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Rabdomiosarcoma genitourinario variedad botrioides:

informe de un caso
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RESUMEN

El rabdomiosarcoma es la variedad de sarcoma mas frecuente en
la infancia, con una incidencia de 4 a 7 nifios por milldn y afecta
el tracto genitourinario en 20% de los casos. Se han descrito
3 variedades histolégicas que incluyen el rabdomiosarcoma em-
brionario, la forma més comin en pacientes de edad pediatrica.

El rabdomiosarcoma botrioides es la forma polipoide del rab-
domiosarcoma embrionario y se observa casi en 10% de los casos
afectando superficies mucosas de orificios corporales como vagi-
na y nariz, también puede verse afectado el tracto biliar.

Se describen las caracteristicas clinicas e histolégicas de un
caso de rabdomiosarcoma variedad botrioides, diagnosticado
en un lactante femenino.

PALABRAS CLAVE: Rabdomiosarcoma, rabdomiosarcoma embriona-
rio, sarcoma botrioides

Introduccion
Re;li)domiosarcoma representa 5-89% de todas las enfer-
edades malignas en la poblacién infantil. Descrito
inicialmente por Webner, en 1854, es un tumor complejo
y de gran malignidad que se origina en las células del
mesénquima embrionario con capacidad para diferen-
ciarse en células musculares esqueléticas. La tumoracién
se caracteriza por un crecimiento local rapido y persisten-
te, con diseminacién hematigena temprana y secunda-
riamente, por via linfdtica, pudiendo hacer metdstasis a
nédulos linféticos regionales, pulmén, hueso y corazén.”
Rabdomiosarcoma es una enfermedad curable en casi to-
dos los nifios que reciben terapia 6ptima, con mas de 60%
de sobrevida a 5 afios después del diagnéstico.’
Por desgracia, cuando el diagnéstico se retrasa el tumor
crece ripidamente y se vuelve muy destructivo.’ La diver-
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ABSTRACT

Rhabdomyosarcoma is the most usual childhood sarcoma,
presenting in 4-7 children per million and affecting the genito-
urinary tract in 20% of cases. Three histological varieties have
been described, included embryonal rhabdomyosarcoma, the
most common variant in pediatric patients.

The rhabdomyosarcoma botryoides is the polypoid form
of embryonal rhabdomyosarcoma and is seen almost in 10% of
cases affecting mucosal surfaces of body orifices like vagina and
nose, may also be affected biliary tract.

This is a description of the clinical and histological findings
of a female infant with botryoides rhabdomyosarcoma.
KEYWORDS: Rhabdomyosarcoma, embryonal rhabdomyosarcoma,
sarcoma botryoides

sidad de sitios primarios, el estadio quirargico, la radio-
terapia y rehabilitacién especifica, asi como el apoyo psi-
colégico subrayan la importancia de tratar a los nifios con
rabdomiosarcoma en centros médicos con experiencia en
todas las modalidades terapéuticas.'

Este articulo describe las caracteristicas clinicas e his-
tolégicas de un caso de rabdomiosarcoma embrionario
variedad botrioides en lactante femenino atendido en el
Hospital Infantil de México “Federico Gémez”.

Caso clinico

Paciente femenino de 18 meses de edad, producto de pri-
mera gesta y sin antecedentes prenatales de importancia.
A los 3 dias de vida extrauterina presenta sangrado trans-
vaginal moderado que cede, espontineamente, luego de
8 dias sin recibir tratamiento. A los 6 meses de edad, la
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madre observé una lesién exofitica en vagina de aproxi-
madamente 0.5 cm de didmetro, color rosado, asintoma-
tica y de crecimiento progresivo. Al afio de evolucién, la
nifia ingresa para valoracién del servicio de clasificacion
del Hospital Infantil de México y es referida al servi-
cio de dermatologia con sospecha diagnéstica de con-
diloma acuminado.

A la exploracion fisica se observa dermatosis limitada
a tronco que involucra el introito vaginal con presencia
de neoformacién exofitica de superficie multilobulada,
didmetro aproximado de 3.5 cm, mévil y pediculada a ex-
pensas de mucosa vaginal, asintomética (Figura 1).

El ultrasonido pélvico revela masa tumoral perineal
de contornos regulares y bien definidos, con didmetro de
35x29x20mm en sus ejes mdximos y con efecto doppler
de flujo vascular interno. La tomografia computarizada
toracoabdominal-pélvica muestra lesién de 3 cm en canal
vaginal, heterogénea y con reforzamiento moderado tras
administracién de contraste intravenoso (Figura 2); no se
detectan alteraciones en térax y abdomen.

Se establece el diagnéstico presuntivo de rabdomio-
sarcoma y se envia a la paciente al servicio de cirugia
pedidtrica, donde es hospitalizada para la reseccién qui-
rargica del tumor. El hallazgo de la biopsia excisional fue
un tumor dependiente de la pared vaginal anterior con
engrosamiento de la misma. La neoplasia se reseca en su
totalidad para envio al servicio de patologia.

El estudio histopatolégico confirma el diagnéstico de
Rabdomiosarcoma embrionario tipo botrioides. Los cor-
tes muestran epitelio de la mucosa parcialmente ulcerado
y por debajo, un espacio acelular claro conocido como

Figura 1. A) Lesion exofitica multilobulada y pediculada, en vagina. B) Acercamiento:
aspecto en racimo de uvas (botrioide; del griego: botrys, racimo y eidos, aspecto).
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Figura 2. Tomografia computarizada con contraste, corte coronal; muestra lesion
medial a labios mayores (flecha). La gran captacién de medio de contraste indica
aumento de vascularizacion.

“capa de cambio”. En la parte inferior hay células alar-
gadas con nucleo polarizado a un extremo combinadas
con abundante infiltrado de células pequenas, redondas y
azules, inmersas en un estroma mixoide. La inmunohisto-
quimica es positiva para miogenina (Figura 3).

El servicio de oncologia pedidtrica inicia seguimiento
del caso realizando aspirado y biopsia de médula ésea,
ambas negativas a infiltracién de células neopldsicas, por
lo que establece tratamiento con quimioterapia intratecal.

Figura 3. A) Rabdomiosarcoma botrioides (He 40x) mucosa integra, espacio acelular
claro (“capa de cambio”; flecha); en dermis superficial, infiltrado de células peque-
fias, redondas y azules en estroma mixoide; discreto infiltrado perivascular. Imagen
caracteristica de rabdomiosarcoma variedad botrioides. B) Inmunohistoquimica po-
sitiva para miogenina.
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A la fecha, la paciente ha recibido 2 ciclos de quimio-
terapia con vincristina, doxorrubicina y ciclofosfamida,
siendo hospitalizada en dos ocasiones por neutropenia
y fiebre. A la exploracién fisica puede detectarse lesion
residual de la tumoraci6n en introito vaginal, de aproxi-
madamente 1.5 cm de didmetro (Figura 4). Los estudios
complementarios incluyen: resonancia magnética, con el
hallazgo de lesién tumoral de estirpe conocida que pro-
truye de la porcién baja de vagina, con patrén de intensi-
dad heterogéneo y de 2.8x1.4 cm en sus ejes longitudinal
y antero-posterior, respectivamente (Figura s).

Se hace control de estadificacién mediante tomografia
computarizada de térax con ventana pulmonar, la cual
evidencia una imagen nodular periférica hacia el 16bulo
medio de pulmén derecho, con base pleural de estirpe,
posiblemente, metastésica.

Discusion

Los rabdomiosarcomas representan 509% de los sarcomas
de tejidos blandos en menores de 15 anos de edad; por
tanto, es el sarcoma mds comun en la infancia y con una
incidencia de 4 a 7 nifos por millén** corresponden a
5-8% de todos los tipos de cdncer en ese grupo etario,” con
una prevalencia ligeramente mayor en el sexo masculino
(relacion 3:2)." Alrededor de 509% de todos los rabdomio-
sarcomas ocurre en menores de 5 aiios de edad y de ellos,
s6lo 2% estd presente al nacimiento."

La presentacién cutdnea primaria es extremadamente
rara (0.7%)>* y aunque raras, las metdstasis cutdneas pue-
den ser la primera manifestacién de la enfermedad.*

El tumor se origina en el mesénquima embrionario
precursor del musculo estriado fetal en las semanas 7 a
10,% por ello, son tumores derivados de los rabdomio-
blastos o células musculares primitivas. Esto se ha confir-
mado porque expresan los marcadores tumorales mioge-
nina y mio D1 caracteristicos de este tipo de neoplasias.*

Los rabdomiosarcomas pueden aparecer en diferentes
parte del cuerpo obedeciendo a la siguiente distribucién,
por su frecuencia: cabeza y cuello 35-40%; tracto genitou-
rinario 20%; extremidades 15-20%; y tronco, pulmén o
intraabdominal 10-15%."

La mayoria de los rabdomiosarcomas se desarrollan de
forma espontdnea sin que exista algin factor predispo-
nente conocido, pero en ocasiones ocurren en asociacion
otros trastornos como neurofibromatosis, sindrome de
Costello, sindrome de Beckwith-Wiedemann, sindrome
de Li-Fraumeni o en individuos con antecedentes de cdn-
cer mamario materno.*

Se han descrito tres tipos histolégicos: embrionario,
alveolar y pleomérfico.”
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Fotografia 4. Lesion residual postquirdrgica, a 2 ciclos de quimioterapia.

Figura 5. Imagen de Resonancia Magnética en secuencia T2, corte sagital. Lesion
heterogénea de predominio hiperintenso, posterior a sinfisis del pubis, entre vejiga
y recto.

El primero, que se subdivide en las variedades botrioi-
des y fusocelular, es el més frecuente en la nifiez. Repre-
senta alrededor de 60-709% de los casos de rabdomiosarco-
mas infantiles y en ese grupo etario se localiza, con mayor
frecuencia, en cabeza, cuello y regién genitourinaria.”»*
El alveolar predomina en pacientes prepiberes y adoles-
centes, y su distribucién preferente afecta extremidades y
sitios paratesticulares.

El rabdomiosarcoma pleomérfico es un sarcoma de
alto grado de malignidad casi exclusivo de adultos ma-
yores, y suele presentarse hacia la sexta década de vida."”
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La variedad botrioides (del griego botrys, racimo; eidos,
aspecto) es la forma polipoide del rabdomiosarcoma em-
brionario. Se caracteriza por multiples proyecciones po-
lipoides que forman racimos de consistencia gelatinosa,
friables y que se desprenden en fragmentos, a menudo
ocasionando hemorragias>* Los tumores de este tipo
representan cerca de 109% de todos los casos de rabdo-
miosarcoma y suelen ser tumores embrionarios que se
desarollan bajo la superficie mucosa de orificios corpo-
rales como vagina y nariz, también se ha visto afectado el
tracto biliar.»°

Su composicién histolégica consiste de una poblacién
variable de células tumorales: algunas pequefias, azules,
redondeadas y con nucleos hipercromdticos; otras gran-
des, poligonales y con abundante citoplasma que, ti-
picamente, se agrupan debajo de los epitelios (“capa de
cambio”) o alrededor de vasos sanguineos y glandulas,
de manera que infiltran la dermis y el tejido celular sub-
cutdneo. En ocasiones pueden observarse rabdomioblas-
tos con estriaciones transversales y citoplasma eosinéfi-
lo. La cuenta mitética es elevada y se observan dreas de
necrosis.>>%9

Dado su origen muscular, el diagnéstico puede apo-
yarse en la inmunohistoquimica positiva para actina,
miogenina, desmina y vimentina,>* mas el diagndstico
histopatolégico diferencial debe contemplar toda la va-
riedad de tumores malignos de células redondas como
Sarcoma de Ewing, tumor neuroectodérmico primitivo
y linfoma, en los que los marcadores musculares son
negativos.’

La presentacién clinica del rabdomiosarcoma embrio-
nario variedad botrioides es, en general, una masa que
protruye por la uretra o el introito vaginal, o por la pre-
sencia de flujo fétido o sangrado vaginal en nifias meno-
res de 2 afios. >

El pronéstico estd determinado por variables como
tamano del tumor, sitio de origen, edad del paciente, en-
fermedad residual postquirdrgica y presencia de metds-
tasis al momento de establecer el diagnéstico. Los sitios
primarios de pronéstico mds favorable incluyen 6rbita,
paratesticulares, vagina y tracto biliar. El tamario del tu-
mor al momento del diagndstico tiene relevancia pronds-
tica y asf, los pacientes con neoplasias de tamafio inferior
a 5 cm tienen mejores expectativas de sobrevida que los
individuos con tumores mayores de 5 cm, en tanto que
el pronéstico para los nifios con enfermedad metastasica
al momento del diagndéstico suele ser malo.” Otro factor
prondéstico a considerar es el tiempo transcurrido antes
del diagnéstico, que a menudo se prolonga porque, en
50% o mds de los casos, el crecimiento es indoloro y en
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consecuencia, los pacientes o sus cuidadores restan im-
portancia a la sintomatologfa. Ignorantes de la gravedad
del padecimiento, muchas veces recurren a toda suerte de
remedios domésticos o magico-religiosos que postergan
la evaluacién profesional.’

La importancia prondéstica de la enfermedad metas-
tésica estriba en la histologia tumoral, edad del paciente
al momento del diagnéstico y el sitio primario. Menores
de 10 afios de edad con enfermedad metastdsica y tumo-
res de histologia embrionaria tienen una tasa de sobre-
vida a 5 aflos superior a 50%, mientras que el pronéstico
para los mayores de 10 afos de edad, enfermedad metas-
tdsica e histologia alveolar es mucho mds reservado. Por
otra parte, los individuos con enfermedad genitourinaria
metastdsica evolucionan mds favorablemente que los pa-
cientes con enfermedad metastdsica y tumores primarios
en otros sitios.

La magnitud de la enfermedad residual posterior a la
cirugfa inicial también guarda correlacién con el pronés-
tico. Segun el Intergrupo de Estudio para Rabdomiosar-
coma, la sobrevida a 5 afios en pacientes con enfermedad
residual voluminosa (Grupo Clinico III) es de, aproxi-
madamente, 70% contra 90% de sobrevida a 5 afios en
pacientes sin tumor residual postquirdrgico (Grupo clini-
co I) y 80% de sobrevida a 5 afios para pacientes con tu-
mor residual microscépico después de la cirugia (Grupo
clinico II).!

Se ha postulado que 3-99% de los tumores botrioides
reinciden transcurridos unos 5 afios de haber remitido la
enfermedad, reduciendo la tasa de supervivencia a 649.
Las reincidencias suelen ocurrir, con mayor frecuencia
(95%), dentro de los tres primeros afios posteriores al
diagnéstico y tratamiento, y son mds frecuentes en pa-
cientes con diagnéstico de rabdomiosarcoma estado II1
oIV’

Hay dos clasificaciones aceptadas para el rabdomio-
sarcoma.

Clasificacion TNM

® FEstado I: Enfermedad localizada en érbita, cabeza y
cuello, o regién genital sin compromiso de vejiga o
prostata.

® FEstado II: Enfermedad localizada en lugares no men-
cionados en el Estado I. Deben ser menores o iguales
a 5 cm de didmetro.

® FEstado I1I: Mismo criterio que en estado 11, pero el ta-
mafio del tumor es mayor de 5 cm y/ compromiso de
ganglios linfdticos regionales.

® Fstado IV: Implica enfermedad metastdsica en el mo-
mento del diagnéstico.

.
.
.
.
.

DCMQ

Dermatologia Cosmética, Médica y Quirtrgica “



.
.
.

DCMQ

t+«CASOS CLINICOS / DERMATOPATOLOGICO

Clasificacion por grupos

Grupo | Tumor localizado, reseccién total, sin compromiso
linfatico.
Confinado a masculo de origen.
B. Compromiso por contigiiidad mas alla del misculo
de origen. Margenes de seccién negativos.
Grupo I Reseccion con evidencia de diseminacion regional.
A Reseccion con margenes de seccion positivos
microscopicos.
B. Reseccion completa de la lesiéon con compromiso
linfatico regional.
C Compromiso linfatico regional con mérgenes de
seccién positivos.
Grupo Il Reseccién quirdrgica incompleta con enfermedad
residual macroscépica.
Grupo IV | Enfermedad metastdsica a distancia en el momento

del diagnéstico.

La distribucién de la poblacién segun la clasificacién
por grupos es: Grupo I: 13%; Grupo 1I: 20%, Grupo I1I:
489 y Grupo IV: 189%.°

El tratamiento se fundamenta en el estadio clinico, la
localizacién del tumor primario y la extensién de la en-
fermedad. En el grupo I, se realiza la escisién completa
quirargica seguida de quimioterapia. En el grupo Iy III,
se administra inicialmente radiacién local y quimiotera-
pia multiple, seguida por cirugia. Y en el grupo IV con
enfermedad metastdsica, la quimioterapia sistémica y la
radioterapia son la mejor opci6n.

Los rabdomiosarcomas de tipo alveolar son los de peor
prondstico, asocidndose con lesiones metastdsicas resis-
tentes a tratamiento combinado.*

Nuestra paciente llegé solicitando atencién médica
después de 1 afio de evolucién, por lo que de inmediato se
indicaron estudios de gabinete para evaluar la extensién
del tumor. Se obtuvo biopsia escisional y al corroborar el
diagndstico, se establecié tratamiento quimioterapéutico.
A su ingreso, fue posible descartar metdstasis.

Los estudios de control para estadificacién revelaron
lesién residual en introito vaginal —también visible en la
exploracién fisica- y en el altimo estudio por tomografia
se detect6 lesion metastdsica a pulmén derecho. A la fe-
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cha, ha recibido 2 ciclos de quimioterapia; sin embargo,
present6 complicaciones por lo que fue internada en dos
ocasiones por neutropenia y fiebre. El servicio de onco-
logia pretende mantener dicho tratamiento y realizar un
seguimiento para determinar la reduccién o resolucién
del nédulo pulmonar.

Ya que no habfa metastasis al momento de establecer
el diagnéstico y, segtin la clasificacién por grupos, la me-
nor formaba parte del grupo 111, el pronéstico de sobrevi-
da a5 afios se estimé en 709%. No obstante, tiene a su favor
algunos factores que mejoran su prondstico, entre ellos:
rabdomiosarcoma tipo embrionario, con localizacién ge-
nitourinaria; edad inferior a 10 afios; y tumor menor de 5
cm al momento del diagndstico. La paciente permanece-
rd bajo controlseguimiento multidisciplinario en nuestra
institucién.

Es indispensable educar a los cuidadores infantiles (pa-
dres, guarderias, cuidadores secundarios, etcétera) para
que reconozcan cualquier anormalidad o lesién corporal
sospechosa, a fin de realizar una pronta evaluacién médica
—inicialmente, pedidtrica y posteriormente, multidiscipli-
naria- que permita establecer un diagndstico y tratamiento
oportunos que mejoren el pronéstico de quienes padecen
esta enfermedad.
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