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Resumen

£l rabdomiosarcoma es el tvmor maligno de fejidos
blandos, mds frecuente en la infancia. Deriva de células
mesenquimatosas inmaduras. Pueden localizarse donde
enconfremos musculo estriado. En genitales suele ser mds
frecuente su presencia en vagina en el caso de las nifias y
en las adolescentes tiene predileccién por el cvello uferino.
£l objetivo del presente estudlio de corte retrospectivo, fue
hacer Ia revisién de todas las historias codlificadas con el
diagnéstico de rabdomiosarcoma genital en nifias,
perfenecientes a la consulta de Ginecologia Infanto-Juvenil
del Hospital de Nifios “J. M. De Los Rios, en un periodo de
20 aros (1982-2002). Resultados: De un fotal de once
historias revisadas, la edad promedio de las pacientes fue
de 2,4 afos. De las 11 pacientes 8 presentaron el tumor
alojado en vagina, 2 en wula y 1 en el cverpo
uterino. Al momento del diagnéstico 5 de las pacienfes se
encontraron en estadio I, una, en estadlio 2, dos en
estadio 3, una en estadio 4 ( 2 pacientes no se pudieron
estadlficar). El tipo histolégico que predominé fue el
botrioide con 90,9 % de fodos los casos. Llos tratamientos
recibidos ~ fveron combinaciones de quimioterapia,
radlioterapia y cirugia. La sobrevida a los 5 afos fue de
36,36%. Conclusiones: El rabdomiosarcoma fve una
patologia poco frecuente en el Servicio en los afios que
incluyo la revisién, lamentablemente con baja sobrevida,
por lo que el diagnéstico temprano y la aplicacién de la
terapéutica apropiada se imponen.
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Abstract

Rhabdomyosarcoma is the more common childhood
malignant soff tissue tumor. Derived from immature
mesenchymal cells. They can be located where we find
striated muscle. The presence in genitals is usvally more
frequent in the vagina in girl’s cases and teenagers has a
predilection for the cervix. The object of this retrospective
cohort study was to review all stories coded diagnosis of
genital rhabdomyosarcoma in girls, belonging fo the Child
and Youthful Gynecological Service of “J. M. De Los Rios”
Children’s Hospital, over a period of 20 years (1982-2002).
Results: From a total of eleven revised mediical histories, the
average age of the patients was 2.4 years. 8 of the 11
patients presented the tumor stayed in vagina, vulva 2 and
1 in the uferine body. At diagnosis 5 of the patients were in
stage 1, one, stage 2, two stage 3, and one stage 4 (2
patients could not be staged). The predominant histological
type was the botryoid with 90.9% of all cases. Received
treatments were combinations of chemotherapy, radiation
and surgery. Survival at 8 years was 36.36%.
Conclusions: Rhabdomyosarcoma was a low frequent
condiition in our department in the years that it included the
review, unfortunately with low survival, so the early
diagnosis and appropriate therapeutic application are
imposed.
Key Words: Rhabdomyosarcoma, botryoid, neoplasia,
vag/'na/ tumor, vulvar tumor
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Rabdiomiosarcoma del érea genital en nifas

INTRODUCCION

Los rabdomiosarcomas de érea genital en la infancia y
la adolescencia, aunque poco frecuentes (3% de todos los
casos de neoplasias en la infancia), presentan una morbi-
mortalidad elevada, llevando en muchas ocasiones a la
muerte de la paciente y cuando sobreviven, muchas han
tenido que ser sometidas a cirugias que limitan su fertilidad
por ejemplo histerectomia con ooforosalpingectomia
bilateral. Los rabdomiosarcomas genitourinarios ocupan el
tercer lugar de frecuencia luego de los de cabeza y cuello.
Su incidencia es bimodal con un pico a los 2-6 afios y el
ofro a los 14-18 afios. En su histologia se distinguen tres
tipos, los cuales son: embrionario, alveolar y pleomérfico.
El sinfoma que se reporta con mayor frecuencia en las nifias
es el sangrado genital y en las adolescentes con
menstruaciones  establecidas, el sangrado  anormal
acompaiiado o no de tumor visible a la evaluacion médica,
también, es el sintoma mds comin. La localizacién del tumor
en nifias por lo general es en la cara anterior de la vaging,
en la adolescente el cuello uterino es la localizacion
preferente. El pronéstico de este tipo de neoplasia esta
relacionado principalmente con la localizacién del tumor, la
extensién de la enfermedad y el tipo histolégico.

En la presente revision nos planteamos conocer la
incidencia de los rabdomiosarcomas genitales que se
presentaron en el periodo de 20 afios a nuestra consulta y
establecer las caracteristicas de los mismos en relacién a
promedio de edad en que se presents, estadio, tipo
histolégico y sobrevida a los 5 afios del diagnéstico.

METODOS

Se realizé un estudio retrospectivo que consistié en la
revisién de 11 historias de los archivos del Hospital de
Nifios “J. M. De Los Rios”, codificadas con el diagnéstico
de Rabdiomiosarcoma genital en nifias en un periodo de
20 afos (1.982-2.002). Las variables escogidas para el
estudio fueron: edad al momento del diagnéstico, motivo
de consulta, ubicacién anatémica del tumor, estadio, tipo
histolégico, tratamiento recibido y sobrevida a los 5 afios.

RESULTADOS

Desde el afio 1.982 hasta el afio 2.002 se atendieron en
la consulta de ginecologia Infanto-Juvenil del Hospital de
Nifios “J. M. de Los Rios” un total de 11 pacientes con la
impresién diagnéstica de Rabdiomiosarcoma del érea
genital. La edad promedio de las pacientes fue de 2,4 afios
(rango de un dia de nacida hasta tres afios y cinco meses).

O

Figura 1. Rabdomiosarcoma perineal.

El motivo de consulta fue sqngrqdo genitq| en 8 de las
11 nifias, tumor vaginal en 2 de ellas y tumor vulvo-perineal
en 1. La ubicacién anatémica més frecuente fue en la vagina
con predominio en la cara anterior, en un fotal de 8 de las
once pacientes (72,7 %), seguido por dos casos en region
vulvar y vulvo-perineal (18,2 %) y un caso en cuerpo uterino
(9,1 %). Al momento del diagnéstico 5 de las 11 pacientes
se encontraron en estadio 1 (enfermedad local), una en
estadio 2 (enfermedad microscépica residual en region
linfatica), dos en estadio 3 ( enfermedad macroscépica
residual después de la cirugia), y una en estadio 4
(metéstasis o distancia) de acuerdo al sistema de
estadificacion  del Grupo para el estudio de los
Dos pacientes no se pudieron
estadificar por perdida de seguimiento en un caso y por

Rabdomiosarcomas.

muerte en el ofro.

Figura 2. Rabdomiosarcoma en cuello uterino.
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PEREZ ef al.

El tipo histolégico de Rabdomiosarcoma en diez nifias.
(90,9 %) fue sarcoma botrioide. Un sarcoma Alveolar fue el
ubicado en la regién perineal. En relacién al tratamiento 6
pacientes recibieron solo quimioterapia; 3 pacientes
recibieron una combinacion de  quimioterapia y
radioterapia, siendo la histerectomia
ooforsalpingectomia bilateral necesaria sélo en la paciente
cuyo tumor se localizaba en cuerpo uterino. La sobrevida a
los 5 afios fue de 36,36% lo cual representa 4 pacientes

con sobrevida libre de enfermedad hasta la actualidad. Seis

con

pacientes fallecieron (54,54 %) y una deserté de la consulta.

DISCUSION

El rabdomiosarcomas, es la neoplasia de tejido blando
mds com(n en nifios, representando del 3% al 8% de todas
las enfermedades malignas en menores de 15 afios. El més
frecuente, es el rabdomiosarcoma embrionario (sarcoma
botrioides), el cual tiene un curso agresivo y un tercio de los
pacientes tienen metdstasis al momento del diagnéstico ",

El Rabdiomiosarcoma del tracto genital y urinario
representa el 20% de los casos en nifios y es la tumoracién
maligna mas comin del tracto genital inferior en nifias y
adolescentes **. Los sintomas comprenden secrecién
vaginal, hemorragia, tumoracién o dolor abdominal y
salida de lesiones similares a “racimos de uva”. En nuestra
estadistica el sangrado genital fue el sintoma mas referido,
seguido por la presencia de tumor. Su frecuencia méxima
es durante los dos primeros afios de vida y en el 90% de los
casos ocurre antes de los cinco afios de edad, en esto
coincidimos con las referencias consultadas, la edad
promedio de nuestras pacientes fue de 2,4 afios. Este tumor
es de crecimiento rapido y el pronéstico es sombrio a menos
que se diagnostique a tiempo. Su ubicacion més frecuente
en la infancia es en la vagina como se observé en el
presente estudio, pero puede encontrarse también en
vulva (un caso en la presente revision), periné, cuello y
cuerpo Uterino“?®. La combinacién de  quimioterapia
con cirugia y en algunas ocasiones radioterapia, llevan la
tasa de sobrevida hasta un 80% o 90% cuando el
rabdomiosarcoma se localiza en la pelvis. El indice de
supervivencia a 3 afios en fumores Botrioides localizados ha
sido reportado en 86% en dlgunas series,” ® sin embargo
en seg0n la casuistica, la tasa de sobrevida fue de menos de
40% tal vez relacionados con pobre respuesta de las
tumoraciones a los esquemas terapéuticos empleados y en
ofros casos por el estadio al momento del diagnéstico'.
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