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Tomografia axial computarizada. Masa de aspecto neoplisico
gue parece originarse a nivel de base vesical, involucra -
prostata y vesiculas seminales. -

Tomografia axial computarizada. Masa que presenta milti -
ples mamelones que alteran totalmente el contorno poste -
rior de vejiga urinaria.

Pieza quirfirgica. Miltiples fragmentos vesiculosos con as-
pecto de " racimo de uvas .

Microfotografia, Estroma mixoide con infiltracidn difusa -
de células neoplasicas pleomdérficas y peguednas.

Microfotografia. C&lulas mesenquimatosas malignas, de for-
ma irregular, que exhiben pleomorfismo nuclear y citoplas-
ma escaso.

Microfotografia. Células pleomdrficas, algunas identifica-
das como rabdomioblastos.

TABLA 1. Estadificacidn en Grupos Clinicos de acuerdo al In -

tergrupo para el estudio del Rabdomiosarcoma (IRS).

TABLA 2. Protocolos de gquimioterapia.



INTRODUCCION

Los tumores del tracto genitourinario y del piso pélvico
son menes comunes gue los tumores renales en los nifios.

En general, la neoplasia de c&lulas .transicionales es ra
ra y el sarcoma de partes blandas que mas frecuentemente se
ve, en hospitales de concentracidn, es el rabdomiosarcoma, =~
localizado en base de vejiga, vesiculas seminales y prdstata

en nifiocs y en la vagina en las nifias.

En la literatura médica mundial se refieren casos aisla-
dos y en la mexicana s8lo se han reportado 3 casos (1,2,3).

Siempre que se est& ante un tumor prostitico, vesical o
del piso p&lviso, se puede decir que se trata de un rabdomigo
sarcoma, ya que es el mas frecuente en estos sitios y tam -
bien el mas maligno.

En un estudio epidemioldgico del Instituto Nacional del
Céncer en Estados Unidos, el rabdomiosaxrcoma ocupd el dé&cimo
lugar en frecuencia, considerando las neoplasias en general
dentro de la poblacidn pedi&dtrica (4). '

El rabdomiosarcoma genitourinario presenta un pico en =~
su incidencia entrSe los 4 y 6 afios-de edad y otro de los 16
a los 18 ajfios; el 50% de los casos se presentan antes de los
S aflos y existe predominio en el sexo masculino en propor -
cidn de 2 a 1.

Los rabdomiosarcomas derivan de tejido embrionario muscu
lar o mesénguimatoso indiferenciado; existen varios subtipos
histoldgicos: pleomdrfico, alveolar, botrioide y embrionario
este iltimo se presenta con mayor frecuencia en nifios y ado-

lescentes (5).



Clinicamente, cuande afecta el sistema genitouripario, -
se manifiesta en su etapa inicial con sintomas de vias urina
rias bajas con infecciones de repeticidn a ese nivel y al fi
nal como una masa adbominal en hipogastrio que puede ser do-
lorosa.

Se presenta el caso de un paciente masculino de 2 afios -
de edad, diagnosticado y manejado en el servicio de Cirugia
Pedidtrica del Hespital Judrez de México, para contribuir =
con la informacidn de un caso mas en nuestro medio y hacer -
una revisidn de la literatura referente a esta patologia.



PRESENTACION DEL CASO CLINICO

Paciente masculino de 2 afios de edad. Producto de la pri
mera gesta, madre de 23 afios. Sin antecedentes de importan -
ela.

Padecimiento actual: lo inicid un mes antes de su ingre-
so, con disminucidn en el calibre y la fuerza del chorro uri
nario,- acompafiado de pujo y tenesmo vesical; se agrego dolor
localizado en hipogastrio, intenso, intermitente y una sema-
na antes de ingresar aparece masa adbominal en hipogastrio.

Exploracidn fisica: lactante mayor en malas condiciones
generales, pdlido, con fascies dolorosas; tala: 82 cm. peso:
10 kg. (déeficit del 20%, debajo de la porcentila 3 para su -
edad), signos vitales dentro de la normalidad; cabeza y t& -
rax normales; abdomen globeso, con perimetro abdominal de --
46 cm., blando, depresible, discreto dolor a la palpacién -~
profunda, con masa en hipogastrio de 10 x 7 cm., de consis -
tencia dura, fija a planos profundos; sin visceromegalias.
Al tacto rectal masa con midltiples nddulos de 1-2 cm. intra=-
vesicales. El resto de la exploracidn sin alteraciones.

Examenes de laboratorio: biometria hemdtica, electrdli -
tos séricos, pruebas de funcidn hepdtica, pruebas de funcidn
renal y tiempos de coagulacidn, dentro de limites normales.
El examen general de orina fue compatible con infeccidn de -
vias urinarias. En el urocultivo se aisld Escherichia coli y
Citrobacter fecundi. .

La radiografia de tdrax fue normal. La radiografia sim -
ple de adbomen mostrd tumoracidn en hipogastrio, gque rechaza
ba las asas intestinales hacia los cuadrantes superiores y -
laterales, sin calcificacicnes.
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La urografia excretora reveld dilatacidn pielocalicja}l -
con miltiples defectos de llenado intravesicales, semejando
racimo de uvas.

El ultrasonido (US) adbominal reportd la presencia de -
una masa en la linea media, correspondiente a vejiga.

La tomografia axial computarizada (TAC), confirmd la -
presencia de tumor vesical compuesto por varias masas peque-
flas (Fig. 1 y 2}).

La serie Ssea metastdsica fue reportada normal.

Se diagndsticd probable rabdomiosarcoma genitourinario.
Fue intervenido quiriirgicamente y los hallazgos mostraron -
vegija ocupada por miiltiples tumoraciones con aspecto de ra-
cimo de uvas que fueron enviadas para estudio histopatoldgi-
co; la tumoracidn abarcaba hasta pared posterior de vejiga -
y el trigono (Fig. 3 ).

El reporte de anatomia patoldgica fue de: material orgd
nico constituido por miltiples vesiculas arracimadas que mi-
den en conjunto 8 x 11 % 3 cm., son de superficie traslicida
amarilla, de forma ovoide, con didmetro entre 0.5 y 3.5 cm.:
de consistencia renitente y al corte estén ocupadas por mate
rial gelatinoso de color amarillo.

Se diagnosticd rabdomiosarcoma embrionario, derivado del
mesodermo, indiferenciado, de aspecto polipoide y revestido
por epitelio escamoso estratificado en partes y por urotelio
en otras dreas. La imagen histoldgica predominante fue de -
aspecto mixoide laxo, con células fusiformes; se identifica=-
ron, ademds, esparcidos y en pequefios grupos, rabdomioblas -
tos, células con procesos citoplismniicos eosindfilos, bipola-

res, con un niicleo pequefio, excéntrico, que mostraba estrias



transversales; asi mismo se observaron cé&lulas redondas u -
ovaladas con citoplasma eosindfilo de niicleo redondo, excén-
trico y algunas de aspecto vesiculoseo. (Fig. 4,5 y 6).

En los cortes de pared de vejiga no se encontraron datos
de infiltraciodn.

Se efectud reseccidn de vejiga, prdstata y vesiculas se-
minales. No se presentaron complicaciones durante la cirugia
En el segundo dia postoperatorio presentd distencidn adbomi-
nal y posteriormente datos de suboclusidn intestinal que me-
joraron con manejo médico. Antes de iniciarse tratamiento -
con guimioterapia y terapia con radiacidn, los familiares -
solicitaron alta voluntaria del paciente.



Fig, 1, Tomografia axial Computarizada. Masa ge aspecto neo-
Plasico que parece orj;



Fig. 2. Tomografia axial computarizada. Masa que presenta -
miltiples mamelones gue alteran totalmente el contor
no posterior de vejiga.\



Fig. 3. Pieza quirGrgica. Mdltiples fragmentos vesiculosos
con aspecto de " racimo de uvas “ .
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Estroma mixoide con infiltracidn di

4 Microfotografia.
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Fig. 5. Microfotografia. C&lulas mesenquimatosas malignas, ~
de forma irregular, que exhiben pleomorfismo nuclear

y citoplasma escaso. .
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Fig. 6. Microfotografia. C&lulas pelomdrficas, algunas iden-
tificadas como rabdomioblastos.
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DISCUSION

El rabdomiosarcoma es un tumor de partes blandas poco -
frecuente; en los nifios su localizacidn predomina en el piso
pélvico, presentdndose con mayor frecuencia en la vejiga, -~
prdéstata, Gtero y vagina; se ha descrito con una menor inci-
dencia en los tejidos paratesticulares (3,6,8).

S5i se descartan los procesos mieloproliferativos, que ha
bitualmente no se presentan como masa, el rabdomiosarcoma -
ocupa el sexto lugar en £frecuencia dentro del grupo de neoc -
plasias malignas en la infancia (4,9). Algunos autores, al -
considerar los tumores s6lidos malignos en los nifios, mencio
nan que el rabdomiosarcoma es tan frecuente como el tumor de
Wilm's y el neuroblastoma (10).

Existe un acuerdo en la literatura en cuanto a que la -
edad mis frecuentemente afectada es entre los 4 y 6 afios y —
predomina en el sexo masculino.

Dentro del sistema genitourinario, el sitio de localiza-
cidn mis frecuente es en la base de la vejiga, lo que expli-
ca su sintomatologia obstructiva temprana que puede llegar -
hasta la retencidn urinaria (3).

£l rabdomiosarcoma es considerado un sarcoma embrionario
compuesto por tejido mesenquimatoso inmaduro, que pasa por -
grados variables de diferenciacidén, dentro de los cuales, -
el tejido muscular estriado (diferenciacidn rabdopoiética),
es el mas frecuente en los tumores que afectan a los nifos.
Inicialmente el tumor consiste en una delgada placa submuco-
sa, que se extiende debajo de la porcidn membrancsa de la --
uretra; el crecimiento del tumor es, xrdpido, sin embargo tien
de a permanecer localizado.
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La evolucidn natural de la enfermedad lleva a desdrdenes -
mecdnicos, distensidn, perforacién, peritonitis, falla renal y
diseminacidén del tumor, llegando hasta la muerte (11}.

Cuando se ticne la sospecha, ante un cuvadro ¢linico carac-
teristico, el diagndstico no es dificil: el tacto rectal de -
muestra la presencia de una tumoracidn prostaticovesical; la -~
urografia excretora y la cistografia proporcionan un diagndsti
co presuntivo, la cistoscopia también demuestra la presencia -
de una masa. Recientemente se ha hecho énfasis en el uso de US
y TAC paro el diagnéstico, seguimiento y bisqueda de metdsta -
sis de est0s tumoures. Se han reportado algunas series de casos
en los cusles se precisd la extensidn y la localizacidn de los
tumores mc¢diante el US y la TAC, seflaldndose la utilidad de -
estos recursos para valorar la decisidn y el tipo de manejo -
médico-quirlirgico, asi como la respuesta obtenida con el trata
miento, mcdiante la determinacidn de las dimensiones del tumor,
Durante lo quimioterapia, el US puede ser repetido varias ve -
ces para apreciar el tamafio del tumor; en las series reporta -
das, se demostrd también que existe una buena correlacidn en -
tre los datos proporcionados por el US y la TAC, con los ha -~
llazgos quirdrgicos, por lo que su utilidad en el diagnéstico
es relevante (3,12,13).

El tratamiento Sptimo para los nifios con rabdomiosarcoma -
de los Organos pélvicos es dificil de definir. Las modalidades
de tratamiento han evolucionado en las Gltimas dos décadas con
la quimioterapia moderna intensiva, especificamente con el -
protocolo de pulsos de vincristina, actinomicina-D y ciclofes-
famida (VAC).

Tradicionalmente la escisidn quirirgica ha constituido la
piedra angular en el tratamiento del rabdomiosarcoma pélvico -
en los niifios (14).



15

La quimioteparapia y la radiacién fueron primero usadas -
como complemento de la cirugia, pero en afios recientes el uso
de estos elementos del tratamiento se ha sugerido para rempla
zar o reducir lo extenso de la cirugia en estos tumores.

Algunos autores (15) han demostrado que los tumores con -
extirpacidén quirfirgica incompleta, pueden ser susceptibles de
tratamiento con quimioterapia y radiacidn. Otros autores (16)
sugirieron que la terapia agresiva preoperatoria con guimiote
rapia y radiacidn podia disminuir la morbilidad de la cirugia
en el rabdomiosarcoma pélvico y en algunos casos podia hacer
innecesario el procedimiento quirirgico.

En 1982 se realizd un estudio para evaluar las diferentes
modalidades de tratamiento del rabdomiosarcoma genitourinario
durante un periodo de 5 afios, concluyéndose que los resulta =
dos para la sobrevida son mls favorables cuando se utiliza un
manejo multidisciplinario incluyéndose escisidn guirfirgica -
del tumor combinada con radioterapia local y apropiada quimio
terapia, recalcidndose la utilidad de la guimioterapia prima -
ria agresiva a base de pulsos de VAC (17).

Desde 1975 el intergrupo para el estudio del rabdomiosar-
coma {(IRS), propusd una clasificacidn de las fases clinicas -
del rabdomiosarcoma, basado en la extensidn inicial de la en-
fermedad y en los procedimientos guirirgicos efectuados antes
de iniciar la radioterapia o quimioterapia; esta estadifica -
cidn permite una mejor valoracidn y decisidn de la terapduti-
ca (Tab. 1) (17, 18).

Actualmente la mayoria de las instituciones que han mane-
jado este tipo de tumores, recomiendan el uso de quimiotera =
pia inicial agresiva, para lo cual se han definido algunos =
protocolos terapéuticos desde 1977, }ncluyéndose a la adriami
cina en 1981 {(Tab. 2) (16,19,20,21).
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La terapeiitica con radiacidn tambi&n ha cambiado; antes -
de 1970 los pacientes recibian radiacidn con ortovoltaje; aho
ra la dosis recomendada de radioterapia es de 5000 a 6000 -~
rad. en 5 o 6 semanas, con reduccidn a 4000 rad en la cuarta
semana de tratamiento.

Se recomienda guimioterapia inicial y vigilancia con TAC,
Us, cistoscopia y biopsia, antes de decidir el manejo guirilir-
gico.

Lo extensco de la cirugia para el tratamiento del rabdomio
sarcoma varjia de acuerdo a la estadificacidén clinica y al si-
tio primario del tumor. Se ha llamado cirugia radical cuando
se efectlia reseccidn extensa de los tejidos para obtener Opti
mos miargenes quirlirgicos, sin tomar en cuenta la funcién lo -
cal. Se ha designado cirugia conservadora cuande la extensidn
del procedimiento se limita por consideraciones cosméticas o
funcionales, ddndosele gran importancia a la quimioterapia y
a4 la terapia con radiacidn. Desde la década de los setentas -
estas modalidades terapeliticas han sido las mds adoptadas en
los diversos centros que atienden pacientes con esta patolo -
gia.

El tipo y la extensidn de la cirugia dependeré&n del impag
to de la guimioterapia. Si el paciente muestra una respuesta
mids gue parcial a la quimioterapia, se recomienda terapia con
radiacidén, con la esperanza de lograr una respuesta completa
y evitar la cirugia radical. En los nifios con una respuesta -
menor que parcial, se recomienda la cirugia radical (5,8,18).

En un reporte reciente de pacientes con rabdomiosarcoma -

genitourinario, la vejiga fue preservada en sdlo 3 de 10 pa
cientes clasificados en el grupo I1I de acuerdo al IRS. En 6
pacientes los tumores sdlo tuvieron una respuesta parcial al
tratamiento con gquimioterapia y radiacién y estos nifios requi

rieron uretrectomia y cistoprostatectomia radical (21).
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Todos estos planes terapelticos producen considerable mor
bilidad y deterioro de la calidad de vida de los pacientes, -
por lo que el tratamiento de este tipo de tumores estd en con

tinua revisidn.

Varios autores han reportado casos de sobrevida de mas de
5 afios, con las diferentes modalidades de tratamiento del rab
dohiosarcoma genitourinario (10,11,22,23). En 1974 se reporta
ron dos casos de rabdomiosarcoma de vejiga con sobrevida de -
mis de 5 afios, a los dos se les realizd protatectomia ante -
rior y uno recibid también actinomicina-D. Se mencionan, en -
ese trabajo, varios reportes que han informado de casos de -
rabdomiosarcoma de vejiga con sobrevida mayor de 5 afios, to -
dos ellos sometidos a cirugié radical (11).

En 1983 se realizd un estudio retrospectivo reportando 6
casos de rabdomiosarcoma de vejiga, con sebrevida mayor de §
afios; 3 pacientes, vistos antes de 1966, fueron sometidos a -
cirugia radical; los lltimos 3 pacientes, vistos después de -
1974, fueron tratados con cirugia conservadora, quimioterapia
Y terapia con radiacidn (23). .

A pesar de los avances logrados con el manejo multidisei-
plinario del rabdomiosarcoma genitourinario, su prondstico si
gue siendo malo, ya que muchas veces se requiere cirugia radji
cal ademas de terapia con radiacidn y quimioterapia, con gran
deterioro de la calidad de vida de los pacientes y en pocos -
casos se logra sobrevida mayor de 5 alios después de alguna mo
dalidad terapedtica.

El presente caso, un paciente masculino de 2 afios de edad
se presentd con un sindrome de obstruccidn de vias urinarias
bajas y con infecciones de repeticidn a ese nivel y con tumo-
racidn en hipogastrio. La edad del p;ciente y el sexo estan -
de acuerdo con lo reportado en varias series.
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La sospecha diagnostica temprana, basada en los antece -
dentes y el cuadro clinico, se confirmd ripidamente con la -
biotecnologia actual.

La forma de presentacidn y la evolucién fue similar a lo
reportado pox otros autores.

Se decidié tratamiento quirdrgico y biopsia, clasificindo
se en el grupo IA del IRS; el plan de tratamiento exa conti -
nuar con quimio y radioterapia lo cual no fue posible ya que
los familiares solicitaron alta voluntaria.
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TABLA 1. Estadificacidn en Grupos Clinicos de acuerdo al -
Intergrupo para el Estudio del Rabdomiosarcoma -
(IRS).

GRUPO I Tumor localizado, completamente resecado
ganglios regionales no incluidos.

IA, limitado al érgano de origen
IB, infiltracidn mis allid del &rganc de origen,
sin afectar ganglios.

GRUPO II Lesiones ampliamente resecadas.

I11A, lesiones resecadas ampliamente, con enfer-—
medad residual microscdpica, sin afeccidn
de ganglios.

I1B, Enfermedad regional completamente resecada
con extensidn a ganglio o a Srgano adyecen
te.

I1IC, Enfermedad regional ampliamente resecada -
con afeccién de ganglios y evidencia de en
fermedad residual microscOpica.

GRUPO III Si la reseccidén ha sido incompleta o sdlo -
se tomd biopsia, con gran enfermedad resi =
dual,

GRUPO 1V Enfermedad metastdsica a distancia en el mo
mento del diagnéstico.

Segfin Hay DM, Raney RB, Lawrence W, Soule EH, Gehan EA, Tefft
M. Bladder and prostatic tumors in the Intergroup Rhabdomyo -
sarcoma Study (IRS-1}. Céncer 1982; 50:1473.

TESiS MO BSE
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TABLA 2. Protocolos de quimioterapia

Régimen VAC (1971-1977): 2 afios

V 2 mg/m2 {(mdx 2.0 mg} IV semanalmente X 12

A 225 mcg/m2 {max 400 mg) IV diariamente por 7-10 dias ca-
-da 12 semanas.

C 300 mg/m2 IV por 7-10 dias cada 6 semanas.

Pulsos VAC {1977 al presente): 2 afos

VvV 2 mg/m2 (mdx 2.0 mg) IV semanalmente por 7 dosis y des -
pués cada 3 semanas.

A 1.25 mg/m2 IV cada 3 semanas

C 750 mg/m2 IV cada 3 semanas

VAC-Adria (1981 al presente): 1 afio

Para pacientes con enfermedad metastdsica inicial

Vv 2 mg/m2 (M&x 2.0 mg) 1V semanalmente por 7 dosis y des -
pués cada 3 semanas.

Adria 90 mg/m2 1V cada 3 semanas X 3 y despu&s 60 mg/m2 ca
da 3 semanas X 2

A 1.25 mg/m2 IV cada 3 semanas

C 1000 mg/m2 IV cada 3 semanas x 3 y después 750 mg/m2 ca-
da 3 semanas X 14.

Ve

vincristina; A: actinomicina-D: C: ciclofosfamida; Adria:

adriacina; IV: intravenosa.

Tomado de Loughlin KR, Retick AB, Weinstein HJ, Colcdny BAH,
Shamberger R, Delorey M y Col. Genitourinary Rhabdomyosarcoma
in children. Cancer 1989; 63: 1601,
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CONCLUSIONES

- Dentro de los tumores sdlidos malignos en pediatria, el rab
domiosarcoma genitourinario ocupa el sexto lugar en frecuen
cia.

- Al detectarse una masa en hipogastrio, en un paciente mascu
lino entre los 2 a 6 afios de edad, es necesario, pensar en
rabdomiosarcoma genitourinario.

~ El cuadro clinico y la evolucidn del rabdomiosarcoma geni -
tourinario siguen un patrdn definido, conocido, en la mayor

parte de los casos.

- El diagndstico preoperatorio puede fundamentarse en datos -
clinicos. Son de gran utilidad el ultrasonido y la tomogra-
fia computarizada.

- La confirmacién del diagndstico es por el estudio histopato

16gico.

- El tratamiento actual del rabdomiosarcoma genitourinario -
estd basado en quimioterapia, cirugia conservadora y radio-
terapia.

- El tratamiento quirlirgico &ptimo para algunos casos de rab-
domiosarcoma genitourinario sigue siendo la cirugia radical

- La sobrevida mayor a 5 afios en los pacientes con rabdomio -
sarcoma genitourinario es baja.

- La sobrevida mayor a 5 afios mejora con un tratamiento multi
disciplinario.

- La calidad de vida de los pacientes es afectada profundamen
te por las diferentes modalidades de tratamiento del rabdo-
miosarcoma genitourinario.
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- Por la baja frecuencia de este padecimiento se requieren -
mas estudios colaborativos y multidisciplinarios en nuestro
medio.
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