1k

INV

Acta Pediatr Mex 2013;34(1):11-15

Articulo original

Rabdomiosarcoma de pene en un nino. Informe de un caso
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RESUMEN

El rabdomiosarcoma (RMS) es el tumor maligno mas frecuente
de partes blandas en pediatria, predomina en nifios menores de
cinco afios y se localiza con mayor frecuencia en cabeza y cuello;
la presentacion en el pene es extraordinariamente rara. La estirpe
histolégica mas frecuente es la embrionaria. El RMS del pene se
manifiesta como una masa indolora (como sintoma aislado) y en
otros casos, puede acompafarse de disuria y priapismo. El trata-
miento se basa en la reseccién quirurgica, asi como la radioterapia
y la quimioterapia.

Describimos el caso de un nifio de tres afios de edad con evolucién
de seis meses, cuyo pene aumentd de volumen en la cara lateral
izquierda y era indoloro. A nivel del dorso del glande habia una masa
de 3 x 3 cm de diametro con areas de necrosis y ulceracion que no
involucraban el meato urinario. La TAC mostré un tumor en la cara
lateral izquierda del cuerpo del pene, que media 2.8 x 2.5 x 3.3 cm
y cuyo volumen aproximado era de 12 cc. Se reseco el tumor. El
diagnéstico histopatologico fue RMS embrionario. Posteriormente
el nifio recibié quimioterapia a base de ifosfamida y doxorrubicina;
evoluciond satisfactoriamente.

Palabras clave: Rabdomiosarcoma, pene, tumor embrionario,
disuria, priapismo.
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ABSTRACT

Rhabdomyosarcoma (RMS) is the most common pediatric soft
tissue malignant tumor. It is more likely to occur in children under
5 years of age and it is most often found in the head and neck. The
presentation in the penis is extremely rare. The embryonic variety
is the most common histologic subtype. The RMS of the penis is
usually a painless mass. In some cases dysuria and priapism can
also be present. Treatment is based on surgical resection, chemo-
therapy and radiation therapy.

We describe a 3 year old boy with a 6 month history of a painless
enlargement of the penis due to the presence of a mass. On its
dorsal aspect measuring 3 x 3 cm with necrotic and ulcerated
areas; it did not affect the urethral meatus. On the CT scan a
tumor on the left lateral side of the penile shaft was found, with
a diameter of 2.8 x 2.5 x 3.3 cm and a 12 cc volume. Surgical
resection of the mass was performed. The histopathologic study
reported an embryonal type RMS. The patient was treated with
chemotherapeutic agents including ifosfamide and doxorubicin,
with a favorable outcome.

Key words: Rhabdomyosarcoma, penis, embryonic tumor, dysuria,
priapism.

| rabdomiosarcoma es el tumor maligno de
partes blandas mas frecuente en pediatria. Se
presenta con mayor frecuencia en nifios meno-
res de cinco afios aproximadamente en 46% de
los casos, y representa 5 a 10% de todas las neoplasias
malignas de los nifios. La localizacién mas frecuente es en
cabezay cuello (50%) seguida del sistema genitourinario
(30%), las extremidades (10%) y otros sitios (10%). *

La localizacion en las vias urinarias incluye vejiga
urinaria, prostata, y tejidos blandos paratesticulares. El
rabdomiosarcoma en la region paratesticular representa 7
a 10% de las neoplasias malignas paratesticulares; 40%
corresponden a la estirpe histolégica embrionaria. La pre-
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sentacidn en pene es rara; no hay datos de su incidenciay
solo se han descrito unos cuantos casos hasta la fecha en
todo el mundo. Actualmente con los nuevos esquemas de
quimioterapia, no esta indicada la cirugia radical.

PRESENTACION DEL CASO

Nifio de tres afios de edad. Su padecimiento se inicio en
mayo del 2011, con evolucion de seis meses: aumento de
volumen del pene, indoloro, con secrecién purulenta y
fetidez. Se le tratd como balanoprepucitis con antibiéticos.
Sin dificultad para orinar. El paciente no habia perdido
peso. Exploracion fisica: Palidez de tegumentos. Area
cardiopulmonar normal. Abdomen blando depresible, sin
masas abdominales. En el canal inguinal no se palparon
adenopatias; el escroto y ambos testiculos normales. En la
cara lateral izquierda del pene, se apreciaba una masa de 3
x 3 cm de didmetro con areas de necrosis y ulceracion; no
involucraba el prepucio ni el meato urinario. (Figuras 1y 2)

Pruebas de funcion renal: Creatinina, 0.22; urea, 13.1;
pruebas de funcionamiento hepatico: BT, 0.51; BD, 0.03;
BI, 0.48; AST, 44; ALT, 23; FA, 197; DHL, 177. Biometria
hematica: Hb, 12.9; Hto, 36.1; leucocitos, 7,700; neutrofi-
los, 56%; NT, 3,800; Lin, 19%; LT, 1,300; plaquetas, 503
mil; en limites normales. La tomografia axial computari-
zada (TAC) no mostré metéastasis pulmonares; ni ganglios
retroperitoneales o inguinales en abdomen. En el pene se
observo un tumor en su cara lateral izquierda que media
2.8 x 2.5 x 3.3 cm y con volumen aproximado de 12 cc
(Figura 3). No habia evidencia macroscopica de invasién
a la uretra peneana. Se decidio operar al paciente.

Se inicié con retraccion del prepucio y se reseco la
lesion, tomando como limite inferior el cuerpo cavernoso
sin resecar el prepucio; se colocaron puntos de vycril de
4-0 en el sitio de la reseccién del tumor (Figuras 4y 5). El
diagndstico histopatologico transoperatorio, fue neoplasia
constituida por areas hipocelulares e hipercelulares, este-
lares y fusocelulares de moderado citoplasma eosinoéfilo y
nucleos de cromatina fina y granular con nucléolo ocasional,
lo que corresponde a rabdomiosarcoma embrionario (Figura
6). Se decidid colocar un catéter a permanencia tipo puerto
para quimioterapia.

Estudios de extension: EI gammagrama renal, mostrd
eliminacién normal: rifion derecho, 47%; rifién izquierdo,
52%; la biopsia de médula dsea fue negativa para neopla-
sia; se clasificé como grupo clinico IIA.

Figura 1. Tumoracién en la cara lateral izquierda del glande, de 3
x 3 cm de diametro; muestra areas de necrosis y ulceracion que
no involucran el prepucio ni el meato urinario.

Figura 2. Vista inferior de la tumoracién dependiente del cuero
del pene.

El esquema de quimioterapia utilizado fue ifosfamida
(3 g/m?SC/d) y doxorrubicina pegilada (25 mg/m?SC/d),
tres ciclos. Hubo buena respuesta. Diez dias después, el
paciente sufrié un choque séptico de foco abdominal,
que requirid hospitalizacién por diez dias. Se le traté con
antibidticos: ceftriaxona (75 mg/kg/d) y dicloxacilina

12

Acta Pediatrica de México Volumen 34, Nim. 1, enero-febrero, 2013



Rabdomiosarcoma de pene en un nifio

Figura 3. Corte transversal de la tomografia axial computarizada en
fase contrastada, donde se observa un tumor dependiente de la cara
lateral izquierda del cuerpo del pene, con diametros aproximados
de 2.8 x2.5x 3.3 cmy volumen aproximado de 12 cc, que desplaza
en sentido contralateral los cuerpos cavernosos.

Figura 5. Imagen posquirurgica, con reseccion completa de la
tumoracion.
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Figura 6. Corte histopatolégico que muestra neoplasia de células
pequefas de nucleo denso y citoplasma eosindfilo, de disposicion
irregular, con areas fusocelulares.

(100 mg/kg/d), asi como filgrastim (10 mcg/kg/d) debido
a neutropenia (NT: 100). Tuvo adecuada respuesta.
Actualmente esta asintomatico, con buena evolucion.
Se hizo una TAC tres meses después del tratamiento qui-
rdrgico. Se observaron cambios quirdrgicos a nivel del
pene: una zona heterogénea y discretamente engrosada a
nivel del glande, que se refuerza predominantemente en su
periferia con diametro de 13 X 15 mm aproximadamente,
localizada en el glande, sin otras alteraciones. (Figura 7)

ANALISIS

El rabdomiosarcoma es el sarcoma mas frecuente de partes
blandas en menores de 15 afios; en México la incidencia

Figura 7. Tomografia axial computarizada en fase contrastada,
tres meses después de la toma de biopsia y de tres ciclos de
quimioterapia; muestra el cuerpo del pene sin masas ocupantes.
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anual es de 2.5 por millén; la relacion masculino:femenino
es de 2:1y en el Instituto Nacional de Pediatria ocupa el
séptimo lugar del total de las neoplasias malignas. 2

El rabdomiosarcoma comprende tres tipos histolégicos:
el embrionario con una frecuencia del 60% de los casos
en el grupo pediatrico, el alveolar y el pleomorfico. El
alveolar es el de peor pronéstico. 3

En estos tumores, es habitual que el paciente o los
padres, describan una masa. Segun su localizacion, se
han descrito caracteristicas clinicas especificas. En el
rabdomiosarcoma, localizado en el pene. La forma de
presentacion es como una masa indolora; en otros ca-
sos, se ha observado ademas, la presencia de disuria y
priapismo.**

A pesar de encontrase en contacto intimo con la uretra,
solo se ha descrito el caso de un nifio de dos afios, con un
rabdomiosarcoma embrionario en el pene, que causaba
obstruccion urinaria a quien fue necesario realizarle una
cistostomia suprapubica. *

El priapismo se ha descrito en tumores genitourinarios,
debido a la obstruccion de los cuerpos cavernosos; sin
embargo, el priapismo en pediatria es méas frecuente en
pacientes con anemia de células falciformes y en 15% de
pacientes con leucemia, 50% de los cuales son por leuce-
mia mieloide crdnica. Por esta razon deben considerarse
en el diagnostico diferencial de rabdomiosarcoma, cuando
existe priapismo. ’

Si se sospecha de rabdomiosarcoma, es necesario reali-
zar, estudios de laboratorio: pruebas de funcién hepatica,
de funcidn renal, quimica sanguinea completa y biometria
hematica y de gabinete: TAC, RMN; estudios histopatold-
gicos: biopsias y aspirado de médula ésea, antes de iniciar
un tratamiento interdisciplinario. &

Son importantes los estudios de extension para
conocer el estadio de la enfermedad al momento del
diagnéstico. En ningln caso esta indicada la cirugia mu-
tilante en forma primaria, ya que se debe tomar en cuenta
la buena respuesta que tiene este grupo de neoplasias a
la quimioterapia.

Las tres modalidades terapéuticas actuales para
los pacientes con sarcomas son: reseccion quirdrgica,
radioterapia para el control de la enfermedad residual
(tumor microscépico) y quimioterapia sistémica, para
citoreduccidn primaria o erradicacion de metéastasis. °

El esquema quimioterapéutico propuesto para el rab-
domiosarcoma es en base a vincristina, actinomicina-D y

ciclofosfamida, asi como radioterapia coadyuvante. & En
algunos estudios se ha observado que la ifosfamida, sola
0 en combinacion con etop6sido o doxorrubicina, es muy
eficaz en niflos con rabdomiosarcoma recién diagnostica-
dos 0 en casos recurrentes.

La radioterapia es una buena opcion en estos pacien-
tes, ya que puede reducir el tamafio del tumor previo a su
extirpacion o erradicar las células tumorales residuales
después de la cirugia; en combinacién con quimioterapia
ha mostrado limitar el sitio del tumor primario y mejorar
los resultados del tratamiento; sin embargo, se debe consi-
derar que el impacto de la terapia varia con la localizacion
del tumor primario, con la gravedad de la enfermedad y
con el momento en el que se inicia el tratamiento. 8

El prondstico de estos pacientes, depende de varios
factores, entre ellos, la etapa, el sitio de localizacion, el
tamafio del tumor, la histologia, la presencia de metéstasis
y la afeccion de ganglios regionales. El grupo clinico, ha
sido uno de los predictores mas importantes de fracaso
del tratamiento y la recidiva tumoral. EI prondstico en el
grupo clinico I, en el caso de este paciente, es del 85%
de supervivencia.

En relacién a la variante histoldgica, la sobrevida
de los nifios con tumores de tipo embrionario en la via
genitourinaria, tienen una sobrevida por arriba del 80%.
Las metastasis, de los rabdomiosarcomas en todas sus
variantes histoldgicas, ocurren aproximadamente en 14%
de los casos; esto reduce la sobrevida a un 20% a cinco
afios. Sin embargo, para la localizacion genitourinaria, la
presencia de metastasis pulmonares es de 5.4%. 1! Cabe
mencionar que se han descrito pocos casos de rabdomio-
sarcoma primario del pene. Corbette y colaboradores,
refieren el caso de recaidas de rabdomiosarcoma de vejiga
a nivel de pene. 2

El rabdomiosarcoma del pene sigue siendo una entidad
raray poco conocida, se describe ocasionalmente estudia-
do en hospitales que cuentan con servicio de oncologia
pediatrica. En México no existen registros de la frecuencia
de este padecimiento y en el Instituto Nacional de Pedia-
tria, es el primer caso conocido desde su fundacion.
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