
Caso clínico
Se presentó a la consulta paciente de sexo

femenino de 54 años con tumoración localizada
en mandíbula derecha (Fig. 1), refiriendo una
evolución de 20 años.

A la inspección clínica se apreció tumoración
que deforma la zona facial derecha, en el exa-
men bucal se observó una mucosa de aspecto
normal (Fig. 2). A la palpación era blanda.

Se le efectuó una Rx panorámica la cual mostró
una lesión en el sector de incisivo, premolares de
tipo osteolitico, zona de molares con ensancha-
miento de la rama horizontal mandibular (Fig. 3).
En la tomografía computada se observó lesión os-
teolítica que abarca lado derecho del maxilar infe-
rior, la cual por sectores es poliquística: zona de in-

Tumor maligno rabdoide primitivo de maxilar inferior
Primitive malignant rhabdoid tumor of the mandible

Resumen
El término tumor rabdoide fue utilizado en un comienzo para neoplasias renales con inclusiones ci-
toplasmáticas hialinas, que corresponden ultraestructuralmente a filamentos intermedios. Inicial-
mente descrito en 1978 como una variante rabdosarcomatoide del tumor de Wilms, separándose
tres años después por presentar diferencias clinicopatológicas.
Después de la descripción clinicohistológica del tumor rabdoide a nivel renal se han descrito tumo-
res morfológicamente idénticos en tejidos blandos y órganos. La cavidad oral no es la excepción y
han aparecido informes de carcinoma escamocelular con fenotipos rabdoides orales documenta-
dos en el año 1996.
Se informa este caso debido a su rareza y su origen primario en el maxilar inferior.

PALABRAS CLAVE: tumor rabdoide maligno, carcinoma indiferenciado, células con morfología rabdoide.

Summary
The term rhabdoid tumor was originally used for renal neoplasms with cytoplasmic hyaline inclu-
sions, which are ultrastructural intermediate filaments. In 1978 it was described as a variant of
Wilms tumor rhabdo sarcomatoid tumor but three years later it was considered a separate patho-
logy due to clinicopathologic differences. 
After clinical and histological description of the renal rhabdoid tumor, identical tumors have been
morphologically described in soft tissues and different organs. The oral cavity is not an exception
and there have been documented reports of squamous cell carcinoma cases with rhabdoid phe-
notype in 1996.
A case is reported because of its low prevalence and its primary origin in the jaw.

KEYS WORD: malignant rhabdoid tumor, undifferentiated carcinoma, rhabdoid morphology cells.
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cisivo lateral, canino, primer premolar inferior dere-
cho, y en otro produce una erosión de la basal con
perforaciones de la tabla lingual y expansión de la
rama ascendente del maxilar con perforaciones de
su borde posterior (Figs. 4 y 5).

La paciente llega a la consulta con una biop-
sia previa con diagnóstico de ameloblastoma y
clínicamente, por la evolución (años), se pensó
en el mismo diagnóstico, no era invasor y de cre-
cimiento lento.

Se realizó hemimandibulectomia derecha y
reconstrucción inmediata con un colgajo micro-
quirúrgico de peroné, tutorizado con una placa
de titanio de reconstrucción mandibular, fijada
con 12 tornillos. Realizada la exploración del
cuello, se resecaron ganglios de la estación I.

La pieza quirúrgica fue fijada en formol al 10%:
macroscópicamente el tumor era de color gris
blanquecino sólido, con necrosis focal, separada
de un sector claramente poliquístico (Fig. 6). Mi-
croscópicamente se caracterizó por presentar dos
áreas bien delimitadas, el área sólida que presen-
taba células poligonales con citoplasma eosinofi-
lo e inclusiones intracitoplasmáticas hialinas que
desplazan el núcleo, el cual es grande, oval, a ve-
ces excéntrico, con nucléolo prominente.

Se efectuó inmunohistoquímica con resultado
positivo para panqueratina (AE1-AE2), vimentina;

con MIB 1 ki 67 en parafina dio 40% de núcleos
marcados y queratina 5 (a nivel epitelio ameloblás-
tico), negativo para actina muscular lisa, desmina,
S100, HMB 45, PGFA, queratina 18 y queratina 19. 

El área poliquística correspondía a un amelo-
blastoma folicular acantomatoso. 

El área sólida se diagnosticó: tumor rabdoide. Se
hizo el diagnóstico de tumor rabdoide maligno
intraóseo primario de maxilar inferior, descar-
tándose la presencia de un primario en otro órgano.

Discusión 
Algunas características clínicas de los tumores

rabdoides extrarrenales, frecuentemente, son la
presentación en adulto,1,4 ligero predominio en el
sexo masculino y de curso biológico agresivo, de
mal pronóstico, con recurrencia frecuente y progre-
sión rápida a la muerte, independientemente del
tratamiento quirúrgico radio o quimioterapéutico.
En nuestro caso correspondió a una mujer de 54
años con una evolución crónica, según la paciente,
de 20 años; esto podría deberse a que el mismo
se desarrolló a nivel intraóseo y probablemente a
que pudo existir primariamente el crecimiento del
ameloblastoma y, debido a la localización de éste
superficialmente en la pieza quirúrgica, llevando a
una confusión en la toma de la biopsia, dando el
resultado de ameloblastoma folicular acantomato-
so; posteriormente tuvo su desarrollo el tumor rab-
doide a nivel más profundo del cuerpo maxilar, con
una velocidad de crecimiento mayor, lo que fue
comprobado con el marcador MIB 1 ki 67. 

Las diferentes localizaciones anatómicas del tu-
mor rabdoide incluyen la piel, tejidos blandos, trac-
to urogenital, gastrointestinal, hígado, timo, siste-
ma nervioso central, cavidad orbitaria5-8,10,13,14 en
cavidad oral se reportaron pocos casos, úlceras
gingivales y linguales,4,6,11 en nuestro caso corres-
pondió a una localización mandibular intraósea.
Los estudios radiológicos en nuestro caso demos-
traron gran destrucción osteolitica con perforación
de la cortical vestibular, adelgazamiento casi lami-
nar de la tabla ósea lingual y basal con expansión
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de la rama ascendente del maxilar inferior, donde
invade los tejidos aledaños, glándula submaxilar y
metástasis ganglionar regional.

Los tumores rabdoides extrarrenales se carac-
terizan histológicamente por un crecimiento difu-
so, no cohesivo, monótono de células grandes
poligonales con inclusiones intracitoplasmáticas
globulares hialinas que desplazan el núcleo, el
cual demuestra un nucléolo prominente (Figs. 7
y 8),9 en cavidad oral en la histología del tumor
rabdoide publicado, correspondía a un sector del
carcinoma escamocelular, dando el nombre los
autores de carcinoma escamocelular con fenoti-
po rabdoide.4 En nuestro caso la mayor parte co-
rrespondia al tumor rabdoide típico, con buena
delimitacion del ameloblastoma folicular acanto-
matoso que se apreciaba en la pieza quirúrgica. 

Las inclusiones globulares intracitoplasmáti-
cas perinucleares ultraestructuralmente corres-
ponden a masas compactas de filamentos in-
termedios de 10 nm.3,6,8

Por tratarse de un tumor poco diferenciado es
necesario que se estudie con técnicas inmu-
nohistoquímicas y, de ser posible, con micros-
copia electrónica.4

Una diversidad de anticuerpos epiteliales, me-
senquimáticos y neuronales son necesarios para
determinar, por exclusión, el origen del tumor
rabdoide extrarrenal. 

Dentro de la batería de anticuerpos utilizados
en la bibliografía encontramos panqueratina AE1-
AE3, CK 18, CK7, CK 20, EMA, CK 20, desmina,
actina muscular específica, actina muscular lisa,
HMB 45, vimentina, S 100, GFAP, NSE, los cua-
les sólo expresan positividad para panqueratina
AE1 AE3, queratina 18, EMA, vimentina, en la
mayoría de los casos puede existir una coexpre-
sión de vimentina con citoqueratinas.9,10,12

En nuestro caso el estudio inmunohistoquí-
mico demostró positividad para panqueratina
(AE1 AE3), citoqueratina 5 (a nivel del epitelio
odontogénico), vimentina, MIB 1 ki 67 40% de
núcleos marcados (Figs. 9, 10 y 11). 
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Los tumores rabdoides renal y extrarrenal de-
muestran un alto grado de proliferación celular, con
capacidad de dar metástasis tempranamente, en
nuestro caso el índice de proliferación celular MIB
1 ki 67 en parafina fue alto (40% de núcleos mar-
cados), correspondiéndose clínicamente a metás-
tasis ganglionares homolaterales cervicales. 

Diferentes autores especulan sobre el origen
de las células del tumor rabdoide: si es epitelial,
neuroectodérmico o de células mesenquimáti-
cas, aunque en realidad no se conoce su histo-
génesis.4,5,7

Se debe realizar el diagnóstico diferencial pri-
mariamente por la forma de las células, con el
rabdomiosarcoma, el melanoma, el mesotelioma,
el linfoma, el leiomiosarcoma, el sarcoma sino-
vial, el condrosarcoma mixoide y el tumor de cé-
lulas pequeñas redondas desmoplásico.

El tratamiento en nuestro caso correspondió
a una hemimandibulectomía del lado derecho,
que requirió una reconstrucción inmediata con
un colgajo microquirúrgico de peroné, tutoriza-
do con una placa de titanio de reconstrucción
mandibular, fijada con 12 tornillos (Fig. 12). 

Como conclusión, para llegar al diagnóstico de
tumor rabdoide extrarrenal o tumor maligno primiti-
vo rabdoide hay que tener requisitos mínimos,
como células rabdoides típicas con núcleos gran-
des, macronucléolos únicos, citoplasma abundan-
te con inclusiones hialinas paranucleares que co-
rrespondan a filamentos intermedios. Puede llegar

a tener coexpresion de anticuerpo para citoquera-
tina-vimentina y fundamentalmente ausencia de
neoplasia renal o en otro órgano genitourinario. 
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