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We report a case of pleomorphic rhabdomyosarcoma (RMS) of vulva in a
middle aged woman with unusual correlation between patient’s age and tumor
localization that fulfill the newly established morphological and immunohisto-
chemical diagnostic criteria of pleomorphic RMS; [Desmin (+), Smooth Muscle
Actin (+), Sarcomeric Actin (HHF-35) (+), S-100 protein (+)]. A few scattered cells
were also positive for HMB-45. In our case, patient’s age, anatomical localization
and type of neoplasm are unfavorable survival factors, according to clinical data4.
Our patient was alive six months after extensive surgical therapy. Pleomorphic
RMS once considered being a relatively common entity (18-20% of all soft tissue
sarcomas) has been virtually ignored in the literature and in pathology practice for
almost 20 years. The diagnostic criteria for pleomorphic RMS (clinical, light micro-
scopy, immunohistochemistry, electron microscopy) have beeen recently reevaluat-
ed, and the biologic significance and clinical relevance reestimated.
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ÐáñïõóéÜæåôáé óðáíéüôáôç ðåñßðôùóç íåïðëÜóìáôïò óå ãõíáßêá 49 åôþí ðïõ
ðñïóÞëèå óôï Íïóïêïìåßï ìáò ãéá åîáßñåóç ðñïÝ÷ïõóáò õðïäüñéáò âëÜâçò ðåñéï-
÷Þò Ýîù ãåííçôéêþí oñãÜíùí. Ç áëëïßùóç åíôïðéæüôáí ðáñáðëåýñùò ôïõ ïõñçèñé-
êïý óôïìßïõ, õðåñêåßìåíá ôçò åéóüäïõ ôïõ êüëðïõ êáé ðñïêáëïýóå ðåñéïäéêÞ
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óôï äåßêôç ÇÌÂ45. Ïé éóôï÷çìéêÝò ÷ñþóåéò PAS êáé Alcian Blue áðÝâçóáí áñíç-
ôéêÝò. ÌåôÜ ôçí åõñåßá ÷åéñïõñãéêÞ åîáßñåóç óôçí ïðïßá õðïâëÞèçêå, ç áóèåíÞò
Þôáí åí æùÞ 6 ìÞíåò ìåôÜ. Óýìöùíá ìå ôá óýã÷ñïíá äåäïìÝíá õößóôáíôáé óðÜíéåò
ôåêìçñéùìÝíåò ðåñéðôþóåéò ðïëýìïñöïõ ñáâäïìõïóáñêþìáôïò ðïõ ðëçñïýí ôá
áõóôçñÜ ìïñöïëïãéêÜ, áíïóïúóôï÷çìéêÜ êáé õðåñìéêñïóêïðéêÜ êñéôÞñéá ðïõ Ý÷ï-
õí ôåèåß ãéá ôç äéÜãíùóÞ ôïõ.

ËÝîåéò-êëåéäéÜ: ðïëýìïñöï, ñáâäïìõïóÜñêùìá, ðåñßíåï, óÜñêùìá, çëéêßá.

ÅÉÓÁÃÙÃÇ

Ôï ðïëýìïñöï ñáâäïìõïóÜñêùìá, Ýíáò
üãêïò ðïõ ðáëáéüôåñá ðåñéãñáöüôáí ùò êëáó-
óéêüò ôýðïò ñáâäïìõïóáñêþìáôïò, áðïôåëåß
óýìöùíá ìå ôá íåþôåñá äåäïìÝíá ëéãüôåñï
áðü 5% üëùí ôùí ñáâäïìõïóáñêùìÜôùí, ôï
ðïóïóôü ôùí ïðïßùí áíÝñ÷åôáé óôï 19% üëùí
ôùí óáñêùìÜôùí. Ðáñáôçñåßôáé óõ÷íüôåñá óå
áóèåíåßò Üíù ôùí 40 åôþí êáé áíáðôýóóåôáé
êõñßùò óôïõò ìåãÜëïõò ìýåò ôùí Üêñùí, éäéá-
ßôåñá óôïõò ìýåò ôïõ ìçñïý2,6,7. Ç äéÜãíùóç
åßíáé äõó÷åñÞò ëüãù ôçò óðÜíéáò ðáñïõóßáò
ôùí ôõðéêþí ñáâäïìõïâëáóôþí ìå ôéò åðéìÞ-
êåéò ãñáììþóåéò (cross striations), áëëÜ êáé
ôçò ìåãÜëçò ïìïéüôçôáò ìå êáêüçèåò éíþäåò
éóôéïêýôôùìá êáé Üëëá ðïëýìïñöá óáñêþìá-
ôá (ð.÷. ëåéïìõïóáñêþìáôá, ëéðïóáñêþìáôá)4,6.

ÐÁÑÏÕÓÉÁÓÇ ÐÅÑÉÐÔÙÓÅÙÓ

Ãõíáßêá 49 åôþí ðñïóÞëèå óôçí ïõñïëïãé-
êÞ êëéíéêÞ ãéá åîáßñåóç ðñïÝ÷ïõóáò õðïäü-
ñéáò áëëïßùóçò ôçò ðåñéï÷Þò Ýîù ãåííçôéêþí
ïñãÜíùí (áéäïßïõ). Ç áëëïßùóç åíôïðßæïíôáí
åããýôáôá ôïõ ïõñçèñéêïý óôïìßïõ êáé ðñïêá-
ëïýóå ðåñéïäéêÞ áéìïññáãßá êáé äõóïõñéêÜ
åíï÷ëÞìáôá. ÁðåóôÜëçóáí ãéá éóôïëïãéêÞ åîÝ-
ôáóç äýï áêáíüíéóôá, åí ìÝñåé õâþäç, ðåñß-
ãñáðôá éóôïôåìÜ÷éá ì.ä. 1,6 åê. êáé 2,5 åê.
áíôßóôïé÷á, ìå üøç óõìðáãÞ, ÷ñïéÜ êáóôáíü-
öáéç êáé óýóôáóç åëáóôéêÞ. ÌéêñïóêïðéêÜ êáé
óôá äýï ìáêñïóêïðéêÜ ðåñéãñáöÝíôá éóôéêÜ
ôåìÜ÷éá ðáñáôçñÞèçêå áíþìáëç áíÜðôõîç
åõìåãÝèùí óáñêùìáôùäþí êõôôÜñùí ìå ðõêíÞ
äéÜôáîç êáé ó÷çìáôéóìü áêáíïíßóôùí äåóìß-
äåò óôç ìåãáëýôåñÞ ôïõò Ýêôáóç. Ôá óáñêù-
ìáôþäç êýôôáñá åìöÜíéæáí Ýíôïíç áôõðßá, åß-
÷áí êõñßùò ìÝóçò ÷ñùóôéêüôçôáò, áôñáêôüìïñ-
öïõò, ìéêñïöõóáëéäþäåéò ðõñÞíåò ìå ðáñïõ-
óßá ãéãÜíôéùí Þ êáé ðïëõðýñçíùí êõôôáñéêþí
ìïñöþí. Ïé ìéôþóåéò Þôáí ðïëõÜñéèìåò. Áñêå-
ôÜ êýôôáñá åìöÜíéæáí õðïóôñüããõëïõò ðõñÞ-

íåò ìå Ýíôïíï ðõñÞíéï êáé Üöèïíï çùóéíüöé-
ëï öõóáëéäþäåò êõôôáñüðëáóìá, ÷áñáêôçñé-
óôéêÜ áíÜëïãá ôùí ñáâäïìõïâëáóôþí. Ôá óáñ-
êùìáôþäç êýôôáñá óå ïñéóìÝíåò èÝóåéò åß÷áí
äéÜ÷õôç áíÜðôõîç, ìéêñüôåñï ìÝãåèïò, õðï-
óôñüããõëïõò ðõêíï÷ñùìáôéêüôåñïõò ðõñÞíåò
ìå Ýíôïíï ðõñÞíéï. Óôéò èÝóåéò áõôÝò äéçèïý-
óáí åóôéáêÜ ôï õðåñêåßìåíï õðåñðëáóôéêü
ðïëýóôéâï ðëáêþäåò åðéèÞëéï êáé ðñïêáëïý-
óáí åîÝëêùóç ôïõ âëåííïãüíïõ. Ôá óáñêùìá-
ôþäç êýôôáñá Þôáí PAS êáé Alcian blue áñíç-
ôéêÜ. Ï áíïóïúóôï÷çìéêüò Ýëåã÷ïò Ýäùóå èåôé-
êü áðïôÝëåóìá ãéá äåóìßíç, áêôßíç ëåßùí ìõ-
éêþí éíþí (SMA), óáñêïìåñéêÞ áêôßíç-HHF35,
âéìåíôßíç êáé S-100 ðñùôåÀíç êáèþò êáé ãéá
ÇÌÂ-45 óå ìåìïíùìÝíá óáñêùìáôþäç êýôôá-
ñá. Ç ÷ñùìïãñáíßíç êáé ïé êåñáôßíåò õøçëïý
êáé ÷áìçëïý ìïñéáêïý âÜñïõò êáé ôï ÅÌÁ
Ýäùóáí áñíçôéêü áðïôÝëåóìá. ÔÝèçêå ç äéÜ-
ãíùóç ôïõ óáñêþìáôïò ìå ìïñöïëïãéêÜ êáé
áíïóïúóôï÷çìéêÜ ÷áñáêôçñéóôéêÜ ôïõ ôýðïõ
ôïõ ðïëýìïñöïõ ñáâäïìõïóáñêþìáôïò. ÌåôÜ
ôç äéÜãíùóç ç áóèåíÞò áðåõèýíèçêå óôç ÷åé-
ñïõñãéêÞ êëéíéêÞ ïãêïëïãéêïý êÝíôñïõ üðïõ

Åéêüíá 1. Áôñáêôïêõôôáñéêü óÜñêùìá ìå áêáíüíé-
óôç äåóìéäùôÞ äéáðëïêÞ ôùí íåïðëáóìáôéêþí êõô-
ôÜñùí (áéìáôïîõëßíç - çùóßíç ×40).
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êáé õðåâëÞèç óå ÷åéñïõñãéêÞ åðÝìâáóç åõ-
ñåßáò åîáßñåóçò ïñãÜíùí ôïõ êáôþôåñïõ ïõ-
ñïãåííçôéêïý óõóôÞìáôïò. Ç áóèåíÞò Þôáí åí
æùÞ 6 ìÞíåò ìåôÜ ôç ÷åéñïõñãéêÞ åðÝìâáóç.

ÓÕÆÇÔÇÓÇ

Ôï ðïëýìïñöï ñáâäïìõïóÜñêùìá áöïñïý-
óå ðñáêôéêÜ üëåò ôéò ðåñéðôþóåéò ñáâäïìõï-
óáñêþìáôïò óôçí ðáëáéüôåñç âéâëéïãñáößá,
óôçí ðñáãìáôéêüôçôá üìùò åßíáé ôï ëéãüôåñï
óõ÷íü áðü ôéò ôñåéò êáôçãïñßåò ñáâäïìõï-
óáñêþìáôïò (åìâñõúêü, êõøåëéäéêü, ðïëýìïñ-
öï). ÁíáäñïìéêÞ åðáíåêôßìçóç ôùí ðáñáðÜíù
íåïðëáóìÜôùí áðÝäåéîå üôé ôá ðåñéóóüôåñá áðü
áõôÜ áðïôåëïýóáí êáêïÞèç ðïëýìïñöá éíþäç

éóôéïêõôôþìáôá (MFH), ëåéïìõïóáñêþìáôá Þ
ëéðïóáñêþìáôá1, ãåãïíüò ðïõ ïäÞãçóå áñêå-
ôïýò óõããñáöåßò íá áìöéóâçôÞóïõí ôçí ý-
ðáñîÞ ôïõ1,3,4,12. Óýìöùíá ìå ôá íåüôåñá äåäï-
ìÝíá1 ç äéÜãíùóç ôïõ ðïëýìïñöïõ ñáâäïìõ-
ïóáñêþìáôïò ðñÝðåé íá ðëçñåß áõóôçñÜ ôá
ðáñáêÜôù ìïñöïëïãéêÜ êáé áíïóïúóôï÷çìéêÜ
êñéôÞñéá: 1) ðïëýìïñöï óÜñêùìá ðïõ åîïñìÜ-
ôáé áðü ãñáììùôü ìõ, 2) áðïôåëåßôáé áðü ìå-
ãÜëá ðïëõãùíéêÜ Þ åðéìÞêç êýôôáñá ìå Ýíôï-
íá çùóéíüöéëï êõôôáñüðëáóìá, 3) ðáñïõóéÜ-
æåé èåôéêüôçôá óôç äåóìßíç êáé ôç ìõïóöáéñß-
íç6-8 Þ/êáé 4) õðÜñ÷ïõí õðåñìéêñïóêïðéêÝò
åíäåßîåéò óáñêïìåñéêÞò äéáöïñïðïßçóçò óôçí
êõôôáñéêÞ äïìÞ (Æ-æþíåò, éíßäéá ðïéêßëïõ ðÜ-
÷ïõò óå åîÜãùíç äéÜôáîç, Á-æþíç áðü ðá÷Ýá
éíßäéá, ëåðôïìåñéêÝò äïìÝò, æþíåò Ç êáé Ì)11,12.

Åéêüíá 2. Ðåñéï÷Þ óáñêþìáôïò áðïôåëïýìåíç áðü
ìéêñüôåñá êýôôáñá ìå õðïóôñüããõëïõò âáèõ÷ñù-
ìáôéêïýò ðõñÞíåò (áéìáôïîõëßíç - çùóßíç ×40).

Åéêüíá 3. Áíïóïèåôéêüôçôá ãéá SMA óå áôñáêôï-
êõôôáñéêÝò ðåñéï÷Ýò ôïõ üãêïõ ( ×40).

Åéêüíá 4. ÊõôôáñïâñéèÞò ðåñéï÷Þ áðü ìéêñÜ óáñ-
êùìáôþäç êýôôáñá áíïóïèåôéêÞ ãéá äåóìßíç ( ×40).

Åéêüíá 5. Ðåñéï÷Þ ôïõ üãêïõ ìå Ýíôïíç áíïóïèå-
ôéêüôçôá ãéá óáñêïìåñéêÞ áêôßíç (×40).
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Ôï ðïëýìïñöï ñáâäïìõïóÜñêùìá áðïôå-
ëåß ëéãüôåñï áðü 5% üëùí ôùí ôýðùí ôùí
ñáâäïìõïóáñêùìÜôùí. Ôá ñáâäïìõïóáñêþìáôá
ôçò ïõñïãåííçôéêÞò ðåñéï÷Þò êáé ôïõ ïðéóèï-
ðåñéôïíáßïõ áöïñïýí ôï 8.2% ôùí ñáâäïìõï-
óáñêùìÜôùí (Ðßíáêáò 1) åíþ åêåßíá ôçò ðå-
ñéï÷Þò ôïõ áéäïßïõ ðåñéïñßæïíôáé óôï 0,9%
ôïõ óõíüëïõ4,9,10. Åîïñìþíôáé áðü óêåëåôéêïýò
ìýåò (ðñïåñ÷üìåíïõò áðü ìõïôüìéá) ãé’ áõôü
êáé åíôïðßæïíôáé óõíÞèùò óôá Üêñá êáé êõ-
ñßùò óôï ìçñü. Áðáíôþíôáé ó÷åäüí áðï-
êëåéóôéêÜ óå åíÞëéêåò6.

ÌáêñïóêïðéêÜ, ï üãêïò ìðïñåß íá ðåñéï-
ñßæåôáé ìÝóá óå ôìÞìáôá ðåñéôïíßáò êáé íá

Ðßíáêáò 1. ÁíáôïìéêÞ êáôáíïìÞ ñáâäïìõïóáñêþìáôïò (AFIP 558 ðåñéðôþóåéò) (Enzinger4, óåë. 541, ðéí.
22-1).

ÁíáôïìéêÞ èÝóç: Áñéèìüò Ðïóïóôü

ÊåöáëÞ êáé ôñÜ÷çëïò:
Ïöèáëìéêüò êüã÷ïò, âëÝöáñá, êñáíßï 109 19,5
ÑéíéêÞ êïéëüôçôá, ñéíïöÜñõããáò, óêëçñÜ õðåñþá,
óôïìáôéêÞ êïéëüôçôá, öÜñõããáò  73 13,1
Ðáñáññßíéá, ðáñåéÜ, áõ÷Ýíáò,  47  8,4
ïõò, ìáóôïåéäÞò áðüöõóç  17  3,1
Êïñìüò:
Ðáñá-ïñ÷éêÞ ðåñéï÷Þ 114 20,4
Ïðéóèïðåñéôüíáéï, ðýåëïò  46  8,2
Èþñáêáò, ñÜ÷ç, ëáãüíéï, êïéëéáêü ôïß÷ùìá  41  7,3
Ïõñïäü÷ïò êýóôç, ðñïóôÜôçò  25  4,5
Êüëðïò, áéäïßï  5  0,9
¢Áêñá:
¢Áíù Üêñá  41  7,4
ÊÜôù Üêñá  40  7,2
Óýíïëï 558  100

Åéêüíá 6. ÅôåñïãåíÞò êáôáíïìÞ áíïóïèåôéêüôçôáò
ãéá âéìåíôßíç (×40).

Ý÷åé ôï ó÷Þìá ôïõ ìõüò áðü ôïí ïðïßï ðñïÝñ-
÷åôáé. ÌéêñïóêïðéêÜ, ï üãêïò åßíáé ðïëýìïñ-
öïò ìå ðïëëÝò ãéãáíôïêõôôáñéêÝò íåïðëáóìá-
ôéêÝò ìïñöÝò. Ç äéáöïñéêÞ äéÜãíùóç áðü ôï
ðïëýìïñöï ëéðïóÜñêùìá êáé ôï MFH åßíáé
äýóêïëç ãé’ áõôü êáé ç äéÜãíùóç ôïõ ðïëý-
ìïñöïõ ñáâäïìõïóáñêþìáôïò èá ðñÝðåé íá
ôßèåôáé ìüíï üôáí õðÜñ÷ïõí áíáìöéóâÞôçôåò
åíäåßîåéò äéáöïñïðïßçóçò óå óêåëåôéêü ìõ ìå
ôç ìïñöÞ åðéìÞêùí ãñáììþóåùí (cross
striations) Þ üôáí åíôïðßæïíôáé åéäéêïß áíïóï-
úóôï÷çìéêïß Þ õðåñìéêñïóêïðéêïß äåßêôåò7,8.
Åßíáé áíáãêáßïé ïé ðñïóåêôéêïß ÷åéñéóìïß, þóôå
íá áðïöåõ÷èïýí ïé áêüëïõèåò äéáãíùóôéêÝò
ðáãßäåò: 1) åãêëùâéóìÝíåò ìç íåïðëáóìáôéêÝò
ìõúêÝò ßíåò, 2) áðåëåõèÝñùóç ìõïóöáéñßíçò
áðü íåêñùôéêïýò ìýåò ìå óõíáêüëïõèç ìç
åéäéêÞ áðïññüöçóç áðü íåïðëáóìáôéêÜ êýô-
ôáñá ôá ïðïßá Ýôóé ãßíïíôáé áíïóïèåôéêÜ5,8 êáé
3) ðáñïõóßá äéáöïñïðïßçóçò óå óêåëåôéêü ìõ
êáé óå Üëëá êáêïÞèç íåïðëÜóìáôá ð.÷. íåõñé-
êÞò ðñïÝëåõóçò, êáêïÞèç èõìþìáôá, ìéêôïß
üãêïé Müller, êáêïÞèåéò óðåñìáôéêïß üãêïé
(éäéáßôåñá óå åîùãïíáäéêÝò èÝóåéò) ìõåëïâëá-
óôþìáôá, üãêïé Wilm’s.

ÓõìðåñáóìáôéêÜ, õößóôáíôáé óôç âé-
âëéïãñáößá ðïëý êáëÜ ôåêìçñéùìÝíåò ðåñéð-
ôþóåéò5 ôïõ ðïëýìïñöïõ ñáâäïìõïóáñêþìá-
ôïò ðáñÜ ôï üôé åßíáé Ýíá ðïëý óðÜíéï íåü-
ðëáóìá5. Óýìöùíá ìå ôïõò Gaffney et al1,
ðáñïõóéÜæåé õøçëüôåñç ðñþéìç èíçóéìüôçôá
óå óýãêñéóç ìå áõôÞ Üëëùí ðïëýìïñöùí óáñ-
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êùìÜôùí ãé’ áõôü êáé ðéèáíüí åßíáé áíáãêáßá
ç ôñïðïðïßçóç ôïõ èåñáðåõôéêïý ó÷Þìáôïò êáé
ìå óõìðëçñùìáôéêÞ ÷çìåéïèåñáðåßá1. Ç ðñü-
ãíùóç åßíáé ëéãüôåñï åõíïúêÞ áðü ôçí ðñü-
ãíùóç Üëëùí ôýðùí ñáâäïìõïóáñêùìÜôùí
(âïôñõïåéäïýò, åìâñõúêïý, êõøåëéäéêïý). Ç
áíôáðüêñéóç óôç èåñáðåßá åßíáé ìéêñüôåñç üôáí
áõôÜ åíôïðßæïíôáé óôçí ðõåëéêÞ - ãåííçôéêÞ
ðåñéï÷Þ4,9,10.
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