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Rabdomiosarcoma alveolar pararrectal con
metastasis a médula 6sea. Reporte de un caso.
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Resumen

Se presenta el caso de paciente femenino de 28 anos de
edad que inicié su padecimiento con astenia, adinamia,
pérdida de peso agregandose petequias, equimosis, disnea
progresiva, lipotimias y crecimiento ganglionar inguinal
izquierdo; la biometria hematica revel6 anemia y
plaquetopenia, el estudio de médula 6sea report6 células
ajenas a la médula. La TAC abdomino-pélvica demostro
tumoracién pararrectal izquierda que se extendia hasta
periné. La biopsia de hueso reporté médula 6sea infiltrada
por células de aspecto epitelial, se observaron vacuolas e
imagen en anillo de sello; la biopsia de adenopatia inguinal
izquierda fue reportada como metastasis de carcinoma poco
diferenciado con componente de células claras; la biopsia
de region perianal se reporté como adenocarcinoma poco
diferenciado desmoplastico. El estudio inmunohistoquimico
de las diferentes biopsias revel6 rabdomiosarcoma alveo-
lar. Las condiciones de la paciente se deterioraron
rapidamente lo que impidi6 recibir tratamiento, falleciendo
al poco tiempo.
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Introduccion

Summary

This case is from a 28 years old female who presented
asthenia, adynamia, weigh loss, progressive dyspnea and
lipothymia. Peripheral blood showed thrombocytopenia
and normocytic anaemia. She received high doses of
corticosteroid treatment by a supposed Evan’s Syndrome.
She was referred to our hospital. Histological examination
of the bone marrow showed infiltration by clump cells
with basophilic cytoplasm and cytoplasmic vacuolization.
CT scan of pelvis revealed a 50x35x45 mm pelvic mass
from the posterior edge of the ampulla of the rectum
extended to the perineal region which was totally
asymptomatic. The biopsy of the pelvic mass, the left
inguinal node and the bone marrow biopsy were
diagnosed as adenocarcinoma poorly differentiated. The
patient condition decreased notably and she died few time
after. The immunohystochemical staining were positive
for desmin and vimentine diagnosed as alveolar
rhabdomyosarcoma

Key words.- Pararectal sarcoma, rhabdomyosarcoma

En adultos, el Rabdomiosarcoma
(RMS), es un tumor poco frecuente
y en localizacion pararrectal es atn
mas raro. En este sitio los tumores
suelen permanecer asintomaticos
por largo tiempo, ya que su
crecimiento es lento y no es hasta
que se hacen palpables o presentan
sintomas ocasionados por metastasis
que los pacientes acuden para su
atencion; el subtipo histolégico
predominante es el alveolar."*** Se
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ha reportado que las metastasis a
médula 6sea por RMS se presenta
en el 30 % de los pacientes con
enfermedad metastasica y es la
trombocitopenia el signo mas
frecuente.**® El diagnéstico de RMS
debe tenerse en mente en el
diagnéstico diferencial de pacientes
adultos jovenes con tumoraciones
perineales o pararrectales que
ademas presenten en el aspirado de
médula 6sea presencia de células

blasticas indiferenciadas. En este
articulo presentamos el caso de un
paciente femenino de 28 anos de
edad con RMS alveolar pararrectal
asintomatico con metastasis a
médula 6sea y a ganglio inguinal.

Presentaciéon del caso

Mujer de 28 anos de edad, que
inici6 su padecimiento en
septiembre de 2000 al presentar
mialgias y artralgias en miembros
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Figura 1. TAC abdomi-
nopélvica que demuestra
engrosamiento de pared
rectal izquierda por pre-
sencia de tumoracion
pararectal y ademas cre-
cimiento gan-glionar
inguinal izquierdo

inferiores, astenia, adinamia, pérdida La biometria hematica reporté: o6sea mostré6 las  siguientes
de peso de 5 kg. en un mes. En octubre  hemoglobina de 5.7g/dL, hematocrito  caracteristicas: C:2, M:0, NB:19, GJ:6,
de ese afo, nota aparicion de un de 14% y plaquetas 4 mil/mm3 ; DHL  GA:25, L:13 y 37% de células ajenas a
pequenio nédulo en ingle izquierda. 2,586 UI/L, calcio sérico 8.9 mg/dL, médula 6sea con caracteristicas de 20-
En noviembre aparecen petequias fésforo 3.3 mg/dL, tiempo de 25micras8/2,9/1,algunasenacumulo
diseminadas en todo el cuerpo protrombina 18.9 seg. 65.8%, INR vy compartiendo citoplasma, otras con
principalmente toérax y equimosis en 1.43, tiempo parcial de tromboplastina  citoplasma irregular y mal definido,
extremidades inferiores, agregandose  27.3 seg., tiempo de trombina 10.7 seg.,  baso6filo débil, con escasas vacuolas, en
disnea progresiva. A principios de fibrinégeno 163 mg/dl. Se inici6 algunos agranular, nicleo reticular,
diciembre sufri6 lipotimia por lo que  transfusiéon de concentrados globulares nucleolos 0-1 de color azul. Se someti6é
acude a un hospital general para su vy plaquetarios; el aspirado de médula a estudios en busca de primario
atencion médica, siendo atendida y
estudiada por el servicio de
Hematologia, donde se hizo el
diagnostico de probable Sindrome de
Evans. Se le administraron dosis altas
de corticoesteroides. Posteriormente
fue remitida a nuestro hospital. A la
exploracion fisica se encontré6 ECOG
de 2; frecuencia cardiaca de 100 x min,
frecuencia respiratoria 24 x min. T.A.
110/60, marcada palidez de
tegumentos y conjuntivas, petequias
generalizadas y equimosis en
extremidades inferiores, campos
pulmonares bien ventilados. Abdomen
sin visceromegalias, en ingle izquierda
adenomegalia de 2 cm de diametro
mayor. Exploracion ginecologica con
escaso sangrado transvaginal; no se
detect6 ninguna anormalidad en va-
gina ni en region perineal. Tacto rec-
tal inicla normal

Figura 2. Biopsia de tumor pararrectal izquierdo con tincién de
hemato- xilina y eosina
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desconocido, practicandose biopsia de
adenopatia inguinal izquierda yel
reporte histopatologico fue de carci-
noma poco diferenciado con
componente de células claras. La
panendoscopia, colonoscopia,
ultrasonido pélvico y TAC toracica
fueron reportados como normales. El
US y gamagrama tiroideos con datos
de bocio difuso; se efectué6 BAAF de
tiroides que no fue util para
diagnéstico. La TAC abdomino-
pélvica report6 lesion hipodensa,
irregular y mal definida con
reforzamiento moderado vy
heterogéneo con el medio de contraste
IV, que se extendia desde el borde
posterior del ampula rectal hasta la
region perineal, con bordes
irregulares 'y mal definidos
obliterando las interfases grasas
adyacentes y continuandose con la
pared rectal, la cual mostraba
engrosamiento concéntrico en su
region inferior; los diametros fueron
de 50 x 35 x 45 mm..Se apreciaron
crecimientos ganglionares retro-
peritoneales desde L2 hasta las
cadenas iliacas comunes e iliaca
externa del lado izquierdo, con
adenopatia aislada del lado derecho
en la region iliaca externa. (Figura 1)
Higado sin lesiones metastasicas. La
biopsia de hueso reporté médula 6sea
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infiltrada por células de aspecto epitelial,
se observaron vacuolas e imagen en
anillo de sello.

Debido a los hallazgos de la TAC
abdomino-pélvica se reexplor6 regiéon
perianal encontrando al tacto rectal
induracién sobre pared lateral izquierda
del recto en aproximadamente 60 % de
su circunferencia; la biopsia por trucut
de esta region se reporté como adeno-
carcinoma poco diferenciado,
desmoplastico. (Figura 2) Durante el
tiempo en que se llevaron a cabo todos
los estudios para establecer el
diagnostico y sitio de primario, la
paciente curs6 con hipercalcemia la cual
fue tratada médicamente, corrigiéndose
la misma; se agreg6 dolor de poca
intensidad en recto sin presentar
constipacion u obstrucciéon. Las
condiciones generales de la paciente se
deterioraron paulatinamente. Después
de repetidas transfusiones de
concentrados globulares y plaquetarios
se obtuvo hemoglobina de 9.4 g/gL;
hematocrito de 27.7% y plaquetas de
40 mil/mm3. Sin embargo, estas cifras
no se mantuvieron estables por lo que,
tomando en cuenta el deterioro del
estado general de la paciente y que
aparentemente se trataba de adenocar-
cinoma rectal diseminado, no se le
consider6é candidata para recibir
quimioterapia, recibiendo Gnicamente

Foto 3. Imagen de biopsia de
tumoracion pararrectal que de-
muestra  reaccién positiva a
desmina, haciendo el diagnos-
tico de rabdomiosarcoma.

tratamiento sintomatico; fallecio
poco tiempo después.

El reporte postmortem de los los
estudios de inmunohistoquimica de
las biopsias de la adenopatia in-
guinal, del tumor pararrectal (figura
3), asi como de la médula 6sea
fueron positivas a desmina y
vimentina, concluyéndose como
diagnostico el de Rabdomiosarcoma
Alveolar.

Discusién

Los sarcomas de tejidos blandos
(STB) constituyen aproximadamen-
te el 1% de todas las neoplasias
malignas en los adultos y compren-
den una amplia variedad de tumo-
res con diversos tipos histologicos,
que pueden localizarse en cualquier
parte del organismo. (1,2)

El rabdomiosarcoma (RMS) es el
STB mas frecuente en los ninos
menores de 15 anos; en adultos es
un tumor poco comun y se localiza
principalmente en  tejidos
paratesticular y periné; los de loca-
lizaciéon pararrectal, como lo es el
presente caso, son muy poco fre-
cuentes. (3,4) La clasificacion
histologica mas aceptada para RMS
los divide en cuatro tipos: embrio-
nario, botroide, pleomoérfico y
alveolar. El subtipo alveolar es el
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mas frecuente en la localizacion
pararrectal y de estos un 90 % pre-
sentan metastasis ganglionares, lo cual
constituye un factor de mal prondsti-
co. 10,11

Aproximadamente un 10 % de los
pacientes con RMS tienen infiltraciéon
a médula 6sea vy esta puede ser, en
algunos casos, el unico sitio de enfer-
medad aparente. En pacientes que
tienen enfermedad metastasica al diag-
nostico, en el 40 % hay metéstasis en
médula 6sea que se manifiesta con
trombocitopenia, anemia o
pancitopenia pudiendo aparentar
otras enfermedades hematoldgicas.
(i.e.: algunos tipos de leucemia) **67
En ocasiones, para poder establecer
el diagnostico de RMS ante la presen-
cia de células blasticas indiferenciadas
en el aspirado de médula 6sea y en
ausencia de tumor primario detectable,
es necesario realizar estudios de
inmunologia, inmunohistoquimica,
citogenética y microscopia electréni-
ca. ¥

En presencia de tumoracién
pararrectal, perineal o adenopatias
regionales accesibles debe practicarse
biopsia para establecer diagnostico
histologico.

Para la clasificacion clinica en ninos se
utiliza el sistema de cuatro grupos del
Intergroup Rhabdomyosarcoma
Study Groups, en la cual el grupo IV
incluye enfermedad metastasica pre-
sente desde el inicio (pulmon, higado,
hueso, médula 6sea, cerebro, asi como
ganglios linfaticos y musculos a dis-
tancia)'*! En adultos se emplea el sis-
tema TNM correspondiendo la etapa
clinica IVa Tl o T2; a o b; NO o N1;
M1.12

Los estudios que deben realizarse
ante la sospecha de RMS son:
biometria hematica, quimica sangui-
nea, pruebas de funciéon hepatica y
renal (examen general de orina, de-
puracion de creatinina),
telerradiografia de torax, TAC de la
region afectada, gamagrama 6seo,
aspirado de médula 6sea. En algunos
casos sera necesaria la resonancia
magnética para establecer extension
de la enfermedad.

El tratamiento de los tumores de loca-
lizacién pararrectal con metastasisy/
o infiltracién a médula 6sea es inicial-
mente con quimioterapia sistémica; el
esquema basico es con Vincristina,
Dactinomicina, Ciclofosfamida; se han
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agregado Doxorrubicina y Cisplatino
con o sin Etopoésido. La International

Society of Paediatric Oncology en su pro-
tocolo para paciente con etapa clinica IV
ha propuesto el esquema que incluye
Carboplatino, Epirubicina, Vincristina,
Ifosfamida, Actinomicina D y VP-16.
También se ha empleado transplante
autdlogo de médula 6sea; sin embargo,
esto no ha mejorado sustancialmente el
porcentaje de periodo libre de enferme-
dad en etapas IV.

De acuerdo a la respuesta a la quimio-
terapia podra efectuarse cirugia, segiin
sea el caso en particular (incluso resec-
ciéon abdominoperineal) aunque debe
tomarse en consideracion que los pacien-
tes con enfermedad metastasica tienen
un alto indice de recurrencia y se re-
porta que la probabilidad de sobrevida
a 3 afios es de 0 a 20 %. **!!
Desafortunadamente, en el caso que
presentamos hubo diversos factores que
coadyuvaron para que la paciente no
recibiera el tratamiento quimioterapico
que requeria. (Diagnéstico inicial de pa-
tologia hematolégica como causa de la
bicitopenia; biopsias tenidas con
hematoxilinay eosina, que orientaban a
adenocarcinoma; retraso en el resulta-
do del estudio por inmunohistoquimica
y finalmente las malas condiciones para
entonces de la paciente)

Conclusiones.

El rabdomiosarcoma es un tumor poco
frecuente en adultos y la localizaciéon
pararrectal es aiin mas rara.

El subtipo histoloégico de RMS predomi-
nante en esta region es el alveolar el cual
da metastasis a ganglios linfaticos en el
90 % de los pacientes.

En algunos casos es necesario realizar
estudios de inmunohistoquimica,
inmunolégicos, de microscopia electro-
nica, asi como histogenética para poder
establecer el diagnoéstico de RMS.

La infiltraciéon a médula 6sea se reporta
en el 40 % del Grupos 1V, siendo éste un
factor de mal pronéstico (tanto para
recurrencia como para sobrevida)

En adultos jovenes con tumores
pararrectales y con datos de infiltracion
a médula 6sea, debe considerarse en el
diagnostico diferencial RMS.
Abreviaturas utilizadas:

BAAF: biopsia por aspiraciéon con aguja
fina.

TAC tomografia axial computarizada
US. ultrasonido
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