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RESUMEN

El rabdomiosarcoma retroperitoneal es una tumoración de tejidos blandos poco frecuente, los pacientes presen-
tan manifestaciones clínicas variables, desde dolor abdominal agudo hasta afectación vascular. Debido a la rara
presentación y la escasa repetición, el diagnóstico y el tratamiento se retrasan. El objetivo de esta revisión es
suscitar el conocimiento a través del caso clínico, patogénesis de la enfermedad, características y reporte histológico.
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ABSTRACT

The retroperitoneal rhabdomyosarcoma is a rare tumor of soft tissue, patients have variable clinical manifestations,
from acute abdominal pain to vascular involvement. Due to the unusual presentation and low repetition, diagnosis
and treatment are delayed. The aim of this review is to raise awareness through the clinical case of the disease
pathogenesis, histological features and reporting.
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INTRODUCCIÓN

Los tumores retroperitoneales primarios son aquellos
tumores sólidos o quísticos, benignos o malignos, que se
desarrollan en el espacio retroperitoneal a partir de tejidos
(linfático, nervioso, vascular, muscular, conectivo y fi-
broareolar) independientes de los órganos y los grandes vasos
contenidos en él como el riñón, las glándulas suprarrena-
les y las partes retroperitoneales del páncreas, colon y duo-
deno.1,2 El rabdomiosarcoma retroperitoneal es un tumor
retroperitoneal primario maligno, constituye uno de los
sarcomas menos frecuentes en el adulto (16 años o más),
constituyendo, según algunas series, menos de 3.0% de
los tumores sólidos. Suele diagnosticarse antes de los 30
años en 70% de los casos, situándose las edades máximas
de presentación entre los 20 y los 30 años de edad. Su

localización es genitourinaria en 20% de los casos y retro-
peritoneal y pélvica aproximadamente en 5% de los pa-
cientes. Se presenta el caso de una mujer con tumor retro-
peritoneal en el adulto.3

CASO CLÍNICO

Femenino de 19 años de edad que inició padecimiento
un mes previo con presencia de dolor a nivel lumbar iz-
quierdo, de tipo dolor opresivo de una intensidad 5/10, sin
irradiaciones, el cual se acompañó de sintomatología va-
gal y pérdida de peso de aproximadamente 5 kg. La pacien-
te acudió con médico particular que mandó tratamiento a
base de analgésicos y antiespasmódicos sin presencia de
mejoría, motivo por el cual acudió al Servicio de Urgen-
cias, donde fue valorada por el Servicio de Urología. Se
decidió toma de ultrasonido abdominal y tomografía ab-
domino-pélvica, donde se observó presencia de masa su-
prarrenal (Figuras 1-3). Estudios de gabinete y laboratorio:
hemoglobina 13.9, leucocitos 49.95, plaquetas 279,000,
creatinina 1.2 mg/dL.
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Figura 1. Ultrasonido abdominal. Presencia de masa retroperi-
toneal en fosa renal izquierda.

Figura 2. TAC abdominal contrastada. Presencia retroperito-
neal a nivel renal izquierdo.

Figura 3. TAC abdominal contrastada corte coronal, masa tu-
moral suprarrenal izquierda.

Manejo inicial

Laparotomía exploradora más toma de biopsia; se halló
tumoración de 20 x 20 cm, con múltiples adenopatías
interaortocavas y paracavales, infiltración de hilio renal
izquierdo, hilio esplénico, cuerpo de páncreas, fondo
gástrico y tronco celiaco.

Reporte histopatológico

Rabdomiosarcoma de tipo alveolar con zonas de ne-
crosis en 60% y moderada permeación vascular. Se reali-
zó inmunohistoquímica Myo D1: positivo difuso cito-
plasmático. Desmina: positivo en células neoplásica.
Vimentina: positivo difuso extenso en células neoplási-
ca. Proteína S100 positivo esporádico. Al momento de
este reporte, la paciente estaba en tratamiento con qui-
mioterapia a base de doxorrubicina, ciclofosfamida y vin-
cristina.

DISCUSIÓN

El diagnóstico de los tumores retroperitoneales se reali-
za fundamentalmente por estudios de imagen, sin olvidar
la exploración clínica y las determinaciones analíticas (ca-
tecolaminas, marcadores tumorales testiculares, etc.).4 En
la actualidad, la exploración radiológica del espacio retro-
peritoneal se basa en el uso de TAC y RMN, junto con
ecografía abdominal. En etapas históricas anteriores se ob-
tenían imágenes indirectas del efecto masa sobre estructu-
ras retroperitoneales (riñón y vía urinaria) o intraperitonea-
les (estómago, duodeno, colon), lo que convertía al espacio
retroperitoneal en un espacio ciego con un solo indicador:
el uréter.5 Las actuales pruebas de imagen confirman la
localización retroperitoneal de la tumoración palpable y al
mismo tiempo establece las relaciones anátomo-quirúrgi-
cas con respecto a las vísceras abdominales y los órganos
retroperitoneales (diagnóstico de extensión).6 El rabdomio-
sarcoma constituye 50% de los sarcomas de tejidos blan-
dos; este tumor representa 10-15% de los tumores sólidos
malignos y 6% de todas las neoplasias malignas en niños
menores de 15 años de edad. En Estados Unidos la relación
hombre:mujer es de 1.5:1, el tumor es dos veces más co-
mún en caucásicos que en afroamericanos y se diagnosti-
can alrededor de 250 nuevos casos cada año. Se han inclui-
do anomalías genéticas en la etiología de esta enfermedad,
como la inactivación del gen p53 supresor de tumor y, en
ocasiones, la translocación de 12q132. Otros factores de
riesgo conocidos incluyen la marihuana, la cocaína y la
exposición materna a la radiación.7 El rabdomiosarcoma
surge en el mesénquima fetal primitivo, incluso en sitios
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que no contienen músculo esquelético. Desde el punto de
vista histológico, el tumor se asemeja a los músculos es-
triados del feto. También pone de manifiesto la expresión
inmunohistoquímica de la miosina, actina, desmina, mio-
globina y proteína de banda Z2.8 El tejido tumoral expresa
una proteína de unión al ADN, MYOD1, lo que puede
llegar a ser un marcador del rabdomiosarcoma. Histológi-
camente hay cuatro subtipos: embrionario, alveolar, bo-
trioide y pleomorfo.9

CONCLUSIONES

El diagnóstico de los tumores retroperitoneales prima-
rios suele ser tardío, pues el retroperitoneo es un espacio
adaptable y el tumor permanece asintomático durante lar-
go tiempo, puede ser clínicamente silencioso. No es infre-
cuente que el primer síntoma, aunque tardío, sea la apari-
ción de una masa visible y palpable.10 En otras ocasiones
los síntomas derivan de la compresión o invasión de órga-
nos vecinos: el dolor de diferente tipo y localización pue-
de estar presente en la mitad de los casos.11 El rabdomio-
sarcoma retroperitoneal es generalmente un tumor
diagnosticado en etapas avanzadas. La cirugía es el pilar
del tratamiento. La técnica de la resección está estandari-
zada. Después de la disección de los vasos sanguíneos re-
troperitoneales la disección retroperitoneal adyacente al
foramen vertebral se establece entre las capas de la pared
abdominal.12 Además de los vasos sanguíneos, órganos re-
troperitoneales, como los riñones, el bazo y el páncreas,
son a menudo afectados por el crecimiento del tumor ex-
pansivo. Los factores predictores significativos de supervi-
vencia específica para la enfermedad fueron la edad del
paciente, la extensión de la enfermedad y el tamaño del
tumor en el momento del diagnóstico.12
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