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Rabdiomiosarcoma embrionario de cuello uterino. Caso clinico
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RESUMEN

Se muestra en el siguiente trabajo la forma de presentacion, diagnostico, tratamiento y evolucion de una paciente de
47 arios que fite referida por presentar lesion de tipo polipoide en cuello uterino diagnosticandose rabdiomiosarcoma
embrionario, la cual fue intervenida quiriurgicamente y quien fallecio poco tiempo después del diagnostico.
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SUMMARY

In the following paper, the presentation, diagnosis, treatment and outcome of a 47-year-old patient referred due to
a polypoid type lesion in cervical are showed. An embryonal rhabdomyosarcoma was diagnosed, which underwent

surgery. The patient dies shortly after diagnosis.

Keywords: Embryonal rhabdomyosarcoma, Fibroepitelial Polyp, Cervix.

INTRODUCCION

El rabdomiosarcoma embrionario es una neoplasia
maligna, originada del tejido mesenquimatico,
especificamente, musculo estriado (1). Los
rabdomiosarcomas pueden aparecer en diferentes

partes del cuerpo, obedeciendo a la siguiente
distribucién, segin su frecuencia: cabeza 'y
cuello 35 % a 40 %); tracto genitourinario

(20 %); extremidades (15 % a 20 %); y tronco, pulmoén
o intraabdominal (10 % a 15 %) (2). Es la forma mas
comun de rabdomiosarcoma y se encuentra hasta en dos
tercios de los casos en utero o vagina (3). Representa
5 % a 8 % de todas las enfermedades malignas en la
poblacioén infantil y en la edad adulta supone menos del
4 % de los sarcomas, con una incidencia maxima en
menores de 14 afios y cuya ubicacion tipica es la vagina
(4). Se caracteriza por un crecimiento local rapido y
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persistente, con diseminacion hematégena temprana
y posteriormente, por via linfatica, pudiendo hacer
metastasis a nodulos linfaticos regionales, pulmon,
hueso y corazon (5).

CASO CLINICO

Paciente de 47 afios, quien acudi6 para evaluacion
ginecoldgica en noviembre 2014, referida por presentar
lesion macroscopica en cuello uterino. Entre sus
antecedentes familiares solo se menciond: madre
fallecida por diabetes mellitus tipo 2; padre, hermanos
e hija sanos. Entre los antecedentes personales, refirio
infeccion genital por virus de papiloma humano
desde 2005 e hipotiroidismo. Al examen fisico se
encontr6: presion arterial 125/74 mmHg, peso: 67,8
Kg, talla: 1,59 m, IMC: 26,9 Kg/m?. Estaba en buenas
condiciones generales, con leve palidez cutianea
mucosa. En la evaluacion ginecologica se encontrd lo
siguiente: genitales externos sin lesiones aparentes; al
examen con espéculo: vagina de aspecto normal, sin
flujo ni sangrado; cuello uterino con lesion exofitica, de
tipo polipoide, mamelonada, de aprox. 3 c¢m, en labio
anterior del cérvix. La colposcopia era adecuada, la
union escamo-columnar no era visible por la presencia
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de la lesion polipoide, zona de transformacion tipo 3,
sin hallazgos al acético. La prueba de Schiller resulto
hipocaptante generalizada. Se tom6 muestra de la
lesion para estudio histopatologico. Al tacto vaginal:
vagina normotérmica y normotodnica, cuello central,
blando, orificio cervical externo cerrado, se palp6 tumor
blando en cuello uterino, de aproximadamente 3 cm,
localizado en labio anterior, sin dolor a la movilizacion.
El utero estaba en AVF, a un través de dedo por
encima de la sinfisis ptbica, su superficie era regular,
consistencia normal, mévil, no doloroso. Los anexos
no eran palpables ni dolorosos. Las extremidades eran
simétricas, sin edemas ni varices.

La paciente acudio un mes y medio después, refiriendo
sangrado genital abundante, con coagulos de tres
semanas de evolucion. Al examen fisico, estaba en
regulares condiciones generales con palidez cutaneo-
mucosa leve. Los genitales externos no mostraban
alteraciones. Al espéculo: vagina sin lesiones. Se
observaba sangrado abundante y expulsion de vesiculas,
con pérdida completa de la anatomia del cuello uterino
(figura 1). Tacto vagino-rectal: vagina sin infiltracion de
sus paredes. Parametrios libres en toda su extension.

Los resultados de los exdmenes paraclinicos eran
los siguientes: hemoglobina: 11,5 g/dl, hematocrito:
35,9 %, leucocitos: 8.200 x mm3, segmentados: 52,1
%, linfocitos: 42,1 %, eosinoéfilos: 5,8 %, plaquetas:
283.000 x mm3. Glicemia: 91 mg/dl, urea: 32 mg/dl,
creatinina: 0,91 mg/dl. Fraccion beta de gonadotropina
coridnica cuantitativa: 1,4 mUI/ml. CA 125: 8.4 Ul/
ml, CA 19-9: 42,0 Ul/ml, CA 15-3: 9,2 Ul/ml. VIH:
negativo. VDRL: no reactivo. Citologia cérvico-uterina:
cambios celulares benignos. Infeccion por candida sp.
Ultrasonido pélvico transvaginal: tero en AVF con las
siguientes medidas: L: 88,3 mm x T: 77,7 mm x AP:
61,7 mm, bordes irregulares, miometrio heterogéneo,
linea endometrial de 27,3 mm. Ovario derecho: 30 mm
x 32,5 mm, IP: 0,70, IR: 1,17. Ovario izquierdo: 29,8
mm x 28,8 mm, IP: 0,87, IR: 2,29. Tomografia axial
computarizada abdomino-pélvica con doble contraste:
higado, vias biliares, vesicula biliar, pancreas, bazo,
rifones, uréteres y marco colonico, conservados.
No se observaron adenopatias retroperitoneales. Se
evidenciaron imagenes de lesion de ocupacion de
espacio, de aspecto heterogéneo, redondeadas, bien
definidas, de contornos regulares, con captacion difusa
al administrar medio de contraste, ubicadas a nivel de
la region pélvica; una mide 67 x 62 mm y la otra 67
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Figura 1
Lesion polipoide de cuello uterino
con expulsion de vesiculas.

x 76 mm. Uretrocistoscopia: compresion extrinseca del
trigono vesical con elevacion del mismo, sin imagenes
sugestivas de extension local vesical. Colonoscopia:
se explor6 desde recto hasta transverso, sin apreciarse
lesiones mucosas o alteraciones en el calibre de la
luz intestinal. Pared anterior del recto impresion6 con
compresion extrinseca. Biopsia de exocérvix (figuras 2 y
3): polipo estromal mesodérmico. Inmunohistoquimica:
rabdomiosarcoma embrionario. Anticuerpos vimentina,
desmina, MYO DI1: positivo. Ki 67: positivo 60 %.
La paciente fue referida a una instituciéon oncologica,
donde le realizaron la histerectomia abdominal total mas
ooforosalpingectomia bilateral con margen vaginal. Los
hallazgos operatorios fueron: tumor en cuello uterino
de 20 cm x 8 cm de aspecto gelatinoso, necrético, sin

Figura 2
Flecha: epilelio endocervical,
Circulo: tejido cartilaginoso.
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Figura 3
Rabdomioblastos inmaduros.

Figura 4
Pieza quirargica, ttero y anexos.

evidencia de diseminacion en cavidad abdominal (figura
4). Postoperatorio inmediato y mediato satisfactorio. No
se le indic6 tratamiento adyuvante. La paciente fallecio
dos meses después.

DISCUSION

La mayoria de los rabdomiosarcomas se desarrollan de
formaespontaneasinqueexistaalgiinfactorpredisponente
conocido pero, en ocasiones, ocurren en asociacion con
otros trastornos como neurofibromatosis, sindrome de
Costello, sindrome de Beckwith-Wiedemann, sindrome
de Li-Fraumeni o en individuos con antecedentes de
cancer mamario materno (4). Histolégicamente esta
conformado por 3 grupos: embrionario, alveolar y
pleomorfico, el mas frecuente y con mejor pronostico
es el embrionario. Se subdivide en las variedades

205

botrioides y fusocelular. Representa alrededor de 60 %
a 70 % de los casos de rabdomiosarcomas infantiles y
en ese grupo etario se localiza, con mayor frecuencia,
en cabeza, cuello y region genitourinaria (6). El alveolar
predomina en pacientes prepuberes y adolescentes, y
su distribucion preferente afecta extremidades y sitios
paratesticulares. El rabdomiosarcoma pleomorfico es
un sarcoma de alto grado de malignidad, casi exclusivo
de adultos mayores, y suele presentarse hacia la sexta
década de vida (7). El rabdomiosarcoma botrioides es
la forma polipoide del rabdomiosarcoma embrionario;
este tumor se caracteriza por proyecciones multiples
en racimo de uvas con una consistencia gelatinosa,
friable, produciendo frecuentemente hemorragias (8),
forma clinica observada en la paciente a la que se hace
referencia en este trabajo. EIl tumor estd conformado
por una poblacion variable de células tumorales, algunas
pequefias, redondeadas con nucleos hipercromaticos,
otras grandes, poligonales, con abundante citoplasma
(7). En cuanto a la inmunohistoquimica es positiva
para actina, miogenina, desmina y vimentina (9). En el
estudio inmunohistoquimico realizado se comprob¢ la
positividad de estos marcadores, lo que fue fundamental
para la conclusion diagndstica. Después de realizar el
diagnodstico se debe estadificar para asi determinar el
tratamiento y el prondstico. El sistema de clasificacion,
mas utilizado es el TNM, que se realiza sobre la base
del tamano y la ubicacion del tumor (T), el estado de los
nddulos (N) y la presencia o ausencia de metastasis (M).
Se le clasifica enuna de las cuatro etapas siguientes: etapa
I: el tumor se encuentra en el globo ocular, la cabeza, el
cuello o el tracto genitourinario (excepto la prostata y
la vejiga). El tumor esta localizado, lo que significa que
no se ha diseminado a otras areas del cuerpo. Etapa II:
el tumor esta localizado en un area solamente (ninguna
de las areas de la etapa 1), es pequefio y mide menos de
5 cm. Las células del tumor no se han diseminado a los
ganglios linfaticos circundantes. Etapa III: el tumor esta
localizado en cualquier area no incluida en la etapa 1,
mide mas de 5 cm y puede o no, haberse diseminado a
los ganglios linfaticos circundantes. Etapa IV: el tumor
se encuentra diseminado a otras areas en el momento del
diagnostico (10). Segun los hallazgos intraoperatorios
descritos, a pesar del gran tamafio del tumor, por estar
ubicado en una region favorable (genitourinaria) y no
haber evidencia de diseminacion abdominal, la paciente
se ubico en la etapa I de la enfermedad. El prondstico
depende del tamafio y laubicacion del tumor, la presencia
y el nimero de metastasis, la respuesta a la terapia, la
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edad, el estado general de salud del paciente, el grado
y la histologia del tumor y la enfermedad residual
postquirtrgica (11). Segun el Intergrupo de Estudio para
Rabdomiosarcoma, la sobrevida a 5 afios en pacientes
con enfermedad residual voluminosa (grupo clinico 1)
es de, aproximadamente, 70 % contra 90 % de sobrevida
a 5 aflos en pacientes sin tumor residual postquirrgico
(grupo clinico I) y 80 % de sobrevida a 5 afios para
pacientes con tumor residual microscopico después de
la cirugia (grupo clinico II). Se ha descrito que 3 % a9 %
de los tumores botrioides reinciden transcurridos unos
5 afios de haber remitido la enfermedad, reduciendo la
tasa de supervivencia a 64 %. Las reincidencias suelen
ocurrir, con mayor frecuencia (95 %), dentro de los tres
primeros afios después del diagnodstico y tratamiento,
y son mas frecuentes en pacientes con diagndstico de
rabdomiosarcoma estadio III o IV (12).

Se debe hacer el diagnostico diferencial con poélipos
fibroepiteliales, en los que se pueden apreciar células
de tipo fibroblastico hipertrofiadas que adquieren una
morfologia “rabdomioblastica”. Otras condiciones que
deben descartarse son las neoplasias mixtas miillerianas,
las que junto al componente carcinomatoso pueden
presentar componentes sarcomatosos heterélogos, entre
ellos rabdomiosarcoma (13). Su tratamiento amerita
un manejo multidisciplinario que incluye cirugia,
quimioterapia y radioterapia, adecuando la radicalidad
a cada caso (14). La cirugia busca extirpacion del
tumor con bordes libres, tanto como sea posible, la
quimioterapia previene la diseminacion posterior
del tumor, ademéas puede ser usada como tratamiento
neoadyuvante a la cirugia, administrandose por 10
a 12 meses previo a esta, para reducir el tumor. La
radioterapia estd indicada en aproximadamente el 90 %
de los casos y juega un rol importante en el control local
de la enfermedad y en aumentar la sobrevida (15).

Se concluye que la paciente de 47 afios presentd un
tumor de cuello uterino poco frecuente, tanto por el
tipo histologico como por su localizaciéon y grupo
etario al cual pertenecia, con una forma de presentacion
clinica similar a la descrita en la literatura, que
progresé rapidamente, no permitiendo la aplicacion de
tratamiento adyuvante.
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Sistema Bethesda 2014 para el reporte citologico (continuacion)

4.5.1.2.  Lesion intraepitelial de bajo grado (LIEbg) (abarcando infeccidn por virus de papiloma humano/displasia leve/
neoplasia intraepitelial 1)

4.5.1.3. Lesion intraepitelial de alto grado (LIEag) (abarcando displasia moderada o severa/Carcinoma in situ/neopla
sia intraepitelial 2 y 3)

4.5.1.3.1. Con hallazgos sospechosos de invasion (si se sospecha invasion)

4.5.1.4. Carcinoma de células escamosas

4.5.2. Células glandulares

4.52.1. Atipicas

4.5.2.1.1. Células endocervicales (sin otra especificacion o especificar en comentarios)

4.5.2.1.2. Células endometriales (sin otra especificacion o especificar en comentarios)

4.5.2.1.3. Células glandulares (sin otra especificacion o especificar en comentarios)

4.5.2.1.4. Células endocervicales a favor de neoplasia

4.5.2.1.5. Células endometriales a favor de neoplasia

4.5.2.2.  Adenocarcinoma

4.5.2.2.1. Endocervical

4.5.2.2.2. Endometrial

4.5.2.2.3. Extrauterino

4.5.2.2.4. No especificado

4.6. Otras neoplasias malignas (especificar)

5. PRUEBAS ADICIONALES
5.1. Seiale una leve descripcion de la prueba y reporte el resultado de manera que sea facilmente interpretado por el clinico.

6. INTERPRETACION DE LA CITOLOGIA CERVICAL ASISTIDA POR COMPUTADORA
6.1. Si el caso fue examinado por un dispositivo automatizado, especifique el dispositivo.

7. NOTAS EDUCATIVAS Y COMENTARIOS AL REPORTE CITOLOGICO (OPCIONAL)
7.1. Las sugerencias deben ser concisas y consistentes con las guias de seguimiento clinico publicadas por organizacio
nes profesionales (referencias de las publicaciones relevantes pueden ser incluidas)

Traducido por Mireya Gonzalez Blanco de American Cancer Society. Disponible en: http://onlinelibrary.wiley.com/
doi/10.1002/cncy.21521/full

El Centro de Control y Prevencion de Enfermedades (CDC) emite recomendaciones actua-
lizadas sobre Zika: guia provisional para proveedores de cuidados de salud que atienden
mujeres embarazadas con posible exposicion al virus del Zika; guia actualizada para la

prevencion de la infeccidn por virus Zika transmitida sexualmente.

El CDC publico en julio 2016 la informacion y orientacion actualizada para evitar los efectos en la salud y la transmision de

virus Zika:

*  Guia provisional actualizada para los prestadores de servicios que atienden mujeres embarazadas con posible exposicion al

virus Zika; y
*  Guia provisional actualizada para la prevencion de la infeccion por virus Zika transmitido sexualmente.

continua en pag.214.
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