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RESUMEN

Introduccién: El rabdomiosarcoma es un tipo de tumor maligno proveniente de las
células que crecen para convertirse en células musculoesqueléticas. Constituye un
carcinoma infrecuente, aunque es mas comun en ninos de menores de 10 anos.
Objetivo: Describir un caso de rabdomiosarcoma embrionario en una paciente
pediatrica.

Presentacion de caso: Se presenta una paciente femenina de 16 anos de edad que
acude al Hospital Pediatrico Provincial José Luis Miranda por presentar "aumento
en el pecho”. Al examen fisico se constatan multiples nédulos en ambas mamas. Se
le realiza analisis inmunohistoquimico que finalmente muestra un
rabdomiosarcoma embrionario, ademas con infiltraciéon en la médula y metastasis a
pulmén. Después del ingreso recibié tratamiento oncoespecifico, lo cual
proporciond resultados favorables con disminuciéon marcada de los nédulos en las
mamas, a pesar del prondstico reservado debido a los signos desfavorables por la
infiltracién a médula y metastasis a pulmoén.

Conclusiones: Es importante a la hora del diagndstico definitivo, un correcto
interrogatorio y un examen fisico en correlacion con las técnicas imagenoldgicas y
patoldgicas. Se ofrecieron otras opciones de tratamiento, las cuales incluyen
quimioterapia, radioterapia y cirugia, se utilizaron estas en correspondencia a las
caracteristicas del tumor.

Palabras clave: rabdomiosarcoma embrionario; ndédulos subcutaneos; masa
suprarrenal.
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ABSTRACT

Introduction: Rhabdomyosarcoma is a type of malignant tumor originating from
cells that grow to become musculoskeletal cells. It is an uncommon carcinoma,
although it is more common in children under 10 years of age.

Objective: To describe a case of embryonal rhabdomyosarcoma in a pediatric
patient. Case report: We report the case of a 16-year-old female patient who came
to José Luis Miranda Provincial Pediatric Hospital with "breast enlargement.”
Physical examination revealed multiple nodules in both breasts.
Immunohistochemical analysis was performed, which finally showed embryonal
rhabdomyosarcoma, with infiltration into the bone marrow and lung metastasis.
After admission, she received oncospecific treatment, which provided favorable
results with marked decrease in the breasts nodules, despite the reserved prognosis
due to unfavorable signs due to infiltration into the bone marrow and lung
metastasis.

Conclusions: Correct questioning and physical examination in correlation with
imaging and pathological techniques are important for definitive diagnosis. Other
treatment options were offered, including chemotherapy, radiotherapy and surgery,
and these were used in accordance with the characteristics of the tumor.

Keywords: embryonal rhabdomyosarcoma; subcutaneous nodules; adrenal mass.
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Introduccién

El sarcoma es un término que se refiere a cualquier cancer de hueso, musculo u
otro tejido conectivo como cartilago y tendones. Los sarcomas pueden ocurrir en
ninos y adultos y tanto en hombres como en mujeres. Existen muchos tipos
diferentes de sarcomas, segun el lugar donde crecen las células cancerosas y como
se ven al microscopio, todos estas son de estirpe maligna.!")

El rabdomiosarcoma es un tipo de tumor que comienza en las células que crecen
para convertirse en células musculoesqueléticas estas células se Illaman
rabdomioblastos, y es mas comun en ninos menores de 10 anos, pero es
infrecuente.®

(D) ev-rc | Esta obra esta bajo una licencia https://creativecommons.org/licenses/by-nc/4.0/deed.es ES




€CIMED Revista Cubana de Medicina. 2025;64:e3444

/@ EDITORIAL CIENCIAS MEDICAS

La primera descripcion del rabdomiosarcoma fue realizada por Weber en 1854. Sin
embargo, su publicacion "definitiva”" es atribuida a Stout en 1946, 92 afos
después.®

Los tumores pediatricos tienen una incidencia de 150 casos/1000 000 ninos/ano.
La mayoria de ellos son tumores con buena respuesta a los tratamientos. Los
tumores de partes blandas son un grupo heterogéneo de neoplasias de alta
incidencia. Esta enfermedad oncoldgica representa alrededor del 8 % de todos los
canceres en ninos menores de 15 afnos y su incidencia es de cinco casos por millén
de nifios.®?

El Rabdomiosarcoma infantil representa aproximadamente 3,5 % de los casos de
cancer en ninos de 0 a 14 afnos, y 2 % de los casos entre adolescentes y adultos
jovenes de 15 a 19 afios.®

En Estados Unidos de América los tumores malignos en la edad pediatrica son muy
raros; se diagnostican 1 por cada 333 pacientes pediatricos, con una incidencia de
1 por cada 1000 casos nuevos diagnosticados anualmente. No hay color de la piel o
area del mundo que se haya relacionado con tasas mas altas de rabdomiosarcoma
y es un poco mas comun en nifios que en nifias.®

En Cuba los tumores malignos no constituyen un problema de salud en la poblacién
menor de un afo y ocupan la segunda causa de muerte en nifos de uno a 19 ahos,
solo precedido por los accidentes. Alrededor del 22,2 % de la poblacién cubana esta
representada por menores de 19 afios (2 millones 490 mil 873) y se diagnostican
cada ano entre 200 y 300 casos nuevos de cancer. Dentro de las primeras causas
de incidencia de esta enfermedad en esta etapa de la vida se incluyen las
leucemias, los tumores del sistema nervioso central (SNC) y linfomas.”
Actualmente, se dice que ciertas afecciones genéticas aumentan el riesgo de
rabdomiosarcoma infantil como el sindrome de Li-Fraumeni, sindrome DICERT,
neurofibromatosis de tipo 1, sindrome de Costello, sindrome de Beckwith-
Wiedemann, sindrome de Noonan.®

El rabdomiosarcoma embrionario con este tipo de presentacion que se expone en la
investigacion es un tumor con baja incidencia y la bibliografia es limitada, por lo
que el equipo investigativo se vio motivado a la realizacion de este trabajo,
teniendo, ademas conocimiento acerca de como puede presentarse para hacer un
diagndstico mas rapido y certero y aplicar un tratamiento temprano, lo cual permite
mejorar la esperanza y la calidad de vida de los pacientes. Por todo esto el equipo
investigativo le confiere vital importancia al tema para futuras investigaciones.

La investigacion tuvo como objetivo describir un caso de rabdomiosarcoma
embrionario en una paciente pediatrica.
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Presentacion de caso

Se presenta una paciente femenina de 16 anos de edad, color de la piel blanca, el
motivo de ingreso fue "aumento en el pecho”, producto de un embarazo de bajo
riesgo obstétrico, parto eutdcico a las 39 semanas, con peso al nacer de 7,9 |b. Con
antecedente de un ingreso al afio por motivo de convulsion febril y posteriormente
enfermedad diarreica aguda.

Hace 2 anos presenté un nédulo en la espalda que desaparece espontaneamente, y
en diciembre del ano 2022 se nota un aumento de volumen de las mamas, por lo
que acude al médico y se decide comenzar a estudiar a la paciente. El 10 de enero
de 2023 se le constatan al examen fisico noédulos en ambas mamas, ademas
aparecen también en la pared anterior y posterior del abdomen, y refiere que no son
dolorosas, a la palpacion miden entre 1 a 2 cm de consistencia pétrea, no movibles.
Se decide hacer biopsia de la mama, nédulos subcutaneos y lunar.

El 26 de enero de 2023 llegé el resultado de la biopsia que indicé tumor
neuroectodérmico primario, el 27 de enero de 2023 se ingresa para comenzar con
un tratamiento oncoespecifico. Se le realiza andlisis inmunohistoquimico que
finalmente muestra el dia 29 de enero un rabdomiosarcoma embrionario, ademas,
con infiltracién a la médula y metastasis a pulmén. Se encuentra ingresada para
tratamiento.

En el examen fisico se observé un aumento de volumen marcado en los senos, se le
constataron nédulos subcutaneos multiples en ambos, ademas, en pared
abdominal anterior y posterior.

En los exdmenes complementarios de laboratorio los resultados del hemograma
fueron Hb 9,8 g %, leucograma 3,6 x 10°, plaquetas 80 x 10°, glucemia 5,1, creatinina
37, acido urico 315. El medulograma: |lamina periférica serie roja — hematies
microciticos e hipocromia, serie blanca — leucopenia grave, sin alteraciones
morfolégicas, plaquetas — trombocitopenia grave. En cuanto a la celularidad:
hipercelular y el % de blastos es menor de 5. En las células ajenas al parénquima, se
presencia células de gran tamano, con nucleo redondo, excéntrico, citoplasma
basoéfilo, en forma de vidrio esmerilado, con aspecto de vacuolas formando
sincitios.

En el ultrasonido abdominal se muestra masa suprarrenal izquierda
predominantemente ecogénica de contornos polilobulados bien definidos. Que
mide 7,15 x 5,20cm (fig.1).
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Fig. 1- Presencia de nédulo subcutaneo en pared anterior izquierda del torax, fuertemente
hipoecogénico.

En el ultrasonido de mama se observo presencia de nédulo subcutaneo en la pared
anterior izquierda del térax, fuertemente hipoecogénico (fig. 2).

Anterior izquierdo

Fig. 2- Presencia de nédulo subcutaneo en pared anterior izquierda del térax.

En la tomografia axial computarizada (TAC) se muestra la masa suprarrenal
izquierda con densidad de 41 UH en estudio simple, que mostré realce significativo
después de la administracion de contraste alcanzando 85 UH. También aparece
nodulo en la pared abdominal anterior que realza seguido de la administracion de
contraste (fig. 3).
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Fig. 3- Masa suprarrenal izquierda con densidad de 41UH en estudio simple y nédulo en
pared abdominal anterior que realza tras administracién de contraste.

En la resonancia magnética nuclear (RMN) la masa suprarrenal es de intensidad
con senfal variable a un predominio hiperintensa, con areas de anulacién de senal
por vasosintratumorales (fig. 4)

Fig. 4- Masa suprarrenal de intensidad de sefal variable a predominio hiperintensa, con
areas de anulacion de sefal por vasosintratumorales.

En el resultado de anatomia patoldgica la inmunohistoquimica confirmé un
rabdomiosarcoma embrionario.

Discusién
Los 2 tipos principales de rabdomiosarcomas:"

— Rabdomiosarcoma embrionario o "translocacién negativo”: Este tipo suele
afectar a bebés y ninos pequenos. Las células tienen una apariencia
inmadura, lo que significa que parecen células musculares en desarrollo.

— Rabdomiosarcoma alveolar o "translocado positivo" este tipo de
rabdomiosarcoma a menudo afecta a nifos mayores o adolescentes. Se
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llama alveolar porque las células cancerosas forman pequefos espacios,
huecos o "alvéolos".

Ademas del Rabdomiosarcoma de células fusiformes o esclerosante y el
Rabdomiosarcoma pleomérfico.

En términos generales el rabdomiosarcoma en el 50 % de los casos por ano
aparecera durante los primeros 10 anos de vida de los individuos, los pacientes
masculinos tienen una incidencia mas alta en presentar tumores embrionarios.® En
el caso que se presentd es una paciente femenina de 16 afnos de edad coincidiendo
con el estudio antes mencionado.

Existen varios factores de riesgo genéticos para que haya mas probabilidad de
padecer esta enfermedad sin embargo la paciente no presentéd ninguno.
Generalmente se desarrollan en la regién de la cabeza y el cuello o en el aparato
genitourinario, y la variedad botrioide surgen debajo de la mucosa de los orificios
corporales como la vagina, la vejiga, la nasofaringe y las vias biliares.® En este
caso el tumor primario se encontraba en la glandula suprarrenal izquierda, una
localizacién muy poco descrita en la bibliografia consultada ya que es infrecuente.
Los signos y sintomas del rabdomiosarcoma dependen de la ubicacién del cancer,
por ejemplo, si el cancer se encuentra en el area de la cabeza o el cuello, los signos
y sintomas pueden comprender dolor de cabeza, protuberancia o hinchazén en los
ojos, sangrado en la nariz, la garganta o los oidos; si el cancer se encuentra en el
aparato reproductor o urinario, los signos y sintomas pueden comprender, entre
otros: problemas para orinar y sangre en la orina, dificultad para evacuar los
intestinos, una masa o sangrado en la vagina o el recto.

Si el cancer se encuentra en los brazos o las piernas los signos y los sintomas
pueden comprender, entre otros: hinchazén o un bulto en el brazo o la pierna, dolor
en la zona afectada, aunque, a veces, no hay dolor.!'? En la paciente sus sintomas
comenzaron por un aumento de volumen marcado en ambos senos, que se le
constataron nodulos subcutdneos multiples, ademas en la pared abdominal
anterior y posterior, sin otros sintomas acompanantes.

La historia clinica y el examen fisico constituyen la primera herramienta para
encaminar a un diagndstico que confirme con las pruebas de imagenes. La
radiografia en casos de rabdomiosarcoma es poco util a diferencia de la tomografia
computarizada, la cual es de utilidad para tener una imagen detallada de las
regiones del cuerpo en donde se encuentren los tumores y también presenta
imagenes de los ganglios linfaticos desde diferentes angulos.

La resonancia magnética es considerada una herramienta diagndstica para estos
casos, ya que se obtiene una imagen clara sobre la diseminacion ganglionar y la
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infiltracion medular. En algunos casos resulta util el estudio de gammagrafia 6sea
para evaluar el comportamiento de las células, si estas se multiplican rapido,
posiblemente sean cancerosas.'”

En el caso presentado se le realizan estudios imagenoldgicos que se corresponden
con los expuestos en la bibliografia, ademas el primero en indicarse fue el
ultrasonido de mama que permitioé ver la naturaleza de los nédulos y su tamano.
Todos los nifnos con rabdomiosarcoma necesitan un tratamiento multimodal con
quimioterapia sistémica, cirugia, radioterapia (RT) o ambas modalidades para lograr
el maximo control local tumoral. La resecciéon quirdrgica se hace antes de la
quimioterapia, si entre sus riesgos no se determina desfiguracion, compromiso
funcional o disfuncion organica.

Si no es posible la reseccidn quirdrgica solo se realiza una biopsia inicial. La terapia
con radiaciones se dirige a los ganglios linfaticos clinicamente sospechosos
(detectados por palpacion o imagenes), excepto los que se someten a biopsia y no
sean un rabdomiosarcoma. También se administra esta modalidad terapéutica
cuando el ganglio linfatico centinela identifica la enfermedad.

Las opciones de tratamiento del rabdomiosarcoma utilizadas en Cuba son las que
sugiere el Children’s Oncology Group (COG). El objetivo principal es el empleo de la
terapia local inmediatamente después de la cirugia o la biopsia inicial (excepto en
pacientes con enfermedad metastasica), mediante el uso de la radioterapia en
pacientes con enfermedad residual. El criterio de valoraciéon objetivo es la
supervivencia sin complicaciones de manera que se evite la recaida y la terapia de
rescate posterior.®

La paciente fue ingresada para realizarse un mejor estudio y recibié tratamiento
oncoespecifico, lo cual proporcioné resultados favorables con la disminucion
marcada de los nédulos en las mamas, a pesar del prondstico reservado debido a
los signos desfavorables por la infiltracion a la médula y la metastasis a pulmén.

Se concluye que es importante a la hora del diagnéstico definitivo un correcto
interrogatorio y un examen fisico en correlacién con las técnicas imagenoldgicas y
patoldgicas. Se ofrecieron otras opciones de tratamiento, las cuales se incluyeron
la quimioterapia, la radioterapia y la cirugia, a partir de las caracteristicas del tumor.
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