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Rabdomiosarcoma Embrionario, Tipo Botrioide En Pediatria
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El concepto de rabdomiosarcoma (RMS) ha cambiado considerablemente en los ultimos afos,
basados en la introduccion de nuevos y mas eficaces métodos de diagndsticos y tratamientos.
En 1960 el RMS infantil era considerado una neoplasia casi siempre mortal por recidivante y
metastdtica en el mayor porcentaje de los casos; en las ultimas décadas se ha demostrado que
el RMS responde a tratamiento multimodal (biopsia, cirugia conservadora, quimioterapia poli-
farmaco y radioterapia) permaneciendo los nifios tratados libres de enfermedad. Son
destacables en relacidn a lo anteriormente expuesto los numerosos trabajos publicados por
Intergroup Rhabdomyosarcoma Study (IRS). Sumado a los avances genéticos relacionados con
el origen de esta patologia y su asociacién con otras neoplasias ().

El RMS es el sarcoma de partes blandas mds frecuente en nifios menores de 15 afos,
adolescentes y adultos jévenes. Se calcula que representa alrededor del 3,0 % de los tumores
de partes blandas pediatricos (6,1%), en Argentina; con 38,2 casos anuales y un total de 535
casos en los afios 2000-2013 (2,

Existe cierta correlacion entre la localizacién del tumor y la edad del paciente por ejemplo el
RMS de vagina es una variedad considerada rara y tiende a desarrollarse a edades mas
tempranas (media: 4 afos)l. EI RMS botrioide representa el 6% de todos los
rabdomiosarcomas; el termino botrioide deriva del griego (uvas) el que se observa
macroscopicamente con un crecimiento polipoide ) en el esquema de la Clasificacidn
Internacional del Rabdomiosarcoma (CIR) no se requiere de este aspecto tradicional
macroscépico caracteristico para su diagndstico. Desde la microscopia convencional (MO) con
hematoxilina y eosina presenta una celularidad escasa a moderada de células pequefias con
aspecto primitivo(redondas pequeiias y azules) con abundante estroma mucoide, “capa de
cambio” representada por una condensacién subepitelial de células tumorales separadas del
epitelio superficial intacto por una zona de estroma laxo (3-4). En el estudio
inmunohistoquimico (IHQ) se utilizan antigenos midgenos (antidesmina, HHF35,
antimioglobina, MyoD1) (1-4) que muestran una tincion intensa sobre todo en las células con
diferenciacion mioblastica al MO. El andlisis de citogenética demuestra segln Palazzo y
colaboradores, delecion del brazo corto del cromosoma 1 y trisomia en cromosoma 13 y 18;
otro caso publicado muestra clon hiperdiploide con cariotipo complejo y ganancia
cromosémica (b,

Los diagndsticos diferenciales a tener en cuenta deben contemplar el contexto grupo etario,
ubicacidn topografica tumoral, antecedentes familiares, sobre todo en nifos y adultos jévenes,
de otros sarcomas de células redondas pequefias y azules y/o fusiformes.

Caso Clinico: PL. HC: 127056 Femenina de seis afios, oriunda del interior de la provincia de
Corrientes (RA), en buen estado general. Consulta en marzo de 2017 al Hospital “Juan Pablo 11"
por flujo vaginal de dos meses de evolucibn “moco abundante espeso amarillento,
acompafiado de eliminacién espontanea de material sélido blanquecino nacarado” (Foto1-2).
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Diagnosticada por microscopia convencional (MO) con hematoxilina y eosina y PAS en las
muestras expulsadas espontaneamente como vinculable a Rabdomiosarcoma Embrionario
Botrioide B-2017-122 (Foto 3-4); derivada a centro de mayor complejidad Hospital de Nifios
“Ricardo Gutiérrez” (CABA). Se confirma diagndstico histopatolégico, la paciente es estadiada e
inicia tratamiento oncoldgico, encontrandose en la actualidad (julio 2017) de acuerdo a
informe médico, libre de enfermedad

Foto 1: PL. HC: 127056 Flujo vaginal de dos meses de evolucion

Foto 2: PL. HC: 127056 Material sélido blanquecino nacarado expulsado espontdneamente
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Foto 3: PL. HC: 127056 B 2017 122 HE Celularidad escasa a moderada de células pequefias con aspecto
primitivo “redondas pequefias y azules”. Areas necréticas (superficie externa). Gérmenes.

Foto 3: PL. HC: 127056 B 2017 122 PAS Material expulsado espontdaneamente con glucégeno
intracelular (PAS+)
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