PRESENTACION DE UN CASO CLINICO

Rabdiomiosarcoma pleomorfino de muslo derecho. Estudio de caso
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RESUMEN

Se realiza la presentacion del caso clinico de una paciente de 57 afios de edad,
atendida en el Servicio de Ortopedia y Tramatologia y el servicio de Oncologia del
Hospital General Docente Dr. Gustavo Aldereguia Lima de la provincia de Cienfuegos
por presentar aumento de volumen de cara interna del muslo derecho, no doloroso a la
palpacion superficial y profunda, presentando ademas en su cuadro clinico parestesia
en ese miembro inferior derecho. Los resultados de los estudios clinicos
imageneolégicos y la biopsia incisional permitieron identificar un rabdomiosarcoma
pleomorfico, procediéndose a tratamiento médico quirdrgico, asi como tratamiento y
seguimiento oncoldgico.

Palabras claves: Rabdomiosarcoma pleomorfico, biopsia incisional, radioterapia y
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INTRODUCCION

El Rabdomiosarcoma es un tumor maligno de musculo estriado. Es un tipo de cancer
poco frecuente que se forma en el tejido blando, especificamente en los musculos
esqueléticos o en 6rganos huecos como la vejiga o el Gtero.

Es el sarcoma de partes blandas (tejidos blandos) méas frecuente en la infancia, con
una incidencia del 65%. Puede aparecer en cualquier parte del cuerpo, incluido donde
no hay musculo estriado. Esto pasa porque las células musculo-estriadas se forman a
partir de las mesenquimales, que son células embrionarias, es decir, células que adn
no estan diferenciadas y que se pueden convertir en diversos tipos de células.

Por su histologia se puede subdividir en 4 formas principales:
- Embrionario (60%)

- Botrioide (sarcoma botrioide) alcanza 6 % y solo el 10 % aparece durante el primer
afio de vida.

- Alveolar (20%) se considera el mas agresivo y se presenta en la adolescencia.

- Pleomorfico (10%) y se da més en adultos de 30 a 60 afos. Esta forma se presenta
generalmente en las extremidades . Suele formarse en el interior del musculo y
también puede afectar la piel.

Las localizaciones mas frecuentes son: extremidades (21%), retroperitoneo (13%),
cabeza y cuello (11%), aparato genitourinario (11%), paratesticular (11%), Orbita
(11%), prostata (4%) y areas miscelaneas (21%) que son otras localizaciones distintas
a las mencionadas.

En casos poco frecuentes el rabdomiosarcoma puede estar vinculado a la
neurofibromatosis, un trastorno genético que hace que se formen tumores en los
tejidos nerviosos. Aunque se necesita mas investigacion que lo confirme, en casos
poco frecuentes puede estar vinculado a ciertos sindromes hereditarios, como el
sindrome de Li-Fraumeni, el sindrome de Beckwith-Wiedemann o el sindrome de
Costello.

Sus causas se desconocen y al parecer se presenta esporadicamente. Pero tener
ciertos sindromes hereditarios poco frecuentes puede aumentar ligeramente el riesgo.

Las translocalizaciones en el rabdomiosarcoma se presentan en los genes PAX 3y
PAX 7. Son dos genes que codifican la formacion de proteinas y son genes esenciales
para el desarrollo de los mioblastos (células madre que dan lugar a las células
musculares). Cuando el factor de transcripcion FOXO1A se une a estos genes
presenta una capacidad de transformacion celular, inhibiciéon de la diferenciacién
miogénica y de la apoptosis.

La metastasis afectan al 35% de los pacientes con rabdomiosarcoma. Se produce a
distancia o a nivel local. Y los 6rganos mas afectados son: el higado, el cerebro y los
pulmones.



Los sintomas varian dependiendo de la localizacion del tumor.

Los tumores en la nariz 0 en la garganta pueden causar sangrado, congestion,
problemas para deglutir o problemas neurolégicos si se extienden al cerebro.

Los tumores alrededor de los ojos pueden causar protrusion ocular, problemas con la
visién, hinchazén alrededor del ojo o dolor. Los tumores en los oidos pueden causar
dolor, hipoacusia o hinchazon

Si el cancer se encuentra en el aparato reproductor o urinario, los signos y sintomas
pueden comprender entre otros: problemas para iniciar la miccion o tener
deposiciones, o a control deficiente de la orina y una masa o sangrado en la vagina o
el recto.

Si el cancer se encuentra en los brazos o las piernas los signos y sintomas pueden
comprender entre otros:

- Hinchazén o bulto en el brazo o la piernas
- Dolor en la zona afectada aunque a veces no hay dolor.

El rabdiosarcoma es uno de los sarcomas de partes blandas de mayor malignidad, con
una reseccion local radical estandar o amputacion posee una tasa de supervivencia en
nifios de hasta 5 afios del 30% y en adultos entre el 40 y 50 %.

El tratamiento es similar y consiste en la reseccién radical o su equivalente (perfusion
aislada de la extremidad, mas reseccion local seguida de radioterapia) para lograr
alcanzar un control total a nivel local, ademas de la quimioterapia coadyuvante con
multiples medicamentos para el control y seguimiento de esta patologia.



CASO CLINICO

Se describe el caso clinico de una paciente de 57 afios de edad, del sexo femenino,
raza mestiza, que acudi6 en el mes de Septiembre del afio 2010 al Servicio de
Ortopedia y Traumatologia del Hospital General Docente Dr. Gustavo Aldereguia Lima
de la provincia de Cienfuegos por presentar aumento de volumen del muslo derecho
en su cara posterior, de consistencia pétrea y adherida a planos profundos, no
doloroso a la palpacion superficial y profunda, ademas presentaba parestesia de ese
miembro inferior derecho.

e Antecedentes patolégicos personales: operada de tabique nasal (2001),
faringitis crénica, histerectomia por fiboromas uterinos (1994)
¢ Antecedentes patoldgicos familiares: No refiere.

Examen fisico de la paciente:

Paciente brevilineo, con aumento de volumen en la cara posterior del muslo derecho,
sin circulacion colateral y piel tensa.

Mediante la palpacién superficial y profunda se constaté la presencia de un tumor de
consistencia pétrea, redondeado, ligeramente movible, indoloro y adherido a los
planos profundos.

Se le indican a la paciente los estudios preoperatorios, ultrasonido de partes blandas
y biopsia incisional.

Resultado del ultrasonido de partes blandas: Imagen de aspecto tumoral (10 x8 cm) en
plano muscular profundo del muslo derecho, avascular.

Radiografia de fémur: partes blandas aumento de volumen a expensa del musculo de
la cara posterior del muslo derecho y partes éseas normales.

Tomando como decision intervenir quirGrgicamente el 24 de Enero/2011 de un
Liposarcoma con BSQ positivo, se decide reoperar el 10 de febrero/2011 por sepsis de
la herida quirdrgica donde se decide en Consulta de Multidisciplinaria de Tumores
periféricos del Servicio de Oncologia remitirla a la Consulta Central de Tumores
Periféricos en el Instituto Nacional de Oncologia y Radiobiologia en la Ciudad de La
Habana.

La paciente es ingresada en este servicio y deciden reoperar nuevamente por tercera
ocasion en dia 4 de mayo/2011

Resultado segun estudios histologicos:
- Biopsia incisional: sarcoma sinovial

- Biopsia de la masa tumoral: rabdomiosarcoma pleomafico (B11-670)



Después de realizada esta intervencion y de cicatrizada la herida, se decide
tratamiento con Poliquimioterapia con Adriamicina mas Fosmamida mas Mesha cada
21 dias durante 8 ciclos el cual concluy6 el 11/2011. (Figura 1)

Posteriormente radioterapia complementaria con teleterapia a una dosis de 6200 cgy.
Una vez culminado dicho tratamiento continua con seguimiento en consulta de forma
mensual por un afo, luego cada 3 meses por 3 afios, posteriormente cada 6 meses
por un periodo de 2 afios y de forma anual cada 2 afios.

Figura No. 1

Actualmente se encuentra en consulta de seguimiento por su oncélogo de cabecera en
interrelacion con la consulta de TP del Instituto Nacional de Oncologia y Radiologia
considerando sus resultados un logro del servicio de Oncologia del Hospital Provincial
Dr. Gustavo Aldereguia Lima de la provincia de Cienfuegos.



COMENTARIOS

Como se detalla con anterioridad este tipo de tumor se presenta en adultos de 30 a 60
afios y surgen como masas de crecimiento lento.

En la bibliografia nacional e internacional se reflejan rabdiomiosarcomas localizados
mas frecuentes como se detalla a continuacion: extremidades (21%), retroperitoneo
(13%), cabeza y cuello (11%), aparato genitourinario (11%), paratesticular (11%),
orbita (11%), prostata (4%) y areas miscelaneas (21%) que son otras localizaciones
distintas a las mencionadas. El prondstico y las decisiones del tratamiento dependeran
del tipo de rabdomiosarcoma, del lugar donde aparece, el tamafio del tumor y de si el
cancer se ha diseminado. El tratamiento puede comprender la cirugia, la quimioterapia
y la radioterapia.

Los resultados han mejorado de manera significativa gracias a los avances
importantes en el tratamiento de esta tipologia de cancer.

Una vez diagnosticado el seguimiento debe ser de manera continuada, en el caso de
referencia esta paciente necesito tratamiento quirdrgico y atencion por el servicio de
Oncologia. Su seguimiento por parte de este servicio aun se mantiene.
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