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Introduccion

Los rabdomiosarcomas (RMS) son los sarcomas de tejidos blandos més comunes en nifios y 15%
de los tumores sélidos tratados a nivel hospitalario en servicios pediétricos; se presentan con una
amp|ia variedad morfolégica, en diferentes 6rganos y con una gama de patrones histolégicos, lo
que puede dificultar su diagnéstico. Se reportan dos casos de rabdomiosarcoma, uno embrionario
y otro alveolar, que se presentaron en la regién preauricular y maseterina, respectivamente, en

pacientes masculinos, diagnosticados y tratados en el Hospital Central “Dr. Ignacio Morones

Prieto” SSA San Luis Potosi, SLP
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Abstract

Rhabdomyosarcoma of soft tissue is the commonest sarcoma in pediatric mediicine and compre-
hends 15% of the solid tumors treated in pediatric oncology. It has an ample variety of clinical
ppresentations in diverse organs and also presents a gamut of histopathologic patterns which
sometimes makes its c//‘agnos/s difficult. We report two cases of rﬁabc/omyosarcoma: one of the
embrionary histologic variety and the second one of the alveolar variety, which presented them-
selves in the preauricular and maseteric areas respectively. Both patients were male, diagnosed and

treated at the Hospital Central “Dr. lgnacio Morones Prieto” SSA in San Luis Potosi. SLP

Mexico.
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ricanos. Es frecuente en familias afectadas por el sin-
drome de Li-Fraumeni. Los pacientes con neuro-
fibromatosis tipo I presentan un alto riesgo para desa-

Los rabdomiosarcomas (RMS) son los sarcomas de teji-
dos blandos mas comunes en ninos, constituyendo
aproximadamente el 70% de las neoplasias malignas
de origen mesenquimal y el 15% de los tumores soli-
dos tratados a nivel hospitalario. Su incidencia anual
es de 4.5 casos por milldn, tiene predilecciéon por el
sexo masculino y es més frecuente en pacientes de raza
blanca, siendo menor en los orientales y afroame-

rrollar rabdomiosarcoma. A nivel clinico, se presenta
con una amplia variedad morfolégica que varia desde
lesiones aparentemente inocuas hasta lesiones
metastédsicas ampliamente diseminadas que involucran
la médula ésea y que facilmente pueden confundirse
con leucemias.!? Han sido estudiados desde 1854, cuan-
do por primera vez se report6 un caso en lengua en un
paciente masculino de 21 afnos.? Esta neoplasia se pre-
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senta en una gran variedad de érganos que incluyen
desde la vesicula biliar hasta el cerebro; tiende a pre-
sentarse en la region cervicofacial (piel cabelluda, boca,
orofaringe, laringe, parétida y cuello), principalmente
en los tejidos blandos periorbitarios (representando el
29% los que se localizan en la region cervicofacial y
13% de todos los RMS en ninos), area parameningea
(nasofaringe, senos paranasales, oido medio, mas-
toides, fosa pterigopalatina, fosa infratemporal). La
signosintomatologia depende de su localizacién y su
apariencia clinica, del subtipo histolégico, cuya varie-
dad es amplia, lo que puede dificultar su diagnéstico;
se componen de células analogas al musculo fetal de
10 a 12 semanas de gestacion; aquellos que se pre-
sentan en nasofaringe o préstata, donde no existe
musculo esquelético, se desarrollan a partir de pre-
cursores de células mesenquimatosas en vez de ha-
cerlo a partir de los miocitos.*®

La clasificacion méas amplia y completa es la propues-
ta por Horn y Enterline, quienes lo categorizan como em-
brional, botrioide, alveolar y pleomoérfico.®

La forma embrional, comun en cabeza, cuello y regién
genitourinaria, se caracteriza por la presencia de areas
celulares densas y focos mixoides, siendo caracteristica
la presencia del rabdomioblasto, que es una célula de
morfologia redonda y oval con nicleo excéntrico y abun-
dante citoplasma eosindfilo.

La variante botrioide, frecuente en vagina, vejiga, fa-
ringe y sistema biliar, presenta una densa banda
subepitelial de células tumorales que contrastan con la
porcién profunda tumoral, relativamente hipocelulary si-
milar a la zona de recambio de un arbol en crecimiento.

El tipo alveolar, comun en térax y extremidades, es
muy similar a los alvéolos pulmonares fetales, caracteri-
zado por la formacién de septos fibrosos de donde pen-
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den mioblastos individuales, ademaés presenta células
tumorales, grandes, multinucleadas que contienen abun-
dante citoplasma eosinéfilo. Se compone de abundantes
capas sélidas de células pequenas, color azul, redondas,
cuyo diagnéstico diferencial incluye neuroblastoma, sar-
coma de Ewing extradseo, neuroepitelioma periférico y
linfoma, entre otros, por lo que la microscopia electréni-
ca y la inmunohistoquimica son de utilidad para el diag-
néstico final.

El subtipo pleomoérfico es un tumor altamente celular,
compuesto por células fusiformes pleomoérficas con na-
cleos alargados e hipercromaticos con un patrén de dis-
posicién que recuerda al histiocitoma fibroso maligno o
al liposarcoma pleomorfico, usualmente se presenta en
adultos; rara vez, en nifos.

Estos dos ultimos tipos, son los que peor prondstico
tienen.”®

Relato de los casos

Caso 1: Paciente masculino de 5 afos de edad, habi-
tante del medio rural, nivel socioeconémico bajo, con es-
quema de inmunizacién completo para su edad, acude al
Hospital Central SLP por presentar tumoracién en region
preauricular izquierda de 4 meses de evolucidn, sin ante-
cedentes heredofamiliares, personales no patoldgicos y
patoldgicos de importancia para su padecimiento actual,
el cual inicié como un aumento de volumen preauricular
izquierdo de 1 cm de didmetro, de consistencia dura, in-
moévil, crecimiento lento y progresivo hasta extenderse a
la regién geniana provocando disminucién de la agudeza
auditiva, dificultad para la apertura oral y masticacion,
acudi6 con empirico quien indicé aplicacién de extractos
vegetales sin mejoria alguna y posteriormente referido a
la institucién hospitalaria donde se prescribié tratamien-

Figuras 1 y 2. Caso 1. Asimetria facial importante, nétese la translucidez de la trama vascular superficial y la obliteracién del CAE.
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to antimicrobiano a base de penicilina G sédica cristalina
durante 7 dias por via intramuscular, ya que se sospecha-
ba de infeccién parotidea; al examen fisico: asimetria a
expensas de aumento de volumen en hemicara izquierda
en region mastoidea, preauricular, geniana y submandi-
bular, abarcando tercios medio e inferior, de aproximada-
mente 10 cm de didmetro y 6 cm de espesor, base sésil,
indurado, fijo a planos profundos, superficie lobulada, piel
con translucidez de trama vascular en la regién tumoral,
region del conducto auditivo externo (CAE) eritematosa y
con obliteracién del mismo, normotérmica, afeccién del
VII par craneal con incapacidad de oclusién palpebral y
desviacién de comisura labial izquierdos (Figuras 1 y 2),
limitacién dolorosa a la apertura oral, denticiéon temporal
en regulares condiciones generales con incapacidad de
oclusién dental por proyeccion tumoral hacia caras oclu-
sales de molares izquierdos con datos de ulceracién su-
perficial y presencia de material fibrinoide, movilidad lin-
gual conservada; cuello, térax y extremidades sin altera-
ciones de forma o superficie, se detectaron adenomega-
lias retroauriculares; signos vitales estables y dentro de
pardmetros normales.

Estudios de gabinete: TC, revelé tumoraciéon en
hemicara izquierda que involucra tejidos blandos y du-
ros, con destruccién de porcién mecha de rama ascen-
dente mandibular (Figura 3). Radiografia posteroanterior
de térax, donde se apreciaron nddulos de aproximada-
mente 2 cm de didmetro del lado derecho. Ultrasonido
abdominal, sin datos metastaticos. Estudios de laborato-
rio: Puncién de liquido cefalorraquideo para estudio
citolégico, fisico-quimico y citoquimico del que reporta-
ron caracteristicas normales y negativo para células
tumorales. Biometria hemética, TP-TPT; pruebas de fun-
cionamiento hepatico y calcio sérico dentro de pardmetros
normales.

Figura 3. Imagen de TC que muestra destruccion de rama ascendente
mandibular izquierda y extension hacia tejidos blandos.
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Figura 4. Caso 2. Tumoracion en region maseterina izquierda.

Se realizé biopsia incisional bajo anestesia general de
la que el reporte histopatolégico fue rabdomiosarcoma
embrionario con inmunohistoquimica con positividad
para actina y desmina; posteriormente biopsia-aspira-
cién y frotis de médula 6sea del que se reportd negativo
para células neoplésicas. Se emitio el diagnéstico defini-
tivo de rabdomiosarcoma embrionario en regién
mandibular izquierda, etapa IV (metastasis pulmonares)
y se decidié iniciar manejo con quimioterapia (QT) a base
de vincristina, adriamicina y ciclofosfamida (VAC) alter-
nado con vepesid y cisplatino, asi como radioterapia (RT);
con prondstico reservado.

Caso 2: Paciente masculino de 10 afos de edad, habi-
tante del medio urbano, nivel socioeconémico medio, con
esquema de inmunizacion completo, acude al Hospital
Central SLP por presentar aumento de volumen en regién
maseterina izquierda de 1 mes de evolucién; sin antece-
dentes heredofamiliares, personales no patolégicos y pa-
tolégicos de importancia para su padecimiento actual, el
cual inicié con aumento de volumen en regién maseterina
izquierda con tamano inicial de 2 cm de didmetro, de con-
sistencia firme, inmévil, crecimiento lento, asintomatica;
motivo por el que acudié con facultativo quien refirié a
esta institucién hospitalaria para valoracién y tratamien-
to; al examen fisico: asimetria a expensas de aumento de
volumen en regiéon maseterina izquierda, de aproximada-
mente 3 x 3 x 2 cm, de base sésil, indurado, fijo a planos
profundos, piel isocréomica, normotérmica (Figura 4); den-
ticién mixta en buenas condiciones generales; cuello, t6-
rax y extremidades sin alteraciones de forma o superficie,
no se detectaron linfadenopatias; signos vitales estables y
dentro de parametros normales.

Estudios de gabinete: Estudio radiografico de craneo
(PA y lateral) en donde no se apreciaron datos patoldgi-
cos en tejidos duros, con un area delimitada de radio-
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Figura 5.

Figuras 5 y 6. Imagenes de TC que muestran tumoracién respetando
estructura 6sea mandibular.

opacidad en tejidos blandos; TC tumoracién en region
maseterina izquierda que involucra exclusivamente teji-
dos blandos (Figuras 5 y 6).

Estudios de laboratorio: Biometria hematica, TP-TPT;
pruebas de funcionamiento hepético, lipidos de alta den-
sidad, electrolitos séricos para evaluacién inicial, dentro
de parametros normales. Bajo anestesia general se realiz6
biopsia excisional de la lesién (Figura 6) partiendo de un
diagnéstico presuntivo de linfadenitis infecciosa vslinfoma,
de la que reportaron rabdomiosarcoma alveolar con
inmunohistoquimica con positividad para vimentina (+),
actina (+) y desmina (+ + +); posteriormente se solicita-
ron examenes de extension (Gammagrafia 6sea, TC de
toérax, biopsia-aspiracion y frotis de médula 6sea. Puncién
de liquido cefalorraquideo para estudio citoldgico, fisico-
quimico y citoquimico los cuales se reportaron sin eviden-
cia de enfermedad metastatica). Se emitié el diagndstico
definitivo de rabdomiosarcoma alveolar en regién
maseterina izquierda etapa I y se decidi6 iniciar manejo
con QT y RT; los padres del paciente rehusan tratamiento
oncolégico médico y abandonan seguimiento por un lapso
de 3 meses, tiempo después del cual el paciente se pre-
sent6 con recidiva de la tumoracién de dos semanas de
evolucion y con 3 cm de didmetro de crecimiento rapido y
misma signosintomatologia que la lesidn inicial; se solici-
taron nuevamente examenes de extensién (Gammagrafia
6sea, TC de térax, biopsia-aspiracion y frotis de médula
6sea; puncién de liquido cefalorraquideo) los cuales se
reportaron sin evidencia de enfermedad metastatica; sélo
presencia de tumoracién en partes blandas que no
involucran tejido éseo y ausencia de linfadenopatias. Mo-
tivo por el cual se decidié realizar reseccién tumoral in-
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Figura 6.

cluyendo un ganglio sospechoso en el area involucrada
(de la que reportaron rabdomiosarcoma alveolar recurrente
con metéastasis a ganglio linfatico) y manejo con QT a base
de VAC y RT. En este caso el paciente se encontraba ya en
una etapa II, por la presencia de adenopatia local. Pronds-
tico reservado, actualmente bajo control.

Discusion

Ya que el RMS puede presentarse en varios sitios, el exa-
men radiogréfico del tumor primario, debe individualizarse;
la evaluacion requiere de la interpretaciéon por un exper-
to, estudio por patdlogos competentes y el conocimiento
de los sitios hacia los cuales puede metastatizar.

Deben emplearse los estudios radiograficos de térax,
macizo facial y escaneo con radionucledtidos, asi como la
biopsia por aspiracion de médula 6sea que da un resultado
positivo en el momento del diagnéstico en aproximadamente
10% de los casos, reportandose ademas hipercalcemia. En
forma adicional a la diseminacién hematégena, puede exis-
tir compromiso de nédulos linfaticos.
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El diagnéstico se establece mediante una biopsia; en
algunos casos se ha reportado la excision total del tumor
pero generalmente, éste presenta infiltracién local lo que
dificulta o hace imposible este procedimiento, por lo que
debe recurrirse a la RT.

Los RMS presentes en la regién cervicofacial deben
considerarse en forma individual de otros RMS, ya que
causan problemas especificos y tienen un pronéstico di-
ferente. En la actualidad, destaca el papel de la inmu-
nohistoquimica en la evaluacién diagnéstica de los RMS;
entre los marcadores empleados cabe destacar la
mioglobina, subunidad M de la creatina kinasa, desmina,
actina musculo-especifica, miosina fetal, beta enolasa y
Z proteina, entre otras.

Los pacientes pueden ser tratados en forma efectiva
mediante una combinacién de cirugia, RT con dosis de
6,000 rads/6 semanas y QT agresiva (Sulfato de
vincristina, actinomicina D, ciclofosfamida).

La tasa de sobrevida a 5 afios es de aproximadamente
78%. El pronéstico dependera del estadio tumoral y sitio
de localizacidén, asi como de la presencia o ausencia de
metéstasis. %12
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