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RESUMEN

Introduccion: el rabdomiosarcoma es un
tumor maligno de tejidos blandos, de
origen embrionario, mesenquimatoso, y
constituye el 50 % de los sarcomas de
tejidos blandos y del 4 al 8% de los
tumores solidos en los ninos.
Histolégicamente, se asemeja a los
musculos estriados del feto. Puede
originarse en cabeza, cuello y sistema
genitourinario. En su etiologia se incluyen
anomalias genéticas y consumo de toéxicos.
Hay cuatro subtipos histoldgicos,
embrionario, alveolar, botrioide y
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pleomorfo; sin embargo, existe
complejidad para el diagnéstico de una
entidad tan infrecuente como un tumor de
origen embrionario en una nifia pequefa.

Objetivo: presentar el caso de un sarcoma
vaginal sospechado por ecografia, en una
nifia con genitorragia.

Presentacion del caso: el sintoma
principal fue el sangrado genital, que
presentd la paciente de un ano de edad El
examen fisico inicial, fue negativo, la
ecografia inicial detecta a nivel de
hipogastrio una imagen ecogénica,
redondeada, bastante bien delimitada,
irregular, heterogénea, con diametro
mayor de 26 mm, sin calcificaciones,
dependiente de genitales internos, se
realiza laparotomia exploratoria que
corrobora el diagndstico ecografico, la
evolucion fue satisfactoria.

Conclusién: a pesar de su rareza y
complejidad, es posible realizar
satisfactoriamente el diagnéstico
ecografico de un sarcoma vaginal en una
nifia pequefia con genitorragia.

DeCS: RABDOMIOSARCOMA
EMBRIONARIO; NEOPLASIAS VAGINALES;
PEDIATRIA.

ABSTRACT

Introduction: rhabdomyosarcoma is a
malignant tumor of soft tissues, of
embryonal, mesenchymal origin, and
constitutes 50% of soft tissue sarcomas
and 4 to 8% of solid tumors in children.
Histologically, it resembles the striated
muscles of the fetus. It can originate in the
head, neck and genitourinary system. Its
etiology includes genetic anomalies and
toxic consumption. There are four
histological subtypes: embryonal, alveolar,
botryoidal and pleomorphic; however,
there is complexity to the diagnosis of an

entity as infrequent as a tumor of
embryonal origin in a little girl.

Objective: to report the case of a vaginal
sarcoma suspected by ultrasound, in a little
girl with genitorrhagia.

Case report: the main symptom was
genital bleeding in a one-year-old patient.
The initial physical examination was
negative, the first ultrasound detected an
echogenic image at the hypogastric level,
rounded, well-delimited, irregular,
heterogeneous , with a diameter greater
than 26 mm, without -calcifications,
dependent on internal genitalia, an
exploratory laparotomy was performed
that corroborates the  echographic
diagnosis, the evolution was satisfactory.

Conclusion: despite its rarity and
complexity, it is possible to perform the
ultrasound diagnosis of a vaginal sarcoma
satisfactorily in a small girl with
genitorrhagia.

DeCS: RHABDOMYOSARCOMA,
EMBRYONAL; VAGINAL
NEOPLASMS; PEDIATRICS.

INTRODUCCION

El rabdomiosarcoma es un tumor maligno
originado en el musculo esquelético,
constituye aproximadamente el 3,5 % de
los casos de cancer entre los nifios de 0 a
14 afios y 2 % de los casos entre los
adolescentes y los adultos jovenes de 15 a
19 afos de edad; es una enfermedad
curable en la mayoria de nifios que reciben
terapia 6ptima, con mas de 60 % de
sobrevida a los 5 anos después del
diagndstico. !

Generalmente, se origina en la cabeza,
cuello y en el sistema genitourinario, en su
etiologia se han incluido anomalias
genéticas, como la inactivacion del gen p53
supresor de tumor y, en ocasiones, la



translocacion de 12g132. Otros factores de
riesgo incluyen el consumo de marihuana,
cocaina y la exposicibn materna a la
radiacién. !

El rabdomiosarcoma surge en |la
mesénquima fetal primitivo, incluso en
sitios que no contienen musculo
esquelético. Histoldgicamente el tumor se
asemeja a los musculos estriados del feto.
El tejido tumoral expresa una proteina de
unién al ADN, MYOD1 que puede llegar a
ser un marcador del mismo. 2

Histoldgicamente hay cuatro subtipos:
embrionario, alveolar, botrioide y
pleomorfo, aunque se reporta otra
clasificacion que incluye los tipos botrioide
y pleomorfo 'y un tercer grupo
indiferenciado. 2

Es el sarcoma de tejidos blandos mas
comun en las dos primeras décadas de la
vida, pero representa aproximadamente
menos del 1% de cancer en adultos, y se
reporta inferior al 4% de los sarcomas de
tejidos blandos en adultos en los Estados
Unidos, dado que afortunadamente el
cancer es afortunadamente raro durante la
infancia aproximadamente 4 de 10
pacientes con rabdomiosarcoma son
adultos.3

En nuestro pais, segun fuentes del Registro
Nacional de Céancer, la tasa especifica por
grupos de edades muestra un valorde 12,4
por 1 millon de habitantes de 1 a 4 afos. #

La incidencia del rabdomiosarcoma alveolar
no varia por el género y es constante entre
los 0 a 19 afos con aproximadamente 1
caso por millén de nifios y adolescentes.
Los lactantes tienen una incidencia mayor
de sarcoma indiferenciado y de tumores del
tronco y abdomen y menor, de tumores
parameningeos. 3

El prondstico se relaciona con la edad, sitio
de origen, diametro mayor del tumor,
resecabilidad, presencia y numero de
metastasis, compromiso ganglionar
regional y subtipo histopatoldgico. Aunque
el tipo embrionario es de mejor pronodstico
respecto al alveolar, la presencia de

anaplasia se discute como factor que afecta
el prondstico. !

En adultos, por el contrario, no se observéd
asociacion entre la supervivencia y el
subtipo  histoldgico. Los  resultados
desfavorables para los adultos con
rabdomiosarcoma en comparacion con
ninos, hacen dudar que esta sea una
entidad comln para ambos.>

Hormann y Schwarzbach segin el
compromiso vascular de los
rabdomiosarcomas establecen como de
tipo I, las lesiones que afectan los
principales vasos sanguineos del
retroperitoneo, los sarcomas que afectan a
la aorta vy otros vasos arteriales
importantes, se definen como de tipo II,
aquellos que involucran el sistema venoso
selectivo constituyen el tipo III y si no
muestran la enfermedad vascular, son de
tipo IV !

Las afecciones genéticas relacionadas
incluyen el sindrome de susceptibilidad al
cancer de Li-Fraumeni, carcinoma nevoide
basocelular, la neurofibromatosis tipo I, el
sindrome de Gardner, de Beckwith-
Wiedemann y la esclerosis tuberosa o
enfermedad de Bourneville.®

Presentar el caso de un sarcoma vaginal
sospechado por ecografia, en una nifia con
genitorragia, por constituir una rareza.

PR,ESENTACIéN DEL CASO
CLINICO

Paciente ACM, femenina de la raza blanca,
de 1 afo de edad, producto de parto
eutdcico a término, con peso al nacer de
7.14 libras sin antecedentes prenatales y
postnatales de interés, con lactancia
materna exclusiva hasta el sexto mes.

Ingresa en el hospital el 29 de octubre del
afo 2015 por presentar sangramiento
genital de 10 u 11 dias de evolucion,



caracterizado por ser una pérdida que
inicialmente no era abundante, pero con
incremento gradual en su cuantia vy
frecuencia diaria, de aspecto rutilante, no
coagulada, ni  fétida, sin  existir
aparentemente, dolor asociado. Su estado
general se mantenia conservado, no se
recogian antecedentes de trauma, habia
sido medicada con prednisona
previamente, habiendo terminado el
consumo del farmaco tres dias antes de
comenzar el sangrado.

En el examen fisico inicial no se
encontraron hallazgos en la inspeccién
inicial de la regién vulvovaginal, se
constatd la presencia de contenido
sanguineo en la ropa interior y en el introito
vaginal durante la inspeccion periddica en
sala de hospitalizacion, no se detectaron
tumoraciones palpables en abdomen, ni se
evidencid6 pérdida de peso, palidez
cutaneo-mucosa u otras manifestaciones
generales o de algun sistema en particular.

Se realizaron varios examenes de
laboratorio tales como hemograma con
diferencial, conteo de leucocitos globales y
especificos, plaquetas y velocidad de
eritrosedimentacién, al ingreso y durante
su estancia en la sala, fueron todos
normales, a excepcién del valor de
hemoglobina que al ingreso fue de 11,2 g/I,
disminuyé a 9,7 g/l el dia 14 de noviembre
y a 8,9 gr/l el dia 19 del mismo mes, solo
20 dias después.

Los examenes radiograficos de torax,
pelvis y abdomen simple no mostraron
alteraciones, la vaginografia retrograda fue
diferida en este caso. En la ecografia inicial
realizada el dia 6-11-15 se detectd la
presencia, a nivel del hipogastrio, de una
imagen ecogénica, redondeada, bastante
bien delimitada, de contorno irregular, con
ecotextura interna algo heterogénea, con
didmetro mayor de 26 mm, sin
calcificaciones, con areas de
hipoecogénicas en su interior, que se
interpreté como una imagen soélida tumoral
dependiente de 6rganos genitales internos.

Se realizd laparoscopia en la que se
inform6 que los genitales internos eran
normales. La paciente continuaba con

sangrado genital que se incrementd en
cantidad y frecuencia y ademas presento
variacién en las caracteristicas de la
pérdida genital que se tornd oscura y algo
fétida, aparece afiadida a la anemia
referida anteriormente incremento de la
velocidad de eritrosedimentacion, a 35
mm/seg, ademas en el examen fisico de la
region perineal y en el tacto rectal se
detect6 la presencia de tumefaccidon
palpable. (Fig. 1)

Figura 1. Presencia de sangre en introito y
tumefaccion visible.

El dia 14 de ese mismo mes se repite la
ecografia, que describe aumento discreto
de tamafio de la imagen reportada en el
estudio anterior, entonces con dimensiones
entre 32-38mm con area ecollcida central
y ademas la aparicion de liquido en
hipogastrio, de ligera a moderada cuantia.

El dia 20-11-15 se realiza laparotomia
exploratoria, evidencidandose la presencia
de una masa tumoral soélida, muy
vascularizada, situada en el tercio superior
de vagina y que protruia a través de ella,
la base estaba localizada en el fondo y
parte superior de la cavidad vaginal, a nivel
de la hora 12-1, con areas de necrosis por
licuefaccidn, la cual se reseco
completamente por secciones dado su
caracter friable (Fig. 2). Se drend ademas
absceso con pus fétido.

Figura 2. Pieza quirlrgica. Tumor vaginal
(aspecto macroscopico)



El estudio anatomopatoldgico informd
sarcoma de alto grado de malignidad casi
totalmente necrosado compatible con
rabdomiosarcoma.

Después de una estancia de 7 dias en la
Unidad de Cuidados Intensivos es
trasladada a sala para completar ciclo
antibiético iniciado con meronen vy
vancomicina. Fue egresada después de una
estadia hospitalaria de 26 dias, recibid
tratamiento oncoespecifico que hasta el
momento ha resultado satisfactorio, y la
paciente actualmente se encuentra
asintomatica y con buena salud.

DISCUSION

El rabdomiosarcoma fue descrito
inicialmente por Webner en 1854,
constituye un tumor complejo de gran
malignidad en el nifio y el adolescente; con
crecimiento local rapido y persistente,
diseminacion hematégena temprana vy
secundariamente por via linfatica?!

En un estudio del grupo de
rabdomiosarcoma (IRS) se obtuvo como
conclusion fundamental que los pacientes
mayores de 10 afios de edad, definidos en
su investigacion como adolescentes y los
pacientes adultos, tuvieron peor prondstico
comparados con pacientes mas jovenes. 3

Tal como ocurri6 en esta paciente, la
mayoria de casos de rabdomiosarcoma se
presentan de forma esporadica sin ningun
factor de riesgo predisponente, aunque los
pacientes con tumores embrionarios, se
han relacionado con antecedentes de peso
alto y tamafio grande al nacer. 3

La localizacion en vagina, presentada por
esta paciente no resulta comidn en Cuba,
siendo este el primer caso descrito en
nuestra institucion.

En un estudio retrospectivo de 20 pacientes
afectados por tumores sarcomatosos
predomind el sexo masculino, la edad
estuvo comprendida en el rango de 1 mes
a 12 afios y la afectacién de vagina ocupd
el tercer lugar en frecuencia. 2

En este caso la ubicacién  fue
exclusivamente genital, sin afectacion de
las vias urinarias al momento del
diagndstico ni en la evolucién ulterior, se
reporta en la literatura revisada un raro
tumor sarcomatoso de células foliculares
dendriticas en una paciente adulta anciana
con carcinoma de vias urinarias, que
consultd por genitorragia, igual que
nuestra paciente. ’

La genitorragia o sangramiento genital sin
precision de origen (vulvar, vaginal o
uterino) es un signo alarmante y puede
obedecer a un amplio espectro de causas,
en esta paciente fue descartada
clinicamente la infeccién al momento del
diagnéstico, no existia antecedente de
trauma, ni evidencia clinica o}
imagenoldgica de enfermedades
genitourinarias, habiéndose desechado
también las alteraciones hormonales y los
trastornos de la coagulacién, se considera
la posibilidad de la presencia de un tumor
a partir de la clinica y del estudio ecografico
realizado.

Entre los tumores benignos mas comunes
se consideré la presencia de polipos
vaginales y hemangiomas, descartados por
el estudio anatomopatoldgico, que arrojo el
resultado de rabdomiosarcoma
embrionario, que tal como sucedié en este
caso, nace de la parte superior de la vagina
o del cuello uterino y se extiende a vejiga
y utero, lo que afortunadamente no ocurrid
en este caso. 8

Aunque las tumoraciones genitales en esta
etapa de la vida son infrecuentes, la
presencia de una T palpable constituye otra
de las manifestaciones clinicas que pueden
presentarse en el debut de la enfermedad,
que en algunas ocasiones puede llegar a
adoptar grandes dimensiones, como en el
caso de una paciente de 13 afios con una
masa perineal que protruia a través del
introito, que resultd ser un leiomioma



cervical polipoideo gigante, entidad
igualmente de baja frecuencia de
presentacion a esta edad ?, sin embargo, la
deteccién de una tumefaccion palpable solo
se evidencid en nuestro caso clinico en una
etapa final del desarrollo de la enfermedad,
previo a la cirugia.

Ante la deteccion de este hallazgo en el
examen perineal deben tenerse en cuenta
como posibilidades diagnosticas el pélipo
fibroepitelial de vagina, que se presenta
como una masa vulvar rosada, blanda de
aspecto polipoideo, los miomas cervicales,
que de ser grandes, pueden ocasionar el
alargamiento y protrusion del cerviz, muy
infrecuentes en la etapa de lactante y
preescolar y menos durante la
adolescencia, y la entidad que presentaba
esta paciente, el rabdomiosarcoma vaginal,
también llamado tumor botrioide. 1°

Este es el tumor maligno de partes blandas
mas frecuente que afecta a la vagina,
uretra o vejiga enedad pediatrica,
especialmente en nifias por debajo de los 5
anos. Suele localizarse en la pared anterior
vaginal, donde se presenta como una
tumoracién mamelonada que
puede aparecer ulcerada °, estas
caracteristicas precisamente
caracterizaban los hallazgos macroscépicos
de la pieza quirdrgica extraida a esta
paciente, siendo la ulceracién la causa mas
probable del sangrado vaginal que
presentaba la nifia al momento del
diagnéstico. No es infrecuente la asociaciéon
entre sangramiento vaginal irregular y
polipo palpable o visible, como se reportd
en una joven de 14 afos que también
compartia este diagnodstico 8.

La ecografia mostré una imagen ecogénica
(de naturaleza sélida) de 26 mm, se
plantea que los pacientes con tumores mas
pequefios (=5 cm) tienen una
supervivencia mejor comparada con la de
los niflos con tumores mas grandes 11,
aunque en una revisién retrospectiva de los
sarcomas de tejidos blandos en nifios y
adolescentes, se indica que este valor de
corte de 5 cm usado para adultos puede no
ser ideal para los nifios mas pequenos,
especialmente lactantes. En esta revision
se identific6 una interaccién entre el

didmetro del tumor y el &area de la
superficie corporal. 3

El tratamiento depende del estadiamiento,
acorde a los protocolos del Intergroup
Staging System for Rhabdomyosarcoma
(IRSG)%, El estadio se basa en la
localizacién del tumor primario, el tamano,
la presencia de adenopatias y de
diseminacion a distancia. El grupo depende
del grado de reseccién quirurgica del tumor
primario. En esta paciente el tumor fue
resecado en su totalidad y se logrdé obtener
resultado anatomopatoldgico concluyente y
comprobandose la presencia de la variedad
sarcoma botrioides, que es la Unica forma
de presentacion en vagina y vejiga y es casi
exclusiva de lactantes.

El tratamiento del cancer infantil-juvenil ha
avanzado significativamente en las ultimas
décadas en virtud de las técnicas de
diagnéstico precoz y de la evolucién de los
métodos terapéuticos.!!

CONCLUSION

A pesar de lo infrecuente de esta entidad,
es posible realizar de manera satisfactoria
el diagnostico por ecografia de un sarcoma
vaginal en una nifla pequeia con
genitorragia.
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