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RESUMEN

ABSTRACT

El rabdomiosarcoma (RMS) es un tumor maligno de partes blandas poco frecuente en 
la infancia y adolescencia, alrededor del 8% corresponde a este grupo etario, con una 
incidencia de 5 casos por cada millón de niños menores de 15 años.  Este se origina 
del mesénquima embrionario que da lugar al músculo esquelético estriado, con dise-
minación metastásica precoz por vía linfática y hematógena hacia cualquier parte 
del organismo, con un diagnóstico temprano y un tratamiento multidisciplinar, el pro-
nóstico de los pacientes ha experimentado una gran mejoría en las últimas décadas.

Se realiza la revisión de caso clínico, método descriptivo-observacional, basado en 
la historia clínica. Paciente femenina de 15 años, sin antecedentes de importancia, 
presenta cuadro clínico caracterizado por distensión abdominal y dolor abdominal 
tipo cólico de gran intensidad, acompañado de sangrado vaginal y aparición de 
masa vaginal protruyente que ha incrementado de tamaño, en los últimos días. Al 
examen físico, se evidencia a nivel genital una masa que protruye a través de introito 
vaginal. La paciente es ingresada para estudio complementario y decisión terapéu-
tica. El diagnóstico de la enfermedad es a través del estudio histopatológico e inmu-
no-histoquímico, por tal motivo es de transcendental importancia el realizar toma de 
biopsia para el estudio definitivo. Todos los niños con rabdomiosarcoma necesitan un 
tratamiento multimodal con quimioterapia sistémica, junto con cirugía, radioterapia 
(RT) o ambas modalidades para lograr el máximo control tumoral local. El diagnosti-
co de rabdomiosarcoma embrionario dependerá del análisis de la historia clínica, los 
exámenes complementarios y el estudio histopatológico e inmuno-histoquímico.

Rhabdomyosarcoma (RMS) is a rare soft tissue malignant tumor in childhood and 
adolescence, around 8% corresponds to this age group, with an incidence of 5 cases 
per million children under 15 years of age. This originates from the embryonic mesen-
chyme that gives rise to skeletal skeletal muscle, with early metastatic dissemination 
through the lymphatic and hematogenous route to any part of the body, with an ear-
ly diagnosis and multidisciplinary treatment, the prognosis of patients has experienced 
a great improvement in the last decades.

The clinical case review is carried out, descriptive-observational method, based on 
the clinical history. A 15-year-old female patient, with no significant history, presents a 
clinical picture characterized by abdominal distension and colicky abdominal pain of 
great intensity, accompanied by vaginal bleeding and the appearance of a  vaginal 
mass that has increased in size in recent days. On physical examination, a mass that 
protrudes through the vaginal introitus is evidenced at the genital level. The patient is 
admitted for a complementary study and therapeutic decision. The diagnosis of the 
disease is through histopathological and immunohistochemical study, for this reason 
it is of transcendental importance to take a biopsy for the definitive study. All children 
with rhabdomyosarcoma require multimodal treatment with systemic chemothera-
py, along with surgery, radiotherapy (RT), or both to achieve maximum local tumor 
control. The diagnosis of embryonal Rhabdomyosarcoma will depend on the analysis 
of the clinical history, the complementary tests and the histopathological and immu-
nohistochemical study.
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INTRODUCCIÓN

Todo tumor maligno originado de cé-
lulas mesenquimatosas se lo denomina 
sarcoma, dichas células maduran has-
ta diferenciarse en músculo esquelético, 
músculo liso, tejido adiposo, tejido conec-
tivo, hueso y cartílago. El término rabdo-
miosarcoma (RMS) determina el tumor 
que se origina de éstas células inmaduras, 
guardando diferencia con las de músculo 
estriado, a pesar de que a menudo se ori-
gina en sitios poco comunes.   (1)

El sarcoma uterino no es frecuente, por 
eso los datos publicados son limitados. 
Esta patología refleja diferentes compor-
tamientos biológicos, con distintos pronós-
ticos y tratamientos. Al ser tumores con un 
comportamiento indeterminado no se ha 
podido identificar los factores de riesgo 
asociados al desarrollo de la enfermedad.
La Organización Mundial de la Salud 
(OMS) en el 2014 clasifica a los sarcomas 
como:
1. tumores originados del músculo liso 
(leiomiomas, leiomiosarcomas); 2. los ori-
ginados del estroma endometrial (nódulo 
endometrial benigno, sarcoma del estro-
ma endometrial de bajo grado, sarcomas 
del estroma endometrial de alto grado); 
3.  adenosarcomas, sarcomas indiferen-
ciados y tumores mesenquimales misce-
láneos, que incluyen los rabdomiosarco-
mas y los pecomas. (2)

Los sarcomas uterinos representan tan 

solo el 1% de los cánceres ginecológicos, 
porcentaje del cual el rabdomiosarcoma 
ocupa menos del 10% de los casos. Es-
tos tumores en edad pediátrica son poco 
frecuentes representando aproximada-
mente el 3 al 4% de los tumores durante 
la infancia, con una incidencia estimada 
de 5 por cada millón en los Estados Unidos 
de Norteamérica. (3)

El rabdomiosarcoma histológicamente se 
puede clasificar en embrionario, alveolar 
y pleomórfico.  El 80% de los rabdomio-
sarcomas del tracto genitourinario son de 
origen embrionario, la variante botroide es 
una forma de rabdomiosarcoma embrio-
nario. (4)

La mayoría de tumores durante la infancia 
y adolescencia no tienen una etiología o 
factores de riesgo determinados. Diferen-
tes estudios han querido demostrar dicha 
asociación; sin embargo, los hallazgos no 
han sido concluyentes. Otros estudios han 
determinado una mayor incidencia de 
esta patología en individuos expuestos a 
radiación intrautero, al uso de drogas re-
creativas durante el embarazo o a pato-
logías asociadas a malformaciones en el 
nacimiento o prematuridad. (5; 6)

La mayoría de los casos de rabdomiosar-
comas parecen ser esporádicos y se es-
tima que entre el 7 y el 8% de los casos 
pueden deberse a variantes patogénicas 
en los genes de predisposición al cáncer, 
asociados con síndromes hereditarios. (7)
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Manifestaciones Clínicas

Histopatología e Inmuno-histoquímica

Exámenes Complementarios

La presentación clínica del rabdomiosarco-
ma embrionario variedad botroide, a nivel de 
aparato genital femenino, dependerá del es-
tadio clínico en el cual se encuentre la enfer-
medad. Las pacientes suelen acudir por pre-
sentar una masa que protruye por la uretra o 
el introito vaginal, la misma que se caracteriza 
por la de presencia de flujo fétido o sangrado 
vaginal; y que a menudo, presenta múltiples 
proyecciones polipoides que forman racimos 
de consistencia gelatinosa, friables y que se 
desprenden en fragmentos, ocasionando he-
morragias. (8; 9)

Su composición histológica consiste en 
una población variable de células tumora-
les: algunas pequeñas, azules, redondea-
das y con núcleos hipercromáticos; otras 
serán células grandes, poligonales y con 
abundante citoplasma que, típicamente, 
se agruparan debajo de los epitelios o al-
rededor de vasos sanguíneos y glándulas, 
en ocasiones pueden observarse rabdo-
mioblastos con estriaciones transversales y 
citoplasma eosinófilo. La cuenta mitótica es 
elevada y se observan áreas de necrosis. 
(10)

En estas lesiones el apoyo diagnóstico con inmunohistoquímica es lo que marcará la diferen-
cia, mostrará positividad para mioglobina y MyoD1 (marcadores de músculo esquelético), 
y desmina y actina músculo específico (HFF35) (marcadores de músculo liso y esquelético); 
siendo en tanto negativos para actina de músculo liso, estos hallazgos proporcionan una 
prueba inequívoca de la diferenciación muscular esquelética. El resultado de histopatológi-
co diferencial debe contemplar toda la variedad de tumores malignos de células redondas 
como son el Sarcoma de Ewing, tumor neuroectodérmico primitivo y linfoma, en los que los 
marcadores musculares son negativos. (11; 12)

Antes de realizar una biopsia de una Masa 
tumoral sospechosa se deben obtener imá-
genes del tumor; y realizar estudios de la-
boratorio complementarios. Luego de diag-
nosticar el rabdomiosarcoma y antes de 
comenzar el tratamiento, se deberá llevar 
a cabo una evaluación amplia para deter-
minar la extensión de la enfermedad. Se re-
comienda en los protocolos de tratamiento 
actuales del Soft Tissue Sarcoma Committee 
del Children’s Oncology Group (COG-STS), 
una evaluación que debe incluir: Radio-
grafía del tórax. Tomografía computarizada 

(TC) del tórax., TC del abdomen y la pel-
vis (para tumores primarios en las extremi-
dades inferiores o tumores genitourinarios). 
Las imágenes por resonancia magnética 
(IRM) de la base del cráneo y el encéfalo 
(para los tumores parameníngeos prima-
rios) y del sitio primario para otros tumores 
primarios no parameníngeos, según sea 
conveniente. Evaluación de los ganglios lin-
fáticos regionales, aspiraciones bilaterales 
de médula ósea y biopsias para pacientes 
seleccionados, gammagrafía ósea para 
pacientes seleccionados. (13)
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Estadificación

PRESENTACIÓN DE CASO CLÍNICO

La estadificación del rabdomiosarcoma es compleja. El proceso 
incluye los siguientes pasos:

1 Asignación a un estadio: se determina 
a partir del sitio primario, el tamaño del tumor 
(dimensión más ancha), y la presencia o au-
sencia de metástasis en los ganglios linfáticos 
regionales o metástasis a distancia (criterios 
de tumor, ganglio linfático y metástasis [TNM]).

1.Asignación a un grupo: se determina a partir 
del estado del procedimiento quirúrgico inicial 
(resección o biopsia) con evaluación patoló-
gica del margen tumoral y del compromiso 
ganglionar antes de comenzar el tratamiento.

2. Asignación a un grupo de riesgo: se 
determina a partir del estadio, el grupo y el 
tipo histológico.
En los protocolos actuales para el rabdomio-
sarcoma del COG-STS (Soft Tissue Sarcoma 
Committee del Children's Oncology Group 
(COG-STS) se usa un sistema de estadificación 
pretratamiento basado en la clasificación del 
TNM que incorpora el sitio de tumor primario, 

la presencia o ausencia de invasión tumoral 
en los tejidos circundantes, el tamaño del tu-
mor, el estado de los ganglios linfáticos regio-
nales, y la presencia o ausencia de metásta-
sis. (14; 15)

En este tumor la resolución quirúrgica es el 
método de elección, tanto para su estadifi-
cación como para el tratamiento primario de 
la enfermedad e incluye: Histerectomía ab-
dominal total, salpingo-ooforectomía bilate-
ral, evaluación intraoperatoria de los ganglios 
linfáticos pélvicos y para-aórticos e inspección 
peritoneal, el tratamiento quirúrgico final será 
determinado por el estadiaje de la enferme-
dad. La cito-reducción, la linfadenectomía y 
la cirugía "conservadora" de la fertilidad son 
controvertidas y variables y dependerán del 
tipo histológico del tumor. Se deberá valorar 
en forma individual la necesidad de trata-
miento adyuvante.  (16)

Revisión de caso clínico, con método descrip-
tivo-observacional, basado en la historia clíni-
ca de la paciente, con previo consentimiento 
de los padres para esta publicación. (17)

Paciente femenina, de 15 años de edad, et-
nia mestiza, soltera, instrucción secundaria en 
curso, sin antecedentes patológicos persona-
les clínicos ni quirúrgicos, ningún antecedente 
familiar de interés, no hay evidencia de expo-
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sición a tóxicos durante el periodo gestacional 
de la madre o durante la infancia de la pa-
ciente; inicio de menarquia a los 14 años de 
edad, con ciclos menstruales regulares por 5 
días, con sangrado escaso, no dismenorrea, 
no inicio de actividad sexual, no uso de méto-
dos anticonceptivos hasta el momento de su 
anamnesis. Acudió al Hospital de Especialida-
des Carlos Andrade Marín por presentar cua-
dro clínico de 5 horas de evolución, sin causa 
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aparente, caracterizado por distensión abdo-
minal leve y dolor abdominal tipo cólico de 
gran intensidad, localizado en hipogastrio, sin 
irradiación, acompañado de sangrado vagi-
nal moderado, rojo rutilante, no fétido, con 
aparente salida de líquido, se acompaña de 
la aparición de una masa vaginal que protru-
ye a través de la vagina, esta es una masa no 
dolorosa, que ha incrementado de tamaño 
en los últimos días aparentemente. En el exa-
men físico, se evidencia un abdomen disten-
dido, doloroso a la palpación superficial, con 
presencia de masa a nivel de mesogastrio, 
compatible con globo vesical, por lo cual se 
procede a la colocación de sonda vesical y 
evacuación del mismo, obteniéndose 1300 
cc de orina; a nivel genital se evidencia masa 
que protruye a través de introito vaginal de 
aproximadamente 7cm de diámetro, con 
presencia de vesículas, que se extiende en 
racimos hacia el exterior de la vagina.

Exámenes de laboratorio evidencian Proges-
terona: 1.82, Gonadotropina coriónica huma-
na: negativa, leucocitos: 12,800, neutrófilos 
de 83%, hemoglobina de 10,4 g/dL, hema-
tocrito de 31,2%, volúmen corpuscular medio 
de 78 (leucocitosis con neutrofília y anemia 
microcítica e hipocrómica leve). Se realizan 
estudios complementarios ecografía pélvi-
ca reporta útero en antero verso flexión, de 
bordes regulares de 95X42X52cm, con volu-
men de 110cc, endometrio homogéneo de 
difícil valoración, cérvix abierto por presencia 
de masa hiperecogénica ovalada, que mide 
7.8X6.3X9.2cm, con volumen de 239cc, que 
ocupa todo el tercio distal de vagina, con imá-
genes hiperecogénicas en su interior e imá-
genes anecoicas, de aspecto glandular, con 
importante vascularización de vasos uterinos, 
vejiga de paredes integras; además se realiza 
Tomografía Axial Computarizada (TAC) de ab-
domen y pelvis contrastada evidenciándose 
hígado aumentado de tamaño donde se insi-
núa una lesión focal hipodensa de contornos 
mal definidos de aproximadamente 2cm de 
diámetro, proyectada en el segmento 4b, la 

misma que conviene ser valorada con estu-
dio multifásico para excluir lesión ocupativa vs 
efecto parcial de volumen ocasionado por el 
antro gástrico. Ausencia de adenomegalias 
retroperitoneales. Útero en anteversoflexión 
de contornos mal definidos con cavidad en-
dometrial amplia, además agrupación de 
asas de intestino sobre el fondo uterino con 
un inadecuado plano de clivaje, ausencia de 
adenomegalias en las cadenas iliacas e in-
guinales.     
          
Previo consentimiento de padres más apoyo 
del servicio de Psicología se decide realizar 
nueva exploración de la vagina bajo aneste-
sia general, durante la cual se observa masa 
de bordes irregulares, de aproximadamente 
10x9x9cm de diámetro, de consistencia dura, 
con extensión hacia cavidad uterina, en un 
plano de continuidad que ocupa todo el ca-
nal endocervical, sin encontrar planos de cli-
vaje. Fondo de saco de Douglas, parametrios 
y paredes vaginales se encuentran libres. Se 
realiza exéresis de un fragmento de la masa 
tumoral que protruye a través del intraoito 
vaginal de aproximadamente 2 cm de diá-
metro, es enviado a estudio histopatológico 
por parte del servicio de Anatomía Patológica 
de nuestra casa de salud, en el que se re-
portó la presencia de una neoplasia mesen-
quimal maligna, constituida por proliferación 
de células de estirpe muscular esquelética, 
revestidas por epitelio superficial cervical, 
más profundamente un estroma mixoide con 
rabdomioblastos y algunas estriaciones longi-
tudinales en algunos focos, presenta necrosis 
y se intercala con glándulas endocervicales 
y endometriales, hay áreas con presencia de 
cartílago hialino inmaduro. Tipo Histológico: 
Rabdomiosarcoma embrionario (Botroide). 
Anaplasia: no identificada, márgenes: no 
evaluables, ganglios linfáticos regionales: no 
se recibe. Informe de Histoquímica: Tricromico 
de Masson: tinción rojiza de células tumora-
les. Informe de Inmunohistoquímica: desmina, 
MIOD 1, Miogenina: no se dispone de reacti-
vo. Actina de Músculo liso: negativo.
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Figura 1. Pieza Quirúrgica de Rabdomiosarcoma embrionario
Nota: Fuente: Hospital Carlos Andrade Marín

Por parte del servicio de Ginecología Oncoló-
gica con diagnóstico definitivo de rabdomio-
sarcoma embrionario se decide realizar una 
histerectomía abdominal total más linfadenec-
tomía pélvica y suspensión ovárica bilateral, 
identificando en el trans-quirúrgico: útero de 
aspecto macroscópico normal de 5x4x3cm, 
ovarios de aspecto macroscópicamente nor-
males, ganglios pélvicos bilaterales de aspecto 
macroscópico normales y ganglios lumbo-aór-
ticos no palpables, enviando pieza anatómica 
nuevamente a estudio histopatológico, el cual 
reportó al corte del útero,  cavidad endometrial 
de 2,5x4cm, espesor del endometrio de 2cm, 
mismo que protruye una masa de 3x2x2cm, 
que ocupa toda la cavidad endometrial, sin in-
vadir miometrio, espesor de éste de 1cm. Sitio 

EpidemiologíaEpidemiología
El rabdomiosarcoma infantil es un tumor ma-
ligno de tejido blando de origen mesenquima-
toso, se presenta en alrededor de 3,5% de los 
casos de cáncer en niños entre 0 a 14 años, 
y 2% de los casos entre adolescentes y adul-
tos jóvenes de 15 a 19 años. La incidencia es 
de 4,5 casos por millón de niños. Se trata de 
un tumor complejo de gran malignidad que 
se origina en las células del mesénquima em-
brionario con capacidad para diferenciarse 
en células musculares esqueléticas. La tumo-

ración se caracteriza por un crecimiento local 
rápido y persistente, con posible diseminación 
hematógena temprana y secundariamente 
por vía linfática hacer metástasis a nódulos 
linfáticos regionales y otros órganos principal-
mente pulmón, hueso y corazón. (9)

Dichos tumores no son exclusivos de presen-
tarse en cierto órgano y pueden aparecer en 
diferentes partes del cuerpo, siendo los sitios 
primarios más comunes por su frecuencia: 
cabeza y cuello 35-40%; tracto genito-urinario 
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tumoral: endometrio y cérvix, tamaño tumoral 
de 3x2x2cm. Tipo histológico: Rabdomiosar-
coma embrionario (botroide). Anaplasia: no 
identificada. Márgenes libres (serosa, mango 
vaginal y parametrios), ganglios linfáticos pél-
vicos derechos 0/3, pélvicos izquierdos 0/10. 
Grupo IA. Trompas uterinas de histología usual. 
Informe de inmunohistoquimica: Desmina: po-
sitiva en células tumorales. Actina de músculo 
liso, H Caldesmon: negativo en células tumo-
rales, Ki67: 75%. La paciente acudió al Hos-
pital de Especialidades Carlos Andrade Marín 
en el  2017, actualmente se encuentra en tra-
tamiento con radioterapia y quimioterapia, al 
momento sin evidencia de lesión residual, al 
año de seguimiento presentó poli-neuropatía 
axonal, secundario a tratamiento adyuvante.
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20%; extremidades 15-20%; y tronco, pulmón 
o abdominal 10-15%. (18)

Al tratarse de un tumor raro y poco frecuente, 
no existen datos actuales de diagnóstico de 
este tipo de neoplasia en el Servicio de Gi-
necología del Hospital Carlos Andrade Marín, 
por no ser considerado un servicio pediátrico. 
Según el Registro Nacional de tumores, entre 
el 2011 y el 2015, en la población de 0 a 19 

Figura 2. Porcentaje de Cáncer en niños de 0-19 años según diagnóstico. Residen-
tes en Quito. 2011-2015.

Obtenido en: Sociedad de Lucha contra el Cáncer/Registro  Nacional de Tumores. Cueva 
P.;Yépez, J.;Tarupi, W. Editores. Epidemiología del Cáncer en Quito 2011-2015. Quito. 
16. ed. 2019; 107-124

La incidencia depende del subtipo histoló-
gico del rabdomiosarcoma encontrando el 
subtipo embrionario el cual agrupa al 57% 
de los pacientes según las bases de datos en 
Surveillance, Epidemiology, and End Results 
(SEER). El subtipo alveolar agrupa a 23% de 
los pacientes en la base de datos del Survei-
llance, Epidemiology, and End Results (SEER), 
y los subtipos pleomórfico o anaplásico, mixto 
y de células fusiformes agrupa cada uno a 
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menos de 2% de los niños con rabdomiosar-
coma. (20)

Los tumores botrioides representan cerca del 
10% de todos los casos de rabdomiosarco-
mas; son tumores embrionarios que surgen 
debajo de la mucosa en los orificios corpo-
rales como la vagina, la vejiga, la nasofa-
ringe y las vías biliares. En la cuarta edición 
de la World Health Organization, Clasification 

años los cánceres más frecuentes, tanto en 
Quito como a nivel mundial, son las leuce-
mias, los linfomas y los tumores del sistema 
nervioso central, con predominio en el sexo 
masculino, los siguientes tipos más frecuen-
tes, de acuerdo con el tipo de cáncer, son 
los tumores germinales, tumores de tejidos 
blandos y tumores óseos para los niños; y tu-
mores epiteliales, tumores de tejidos blandos 
y tumores óseos para las niñas.  (19)
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of Tumors of Soft Tissue and Bone y el Children's 
Oncology Group (COG), se eliminó el rabdo-
miosarcoma botroide, ahora estos casos se cla-
sifican como rabdomiosarcoma embrionario 
clásico. (21)

Las series publicadas, coinciden en que la loca-
lización típica de este tumor genital en la infan-
cia es la vagina, mientras que en la segunda y 
tercera décadas de la vida la localización será 
en el cérvix uterino. (22; 23)

La mayoría de casos de rabdomiosarcoma 
se presentan de forma esporádica, sin poder 
identificar una etiología o algún factor de ries-
go predisponente, sin embargo existen factores 
genéticos asociados a síndromes familiares y al-
teraciones genéticas que predisponen al desa-
rrollo de rabdomiosarcomas como son: Síndro-
me de susceptibilidad al cáncer de Li-Fraumeni 
(con mutaciones de la línea germinal en TP53), 
Síndrome DICER1, Neurofibromatosis de tipo I, 
Síndrome de Costello (con mutaciones de la 
línea germinal en HRAS), Síndrome de Beckwi-
th-Wiedemann (se relaciona de manera más 
frecuente con tumor de Wilms y hepatoblasto-
ma), Síndrome de Noonan. Así también muchos 
estudios realizados a nivel mundial, han coinci-
dido que un peso alto al nacer y un tamaño 
grande en relación con la edad gestacional se 
vinculan con aumento en la incidencia de rab-
domiosarcoma embrionario. (5;24;25;26)

Todos los niños con rabdomiosarcoma necesi-
tan un tratamiento multimodal con quimiotera-
pia sistémica, junto con cirugía, radioterapia (RT) 
o ambas modalidades para lograr el máximo 
control tumoral local. La resección quirúrgica se 
realiza antes de la quimioterapia. Si esto no es 
posible, solo se obtiene una biopsia inicial. Los 
tratamientos primarios en el caso de rabdomio-
sarcoma son: Cirugía (tratamiento de control lo-
cal), radioterapia (tratamiento de control local) 
y quimioterapia (tratamiento sistémico).

El pronóstico de los niños con rabdomiosarco-
ma depende de manera predominante del si-
tio primario, el tamaño del tumor, el grupo y el 
subtipo histológico.
El caso en revisión se trata de una paciente 
adolescente, en quien se realizó luego de los 
hallazgos en la anamnesis, examen físico y exá-
menes complementarios, en un primer tiempo 

quirúrgico una exéresis más biopsia, donde se 
identificó una masa tumoral de bordes irregu-
lares, de aproximadamente 10 x 9x 9 cm de 
consistencia dura, que se extendía hacia cavi-
dad uterina, se realizó exéresis de masa tumo-
ral y se envió a estudio histopatológico/inmu-
no-histoquímica. En dicho estudio se confirmó 
el diagnóstico de rabdomiosarcoma embriona-
rio (botroide). En los estudios complementarios 
de imagen, destaca la presencia de imagen 
nodular en segmento hepático, sin evidencia 
de adenopatías inguino-pélvicas. Por lo que se 
decidió realizar en un segundo tiempo quirúrgi-
co una histerectomía abdominal total con sal-
pingectomía bilateral, linfadenectomía pélvica 
y suspensión ovárica. Según el Intergroup Rhab-
domyosarcoma Study (IRS) la máxima inciden-
cia del rabdomiosarcoma embrionario genital 
se registra en menores de catorce años, cuya 
ubicación típica es la vagina. La localización 
cervical es cuatro veces menos frecuente y es 
propia de adolescentes y adultas jóvenes. (22, 
23)  En nuestro caso, según el reporte histopato-
lógico el sitio del tumor identificado es el cérvix 
con extensión a endometrio.  

En este tipo de lesiones tumorales el apoyo 
diagnóstico con inmunohistoquímica es de vi-
tal importancia. En el caso presentado se ob-
tuvo positividad para desmina, actina de mús-
culo liso: negativa, H Caldesmon: negativo en 
células tumorales, MIOD 1, miogenina: no se 
dispone de reactivo. Ki67: 75%. Anaplasia: no 
identificada. El rabdomiosarcoma embrionario, 
muestra positividad para MyoD1 (marcador de 
músculo esquelético), desmina y actina múscu-
lo específico (HFF35) (marcadores de múscu-
lo liso y esquelético); siendo en tanto negativos 
para actina de músculo liso. (12) En el caso 
presentado por las características morfológicas 
e inmuno-histoquímicas de la muestra, se con-
cluye que se trata de un Rabdomiosarcoma 
embrionario variedad botroide, por la presencia 
de positividad a la desmina, y negatividad para 
actina de músculo liso.
El estadiaje de la enfermedad dependerá del 
estadiaje quirúrgico y es de gran importancia 
para el posterior tratamiento, seguimiento y pro-
nóstico de la paciente.

El tratamiento se fundamenta en el estadio clí-
nico, la localización del tumor primario y la ex-
tensión de la enfermedad. Se centra en conse-
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Tabla 1. Estadificación de Sarcoma Uterino
Obtenido: Federación Internacional de Ginecología y Obstetricia 
(FIGO)

guir un control local y un control sistémico. El 
control local hace referencia a la erradicación 
permanente del tumor primario. Esto se lleva a 
cabo habitualmente mediante extirpación qui-
rúrgica o irradiación del tumor (o ambos) y de 
cualquier área cercana afectada, añadiendo 
además tratamiento quimioterápico. (27; 28)

En una paciente con diagnóstico de Rabdo-
miosarcoma embrionario (botroide), en esta-
dios iniciales de tumor confinado al útero, está 
indicado como tratamiento quirúrgico primario 
la realización de una histerectomía total con 
anexectomia bilateral.

Actualmente no existe evidencia que la reali-
zación de anexectomía en pacientes pre me-
nopáusicas o menores de 50 años tenga ven-
tajas en la supervivencia global, los estudios 
realizados son limitados. Por experiencia clínica 
se sugiere la anexectomía independientemen-
te del estadio de FIGO, sobre todo en aquellas 
pacientes con receptores de estrógenos y pro-
gesterona positivos.(29; 30)

Existe en la actualidad controversia sobre la uti-
lidad de la realización de linfadenectomia en 
estas pacientes, ya que en estudios realizados 
no se ha observado modificación en la sobre-
vida general de las pacientes, al ser una pa-
tología infrecuente, solo existen estudios que 
abarcan pocos casos, por lo que no existen 
conclusiones determinantes al momento.  Es-
tudios con máximo nivel de evidencia han de-
mostrado al momento que la linfadenectomia 
no tiene efecto terapéutico y es solo un factor 
pronóstico.  Se estima un 5% de adenopatías 
pélvicas positivas en caso de sarcomas del 

estroma endometrial de bajo grado, el Gyne-
cology Oncology Group (GOG), describe que 
para los estadios I o II de leiomiosarcoma las 
adenopatías positivas se encontraron en me-
nos del 5%, otro estudio estimo una afectación 
ganglionar pélvica del 3% en caso de adeno-
sarcoma.  Por este motivo se propone la rea-
lización de linfadenectomia, solo en aquellos 
casos con evidencia de nódulos incrementa-
dos de tamaño en el estudio de imagen o en 
el momento de la cirugía. (30; 31; 32)

Para las niñas (edad fértil) con tumores prima-
rios genitourinarios que recibirán irradiación pél-
vica, se debe considerar la transposición ovári-
ca (ovariopexia) a menos que los cálculos de 
dosis de radioterapia indiquen buena probabi-
lidad de conservar el funcionamiento ovárico. 
El tipo histológico y los receptores hormonales 
expresados por el tumor, desempeñaran un 
papel predominante en el asesoramiento de 
las pacientes. (33; 34)

En los protocolos actuales para el rabdomio-
sarcoma del COG-STS se usa un sistema de 
estadificación basado en el TNM y el estadiaje 
proporcionado por la Federación Internacional 
de Ginecología y Obstetricia (FIGO), los que 
incorporan: el sitio de tumor primario, la pre-
sencia o ausencia de invasión tumoral en los 
tejidos circundantes, el tamaño del tumor, el 
estado de los ganglios linfáticos regionales, y 
la presencia o ausencia de metástasis. El esta-
diaje de nuestro caso corresponde a un esta-
dio IB (El cáncer sólo se encuentra en el útero y 
es mayor a 5 centímetros no se ha propagado 
a los ganglios linfáticos adyacentes, ni a sitios 
distantes).
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El tratamiento de estos tumores se funda-
menta en el estadio clínico, la localización 
del tumor primario y la extensión de la en-
fermedad. En el estadio I, está indicado la 
escisión completa quirúrgica seguida de qui-
mioterapia. En el estadio II y III, se administra 
inicialmente radiación local y quimioterapia 
múltiple, seguida de cirugía. Y en el estadio 
IV con enfermedad metastásica, la quimio-
terapia sistémica y la radioterapia son la me-
jor opción. 

La cirugía y la radioterapia son medidas que 
se toman sobre todo para obtener el control 
local de la enfermedad. (35)

En los últimos años, el sitio predominante de 
fracaso del tratamiento en los pacientes con 
rabdomiosarcoma localizado inicial ha sido 
la recidiva local.

La magnitud de la enfermedad residual pos-
terior a la cirugía inicial también guarda co-
rrelación con el pronóstico. Según el Intergru-
po de Estudio para Rabdomiosarcoma, la 
sobrevida a 5 años en pacientes con enfer-
medad residual voluminosa (Grupo Clínico 
III) es de, aproximadamente, un 70% contra 
90% de sobrevida a 5 años en pacientes sin 
tumor residual postquirúrgico (Grupo clíni-
co I) y un 80% de sobrevida a 5 años para 
pacientes con tumor residual microscópico 
después de la cirugía (Grupo clínico II). (9)

CONCLUSIONES

1. El Rabdomiosarcoma embrionario variedad botroide es un tumor poco frecuente du-
rante la adolescencia, el análisis de la historia clínica, los exámenes complementarios y el 
estudio histopatológico e inmuno-histoquímico nos darán el diagnóstico definitivo

2. El tratamiento del rabdomiosarcoma dependerá del estadiaje tumoral en el que la pa-
ciente se encuentre, la cirugía en estadios tempranos favorecerá al pronóstico.

3. La histerectomía total y anexectomía bilateral, son el tratamiento quirúrgico indicado en 
esta enfermedad y la terapia adyuvante nos permitirá controlar las recidivas loco-regiona-
les

4. La linfadenectomía no tiene efecto terapéutico y es solo un factor pronóstico. Por lo que 
se deberá realizar solo en aquellas pacientes con evidencia de nódulos incrementados de 
tamaño en el estudio de imagen o en el momento de la cirugía.

5. Esta redacción fue elaborada según las recomendaciones propuestas por los lineamien-
tos CARE, de la página de la red mundial EQUATOR.
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RECOMENDACIONES

1. Sería importante obtener un registro exacto de casos de neoplasias ginecológicas 
que se presentan en infantes, sin importar que el servicio no sea en exclusiva de 
atención pediátrica
 
2. Se debe llevar un registro fotográfico claro que respalde la presentación del caso 
clínico, por dificultad con el registro de la historia clínica en el sistema AS400, se nos 
imposibilita  acceder a dichas imágenes
 
3. Se debe realizar el seguimiento específico a cada paciente, con la finalidad de 
poder conocer el pronóstico tras los tratamientos realizados
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