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Rabdomiosarcoma embrionario paratesticular. A proposito de un caso
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RESUMEN

El rabdomiosarcoma (RMS) es un tumor maligno que se origina de células mesenquimales que semejan a las células del musculo estria-
do. Puede localizarse en cualquier sitio anatémico; 7 a 10 % de los casos se presentan en la regién paratesticular. Histolégicamente se
clasifican en embrionario, pleomérfico y alveolar.

Informe del Caso: Nifio de cinco afios de edad, con dos meses de evolucion, en quien aumenté progresivamente el volumen en la re-
gién testicular izquierda. Un ultrasonido (US) testicular mostré una masa paratesticular izquierda bien definida. Se realiz6é orquiectomia
izquierda y tumorectomia con buen resultado.

Conclusién: EI RMS es la neoplasia mesenquimal maligna mas comun en la infancia. Su comportamiento depende de la localizacion, el
tipo histologico y la presencia o ausencia de metastasis. Presentamos un caso de RMS embrionario.
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ABSTRACT

Rhabdomyosarcoma (RMS) is a malignant tumor that originates from mesenchymal cells resembling striated muscle cells. The RMS can
be located anywhere in the body; 7 to 10% of the cases occur in the paratesticular region. Histologically, RMS is classified as embryonal,
pleomorphic and alveolar type.

Case Report: We report a case of a 5-year-old child with a two months history of a progressive enlargement of the left paratesticular area.
A testicular ultrasound showed a left paratesticular mass. Left orchiectomy was performed.

Conclusion: RMS represents the most common malignant mesenchymal neoplasm in childhood. Its clinical behavior depends on the
location, histological type and the presence or absence of metastases. We present a pediatric patient with an embryonal RMS in the
paratesticular region.
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| rabdomiosarcoma (RMS) representa un grupo

Unico de neoplasias de tejidos blandos ya que

sus variedades comparten la capacidad biologi-

ca de semejar los estadios embrionario y fetal
de la miogénesis 12,

El primer caso de RMS fue descrito por Weber en 1854.
En 1946 Stout identificé sus caracteristicas morfologicas
y establecid una definicion histoldgica precisa .

El RMS es el sarcoma de tejidos blandos mas comun
de la infancia; representa aproximadamente el 50% de
este grupo de neoplasias 2° y del 5 al 10% de todas las
neoplasias malignas en la edad pediatrica 24°,
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El RMS puede desarrollarse en diversas localizacio-
nes; los sitios mas frecuentes son cabeza y cuello, via
urogenital, tronco y extremidades 258, EI RMS en la
region paratesticular representa 7 a 10% de las neoplasias
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malignas paratesticulares; 40% corresponde a esta estirpe
histol6gica ®1.

Las caracteristicas clinicas del RMS paratesticular son
inespecificas. Se puede presentar como una masa intraes-
crotal, unilateral, dolorosa y sin fiebre 812, Un tercio de
los pacientes con RMS tiene metéstasis al momento de
realizar el diagnostico °. La localizacion superficial del
RMS paratesticular permite su reseccién completa con
una evolucion favorable .

CASO CLINICO

Nifio de cinco afios de edad, sin antecedentes de importan-
cia. Inici6 su padecimiento dos meses previos a su ingreso
con aumento progresivo de volumen en la regién testicular
izquierda, sin dolor, hiperemia ni hipertermia.

Examen fisico. La bolsa escrotal izquierda estaba au-
mentada de tamafio, sin cambio de coloracidn, indurada,
poco dolorosa, adherida al polo inferior del testiculo
izquierdo. El testiculo derecho no mostro alteraciones; la
prueba de transiluminacidn fue negativa.

Los examenes de laboratorio se encontraron en limites
normales. El ultrasonido testicular mostré una linea de
interfase a nivel del testiculo izquierdo con una masa
heterogénea redonda, bien definida, con puntos hipereco-
génicos en su interior (Figura 1); al Doppler color dicha
masa mostré aumento de la vascularidad en comparacién
con el parénquima testicular (Figura 2). La tomografia
axial computarizada abdomino-pélvica no mostro alte-
raciones.

El paciente fue sometido a una exploracion quirdrgica
testicular en la cual se identific una masa paratesticular.
Se realiz6 el estudio transoperatorio de un fragmento de
1x1x0.5cm, el cual era irregular, color café y de con-
sistencia firme. Las improntas y cortes por congelacion
mostraron una neoplasia mesenquimal maligna por lo que
se realiz6 orquiectomia izquierda radical.

En el Servicio de Anatomia Patoldgica se recibié un
frasco con el testiculo izquierdo que pes6 3 g; media 1.3
x 1.1 x 0.8 cm, y mostraba un area anfractuosa de 1 cm,
en el polo inferior del epididimo, que correspondia al
sitio de fijacion del tumor (Figura 3). En el mismo frasco
se identificé un tumor de 4 x 3 x 3 cm, con superficie de
color café, opaca, lisa y con un area anfractuosa de 1 cm,
que correspondia al sitio de biopsia del tumor; ademas se
identificé una segunda zona anfractuosa de 1 cm, la cual

Figura 1. Ultrasonido testicular que muestra linea de interfase entre
el parénquima testicular y una masa heterogénea.

Figura 2

macroscopicamente correspondi6 al sitio de fijacion a la
superficie testicular; la superficie de corte del tumor era
solida, sin areas quisticas, sin hemorragia ni necrosis,
color café-blanquecino, homogénea, trabeculada y de
consistencia firme (Figura 3).

Las secciones histoldgicas mostraron la presencia de
células semejantes a musculo estriado en diferentes esta-
dios de embriogénesis, desde células primitivas, redondas,
pequefias y con nicleos hipercromaticos, dispuestas en un
fondo mixoide (Figura 4), hasta células bien diferenciadas,
con citoplasma eosinofilico, elongadas, distribuidas en un
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Figura 3. Alaizquierda, superficie de corte del testiculo y epididimo
sin alteraciones. A la derecha, superficie de corte del tumor que es
soélido, homogéneo, café-blanquecino y trabeculado.

fondo moderadamente celular (Figura 5). Ocasionalmente
se identificaron células con citoplasma eosindfilo, con es-
triaciones evidentes y nucleos rechazados hacia la periferia
las cuales corresponden a rabdomioblastos (Figura 5). Se
diagnosticd rabdomiosarcoma embrionario paratesticular.

El paciente fue referido al Servicio de Oncologia y
se administraron 6 ciclos de quimioterapia a base de
vincristina, epirrubicina, ciclofosfamida y cisplatino; el

Figura 5. Células diferenciadas (flecha) y areas moderadamente
celulares (hematoxilina & eosina, 100x). En el recuadro se sefiala
con una punta de flecha un rabdomioblasto (hematoxilina & eosina,
400x).

Gltimo ciclo se administr6 en febrero de 2011. No hubo
complicaciones durante los mismos. El paciente ha tenido
un seguimiento de 12 meses; los estudios en este periodo
no han evidenciado la presencia de neoplasia.

ANALISIS

El RMS es la neoplasia de tejidos blandos mas comun
de la infancia ¥*3. Usualmente se divide en tumores en
extremidades y en lesiones axiales 1. Los RMS axiales
pueden ocurrir en cabeza y cuello, region paraespinal y
sistema genitourinario *; pero estos tumores pueden pre-
sentarse en cualquier parte del cuerpo **. EI RMS de la
region paratesticular representa 7% de los casos, y de los
tumores malignos paratesticulares representa 40% de los
casos >3, La mayor frecuencia se encuentra entre uno y
cinco afios de edad °.

El RMS es un tumor derivado del mesénquima primi-
tivo que conserva su capacidad de diferenciacién hacia
musculo esquelético 3. Esto se demuestra en nuestro caso
por el mesénquima primitivo presente en el fondo mixoide
y la existencia de rabdomioblastos, los cuales representan
las células caracteristicas de esta neoplasia. En tumores
poco diferenciados es necesario utilizar un grupo de mar-
cadores de inmunohistoquimica que permitan descartar
neoplasias de células pequefias, redondas y azules, inclu-
yendo los marcadores de diferenciacién muscular como
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la desmina, la miogenina, el MyoD, entre otros 1257, El
RMS tiene tres tipos: el embrionario con una frecuencia
del 60% de los casos en el grupo pediéatrico; el alveolar
y el pleomorfico. El alveolar es el de peor prondstico *.

Las manifestaciones clinicas del RMS son diversas de-
bido a la variedad de sitios en los cuales puede localizarse
1. Los RMS paratesticulares que se originan del cordon
espermatico, del epididimo o de las tlnicas testiculares,
generalmente se presentan como una masa unilateral, de
crecimiento progresivo, con tamafio que varia de 1 a 20 cm,
dolorosa o indolora, sin fiebre *!2. En el caso que presen-
tamos la prueba de transiluminacion fue negativa; cuando
se acompafia de hidrocele, la prueba puede ser positiva *2.

ElI US es el estudio de imagen de eleccién en pacientes
con sospecha de anormalidades escrotales; permite iden-
tificar las lesiones testiculares de las extra-testiculares
1012 Los hallazgos de imagen no son especificos, ya que
se pueden observar en otros tumores paratesticulares
como fibromas, leiomiomas y el tumor adenomatoideo,
los que ademas son mas frecuentes que el RMS ™. El US
convencional puede mostrar ecogenicidad variable, con
apariencia heterogénea debido a zonas hemorragicas y de
necrosis . EI US Doppler color muestra un incremento
en el flujo y una disminucion de la resistencia , dichos
cambios ocurren en masas que tienen vascularidad aumen-
tada, ya que en condiciones normales los vasos testiculares
y escrotales tienen alta resistencia debido a su calibre
pequefio. En nuestro paciente mostraron heterogenicidad
con el US convencional y aumento de la vascularidad con
el US Doppler color, como se ha descrito en la literatura.
La tomografia computarizada permite la estadificacion de
la enfermedad ™. En nuestro caso no se observo extension
abdominal ni pélvica.

El tratamiento quirdrgico inicial del RMS es la orquiec-
tomia radical con ligadura alta del cordén espermaético,
excision amplia del tumor y de la afectacion escrotal 891013,

El Grupo para el Estudio del Rabdomiosarcoma (GER)
establece cuatro estadios: I, tumor localizado y resecado
completamente; I, tumor completamente resecado pero
con evidencia de diseminacion local; 111, tumor localizado
y con reseccion incompleta o tumor en el que sélo se tomd
una biopsia; 1V, pacientes con metastasis al momento del
diagnostico °. EI GER recomienda diferentes lineas de
accién dependiendo del estadio °. Nuestro paciente co-
rrespondié al estadio | del GER, por lo cual su tratamiento
adyuvante fue con quimioterapia.

Un tercio de los pacientes tiene metastasis al momento
del diagndstico; sus vias de diseminacion son la linfatica y
la hematdgena °, por lo cual es importante valorar su pre-
sencia en forma inicial. La tasa de sobrevida ha mejorado
considerablemente debido a la asociacidn entre agentes
quimioterapéuticos y cirugia radical; en la actualidad es
mayor de 90% a los cinco afios *°.

CONCLUSIONES

En pacientes pediatricos con masas paratesticulares se
debe tener la sospecha de RMS debido a que dicha enti-
dad representa el 40% de las neoplasias malignas en este
sitio. El estudio anatomopatoldgico permite identificar la
variedad histoldgica; el tipo embrionario tiene mejor pro-
nostico, al contrario de la variante alveolar. El tratamiento
y el prondstico de los pacientes con RMS paratesticular
dependen de su diagndstico temprano y la evaluacion de
su extension.
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