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RESUMEN

El rabdomiosarcoma (RMS) es un tumor maligno de partes blandas poco frecuente en
lainfancia y adolescencia, alrededor del 8% corresponde a este grupo etario, con una
incidencia de 5 casos por cada millén de ninos menores de 15 anos. Este se origina
del mesénquima embrionario que da lugar al musculo esquelético estriado, con dise-
minacién metastdsica precoz por via linfatica y hematdgena hacia cualquier parte
del organismo, con un diagndstico temprano y un tratamiento multidisciplinar, el pro-
ndéstico de los pacientes ha experimentado una gran mejoria en las Ultimas décadas.

Se realiza la revisién de caso clinico, método descriptivo-observacional, basado en
la historia clinica. Paciente femenina de 15 anos, sin antecedentes de importancia,
presenta cuadro clinico caracterizado por distensién abdominal y dolor abdominal
tipo cdlico de gran intensidad, acompanado de sangrado vaginal y aparicion de
masa vaginal profruyente que ha incrementado de tamano, en los Ultimos dias. Al

examen fisico, se evidencia a nivel genital una masa que protruye a través de introito
vaginal. La paciente es ingresada para estudio complementario y decision terapéu-
tica. El diagndstico de la enfermedad es a través del estudio histopatoldgico e inmu-
no-histoquimico, por tal motivo es de transcendental importancia el realizar toma de
biopsia para el estudio definitivo. Todos los ninos con rabdomiosarcoma necesitan un
tratamiento multimodal con quimioterapia sistémica, junto con cirugia, radioterapia
(RT) o ambas modalidades para lograr el méximo control tumoral local. El diagnosti-
co de rabdomiosarcoma embrionario dependerd del andlisis de la historia clinica, los
exdmenes complementarios y el estudio histopatoldgico e inmuno-histoquimico.
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ABSTRACT

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 albdominal 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
profrudes 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 franscendental importance to take a biopsy for the definitive study. All children
with rhabdomyosarcoma require multimodal tfreatment with systemic chemothero-
py. along with surgery, radiotherapy (RT), or both to achieve maximum local fumor
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. .
Key words: rhabdomyosarcoma, adolescence, surgery, chemotherapy, prognosis.
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INTRODUCCION

odo tumor maligno originado de ce-
lulas Mmesenquimatosas se 10 denomina
sarcoma, dichas células maduran has-
ta diferenciarse en musculo esquelético,
musculo liso, tejido adiposo, tejido conec-
tivo, hueso y carfilago. El término rabdo-
miosarcoma (RMS) determina el tumor
que se origina de estas celulas inmaduras,
guardando diferencia con las de musculo
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 patologia refleja diferentes compor-
tamientos bioldgicos, con distintos pronds-
ficos 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 Organizacion Mundial de la Salud
(OMS) en el 2014 closifica a los sarcomas
COMo:

1. tumores originados del musculo liso
(leiomiomas, leiomiosarcomas); 2. los ori-
ginados del estroma endometrial (hddulo
endometrial benigno, sarcoma del estro-
ma endometrial de bajo grado, sarcomas
del estroma endometrial de alto grado);
3. adenosarcomas, sarcomas indiferen-
ciados y fumores mesenguimales misce-
ldneos, que incluyen los ralbdomiosarco-
mas y los pecomas. (2)

Los sarcomas uterinos representan tan

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

El rabdomiosarcoma histolodgicamente se
puede clasificar en embrionario, alveolar
y pleomdorfico. El 80% de los ralbdomio-
sarcomas del fracto genitourinario son de
origen embrionario, la variante botroide es
una forma de rabdomiosarcoma embrio-
nario. @)

La mayoria de tumores durante la infancia
y adolescencia no tienen una etiologia o
factores de riesgo determinados. Diferen-
tes estudios han querido demostrar dicha
asociacion; sin embargo, los hallazgos no
han sido concluyentes. Otfros estudios han
determinado una mayor incidencia de
esta patologia en individuos expuestos a
radiacion intrautero, al uso de drogas re-
creativas durante el embarazo o a pato-
logias asociadas a malformaciones en el
nacimiento o prematuridad. G; 6)

La mayoria de los casos de ralbdomiosar-
comas parecen ser esporddicos y se es-
fima que entre el 7 y el 8% de los casos
pueden deberse a variantes patogénicas
en los genes de predisposicion al cancer,
asociados con sindromes hereditarios. (7)
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MANIFESTACIO

La presentacion clinica del rabdomiosarco-
ma embrionario variedad botroide, a nivel de
aparato genital femenino, dependerd del es-
tadio clinico en el cual se encuentre la enfer-
medad. Las pacientes suelen acudir por pre-
sentar una Mmasa 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 multiples
proyecciones polipoides que forman racimos
de consistencia gelatinosa, friables y que se
desprenden en fragmentos, ocasionando he-
morragias. 8; 9)

RNAL OF MEDICINE

NES CLINICAS

Su composicion histolégica consiste en
una poblacion variable de células ftumora-
les: algunas pequenas, azules, redondeo-
das y con nUcleos hipercromadticos; otras
serdn celulas grandes, poligonales y con
abundante citoplasma que, tipicamente,
se agruparan debajo de los epitelios o al-
rededor de vasos sanguineos y glandulas,
en ocasiones pueden observarse rabdo-
mioblastos con estfriaciones transversales y
citoplasma eosindfilo. La cuenta mitdtica es
elevada y se observan dreas de necrosis.
a0

HISTOPATOLOGIA E I

NMUNO-HISTOQUIMICA

En estas lesiones el apoyo diagnostico con inmunohistoquimica es lo que marcard la diferen-
cia, mostrard positividad para mioglobina y MyoD1 (marcadores de musculo esquelético),
y desmina y actina musculo especifico HFF35) (marcadores de musculo liso y esquelético);
siendo en tanto negativos para actina de musculo liso, estos hallazgos proporcionan una
prueba inequivoca de la diferenciacion muscular esquelética. El resultado de histopatologi-
co diferencial debe contemplar foda 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)

EXAMENES COMPLEMENTARIOS

Antes de redlizar una biopsia de una Masa
tumoral sospechosa se deben obtener ima-
genes del tumor; y readlizar estudios de la-
pboratorio complementarios. Luego de diag-
nosticar el rabdomiosarcoma y antes de
comenzar el fratamiento, se debera llevar
a cabo una evaluacion amplia para deter-
minar la extension 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 evaluacion que debe incluir: Radio-
grafia del torax. Tomografia computarizada

(C) del térax., TC del abdomen v la pel-
vis (oara tumores primarios en las extremi-
dades inferiores o tumores genitourinarios).
Las imagenes por resonancia magnetica
(IRM) de la base del crdneo y el encéfalo
(oara los tumores parameningeos prima-
rios) y del sitio primario para ofros tumores
primarios Nno parameningeos, segun sea
conveniente. Evaluacion de los ganglios lin-
faticos regionales, aspiraciones bilaterales
de médula dsea y biopsias para pacientes
seleccionados, gammagrafia ésea para
pacientes seleccionados. (13)
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ESTADIFICACION

LA ESTADIFICACION DEL RABDOMIOSARCOMA ES COMPLEJA. EL PROCESO

INCLUYE LOS SIGUIENTES PASOS:

1 Asignacion a un estadio: se determina
a partir del sitio primario, el tamano del tumor
(dimension mdas ancha), v la presencia o au-
sencia de metastasis en los ganglios linfaticos
regionales o metdstasis a distancia (criterios
de tumor, ganglio linfatico y metdastasis (TNM).

1.Asignacion a un grupo: se determina a partir
del estado del procedimiento quirdrgico inicial
(reseccién o biopsia) con evaluacion patold-
gica del margen tumoral y del compromiso
ganglionar antes de comenzar el fratamiento.

2. Asignacion a un grupo de riesgo: se
determina a partir del estadio, el grupo vy el
tipo histologico.

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 estadificacion
pretratamiento basado en la clasificacion del
TNM que incorpora el sitio de tumor primario,

la presencia o ausencia de invasion tumorall
en los tejidos circundantes, el tamano del tu-
mor, el estado de los ganglios linfaticos regio-
nales, y la presencia o ausencia de metdsta-
sis. (14; 15)

En este tumor la resolucion quirdrgica es el
meétodo de eleccion, tanto para su estadifi-
cacién como para el fratamiento primario de
la enfermedad e incluye: Histerectomia alb-
dominal total, salpingo-ooforectomia bilate-
ral, evaluacion intraoperatoria de los ganglios
linfaticos pélvicos y para-adrticos e inspeccion
peritoneal, el fratamiento quirdrgico final serd
determinado por el estadigje de la enferme-
dad. La cito-reduccion, la linfadenectomia y
la cirugia "conservadora" de la ferfilidad son
controvertidas y variables y dependerdn del
tipo histologico del tumor. Se deberd valorar
en forma individual la necesidad de trato-
miento adyuvante. (16)

PRESENTACION DE

CASO CLINICO

Revision de caso clinico, con método descrip-
tivo-observacional, basado en la historia clini-
Cca de la paciente, con previo consentimiento
de los padres para esta publicacion. (17)

Paciente femenina, de 15 anos de edad, et-
nia mestiza, soltera, instruccion secundaria en
curso, sin antecedentes patologicos persona-
les clinicos ni quirdrgicos, ningun antecedente
familiar de interés, no hay evidencia de expo-

sicion a toxicos durante el periodo gestacional
de la madre o durante la infancia de la pao-
ciente; inicio de menarquia a los 14 anos de
edad, con ciclos menstruales regulares por 5
dias, con sangrado escaso, no dismenorreq,
no inicio de actividad sexual, no uso de méto-
dos anticonceptivos hasta el momento de su
anamnesis. Acudio al Hospital de Especialida-
des Carlos Andrade Marin por presentar cua-
dro clinico de 5 horas de evolucion, sin causa

The Ecuador Journal of Medicine
l O Descargado de www.revistafecim.org Para uso personal.
2020 FEECIM-ECUADOR.



THE ECUADOR JOURNAL OF MEDICINE

aparente, caracterizado por distension abdo-
minal leve y dolor abdominal tipo cdlico de
gran intensidad, localizado en hipogastrio, sin
iradiacion, acompanado de sangrado vagi-
nal moderado, rojo rutilante, no fétido, con
aparente salida de liquido, se acompana de
la aparicion de una masa vaginal que protru-
ye a traveés de la vagina, esta es una masa No
dolorosa, que ha incrementado de tamano
en los ultimos dias aparentemente. En el exa-
men fisico, se evidencia un albdomen disten-
dido, doloroso a la palpacion superficial, con
presencia de masa a nivel de mesogastrio,
compatible con globo vesical, por lo cual se
procede a la colocacion de sonda vesical y
evacuacion del mismo, obteniendose 1300
cc de orina; a nivel genital se evidencia masa
que profruye a traves de infroito vaginal de
aproximadamente 7cm de didmetro, con
presencia de vesiculas, que se extiende en
racimos hacia el exterior de la vagina.

Exdmenes de laboratorio evidencian Proges-
terona: 1.82, Gonadotropina coridnica huma-
na: negativa, leucocitos: 12,800, neutrdfilos
de 83%, hemoglobina de 10,4 g/dL, hema-
tocrito de 31,2%, volimen corpuscular medio
de 78 (leucocitosis con neutrofilia y anemia
microcitica e hipocromica leve). Se realizan
estudios complementarios ecografia pélvi-
ca reporta Utero en antero verso flexion, de
bordes regulares de 95X42X52cm, con volu-
men de 110cc, endometrio homogéeneo de
dificil valoracioén, cérvix abierto por presencia
de masa hiperecogénica ovalada, que mide
7.8X6.3X9.2cm, con volumen de 239cc, que
ocupatodo el tercio distal de vagina, conima-
genes hiperecogenicas en su interior € ima-
genes anecoicas, de aspecto glandular, con
importante vascularizacion de vasos uterinos,
vejiga de paredes integras; ademads se redliza
Tomografia Axial Computarizada (TAC) de alo-
domen y pelvis contfrastada evidenciandose
higado aumentado de famano donde se insi-
nUa una lesion focal hipodensa de contornos
mal definidos de aproximadamente 2cm de
digmetro, proyectada en el segmento 4b, la

misma que conviene ser valorada con estu-
dio multifasico para excluir lesion ocupativa vs
efecto parcial de volumen ocasionado por el
antro gastrico. Ausencia de adenomegalias
retroperitoneales. Utero en anteversoflexion
de contornos mal definidos con cavidad en-
dometrial amplia, ademds agrupacion 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 mds apoyo
del servicio de Psicologia se decide realizar
nueva exploracion de la vagina bajo aneste-
sia general, duranfe la cual se observa masa
de bordes iregulares, de aproximadamente
10x9x9cm de didmetro, de consistencia dura,
con extension 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
redliza exeresis de un fragmento de la masa
tumoral que protruye a través del intraoito
vaginal de aproximadamente 2 cm de did-
metro, es enviado a estudio histopatoldgico
por parte del servicio de Anatomia Patoldgica
de nuestra casa de salud, en el que se re-
portd la presencia de una neoplasia mesen-
quimal maligna, constituida por proliferacion
de células de estippe muscular esquelética,
revestidas por epitelio superficial cervical,
mMas profundamente un estroma mixoide con
rabdomioblastos y algunas esfriaciones longi-
tudinales en algunos focos, presenta necrosis
y se intercala con glandulas endocervicales
y endometriales, hay dreas con presencia de
cartilago hialino inmaduro. Tipo Histologico:
Rabdomiosarcoma  embrionario  Botroide).
Anaplasia: no identificada, madrgenes: no
evaluables, ganglios linfaticos regionales: no
se recibe. Informe de Histoquimica: Tricromico
de Masson: fincion rojiza de células tumora-
les. Informe de Inmunohistoquimica: desmina,
MIOD 1, Miogenina: no se dispone de reacti-
vo. Actina de Musculo liso: negativo.
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Por parte del servicio de Ginecologia Oncolo-
gica con diagndstico definitivo de rabdomio-
sarcoma embrionario se decide readlizar una
histerectomia abdominal total mds linfadenec-
fomia pélvica y suspensidon ovarica bilateral,
identificando en el tfrans-quirdrgico: Utero de
aspecto macroscopico normal de 5x4x3cm,
ovarios de aspecto macroscopicamente nor-
males, ganglios pelvicos bilaterales de aspecto
macroscopico normales y ganglios lumibo-adr-
ticos no palpables, enviando pieza anatomica
nuevamente a estudio histopatologico, el cual
reportd al corte del Utero, cavidad endometrial
de 2,5x4cm, espesor del endometrio de 2cm,
mMisMOo que profruye una masa de 3x2x2cm,
que ocupa toda la cavidad endometrial, sin in-
vadir miometrio, espesor de éste de 1cm. Sitio

tumoral: endometrio y cérvix, tamano tumoral
de 3x2x2cm. Tipo histoldgico: Rabdomiosar-
coma embrionario (ootroide). Anaplasia: no
identificada. Mdrgenes libres (serosa, mango
vaginal y parametrios), ganglios linfaticos pél-
vicos derechos 0/3, pélvicos izquierdos 0/10.
Grupo IA. Trompas uterinas de histologia usuall.
Informe de inmunohistoquimica: Desmina: po-
sitiva en células tumorales. Actina de musculo
liso, H Caldesmon: negativo en células tumo-
rales, Ki67: 75%. La paciente acudid al Hos-
pital de Especialidades Carlos Andrade Marin
en el 2017, actuamente se encuentra en tra-
tfamiento con radioterapia y quimioterapia, al
momento sin evidencia de lesion residual, al
ano de seguimiento presentd poli-neuropatia
axonal, secundario a tratamiento adyuvante.

Fi1curRA 1. Pieza Quirurgica de Rabdomiosarcoma embrionario

NOTA:

Epidemiologia

El rabdomiosarcoma infantil es un fumor ma-
ligno de tejido blando de origen mesenquima-
10s0, se presenta en alrededor de 3,5% de los
casos de cdancer en ninos entre 0 a 14 anos,
y 2% de los casos entre adolescentes y adul-
tos jovenes de 15 a 19 anos. La incidencia es
de 4,5 casos por millén de ninos. Se trata de
un tumor complejo de gran malignidad que
se origina en las células del mesengquima em-
brionario con capacidad para diferenciarse
en células musculares esqueléticas. La tumo-

FUENTE : Hospital Carlos Andrade Marin

racion se caracteriza por un crecimiento locall
rapido y persistente, con posible diseminacion
hematdgena temprana y secundariamente
por via linfatica hacer metdstasis a nddulos
linfaticos regionales y otros drganos principal-
mente pulmén, hueso y corazén. 9)

Dichos tumores Nno son exclusivos de presen-
tarse en cierto érgano y pueden aparecer en
diferentes partes del cuerpo, siendo los sitios
primarios mAas comunes por su frecuencia:
cabezay cuello 35-40%; tracto genito-urinario
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20%; extremidades 15-20%; y tronco, pulmon
o abdominal 10-15%. (18)

Al fratarse de un fumor raro y poco frecuente,
no existen datos actuales de diagndstico de
este tipo de neoplasia en el Servicio de Gi-
necologia del Hospital Carlos Andrade Marin,
por no ser considerado un servicio pedidtrico.
Segun el Registro Nacional de tumores, entre
el 2011 y el 2015, en la poblacion de 0 a 19

anos los canceres mds 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 Mmas frecuen-
tes, de acuerdo con el tipo de cdncer, son
los tumores germinales, fumores de tejidos
blandos y tumores 6seos para los ninos; y tu-
mores epiteliales, tumores de tejidos blandos
y tumores dseos para las ninas. (19)

IV NEUROBLASTOMA / neuroblastoma §0s

| LEUCEMIAS /leukemias [ 36.4
IILINFOMA /lymphoma I | 6.6
WSNC/cns N 1.7
X TUM.CEL.GERMINALES / germ celltum S &2
X TEJIDOS BLANDOS / soft tissue | 6 8
Vill TUMOR DE HUESO / bone tumor [N 5-2
X| EPITELIAL Y MELAN / malig epithel & melanoma 4.3
XIIOTRAS E INESPECIFICAS / other & unspecified [ 3.8
VIITUMOR HEPATICO / hepatic tumor |l 2.7
VITUMOR RENAL / renal tumor  [Jlj1.9

V RETINOBLASTOMA / retinoblastom e

10% 15% 20% 25% 30% 35% 40%

FIGURA 2. Porcentaje de Cancer en nifios de 0-19 afios segin diagnostico. Residen-

tes en Quito. 2011-2015.

Obtenido en: Sociedad de Lucha contra el Cancer/Registro Nacional de Tumores. Cueva

P.;Y¢épez, J.;Tarupi, W. Editores. Epidemiologia del Cancer en Quito 2011-2015. Quito.

16. ed. 2019; 107-124

La incidencia depende del subtipo histold-
gico del rabdomiosarcoma enconfrando el
subtipo embrionario el cual agrupa al 57%
de los pacientes segun las bases de datos en
Surveillance, Epidemiology, and End Resulfs
(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 pleomaorfico o anapldsico, mixto
y de células fusiformes agrupa cada uno a

menos de 2% de los ninos con ralbbdomiosar-
coma. (20)

Los tumores botrioides representan cerca del
10% de todos los casos de rabdomiosarco-
Mas; son fumores embprionarios que surgen
debajo de la mucosa en los orificios corpo-
rales como la vaging, la vejiga, la nasofa-
ringe vy las vias biliares. En la cuarta edicion
de la World Health Organization, Clasification
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of Tumors of Soft Tissue and Bone y el Children's
Oncology Group (COG), se elmind el rabdo-
miosarcoma botroide, ahora estos casos se clo-
sifican como rabdomiosarcoma emiborionario
clasico. 21)

Las series publicadas, coinciden en que la locao-
lizacion tipica de este tumor genital en la infan-
cia es la vagina, mientras que en la segunda y
tercera decadas de la vida la localizacion sera
en el cévix uterino. (22; 23)

La mayoria de casos de rabdomiosarcoma
se presentan de forma esporddica, sin poder
identificar una etiologia o algun factor de ries-
Qo predisponente, sin embargo existen factores
genéticos asociados a sindromes familiares y al-
teraciones genéticas que predisponen al desa-
rollo de rabdomiosarcomas como son: Sindro-
me de susceptibilidad al cancer de Li-Fraumeni
(con mutaciones de la linea germinal en TP53),
Sindrome DICER1, Neurofioromatosis de tipo |,
Sindrome de Costello (con mutaciones de la
linea germinal en HRAS), Sindrome de Beckwi-
th-Wiedemann (se relaciona de manera mads
frecuente con tumor de Wilms y hepatoblasto-
ma), Sindrome de Noonan. Asi también muchos
estudios realizados a nivel mundial, han coinci-
dido que un peso alto al nacer y un tamano
grande en relaciéon con la edad gestacional se
vinculan con aumento en la incidencia de rab-
domiosarcoma embrionario. (5;24;25;26)

Todos 10s ninbs con rabdomiosarcoma necesi-
tfan un tratamiento multimodal con gquimiotera-
pia sistémica, junto con cirugia, radioterapia RT)
o ambas modalidades para lograr el maximo
control tumoral local. La reseccion quirdrgica se
redliza antes de la quimioterapia. Si esto no es
posible, solo se obtiene una biopsia inicial. Los
fratamientos primarios en el caso de rabdomio-
sarcoma son: Cirugia Gratamiento de control lo-
cal, radioterapia Gratamiento de control local)
y quimioterapia Gratamiento sistémico).

El prondstico de los ninos con ralbdomiosarco-
ma depende de manera predominante del si-
tio primario, el tamano del fumor, el grupo vy el
subtipo histolégico.

El caso en revisidon se frata de una paciente
adolescente, en quien se realizd luego de los
hallozgos en la anamnesis, examen fisico y exa-
menes complementarios, en un primer tiempo

qQuirdrgico una exeresis mas biopsia, donde se
identificd una masa tumoral de bordes irregu-
lares, de aproximadamente 10 x 9x 9 cm de
consistencia dura, que se extendia hacia cavi-
dad utering, se realizd exéresis de masa fumo-
ral y se envid a estudio histopatolégico/inmu-
no-histogquimica. En dicho estudio se confirmo
el diagnostico de rabdomiosarcoma embriona-
rio (ootroide). En los estudios complementarios
de imagen, destaca la presencia de imagen
nodular en segmento hepdtico, sin evidencia
de adenopatias inguino-pélvicas. Por lo que se
decidio realizar en un segundo tiempo quirdrgi-
Cco una histerectomia abdominal total con sal-
pingectomia bilateral, linfadenectomia pélvica
y suspension ovarica. Segun el Intergroup Rhalb-
domyosarcoma Study (RS) la mdxima inciden-
cia del rabdomiosarcoma embrionario genital
se reqistra en menores de catorce anos, cuya
ubicacion tipica es la vagina. La localizacion
cervical es cuatro veces menos frecuente y es
propia de adolescentes y adultas jovenes. (22,
23) En nuestro caso, segun el reporte histopato-
logico el sitio del tumor identificado es el cérvix
con extension a endomettrio.

En este tipo de lesiones tumorales el apoyo
diagndstico con inmunohistoquimica es de vi-
fal importancia. En el caso presentado se ob-
tuvo positividad para desmina, actina de mus-
culo liso: negativa, H Caldesmon: negativo en
células tumorales, MIOD 1, miogenina: no se
dispone de reactivo. Ki67: 75%. Anaplasia: no
identificada. El rabdomiosarcoma emlbrionario,
muestra positividad para MyoD1 (marcador de
musculo esquelético), desmina y actina muscu-
lo especifico (HFF35) (Mmarcadores de muscu-
lo liso y esquelético); siendo en tanto negativos
para actina de musculo liso. (12) En el caso
presentado por las caracteristicas morfoldgicas
e inmuno-histoquimicas de la muestra, se con-
cluye que se tfrata de un Rabdomiosarcoma
embrionario variedad boftroide, por la presencia
de positividad a la desmina, y negatividad para
actina de musculo liso.

El estadigje de la enfermedad dependerd del
estadiaje quirdrgico y es de gran importancia
para el posterior fratamiento, seguimiento y pro-
nostico de la paciente.

El tratamiento se fundamenta en el estadio cli-
nico, la localizaciéon del ftumor primario vy la ex-
tension de la enfermedad. Se centra en conse-
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guir un control local y un control sistémico. El
control local hace referencia a la erradicacion
permanente del fumor primario. Esto se lleva a
cabo habitualmente mediante extirpacion qui-
rrgica o irradiacion del tumor (0 ambos) y de
cualquier drea cercana afectada, ahadiendo
ademads tratamiento quimioterdpico. (27; 28)

En una paciente con diagndstico de Rabdo-
miosarcoma embrionario (ootroide), en esta-
dios iniciales de tumor confinado al Utero, estd
indicado como tratamiento quirdrgico primario
la realizacion de una histerectomia total con
anexectomia bilateral.

Actuaimente no existe evidencia que la reali-
zacion de anexectomia en pacientes pre me-
nopdusicas © menores de 50 anos fenga ven-
fajas en la supervivencia global, los estudios
realizados son limitados. Por experiencia clinica
se sugiere la anexectomia independientemen-
te del estadio de FIGO, sobre todo en aqguellas
pacientes con receptores de estrégenos y pro-
gesterona positivos.(29; 30)

Existe en la actualidad controversia sobre la uti-
lidad de la realizacion de linfadenectomia en
estas pacientes, ya que en estudios realizados
no se ha observado modificacion en la sobre-
vida general de las pacientes, al ser una pa-
tologia infrecuente, solo existen estudios que
abarcan pocos Ccasos, por lo que no existen
conclusiones determinantes al momento. Es-
tudios con maximo nivel de evidencia han de-
mostrado al momento que la linfadenectomia
no tiene efecto terapeutico y es solo un factor
prondstico. Se estima un 5% de adenopatias
pelvicas positivas en caso de sarcomas del

estroma endometrial de bajo grado, el Gyne-
cology Oncology Group (GOG), describe que
para los estadios | o Il de leiomiosarcoma las
adenopatias positivas se encontraron en me-
nos del 5%, otfro estudio estimo una afectacion
ganglionar pélvica del 3% en caso de adeno-
sarcoma. Por este motivo se propone la rea-
lizacién de linfadenectomia, solo en aquellos
casos con evidencia de nédulos incrementa-
dos de tamano en el estudio de imagen o en
el momento de la cirugia. (30; 31; 32)

Para las ninas (edad fértil) con tumores prima-
rios genitourinarios que recibiran iradiacion pél-
vica, se debe considerar la transposicion ovari-
ca (ovariopexia) a menos que los cdlculos de
dosis de radioterapia indiquen buena probabi-
lidad de conservar el funcionamiento ovarico.
El tipo histologico vy los receptores hormonales
expresados por el tumor, desempenaran 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
estadificacion basado en el TNM y el estadiaje
proporcionado por la Federacion Internacional
de Ginecologia y Obstetricia FIGO), los que
incorporan: el sitio de tumor primario, la pre-
sencia o ausencia de invasion fumoral en los
tejidos circundantes, el tamano del tumor, el
estado de los ganglios linfaticos regionales, y
la presencia o ausencia de metdstasis. El esta-
digje de nuestro caso corresponde a un esta-
dio IB (El cdncer sdlo se encuentra en el Utero y
es mayor a 5 centimetros no se ha propagado
a los ganglios linfaticos adyacentes, ni a sitios
distantes).

FIGO |(TNM Definicién

A T1aNOMO |<5cm
B T1bNOMO |=5cm

I Tumeor limitado al atero

IIA T2aNOMO |pélvica
IIB T2bNOMO |Involucra anexos

Involucra otros tejidos pélvicos

II Tumor se extiende alrededor del utero ¥ se encuentra limitado a la cawvidad

IIA T3aNOMO |1 sitio
B T3bNOMO |=1 sitio

I El tumor invade tejido abdominal

IIIC

T3bN1MO

Metastasis pélvica o nodulacién para-adrtica

v
IVA
IVB

T4NxMO
T4NxM1

Tumeor invade vejiga o recto
Metastasis a distancia

FIGO: Federacidon Internacional de Ginecologia v Obstetricia

TNM: tumor, nodulo, metastasis

ABLA 1. Estadificacion de Sarcoma Uterino

OBTENIDO: Federacion Internacional de Ginecologia y Obstetricia

(FIGO)

15

The Ecuador Journal of Medicine

Descargado de www.revistafecim.org Para uso personal.

2020 FECIM-ECUADOR.



THE ECUADOR JOURNAL OF MEDICINE

El frafamiento de estos tumores se funda-
menta en el estadio clinico, la localizacion
del tumor primario y la extension de la en-
fermedad. En el estadio |, estd indicado la
escision completa quirlrgica seguida de qui-
mioterapia. En el estadio Il y lll, se administra
inicialmente radiacion local y quimioterapia
multiple, seguida de cirugia. Y en el estadio
IV con enfermedad metastdsica, la quimio-
terapia sistémica y la radioterapia son la me-
jor opcion.

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

En los Ultimos anos, el sitio predominante de
fracaso del fratamiento en los pacientes con
rabdomiosarcoma localizado inicial ha sido
la recidiva local.

La magnitud de la enfermedad residual pos-
terior a la cirugia inicial también guarda co-
rrelacion con el prondstico. Segun el Intergru-
po de Estudio para Rabdomiosarcoma, la
sobrevida a 5 anos en pacientes con enfer-
medad residual voluminosa (Grupo Clinico
) es de, aproximadamente, un 70% contra
90% de sobrevida a 5 anos en pacientes sin
tumor residual postquirdrgico (Grupo clini-
co D) y un 80% de sobrevida a 5 anos para
pacientes con tumor residual microscopico
después de la cirugia Grupo clinico ID. @)

CONCLUSIONES

1. El Rabdomiosarcoma embrionario variedad botroide es un tumor poco frecuente du-
rante la adolescencia, el andlisis de la historia clinica, los exdmenes complementarios y el
estudio histopatoldgico e inmuno-histoquimico nos dardn el diagndstico definitivo

2. El fratamiento del rabdomiosarcoma dependerd del estadiaje tumoral en el que la pa-
ciente se encuentre, la cirugia en estadios fempranos favorecerd al prondstico.

3. La histerectomia total y anexectomia bilateral, son el fratamiento quirdrgico indicado en
esta enfermedad y la terapia adyuvante nos permitird controlar las recidivas loco-regiona-
les

4. La linfadenectomia no tiene efecto terapéutico y es solo un factor prondstico. Por lo que
se deberd realizar solo en aguellas pacientes con evidencia de nddulos incrementados de
tamano en el estudio de imagen o en el momento de la cirugia.

5. Esta redaccion fue elaborada segun las recomendaciones propuestas por los lineamien-
tos CARE, de la pagina de la red mundial EQUATOR
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RECOMENDACIONES

1. Seria importante obtener un registro exacto de casos de neoplasias ginecolégicas
qgue se presentan en infantes, sin importar que el servicio Nno sea en exclusiva de
atencién pedidtrica

2. Se debe llevar un registro fotografico claro que respalde la presentacion del caso
clinico, por dificultad con el registro de Ia historia clinica en el sistema AS400, se nos
imposibilita acceder a dichas imdagenes

3. Se debe realizar el seguimiento especifico a cada paciente, con la finalidad de
poder conocer el prondstico tras los tratamientos realizados
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