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Resumen

El rabdomiosarcoma del tracto genital inferior es una
neoplasia maligna denominada heteréloga, por asentarse
en localizaciones donde no existe masculo estriado. Las
series publicadas coinciden en que la localizacién tipica
de este tumor genital en la infancia es la vagina, mientras
que en la segunda y tercera décadas de la vida es el cérvix
uterino®®.

La presentacién clinica del rabdomiosarcoma embriona-
rio variedad botrioides es, en general, una masa que pro-
truye por la uretra o el introito vaginal, o por la presencia
de flujo fétido o sangrado vaginal en nifias menores de 2
afos. Se presenta el caso de un rabdomiosarcoma botrioi-
des de la vagina diagnosticado en una paciente de 13 anos
y virgen. El apoyo diagnédstico con inmunohistoquimica
es de vital importancia y la evaluacién médica multidis-
ciplinaria precoz y oportuna permitird siempre establecer
un diagndstico y tratamiento adecuados que mejoren el
pronéstico de quienes padecen esta enfermedad.
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Summary

Rhabdomyosarcoma of the lower genital tract is a malig-
nant neoplasm called heterologous, because it sits in lo-
cations where there is no striated muscle. The published
series coincide in that the typical location of this genital
tumor in childhood is the vagina, while in the second and
third decades of life it is the uterine cervix*®.

The clinical presentation of botryoid embryonic rhabdo-
myosarcoma variety is, in general, a mass that protrudes
through the urethra or vaginal introitus, or the presence
of fetid flow or vaginal bleeding in girls under 2 years. The
case of a botoxides rhabdomyosarcoma of the vagina diag-
nosed is a 13-year-old and virgin patient. Diagnostic sup-
port with immunohistochemistry is of vital importance
and early and timely multidisciplinary medical evaluation
will always allow for an adequate diagnosis and treatment
to improve the prognosis of those suffering from this
disease.
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Introduccién

El rabdomiosarcoma infantil, es el tumor maligno de
tejido blando mds frecuente. Representa aproximada-
mente 3.5 % de los casos de cdncer en nifos de 0 a 14
afos de edad. Segun el Intergroup Rhabdomyosarcoma
Study, la maxima incidencia del rabdomiosarcoma
embrionario genital se registra en menores de catorce
afios, cuya ubicacién tipica es la vagina. La localiza-
ci6én cervical, cuatro veces menos frecuente, es propia
de adolescentes y adultas jovenes'.

El rabdomiosarcoma fue descrito inicialmente por
Webner, en 1854. Es un tumor complejo y de gran
malignidad que se origina en las células del me-
sénquima embrionario con capacidad para diferen-
ciarse en células musculares esqueléticas'.

Se han descrito 3 tipos histolégicos de rabdomio-
sarcoma: embrionario (6 %), alveolar (20%) y
pleomérfico (1%). El primero, que se subdivide
en las variedades botrioides y fusocelular, es el mds
frecuente en la nifiez. Representa alrededor del 60-
70% de los casos de rabdomiosarcoma infantiles y

en ese grupo etario'.

La localizacién vaginal es rara, encontrdndose fre-
cuentemente en infantes femeninas menores de 5
afos de edad (90% de los casos) y cerca de las dos
terceras partes del total durante los primeros dos
afnos de vida’.

La etiologia de este sarcoma es desconocida.
Es una neoplasia altamente maligna, de origen
multifocal', que crece como masas voluminosas,
polipoides, que pueden llenar y sobresalir de la
vagina, con aspecto de racimo de uvas (botrioide)°.
Su consistencia es gelatinosa, friable y desprende
fragmentos, produciendo hemorragias vaginales e
infecciones secundarias®.

El pronéstico de esta enfermedad estd determinado
por variables como el tamafio tumoral, el érgano
comprometido, la edad del paciente, el resultado
quirtrgico (RO/R1) y la presencia de metéstasis'.
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De esta manera, nifios con tumores localizados en

via biliar, vagina y regién de la cabeza y el cuello,
menores de 5cm de didmetro y que no presentan
metdstasis ganglionares y/o viscerales tendrian me-
jores tasas de supervivencia®®.

La evaluacién médica multidisciplinaria precoz y
oportuna permitird siempre establecer un diagnds-
tico y tratamiento adecuados que mejoren el pro-
néstico de quienes padecen esta enfermedad'. Por
este motivo es imprescindible que a las consultas
médicas especializadas en Ginecologfa infanto ju-
venil sean remitidas todas aquellas nifias en las que
sus familiares o el propio médico observen cual-
quier anormalidad en su aparato genital.

Esta entidad, aunque es poco frecuente, puede pre-
sentarse en nuestro medio. Es por esto que perse-
guimos con este trabajo realizar la revisién del tema
y la presentacién de un caso tipico de Sarcoma bo-
trioide de vagina.
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Método

Se revisé la historia clinica de una paciente ingre-
sada con el diagnéstico de Sarcoma botrioide de
vagina en el afo 2017.

Ademis, se confeccioné una ficha donde se reco-
gieron los siguientes datos:

* Nombre de la paciente

* Edad, sexo, raza

* Motivo de ingreso

 Historia de la enfermedad actual

* Datos positivos al examen fisico

* Resultados de los estudios complementarios
* Tratamiento indicado

Presentacién del caso clinico

Paciente femenina de 13 anos de edad, con ante-
cedentes mérbidos negados. Conocida en la con-
sulta de ginecologia cuando acude referida desde
otro centro de salud con reporte histopatolégi-
co de laparotomia exploratoria mds biopsia por
congelacién de cuna de ambos ovarios por masa
anéxial: para ovario derecho: tumor del estroma
de los cordones sexuales, que incluye tumor de
células de la granulosa tipo juvenil y tumor
de células de Sertoly-Leydig; y en ovario izquierdo:
quistes foliculares. Se realiza inmunohistoquimica
que reporta tumor de células de Sertoly-Leydig.
Trae reporte de resonancia magnética de pelvis,
masa a nivel de vagina distal, que desplaza estruc-
turas adyacentes sin invasion local probablemente
neoformativa, ovario derecho con alteracién de
contorno y pobremente delimitado. Marcadores
tumorales (CA-125, Alfafetoproteina, HE4) den-
tro de pardmetros normales. Los estudios de labo-
ratorio, la citometria hemitica, la quimica sangui-
nea, las pruebas de funcionamiento hepdtico y los
tiempos de coagulacién fueron normales.

Con el diagnéstico ya mencionado se decide llevar a
cirugfa, donde se le realiza laparotomia exploratoria,

toma de citologfa de liquido peritoneal, salpingoo-
forectomia derecha, tumorectomia y omentectomfa.
En el transquirtrgico se evidencia una masa en la
vagina que protruia a través del fondo de saco poste-
rior de 10x12 cm., la cual se extirpa en su totalidad,
no dejando lesién macroscdpica visible.

El informe definitivo de patologia mostré masa de
vagina: sarcoma de bajo grado a favor de rabdo-
miosarcoma botrioide, tejido de ovario: tumor de
células de Sertoly y Leydig de grado intermedio,
omento: tejido fibroadiposo, citologia de liquido
peritoneal: negativo para malignidad.

Al mes de la cirugfa, acude presentando dolor y
distensién abdominal, por lo que se realiza TAC de
abdomen y pelvis que reporta: gran masa pélvica,
con componente s6lido, con un componente supe-
rior que se adosa a la pared abdominal, pudiendo
corresponder a implantes, sin que se descarte otra
posibilidad, compresién de pared posterior de la
vejiga y la pared anterior del recto.

Es llevada a cirugia nuevamente, donde se le realiza
laparotomia exploratoria, evidenciando gran can-
tidad de tejido sarcomatoso. Se realiza citorreduc-
cién subdéptima.

Al momento la paciente se encuentra en espera de
inicio de protocolo de quimioterapia.

Estudios de extensién:

Sonografia abdominal (9/03/2017): valoramos en
cavidad abdominal imagen de masa heterogénea,
que muestra en su interior dreas anecoides con re-
lacién a degeneracién, didmetros aproximados de
12.8 x 8.0 cm y astitis.

Sonografia transvaginal (12/03/2017): lesién de
masa anexial derecha, de 16.9 x 16.7 cm, liquido
libre en cavidad pélvica.

Tomografia de abdomen (13/03/2017): lesién de

masa compleja en cavidad abdomino-pélvica, a

Ciencia y Salud 2018; 2(2): 49-55 | 51



Alvaro M. Gartner Caballero y Madeline F. Quezada Dalmau

valorar lesién neoproliferativa, astitis, derrame-
pleural bilateral.

Rx Térax (16/03/2017): derrame pleural derecho.

Marcadores tumorales

Bheg: 2 mU/ml, CA 125: 148 U/ml,
Alfafetoproteina: 1.63 ng/ml

Discusién

Los rabdomiosarcomas representan el 50% de los
sarcomas de tejidos blandos en menores de 15 afios
de edad; por tanto, es el sarcoma mds comdn en la
infancia con una incidencia de 4 a 7 nifios por mi-
lI6n*“. Corresponden al 5-8% de todos los tipos de
cdnceren ese grupo etario'?, con una prevalencialige-
ramente mayor en el sexo masculino (relacién 3:2)'.
Alrededor del 50% de todos los rabdomiosarcomas
ocurre en menores de 5 anos de edad de ellos, solo un
2% estd presente al momento del nacimiento'?. La
presentacién cutdnea primaria es extremadamente
rara (0.7%)>* y, aunque escasas, las metdstasis cu-
tineas pueden ser la primera manifestacién de la
enfermedad®. El tumor se origina en el mesénqui-
ma embrionario, precursor del musculo estriado
fetal en las semanas 7 a 10,4,5; por tal razén, son
tumores derivados de los rabdomioblastos o las cé-
lulas musculares primitivas. Esto se ha confirmado
porque expresan los marcadores tumorales mioge-
nina y mio D1 caracteristicos de este tipo de neo-
plasias®. Los rabdomiosarcomas pueden aparecer
en diferentes partes del cuerpo, obedeciendo a la
siguiente distribucién, por su frecuencia: cabeza y
cuello, 35-40%; tracto genitourinario, 20%; extre-
midades, 15-20%; y tronco, pulmén o intraabdo-
minal, 10-15%".

La mayoria de los rabdomiosarcomas se desarrollan
de forma espontdnea, sin que exista algin factor
predisponente conocido, pero en ocasiones ocu-
rren en asociacién con otros trastornos como la
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neurofibromatosis, el Sindrome de Costello, el
Sindrome de Beckwith-Wiedemann, el Sindrome
de Li Fraumeni, o en individuos con antecedentes
de cdncer mamario materno*®.

La variedad botrioides (del griego botrys, racimo;
eidos, aspecto) es la forma polipoide del rabdomio-
sarcoma embrionario. Se caracteriza por multiples
proyecciones polipoides que forman racimos de
consistencia gelatinosa, friables y que se despren-
den en fragmentos, ocasionando hemorragias
a menudo. Los tumores de este tipo representan
cerca de un 10% de todos los casos de rabdomio-
sarcoma y suelen ser tumores embrionarios que se
desarollan bajo la superficie mucosa de orificios
corporales como la vagina y la nariz; también se ha
visto afectado el tracto biliar®.

Dado su origen muscular, el diagnéstico puede
apoyarse en la inmunohistoquimica positiva para
actina, miogenina, desmina y vimentina’, mas el
diagnéstico histopatolégico diferencial debe con-
templar toda la variedad de tumores malignos de
células redondas como Sarcoma de Ewing, tumor
neuroectodérmico primitivo y linfoma, en los que
los marcadores musculares son negativos’. La pre-
sentacién clinica del rabdomiosarcoma embrio-
nario en la variedad botrioides es, en general, una
masa que protruye por la uretra o el introito vagi-
nal, o por la presencia de flujo fétido o sangrado va-
ginal en nifias menores de 2 afios*°. El prondstico
estd determinado por variables como el tamano del
tumor, el sitio de origen, la edad del paciente, la en-
fermedad residual postquirtrgica y la presencia de
metdstasis al momento de establecer el diagnéstico.

Los sitios primarios de prondstico mds favorable
incluyen 6rbita, paratesticulares, vagina y tracto bi-
liar'%. El tamafio del tumor al momento del diagnds-
tico tiene relevancia prondstica. Los pacientes con
neoplasias de tamafio inferior a 5cm tienen mejores
expectativas de sobrevida que los individuos con
tumores mayores de 5cm, en tanto que el prondstico
para los ninos con enfermedad metastdsica al mo-
mento del diagnéstico suele ser malo’.
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La magnitud de la enfermedad residual posterior
a la cirugfa inicial también guarda correlacién con
el pronéstico. Segun el Intergrupo de Estudio para
Rabdomiosarcoma, la sobrevida a 5 anos en pacien-
tes con enfermedad residual voluminosa (Grupo
Clinico III) es de, aproximadamente, un 70% con-
tra 90% de sobrevida a 5 afos en pacientes sin tu-
mor residual postquirtrgico (Grupo clinico I) y un
80% de sobrevida a 5 afios para pacientes con tumor
residual microscépico después de la cirugia (Grupo
clinico II)!. Se ha postulado que el 3-9% de los
tumores botrioides reinciden transcurridos unos 5
anos de haber remitido la enfermedad, reduciendo
la tasa de supervivencia a un 64%. Las reincidencias
suelen ocurrir, con mayor frecuencia (95%), dentro
de los 3 primeros afios posteriores al diagndstico y al
tratamiento, y son mds frecuentes en pacientes con
diagnéstico de rabdomiosarcoma estado IIT o IV?°.

El tratamiento se fundamenta en el estadio clini-
co, la localizacién del tumor primario y la exten-
sién de la enfermedad. Se centra en conseguir un
“control local” y un “control sistémico”. El control
local hace referencia a la erradicacién permanente
del “tumor primario”. Esto se lleva a cabo habi-
tualmente mediante extirpacién quirargica o irra-
diacién del tumor (o ambos) y de cualquier drea
cercana afectada, anadiendo ademds tratamiento
quimioterdpico”''.

Todos los pacientes con rabdomiosarcoma requie-
ren quimioterapia para aumentar al mdximo las
posibilidades de curacién. La mayoria de los nifios
en los Estados Unidos son tratados siguiendo los
preceptos de un ensayo clinico internacional ini-
cialmente denominado Estudio Intergrupo del
Rabdomiosarcoma (ahora conocido como Comité
de sarcomas de Partes Blandas del Grupo de
Oncologia Pedidtrica).

Los firmacos mds comunmente utilizados en el tra-
tamiento del RMS en Estados Unidos y en Europa

son: Vincristina, Dactinomicina, Ciclofosfamida,
Topotecan, Irinotecan, Etopésido, Ifosfamida,
Doxorrubicina y Carboplatino®.

Las nifias con rabdomiosarcoma embrionario del
tracto genital (vagina, vulva, cérvix y ttero) para
las que la cirugfa conservadora inicial es la regla
pueden con frecuencia ser controladas mediante
biopsias seriadas, comenzando aproximadamente
12 semanas después de completado el tratamiento
quimioterdpico, sin radioterapia adicional, aunque
en casos seleccionados (generalmente restringidos
a niflos con RMS parameningeo que ha erosiona-
do la base craneal extendiéndose al interior de la
béveda), la radiacién debe de comenzar al mismo
tiempo que la quimioterapia (o tan cercana como
sea posible).

Dependiendo de la localizacién, el tamafio y el gru-
po en que se incluya el tumor, se administran entre
20 y 28 sesiones de radioterapia®. De forma 6ptima,
el tratamiento ha de planificarse sobre imdgenes tri-
dimensionales del tumor de forma previa a la toma
de biopsia y al suministro de quimioterapia. Nunca
serd suficientemente enfatizada la importancia de
la habilidad del oncélogo radioterapeuta en el éxito
del tratamiento del RMS. Puesto que se trata de tu-
mores poco frecuentes, y dado que la mayoria de los
nifos con RMS son tratados mediante protocolos
en los que se especifica de forma detallada la terapia
a seguir en cada caso, el oncélogo radioterapeuta
debe de ser capaz no solo de interpretar con rigor
los estudios de imagen relevantes para disefiar un
“campo de tratamiento” apropiado, que abarque la
totalidad del tumor original, afadiendo ademds un
margen adicional de tejido circundante, sino tam-
bién de llevarlo a cabo en el tiempo especificado en
el protocolo, teniendo en cuenta la tolerancia del
tejido normal en las estructuras sanas circundantes
y los riesgos de complicaciones a largo plazo deri-
vados de la irradiacién de tejidos en crecimiento en
ninos pequenos.
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