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El rabdomiosarcoma botrioide del cérvix uterino es en términos generales una neoplasia poco frecuente, generalmen-
te ocurre en pacientes en la primera y segunda décadas de la vida, rara vez afecta a individuos de mayor edad.
Recientemente se ha descrito que esta neoplasia cuando se encuentra localizada en el cérvix tiene un prondstico rela-
tivamente favorable, pudiendo efectuarse inclusive un tratamiento quirdrgico conservador. Sin embargo otros articulos

mencionan que esto no siempre es asi.
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The uterus cervical botryoid rabdomiosarcom is a very rare tumor, and in general it occur in patients of first or second
decade of age, it is not frequent in older persons. Recently it has been described localized in uterus cervix and it has

a favorable prognosis, and it is possible to treat surgically. However it is not always so.
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El rabdomiosarcoma embrionario es un tumor de ori-
gen mesodérmico que se encuentra clasificado den-
tro del grupo de los sarcomas que ocupan el 1% de
los tumores malignos del tracto genital femenino,
porcentaje del cual el rabdomiosarcoma ocupa
menos del 10%.

Constituye una de las neoplasias mesenquimales
malignas que forma parte de los tumores de muscu-
lo estriado.

Existen 4 tipos histolégicos identificados de rabdo-
miosarcoma:

a) Embrionario: comprende 60% de los casos y tiene
un pronostico intermedio.

b) Botrioide: es una variante de la forma embrionaria
en la que las células tumorales y un estroma edema-
toso se proyectan hacia el interior de una cavidad
corporal como un racimo de uvas, representa el 6%
de todos los casos y se observa frecuentemente en la
vagina, el Utero, la vejiga, la nasofaringe y el oido
medio.

¢) Alveolar: comprende el 15% de todos los casos, se
caracteriza por la translocacion cromosomica t 2 13),
Las células tumorales tienden a crecer en cdmulos
que, con frecuencia, presentan espacios en forma de
hendidura que remedan alvéolos. Los tumores alve-
olares se observan mas frecuentemente en el tronco
y las extremidades. Son los de peor prondstico.

d) Pleomorfico (forma del adulto) es raro en la nifnez,
menos del 1% de los casos.

Se considera que el 20% de los pacientes tienen sar-
comas indiferenciados.

CAUSAS, INCIDENCIA'Y FACTORES DE RIESGO
La causa del rabdomiosarcoma se desconoce. Es un
tumor muy poco comun con solo unos varios cien-
tos de casos nuevos al aho en los Estados Unidos.
Algunos ninos que presentan anomalias congénitas
estan en alto riesgo, al igual que algunas familias que
presentan una mutacion genética. Sin embargo, la
gran mayoria de los ninos con rabdomiosarcoma no
presentan factores de riesgo conocidos.

Los sintomas pueden variar dependiendo de la loca-
lizacion del tumor. Los tumores en la vagina pueden
protruir desde el orificio vaginal. Los tumores vagi-
nales y vesicales pueden provocar una obstruccion
intestinal, mientras que los tumores en la nariz o la
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garganta pueden producir sangrado, congestion, difi-
cultades en la deglucion o problemas neurolégicos
cuando se extienden hasta el cerebro. Cuando estos
tumores se presentan en los masculos pueden apare-
cer como protuberancias dolorosas que no desapare-
cen, pero continuan creciendo, aunque es posible
que no sigan presentando dolor.

El diagnostico del rabdomiosarcoma con frecuencia
tarda en realizarse debido a la falta de sintomas vy
porque la aparicion puede coincidir con una lesion
reciente. El diagnostico temprano es importante por-
que se trata de un tumor agresivo que hace metdsta-
sis rapidamente.

Entre los examenes auxiliares tenemos:

- Biopsia del tumor para revelar la presencia de rab-
domiosarcoma

- TC y/o IRM del area del tumor

- TC de torax para identificar la diseminacion o
metastasis del tumor

- Examen 6seo para identificar la diseminacion del
tumor

- Biopsia de la médula 6sea que puede revelar
metastasis

- Posible puncion lumbar para examinar la disemina-
cion al cerebro dependiendo del sitio del tumor

- Examen fisico completo

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

El diagndstico diferencial debe hacerse con el llama-
do polipo vaginal en el cual existe una proliferacion
polipoide de tejido conectivo subepitelial en donde
se pueden apreciar células de tipo fibroblastico
hipertrofiadas que adquieren una morfologia "rabdo-
miobldstica", sin embargo no existe anaplasia ni
mitosis ni la caracteristica aglomeracion celular
subepitelial, inmuno histoquimicamente no hay
positividad a actina musculo especifica ni a desmi-
na. Otras condiciones que deben descartarse son las
neoplasias mixtas millerianas, como el adenosarco-
ma o el carcinosarcoma, las cuales tienen compo-
nentes sarcomatosos entre los cuales puede haber
rabdomiosarcoma. Sin embargo en estas condicio-
nes el componente sarcomatoso es mas pleomorfico,
pudiendo existir condrosarcoma, osteosarcoma y
zonas de sarcoma indiferenciado, ademas de que
macroscopicamente no forma estructuras en racimo.
Asi mismo en estas neoplasias el componente epite-
lial caracteristicamente forma estructuras en grietas



semejantes a las observadas en fibroadenomas. Otra
entidad a diferenciar por la presencia de células
pequenas, redondas y azules seria el linfoma afec-
tando el cérvix, sin embargo en esta condicion no
existe el aspecto macroscopico en racimos de uvas y
la celularidad es de distribucion homogénea, sin for-
macion de dreas edematosas con rabdomioblastos,
la inmunohistoquimica obviamente seria negativa
para antigenos musculares y positiva para antigeno
leucocitario comun.

TRATAMIENTO

El tratamiento especifico depende del tipo de rabdo-
miosarcoma y del sitio en el cual se encuentra. Este
tumor se trata mejor en un centro especializado.

En general, la cirugia y la radioterapia se usan para
controlar el tumor localmente, mientras que la qui-
mioterapia se utiliza para tratar la enfermedad en
todos los sitios del cuerpo.

La quimioterapia es una parte esencial del tratamien-
to para prevenir la diseminacion posterior del tumor.
Algunos de los muchos medicamentos activos en la
quimioterapia contra el rabdomiosarcoma incluyen:
- Vincristina

- Actinomicina -D

- Ciclofosfamida (Cytoxan)

- Doxorubicina (Adriamicina)

- Melfalan

- Ifosfamida

- Etoposido

- Topotecan

EXPECTATIVAS (PRONOSTICO)

Aunque generalmente se necesita un tratamiento
agresivo, la mayoria de los ninos con rabdomiosar-
coma logran una recuperacion que les permite vivir
mucho tiempo. La cura depende del tipo especifico
de tumor, su localizacién y el grado de disemina-
cion.

Se trata de una paciente de 50 afios de edad, gesta 1,
para 1, que acude al servicio, con un cuadro de
aproximadamente un ano de evolucion, caracteriza-
do por la presencia de masa a nivel de canal vaginal,
reducible, la que se hacia mas evidente, con los
esfuerzos fisicos, ademas secrecion transvaginal féti-
da; motiva su consulta el hecho de que 24 hrs. antes
a su internacion la masa se torna irreducible en el
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canal vaginal con exteriorizacion completa de la
misma, produciéndole incomodidad.

Al examen fisico ginecologico se evidencia masa
que protruye de introito vaginal, de aspecto muscu-
lar de aproximadamente 14 cm x 11 cm x 10 cm
cuyo tronco pedicular se dirige hacia el cuerpo y
pendia de cérvix y de la parte superior de canal vagi-
nal. (Figura 1)

Figura 1.

En primera instancia se realiza ademas de los estu-
dios laboratoriales concernientes, una biopsia del
tumor; ademas de una laparotomia exploradora,
donde los 6rganos genitales intrapélvicos conserva-
ban su anatomia macroscopica normal.

A las 48 hrs. se recibe el reporte histopatologico del
tumor que reporta: cortes compatibles con leiomio-
ma uterino.

Se ingresa a quirofano el mismo dia de emergencia,
por la presencia de sangrado profuso de un vaso del
tumor incoercible, realizandose en esa instancia una
histerectomia abdominal total, mas salpingooforec-
tomia derecha, extrayéndose ademas en el procedi-
miento una porcion de la parte superior de la vagi-
na, con la peculiaridad de haberse extraido toda la
pieza quirGrgica por via vaginal en bloque (Figura 2).
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Figura 2. Pieza quirurgica

A continuacion se envia la muestra a histopatologia,
con reporte sorpresivo a los 5 dias del post operato-
rio de cortes compatibles con Rabdomiosarcoma
botriodes (Figura 3).
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Figura 3. Placas microscopicas, compatible con sarco-

ma variedad botrioides

La paciente es dada de alta al quinto dia del post
quirdrgico, en buenas condiciones, con referencia al
centro oncolégico, para su respectiva quimioterapia.

El rabdomiosarcoma botrioide es una variedad de
rabdomiosarcoma que tiene un mejor pronostico,
comparado con las variedades embrionaria o alveo-
lar. Ocurre generalmente en las uniones mucocuta-
neas y caracteristicamente tiene un aspecto macros-
copico en '"racimos de uvas', histologicamente se
caracteriza por células pequenas ovoides o fusifor-
mes, con citoplasma escaso, que se agrupan debajo
de los epitelios o rodeando vasos y glandulas. Entre
estas zonas de aglomeracion celular existen areas de
aspecto edematoso o mixoide en donde la diferen-
ciacion celular es mayor, observandose con facilidad
rabdomioblastos en fase de miotibulos con estria-
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ciones transversales. El rabdomiosarcoma botrioide
del tracto genital femenino es en términos generales
una neoplasia poco frecuente, ocurre mas frecuente-
mente en la vagina. En el cérvix uterino generalmen-
te ocurre en pacientes en la primera y segunda déca-
das de la vida, con un promedio de edad de 18 anos,
rara vez afecta a individuos de mayor edad. En un
50% de los casos puede haber areas de cartilago
inmaduro. Existe positividad inmunohistoquimica a
actina musculo especifica, desmina y en menor pro-
porcion a mioglobina. Recientemente se ha descrito
que esta neoplasia cuando se encuentra localizada
en el cérvix tiene un pronostico relativamente favo-
rable, asi mismo algunos reportes mencionan que
aquellos casos con presencia de cartilago tienen
también un mejor pronostico, pudiéndo efectuarse
inclusive un tratamiento quirdrgico conservador. Sin
embargo otros articulos mencionan que esto no
siempre es asi y es necesario aln en casos en estadio
clinico 1, administrar tratamiento quimioterapico
adyuvante.

Aln cuando es muy rara la aparicion del
Rabdomiosarcoma Botrioide del tracto genital por
arriba de los 30 anos, esta entidad patologica debe
tenerse en cuenta en el diagnostico diferencial, tanto
clinico como histologico. En nuestro caso esperamos
un comportamiento biologico favorable por estar
localizada la lesion exclusivamente en el estroma
cervico vaginal, sin embargo el tiempo de segui-
miento es todavia muy corto.
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