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RABDOMIOSARCOMAS
TINTRODUCCION

Los rabdomiosarcomas constituyen en sub-grupo de sarcomas
de partes blandas que en la edad infantil, presentan ca -
racteristicas y comportamiento clfnico particulares (BO--
NADCNNA) conocido también como sarcoma embrionario cuando
afecta tracto genital (COPELAND).

HISTORIA

SINCE STOUT'S lo describid en 1946 al rabdomiosarcoma como
un tumor de musculo esquelético. Reconociendose en ese en-
tonces, histopatolfgicamente tres sub-tipos de rabdomiosar
coma, siendo embrionario, alveolar y pleomérfico, Constitu
yendo el primero entre el 50 y 60% en infantes. Catalogan-
do en sarcoma brotoides como eimilar de rabdomiosarcoma --
embrionario. El rabdomiosarcoma alveolar como segunda tump
racién en importancia y el rabdomiosarcoma pleomérfico - -
raramente visto en nifios, ocurriendo principalmente en --
adultos entre la edad de 30 a 50 afios (De Vita),.



RESUMEN DEL CASO CLINICO

FICHA DE IDENTIFICACION:

Nombre : A.A.R.

Bdad : 20 afos.

Sexo ; Femenino

Ocupacién: Ama de casa

Lugar de origen y residencia: Estado de Puebla.
Expediente: 747461.

Antecedentes Heredo-Familiares:

Sin antecedentes de importancia.

Antecedentes Personales no Patolégicos:

Proviene de estrato socioeconémico bajo, con repercucio-
nes sobre el mismo. Alimentacién deficiente en aporte
proteico y suficiente en aporte calérico. Alccholismo v
tabaquismo negados, niega otras toxicomanias.

Antecedentes Personales Patoldgicos:

Hace tres aflos traumatismo en pierna derecha produciendqg
le herida cortante de 15 cm.

Antecedentes Gineco-Obstétricos:

Manarca a los 13 afios con ritmo de 30x4, dismenorreica.
IVGA a los 19 afos, G:0, C:0, A:0,



PADECIMIENTO ACTUAL:

Lo inicia 9 dias antes de su ingreso al notar la presencia
de tumoracién no reductible localizada en regifn inguinal
izquierda mes v medic posterior a la cirugfa, de 3X3 cms -
de bordes lisos, de consistencia dura no mévil, acompafiada
de dolor punzante con irradidcién a regién lumbar ipsilute
ral con esta sintomatologia acude a clinica rural donde es
manejada con soluciones parenterales y medicamentos I.V.
no especificaéos debido a la intensidad del dolor, desapa-
reciendo este cuadro por 9 dias y persistiendo la tumora--
cién, Reinicia nuevamente con este cuadro con aumento de -
volumen de la tumoracién midiendo 20X20 cms por lo que acu
de a este hospital. REfiere ademds pérdida de 4 Kgs en 9 -
dias, anorexia, disuria transmiccional, sensaci6én de pleni
tud gdstrica y pujo rectal,

EXPLORACION FISICA:
T.A. 110/60, F.,C, 90X', TEMP 36,0°C, TALLA 1,42 MTS. PESO:
43 Kgs.

INSPECCION GENERAL:

Se trata de paciente femenino; de edad aparente a la crono-
16gica, fntegra mal conformada por tumoraci6én abdominal con
facies dolorosa, bien orientada con dificultad a la marcha
y que coopera a su estudio. Cabeza: Sin alteraciones. Cue--
110! Sin alteraciones. Térax: Sin alteraciones. Campos pul-
monares: Sin alteraciones.



Bl &rea cardiaca se encuentra sin alteraciones. Abdomen:-
cicatriz quirdrgica antigua, oblicua de 12 c¢ms en regién
_inguinal izquierda, aumento de volumen en fosa.iliaca ijz-
quierda y parte del hipogastrio, de bordes regulares, de
consistencia dura, no mévil, dolorosa a la palpacién res-
to de la exploracién de pared abdominal normal, Peristal-
sis presente, Exploracién ginecolégica; vello ginecoide -
genitales de nulipara, cuello cerrado formado y posterior
lateralizado a la derecha, fondos de saco superior y Dou-

glas ocupados por la tumoracién



EXAMENES DE LABORATORIO:

Biometria hemdtica: Hb 11.3, Hto. 44,1, leucocitos 10,000,
linfocitos .41, monocitos 7, neutrffilos 51, eosinofilos 1,
bos6filos O,

" QUIMICA SANGUINEA:
glucosa 80 mgs 1, creatinina 0.9 mgs 1.

EXAMEN GENERAL DE ORINA:
Albuminuria +++ Abundantes eritrocitos. Resto normal,

.PRUEBAS FUNCIONALES HEPATICAS:
Proteinas totales 7.6gs, albtimina 3.4, globina 4.2, rela--
cién A/G 0.80/1, bilirrubinas normales,

PRUEBAS DE COAGULACION:
T.P, 17" con 66% de actividad.
T.D.T. de 36 seg. T.C.P.R. 155 seg.

ELECTROLITOS :
Potasio 4.5, meq/1, Na 138 meq/1.

EXAMENES DE GABINETE:

ULTRASONOGRAFIA: Lesién esférica de 12 cms a nivel de hipo-
gastrio en F.I.l.de contornos regulares bien definidos, e -
cogénicamente de caracterfsticas mixtas con predominio de -
dreas hipersOnicas con desplazamiento de. vejiga abajo y a -
la derecha.



CISTOSCOPIA: Uretra rechazada hacia abajo, Zonas hemorrdgi-
cas en orificios ureterales, con forma y situacién y eyacu-
lacién normal,

TOMOGRAFIA AXIAL COMPUTARIZADA: Lesién neopldsica dependien
te principalmente de ovario izquierdo con zonas de necrosis
sin metdstasis ( lesidn intrapélvica de regifn perineal hag
ta zona de bifurcacibn aorto caval con desplazamiento de u-
retero izquierdo ), vejiga hacia atrds y a la derecha sin -
tejido graso en ese 6rgano, sugiere infiltracidn por compre
sifn extrinseca y necrosis intratumoral, no hay adenomega -
lias en grandes vasos o hiliar renal,

TRATAMIENTO: Detumoracién y realizacidn de vejiga ileal con
buenos resultados, de masa tumoral ubicada en hipogastrio y
fosa iliaca izquierda que implicaba trompa uterina ipsilate
ral, ovario, asas de delgado, involucrando ademis pared -
posterior de vejiga y desplazando sigmoides hacia la dere -
cha, '

DX TRANSOPERATORIO: Tumor maligno compatible con sarcoma.
DX DEFINITIVO:Rabdomiosarcoma embrionario en cavidad abdomi
nal con infiltracisn de paredes de vejiga urinaria, prima -
rio de trompa uterina izquierda.

A continuacién se muestran cuatro fotograffas de este caso.



Figura no, 1
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CONSIDERACIONES ANATOMICAS E HISTOLOGICAS:

Los rabdomiosarcomas deiévan de las células mesodérmicas de
la musculatura estriada; por ello pueden localizarse en -
cualquier lugar en el que exista tejido muscular estriado -
BONADONNA, ROBBINS) son generalmente neoplasias constitui -
das por células pequcfias poco diferenciadas, que crecen in-
filtrando extensamente los tejidos que la rodean sin presen
tar una cdpsula o un plano de diseccidén, La clasificacién -
histolégica de los rabdomiosarcomas estd en fase de defini-
cién, Actualmente se subdividen en : Embrionario, Alveolar,
Pleom6rfico y Mixto, HistolSgicamente los rabdomiosarcomas-
recuerdan al msculo fetal: La forma embrionaria correspon-
deria al de la séptima-décima semana y la alveolar al de -
la décima-doceava semana. El tipo pleomérfico, en cambio -
representa probablemente la musculatura esquelética del a -
dulto diferenciada en sentido neopldsico (BONADONNA), La lo
calizacién de este tipo de tumores han sido cabeza, cuello,
6rbita, extremidades, aparato genitourinario, tronco, retre
peritoneo, otros etc, (BONADONNA) .

MECANISMOS ETIOLOGICOS.

Se han conciderado a los rabdomiosarcomas pediftricos como -
acompaflantes de desordenes congénitos severos como ejemplo--
de neurofibromatosis, Goriin's lo ha Telacionado como sfn --
drome de alcohol fetal ( DE VITA)., Existen otras asociacio -
nes como antecedentes familiares y antecedentes de traumatis
mo. As{ como un pequefio grupo de familiares con frecuencia -
incrementada de cdncer de mama en nifios con rabdomiosarcoma.
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FRECUENCIA

Rabdomiosarcoma embrionario constituye del 50 al 95% de -
los rabdomiosarcomas del nifio y se localiza sobre todo en
la cabeza, cuello, abdomen y aparato genitourinario, El -
rabdomiosarcoma botroide se origina por debajo de la muco
sa se incluye entre las formas embrionarias apareciendn -
en vejiga, laringe, oido medio, rinofaringe etc, (BONADO -
NNA ).

Se ha reportade un caso de rabdomiosarcoma del antro maxi
lar en una enferma con dolor maxilar, proptosis, delor -
dental y semiparalisis del lado derecho de 1a cara (1981-
KANEGAONKAR) . Otros casos como rabdomiosarcoma primario -
del cerebro diagnosticado por microscopia electrfnica en-
1979 (YAGISHITA), otro caso con compresidén bulbar en --
1979 (HUNSTOCK) as{ como en el tentorium permitiendo su -
diagnéstico mediante angiografia (NAMBA), y un rabdomio -
sarcoma del cuarto ventriculo diagnosticado post-mortem -
en 1978. Encontramos a nivel genitourinario 1978 (EXELBE)
en el tracto genital femenino (COPELAND) y a nivel para--
testicular (CROMIE), pararectal (SASAJIMA), retroperito -
neo (CRIST). En préstata (ROWS)., Rara vez se presenta en-
aduitos (LLOYD) , o bien acompafiada de otras patologias,
Ha sido estudiado en un grupo de tumores s6lidos encon .-
trando un 4 % de rabdomiosarcomas (KINGSTON).

El rabdomiosarcoma alveolar constituye del 3 al 25% de -
estos tumores sobre todo a las extremidades, teniende re
porte de 13 casos en adultos y 5 en nifios presentando en
estos una mayor sobrevida como en el caso de rabdominsar
coma perianal alveolar en nific (MIHARA).
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EDAD Y SEXO:

Por 1o mds comtn afecta a nifios de 2 a 6 afios, en adolecen-
tes en una serie de hasta los 14 aflos de cabeza y cuello de
25 al 30%, Srbita del 8 al 124, extremidades 15 a 20%, geni
tourinario 15 a 20% tronco 10 a 12%, retroperitoneo 2 a 4%-
otros 3 a 71 (BONADONNA)
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SINTOMATOLOGIA:

Los sintomas y signos iniciales dependen de su localizacién.
En los rabdomiosarcomas de las extremidades, de testiculos y
de la cara, primera manifestacién clinica es la aparicidén de
una tumoracibn de consistencia dura de limites poco precisos
de rdpido crecimiento generalmente indolora. En ocaciones --
hay adema circundante y la piel puede estar caliente, hiperé
mica acompafiandose de adenomegalias locorregionales, si se -
origina en la &rbita existen quemosis, diplopia y proptosis
progresivas.

ASOCIACION CON OTRAS ENFERMEDADES:

MMCKEN y colaboradores, reportaron cinco casos de rabdomio--
sarcoma de 84 pacientes con neurofibromatosis en la pobla- -
cién general. Ellos encontrarfn siete casos de rabdomiosarcg
ma y neurofibromatosis ocurriendo en el tracto genitourina--
rio, extremidades, 6rbita, regién paraespinal, térax y pala--
dar. Lanzowky reports dos casos retrorbitarios y tumores - -
retroperitoneales, asf como un caso de rabdomiosarcoma del -
miocardio constituyendo 0,001 al 0,05% de todos los tumores
acompafiado de neurofibromatosis milltiples, 6 bien encontrar-
se un rabdomiosarcoma primario del pulmdn con metdstasis a -
intestino delgado con reporte de 24 casos hasta el momento -
(AVAGNINA) . :
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METODOLOGIA DIAGNOSTICA Y ANATOMIA PATOLOGICA:

El diagn6stico se lleva a cabo mediante el estudio histopa
tol6gico mostrando en el rabdomiosarcoma embrionarioc estar
constituido por células pequeilas redondeadas con tendencia
a la bipolaridad muy diferenciadas, Las estrias transversa
les, caracteristicas de los rabdomiosarcomas son escasas,
E1 rabdomiosarcoma botroide microscépicamente presenta cl-
aspecto de un racimo de uvas, se disgréga facilmente y cu-
va base de imﬁlantacidn estd formada por un pequefio pedfcu
lo.

El rabdomiosarcoma alveolar, contiene células redondas con-
escaso citoplasma. Existen tabiques de tejido conjuntivo --
que separan las células,

El rabdomiosarcoma pleomérfico ests constituido por células
fusiformes reagrupadas en haces paralelos, A veces hay célu
las gigantes, contienen estrias y miofibrillas en abundan -
cia, RUYMANN (27) refiere compromiso de la médula Ssea en g
quellos pacientes en quienes presentaban metastdsis en la -
enfermedad y clinicamente corresponden al estadio IV,

ABRAMSON (1) refiere el uso de Tc 99m en la TAC manifestan-
do defectos de captacibén. CANNON (5) refiere el uso de co--
langiograffa percutinea transhepdtica en tumores de la via

biliar en donde se puede apreciar fundamentalmente dilata -
cién pre-estenftica ya sea intra o extra hepitica. No debe-
mos olvidar los examenes radiol6gicos simples de abdomen, -
donde se muestra una masa densa con desplazamiento de es --
tructuras cercanas, la Ultrasonoérafin la cual muestra una-
sona densa o anecoica 6 de caracter mixto, la xeroradiogra
fia es Gtil para la localizacién de tumores en extremidades
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Lla linfograffa Gtil en miembros inferiores aparato urogeni-
tal y retroperitoneo, manifestando defecto de llenadoe de -
ganglios desplasamiento de linfdticos 6 dilatacién de los -
mismos, el examen citoldgice del LCR en busca de células --
malignas se debe realizar en todos los casos de localiza -
cién parameningea. Es decir cuando existe erosidn de estrug
turas oseas de la base del cranco afectacién de pares cra -
neales y signos de extensidén endocraneal de la neoplasia -
esta (iltima se diagnostica ante lapresencia de sintomas de-
hipertensidn intracraneal o por medio de la TAC. THOSHYUKI-
TAKEUCHI (29) reportd hipercalcemia en un ratén desnudo al-
que se le transplant6 parte de un tumor de rabdomiosarcoma-
de una joven de 15 afios de edad presentando posteriormente-
el animal de experimentacién metdstasis a cavidad pleural v
peritoneal. BROOKS (4) reportd la inmunoreactividad de la -
nmioglobina observandose un incremento en rabdomiosarcoma, -
habiendose llevado a cabo estudios comparativos en otros ti
pos de neoplasias tales como carcinomas, neoplasias de pul-
mon, mama incluso tejido normal en dode se ha visto que pro
duce resultados negativos su busqueda.

CLASIFICACION T.N.M.
JONES Y CAMPBELL,
FLAMANT (12) en su artfculo define la clasificacidn T.N.M:

TUMOR PRIMARIO (T)

TI Tumor confinado a un 8rgano o tejido de origen
de menos de 3 cms.

T2 Tumor confinado al 8rgano otejido de origen de -
mds de 5 cms. de tamaiio.
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T3 Tumor que envuelve a uno 6 mis érganos 6 tejidos.

NODULOS LINFATICOS (N)

No No evidencia de linfdticos afectados.
N1 Evidencia de afectaci6n ganglionar regional,
Nx Los requerimientos minimos para palpar linfiticos

no muy bien demostrados.

METASTASIS A DISTANCIA (M)

Mo No evidencia de metdstasis a distancia,
M1 Metdstasis pulmonares,

M2 Metdstasis extrapulmonares,
TRATAMIENTO:

Médico; los firmacos m4s eficaces en el tratamiento de rab--
domiosarcomas son la actinomicina D, la adriamicina, la vin-
cristina, ciclofosfamida, estos firmacos solos o en combina-
cién son capaces de lograr respuestas objetivas en el 30 al
B80% de los casos como lo refiere BONADONNA o bien desde el -
40 al 64% dependiendo de la localizaci6n en los estudios clf
nicos utilizando como alternativa vincristina con mostaza -
nitrogenada y procarbacina como lo refiere FLAMANT.

La radioterapia tiene poca utilidad debido a que los rabdo--
miosarcomas son radioresistentes, sin embargo dependiendo -
del estudio y diferenciacién celular se han obtenido algunos
buenos resultados utilizando dosis de 3,500 a 5,000 Rads co-
mo lo refiere GERNALLI. Aumentando su utilidad transoperato-
riamente, al aplicar 3,060 Rads en un masculino de 60 afos.
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referido por Kaufman (18). Se mencionan remisiones de larga
evoluciSn de mis de un afio (BONADONNA), La cirugia programa
da implica una extirpacifn amplia que incluye tejido sano.

CIRUGIA: Olive (24) refiere que no es necesario realizar -
linfadenectomia en un tumor localizado paratesticularmente,
Fleming (13) demostrdé ausencia de tumoracidén en una exente-
racién pélvica combinada con radio y quimioterapia en un -
rabdomiosarcoma botroide a nivel prostitico y a nivel para
testicular, efectuandose orquiectomia incluyendo ampliamen-
te tejido sane. Con una sobrevida de § afios.

TERAPIA COMBINADA: Aumenta la sobrevida al utilizar la qui-
mioterapia y radioterapia con cirugia, para las diferentes-
variedades de rabdomiosarcomas, se debe incluir tratamiento
que abarque el manejo de la afeccién del SNC utilizando ra-
dioterapia sobre encefalo y/o médula espinal y quimiotera -
‘pia endoraquidea. Flamant (12) aprecié una mejor sobrevida-
de 345 pacientes con diferentes localizaciones. As{ como es
tudios de rabdomiosarcomas refiriende desde un 6 % en el es
tadio I[II hasta un 74% en el estadio I, utilizando vincris-
tina y adriamicina.

INMUNOTERAPIA: No hay datos de eficacia(BONADONNA).

REHABILITACION: Se debe enfocar en la fibrosis postradia -
cibn, efectos téxicos como la mielodepresién, posterior al-
tratamiento con quimioterapia, pr6tesis posteriores a inter
venciones mutilantes, con exéresis de la Srbita, amputacio-

nes o vaciamientos pélvicos.
{
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PRONOSTICQ; Rows (26) refiere una supervivencia de un rabdo-
miosarcoma embrionario de la prSstata posterior a cistopros-
tatectomia, Mdltiples factores intervienen, siendo los mis -
importantes para valorar el prondstico, la localizacidn ini-
cial y su estudio asi como la diferenciacién celular. El me-
jor prondstico es cuando el tumor se localiza en cabeza sal-
vo cuando hay afeccifn al cerebro o estructura; paramenin- -
geas. Otro factor desfavorable es la localizacifn en las - -
extremidades y en el retroperitoneo, debido a la alta posibi
lidad de diseminacién a distancia y recidiva local, También
el sub-tipo nistoldgico tiene significado pronéstico que es
sobre todo desfavorable en un Rabdomiosarcoma Alveolar,

DONADONNA (3) refiere una supervivencia libre de enfermedad
tras tratamiento combinado (Cirugfa, Radioterapia, Quimiote-
rapia).

ESTUDIO VIVOS A 2 AROS
)
I 30-90
I 60-80
II1 35-55

v 15-35
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COMENTARIO: Es importante puntualizar 1a presencia de tumo-
raciones de partes blandas debido a su alta incidencia en -
ciertas edades, como caso representativo tenemos a los rab-
domiosarcomas, los cuales son frecuentes en edades tempra--
nas sobre todo de 2 a 6 afios siendo mas frecuente su presen
tacién asociada a pacientes con patologia congénita, como -
son el sindrome de alcohol fetal unidos a neurofibromatosis
antecedentes familiares, as{ como el antecedentes de traumg
tismos en el sitio de su localizacién,

Mcken encontré 7 casos unidos a neurofibromatosis, Lanzo -
wky reportd 2 casos retrorbitarios unidos a tumores retrope
ritoneales. Mata report6 un caso en su articulo con afecta-
cidén cerebral unido a neurofibromatosis ¥ otro caso el cual
se acompafia de dafio al miocardio. Avagnina reporta la pre -
sencia de tumor primario pulmonar con metdstasis a intesti-

no delgado con reporte mundial hasta el momento de 24 casos

A consecuencia de derivarse de la musculatura estriada pode
mos ejemplificar un sin ndmero de localizaciones como en egs
te caso, el cual se localizaba en trompa uterina izquierda-
sin olvidar otros sitios como son, el cerebro, bulbo, antro
mastoideo, cuarto ventriculo, campos pulmonares, aparato u-
rinario (botroides) region perianal y extremidades.Depen -
diendo de la ubicacién es la sintomatologia presentada, asf
como el grado de afectacén del Srgano, el compromiso a o --
tras estructuras & el gradc de diferenciacién y a la presen
cia de signos indirectos como la hematuria.
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El diagnéstico definitivo se lleva a cabo desde el punto -
de vista histopatolégico ( embrionario, alveolar y pleomér
ficoe), autores como Abramson refieren el uso de colangio -
'grafias percutdneas transhepiticas para tumoraciones de -~
vias biliares, no debemos de olvidar la utilidad de estu -
dios simples para tumoraciones de cavidad abdominal, el u-
so de xeroradiografias para miembros inferiores, el estu -
dio de LCR para afecciones del encéfalo etc,

Se ha conciderado hasta el momento que el tratamiento com-
binado ha sido de mayor utilidad que el uso de quimiotera-
pia, cirugia o radioterapia aislados. Diferentes autores -
han tenido respuestas significativas con la combinacién de
quimioterapia utilizando medicamentos como son; la actini-
micina, adriamicina, vincristina, y coclofosfamida, con --
respuestas positivas que van de un 30 a un 80% (BONADONNA)
o el uso de vincristina unida a mostaza nitrogenada y pro-
carbacina como lo refiere Flamant. Debemos recordar la ra
dioresistencia de los rabdomiosarcomas sin embargo depen -
diendo del estadio y diferenciacién celular se pueden uti-
lizar dosis que van de 3,500 a 5,000 rads, siendo reporta-
do por Kaufman un mayor beneficio si se emplean dosis --
transoperatorias de 3,060 rads.

La cirugia programada implica una extirpacién amplia que -
incluye tejido sano, el empleo de linfadenectomias es de -
poca utilidad en los rabdomiosarcomas de localizacibén tes-
ticular de acuerdo a Olive,

Actualmente no se cuenta con experiencia en el empleo de -
inmunoterapia en este tipo de neoplasias.
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Su pronfstico va a depender del tratamiento combinado y o-
portuno, refiriendo una sobrevida BONADONNA de un 80 a 90%
a dos aflos en estadio I, conciderando remisi6n de larga e-
yolucidn en aquellos enfermos con ausencia de actividad tu
moral por mis de un afio,

Dentro del aspecto de rehabilitacién sefialaremos su impor-
tancia en aquellos pacientes en quienes se realizan ciru -
gias mutilantes con aplicacion de pr6tesis posteriores, G-
tiles en cirugia de cara y extremidades sin olvidar la re-
habilitacién en la fibrosis postradiacién y a los efectos-
téxicos en quienes se utiliza la quimioterapia.

CONCLUSION: Para proporcionar un manejo mis oportuno en es
te tipo de neoplasias, implica la necesidad de su conoci-
miento y gracias al advenimiento de estudios cada ve:z mds-
precisos es posible realizar diagnésticos mis certeros y -
tempranos. No hay que olvidar la importancia fundamental -
de una historia clfnica adecuada para cada caso en particu
lar y establecer un diagnéstico clinico y tratamiento opor
tuno mejorando as{ la sobrevida de estos pacientes y permi
tirles una mayor posibilidad de adaptacién social,
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