualmente aparecen al final de la séptima década

de la vida (4, 6, 7, 8). La forma de presentación no

proporciona ningún tipo de cribaje clínico con

respecto a la de otros tipos histológicos de neo-

plasias vesicales, siendo la hematuria el signo más

frecuente.

La asociación de terapias médicas relaciona-

das con el este tipo de tumor vesical se ha descrito

poco en la literatura, incluyendo la ciclofosfamida

como tratamiento asociado (4,9).

Existe algún estudio con pocos casos que rela-

ciona este tipo de tumor con exposición previa a la

radioterapia pélvica (4). El intervalo entre la radia-

ción y la aparición de la neoplasia suele ser pro-

longada, con frecuencia más de 10 años (12). La

exposición profesional nunca ha sido asociada

con esta enfermedad (4). El tabaco, igual que en

los carcinomas uroteliales convencionales, parece

ser un factor etiológico en estas neoplasias (2,10).

Wirchow propone el término de carcinosar-

coma vesical en 1887, aunque generalmente apa-

rece atribuida la descripción de esta patología a

Shattock (2).

La histogénesis exacta de estos tumores ha per-

manecido enigmática y actualmente continua

siendo uno de los temas controvertidos en

patología tumoral (10). Existen varias teorías:

- : Existen dos tumores malig-

nos independientes que se invaden entre sí (2).

-

): existiendo la posibili-

dad de hallar inmunorreactividad para marca-

dores epiteliales como la citokeratina o antígeno

de membrana epitelial (EMA) en las áreas mesen-

quimatosas, además de hallazgos ultraestructura-

Colisión tumoral

Tumores originados en una misma célula

indiferenciada (stem cell

les como desmosomas o tonofilamentos en las

áreas sarcomatosas (2,10).

- de elementos epiteliales malignos

(carcinosarcoma) a elementos sarcomatoides en el

estroma al encontrar tinción para queratina

(AE1/AE3) no sólo en el componente epitelial sino

también en el mesenquimatoso (2).

Se trata por lo general de tumores muy agre-

sivos y habitualmente se diagnostican con exten-

sión loco-regional (2, 4, 11, 13). El tratamiento de

elección es la cistectomía o la RTU, con frecuencia

seguidos de radioterapia, aunque los resultados

varían. Los pacientes raramente tienen vidas pro-

longadas con tratamiento conservador. La quimio-

terapia no proporciona ventajas en la sobrevida

(4). Torenbeek y col. publicaron 1 paciente que

sobrevivió 52 meses después de la cistectomia,

radioterapia y quimioterapia (3). Nosotros sólo

tenemos un caso en el que el paciente sobrevive 40

meses después de realizar RTU y a continuación

radioterapia.

Raramente los pacientes con carcinosarcoma

vesical tienen sobrevidas prolongadas. En la serie

publicada por López-Beltrán la media de sobre-

vida fue de 17 meses. Perret y col. en su serie pu-

blicaron que 39 de 47 pacientes portadores de este

tumor tuvieron un estadio mínimo de pT2, de los

cuales el 60% murieron con una media de 5 meses

(5). Comparando pacientes portadores de carcino-

ma urotelial con aquellos que presentan carcino-

sarcoma vesical, al diagnóstico, estos últimos pre-

sentan un estadio más avanzado y más riesgo de

muerte (7).

Las características histológicas varían. Los

tumores suelen ser voluminosos, polipoides o de

aspecto nodular (2, 6 ,8) . La mayoría

contienen carcinomas uroteliales de alto grado

con focos aislados de metaplasia escamosa en un

alto porcentaje de casos. En algunas series

describen pequeños focos de carcinoma de células

escamosas y de pequeñas células. El componente

sarcomatoso se muestra como una proliferación

de células fusiformes separadas por

abundante matriz extracelular, con núcleos poli-

mórficos e hipercromáticos, nucleolos promi-

nentes y figuras mitóticas atípicas. El fenotipo

inmunohistoquímico para las células fusiformes

suele ser positivo para vimentina y ocasional-

mente para actina de músculo liso, con co-expre-

sión focal o difusa en muchas ocasiones para las

citoqueratinas (AE1/AE3, EMA). Los principales

Metaplasia

Figura 1

Figura 2

Figura 1: Pieza de cistectomia. Neoformación

endovesical variedad sarcomatoide. Corresponde al

caso 2.
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elementos sarcomatosos son el condrosarcoma,

leiomiosarcoma y el histiocitoma fibroso

maligno en el 20% de los casos, seguidos del

osteosarcoma en el 13%, osteosarcoma con

leiomiosarcoma en 13%, fibrosarcoma en 7% y

rabdomiosarcoma en 7% (2, 4, 12, 14). Ambos

componentes tienen alto poder de proliferación

con MIB-1 (3, 4, 6, 8, 11) .

Figura 3

Figura 4

El diagnóstico se basa, por tanto, en el examen

convencional con hematoxilina-eosina, y en el

estudio inmunohistoquímico.

Debido a la escasez de casos y a los pobres

resultados de las diferentes terapias utilizadas, no

existe un tratamiento protocolarizado. Nosotros

en 4 pacientes realizamos tratamiento agresivo, en

otro debido a la edad del paciente hicimos RTUs

paliativas y en otro por negativa del paciente se le

realiza RTU seguido de radioterapia, obteniendo

en este último una sobrevida de 40 meses.

El carcinoma urotelial variante sarcomatoide

es de escasa incidencia urológica y no muestra en

su clínica de debut ningún dato clínico que sirva

para cribarlo del resto de carcinomas vesicales.

Además su agresiva evolución y su poca espe-

cificidad en las pruebas de imagen hacen que no

exista un tratamiento adecuadamente protocoli-

zado.

Conclusión
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