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Casos Clinicos
Rabdomiosarcoma emlbrionario de cérvix uterino en
mujer adulta
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RESUMEN

El rabdomiosarcoma (RMS) del tracto genital inferior es una patologia maligna relativamente frecuente en
la infancia aunque muy poco prevalente en la edad adulta. Tan solo suponen el 2-4% de todos los sarco-
mas de partes blandas. Se trata de una neoplasia derivada de células progenitoras de miocitos de musculo
estriado en distinto grado de diferenciacion. En un elevado nimero de casos, el cuadro se presenta como
un pdlipo endocervical de apariencia benigna, lo cual retrasa el diagndstico. El correcto manejo del RMS
de tracto genital es controvertido. Un esquema agresivo de tratamiento con cirugia, poliquimioterapia y
radioterapia en pacientes seleccionadas, ha demostrado aumentar la supervivencia e incluso conseguir la
curacion en estadios precoces.
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SUMMARY

Rhabdomyosarcoma (RMS) of the lower genital tract is a common childhood malignancy but a rare tumor
in female adults. It accounting for around 2-4% of soft-tissue sarcomas. It is a malignant neoplasm origina-
ting from myogenic progenitors cells that shows variable stages of skeletal muscle differentiation. In many
cases, the tumor appears as a benign endocervical polyp and this delays the correct diagnosis. Optimal
management of adult genital tract RMS is uncertain. Aggressive primary therapy with local excition, poliche-
motherapy and radiotherapy in selected patients may result in prolonged survival and cure in early stages.
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INTRODUCCION

El rabdomiosarcoma (RMS) es una neoforma-
cion maligna derivada de células mesenquimales
precursoras de los miocitos (1). Constituye el 6-8%
de las neoplasias solidas en la edad pediatrica,
apareciendo como el tumor maligno de partes blan-
das mas prevalente. Sin embargo, en la edad adul-
ta, supone menos del 4% de los sarcomas, siendo

muy poco habitual la localizacién genital (2,3).
Segun el Intergroup Rhabdomyosarcoma Study
(IRS) la maxima incidencia del rabdomiosarcoma
embrionario genital se registra en menores de ca-
torce afos, cuya ubicacion tipica es la vagina. La
localizacion cervical, cuatro veces menos frecuen-
te, es propia de adolescentes y adultas jovenes,
mientras que la corporal lo es de mujeres postme-
nopausicas (2-4). Histolégicamente los RMS se
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clasifican en tres subgrupos: el embrionario, siendo
este el de mejor prondstico y mas frecuente (58%),
el alveolar y el pleomérfico o indiferenciado (5).

La falta de grandes series y estudios randomi-
zados justifica la ausencia de consenso en el ma-
nejo de esta patologia. Actualmente, se apuesta
por la cirugia y la adyuvancia con quimioterapia
(QT) combinada y radioterapia (RT) en pacientes
seleccionadas, registrando un incremento eviden-
te de la supervivencia. La variante histoldgica, el
tamafo tumoral, la localizaciéon del tumor primario,
la extension en el momento del diagndstico y la en-
fermedad residual tras el tratamiento, se reconocen
como los principales factores prondsticos (4,5). En
general, las lesiones vaginales tienen mejor pers-
pectiva que las cervicales, con tasas de supervi-
vencia del 96 y el 60% respectivamente (1,3).

El objetivo de esta comunicacion es presentar
el caso de un rabdomiosarcoma embrionario mixto
cervical en una paciente de 18 afios, tratada con
cirugia conservadora de funcién hormonal, poliqui-
mioterapia prolongada y radioterapia pélvica con
recidiva precoz a los 14 meses.

Caso clinico

Mujer de 18 afios que consulta por coitorragia
que ha ido degenerando en sangrado genital irre-
gular desde hace un afo. A la exploracién se ob-
jetiva una masa irregular, necrética, muy friable y
sangrante al roce, de 11-12 cm que ocupa la vagi-
na y parece depender de cérvix. Parametrios apa-
rentemente libres. En el tacto rectal se comprueba
integridad de la mucosa y ausencia de rectorragia.
Sin visceromegalias, adenopatias inguinales, axila-
res ni supraclaviculares palpables. En el estudio de
extension y planificacién del tratamiento se incluye:
Analitica: Hemograma con hematocrito de 30%
y hemoglobina de 10 g/dl. Marcadores tumorales
(B-HCG, AFP, CEA, Ca 12.5, Ca 19.9, Ca 72.4):
negativos.

Radiografia de torax y TAC toracoabdominal: Térax
libre de lesiones y adenopatias pélvicas derecha de
3 cm y pélvica izquierda de 2 cm.

Resonancia Nuclear Magnética (Figuras 1 y 2):
Utero desplazado cranealmente, de 20 cm de eje
longitudinal con cavidad endometrial retencionista.
Masa solida de 145x88x100 mm dependiente de
cérvix, que ocupa vagina hasta introito y se extien-
de por canal endocervical hasta istmo anterior infil-
trando 4-5 cm el espesor miometrial; posible afecta-
cién parametrial. Desplaza pero no infiltra 6rganos
vecinos.

Anatomia patoldgica: Tumoracién de 145 mm de
eje maximo que contacta ampliamente con bordes

Figura 1. Imagen de RM corte longitudinal por plano
medio de pelvis donde se objetiva utero retencio-
nista desplazado por gran masa cervical.

Figura 2. Imagen de RM corte coronal con masa
cervical de 145x88x100 mm que infiltra tercio infe-
rior uterino.

de reseccion (Figura 3). Rabdomiosarcoma de cér-
vix uterino tipo embrionario con focos de tipo bo-
trioide (Figura 4) y extensas areas indiferenciadas
(Figura 5) con islotes de cartilago inmaduro (Figura
6) y evidente infiltracién linfovascular. Metastasis
masiva en 5 de los 10 ganglios aislados en cadena
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pélvica derecha (5/10) y en 5 de los 12 de cadena
pélvica izquierda (5/12). Clasificacion de IRSG (In-
tergrup Rhabdomyosarcoma Study Group): Grupo
Il (reseccion incompleta o biopsia con enfermedad
macroscoépica residual). El estudio inmunohistoqui-
mico presenta reactividad positiva frente a myo-D1
y desmina (Figura 7 y 8). Negativo para AE1/AES,
EMA, CD10, S100 y CD99. Ki 67: 30%, cerb-b2 ne-
gativo, c-kit y p53 negativos.

Pl T

Figura 5. Corte de rabdomiosarcoma embrionario
indiferenciado.

Figura 3. Macroscopia de la pieza de histerectomia

con tumoracién cervical. e

Figura 6. Corte en parafina de zonas de cartilago
inmaduro.

Figura 4. Vision panoramica de areas de rabdomio- Figura 7. Inmunohistoquimica con desmina positi-
sarcoma botrioide. va.
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Tras la valoracion del caso por el comité onco-
I6gico multidisciplinar se indica tratamiento quirdrgi-
co inicial. Se realiza una histerectomia total simple
mas tumorectomia con reseccion de manguito va-
ginal de 3 cm, transposicion ovarica y linfadenec-
tomia pélvica bilateral. Queda enfermedad residual
macroscopica de 2-3 cm, intimamente adherida a
vasos iliacos derechos.

Se inicia QT de induccion con esquema IVA-
Do (Ifosfamida-VCR-Actinomicina-Adriamicina) en
cuatro ciclos cada tres semanas. Posteriormente
recibe RT pélvica con acelerador lineal de elec-
trones ONCOR 15MV, en una dosis total de 5040
cGy con fraccionamiento de 180/cGy/dia, y QT
concomitante con cuatro ciclos de IVA (Ifosfamida-
VCR-Actinomicina). EI PET-TAC a los 9 meses del
diagndstico informa de ausencia de enfermedad
tumoral macroscopica activa. La paciente pasa a
control trimestral.

En PET-TAC alos 13 meses se objetiva recidiva
tumoral pélvica derecha de 34x32 mm. A la explo-
racion a los 14 meses se aprecia masa voluminosa
de consistencia blanda, que ocupa la pelvis hasta el
ombligo. Se decide abordaje quirdrgico con objetivo
de cito reduccién (debulking) de recidiva tumoral y
nuevo tratamiento adyuvante. Tras finalizar quimio-
terapia la paciente estd en remisién completa con
plan de seguimiento cada cuatro meses en las con-
sultas de nuestro servicio.

DISCUSION

El RMS del tracto genital inferior es una neo-
plasia maligna denominada heterdloga, por asentar
en localizaciones donde no existe musculo estriado
(2,3). Se trata de un tumor de partes blandas relati-
vamente frecuente durante la primera década de la

vida, cuya incidencia disminuye drasticamente con
la edad hasta convertirse en una entidad rara entre
los adultos (menos del 1%) (5).

Las series publicadas coinciden en que la loca-
lizacion tipica del RMS genital en la infancia es la
vagina, mientras que en la segunda y tercera dé-
cadas de la vida es el cérvix uterino. En este rango
de edad es frecuente el retraso en el diagndstico
ya que la mayoria de los casos se presentan como
sangrados genitales ocasionales, secundarios a
polipos endocervicales polilobulados, de apariencia
benigna que, por tratarse de un tejido laxo y ede-
matoso presenta escasa celularidad para el estudio
anatomopatolégico (6).

En consonancia con The Intergroup RMS Study
Group (IRS) se definen tres subgrupos histologicos
de RMS: el embrionario (58%), cuya variante mas
frecuente es la botrioide, el alveolar (20-25%) que
incluye la variante sdlida, y el pleomérfico o indife-
renciado. La mayor parte de los estudios publicados
en adultos recogen casos de RMS botrioides, los
cuales han demostrado un crecimiento mas lento,
mayor quimiosensibilidad y menor capacidad me-
tastasica (7,8). La paciente que nos ocupa integra
un reducido grupo de RMS mixtos de predominio
embrionario botrioide, con extensas areas de RMS
indiferenciado que condiciona un mal prondstico
de la enfermedad.

Los RMS frecuentemente se asocian a altera-
ciones genéticas especificas como las relacionadas
con la activacion del K-ras o la inactivacion del p53.
En particular, la variante embrionaria se acompafna
de una mutacién en el exén 6 del gen Tp53 situado
en el cromosoma 17 (6).

La escasa prevalencia de esta patologia en la
edad adulta obliga a planificar el tratamiento segun
protocolos aplicados en la infancia o en base a la
experiencia acumulada por centros cuyas series
mas numerosas no supera las 40 pacientes. Las re-
ferencias respecto al RMS mixto botrioide-pleomor-
fico, como el referido, no sobrepasa los 10 (3,4,6).
A partir de la década de los 80, la quimioterapia
combinada se ha convertido en la base del trata-
miento en todas las edades. Asociada a la cirugia
y la radioterapia en casos seleccionados, la tasa
de supervivencia libre de enfermedad y global se
ha incrementado hasta el 70% a los 5 anos y el
90% en enfermedad no metastasica. En las muje-
res adultas este porcentaje es mas variable y no tan
optimista; ronda el 60-70% en pacientes del grupo
| y subtipo embrionario, descendiendo al 30% en
enfermedad muy voluminosa, diseminada, o histo-
I6gicamente mas agresiva (1-4,9).

No existe consenso respecto al esquema de
quimioterapia. Entre los agentes con actividad
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reconocida se encuentra la vincristina en combi-
nacion con ifosfamida, actinomicina, adriamicina,
ciclofosfamida y/o doxirubicina en regimenes pro-
longados (1-3,9,10).

La cirugia es tratamiento basico, adecuando
la radicalidad a cada caso. En la mayoria de las
pacientes se puede conservar la funcién hormonal
y, en casos seleccionados, se contempla la cirugia
conservadora de la fertilidad. Se trata de mujeres
jovenes con deseo genésico no completo, RMS
embrionario botrioide, polipoide y limitado al cérvix,
de pequeno tamario y sin evidencia de enfermedad
a distancia. Estos casos tan favorables alcanzan
supervivencias del 95% (5,9).

La RT adyuvante se reserva para casos con-
cretos. Se ha demostrado un incremento de su-
pervivencia asociando RT en pacientes con RMS
embrionario del grupo Il 6 IV y en RMS de estirpe
alveolar y pleomoérfica independientemente del gru-
po (5,7).

La rica vascularizacion del RMS favorece la di-
seminacion hematica. Segun series, un 20 a 30%
de las pacientes presentan enfermedad a distancia
al diagndstico, fundamentalmente pulmonares. La
existencia de metastasis no es un criterio para limi-
tar el esfuerzo terapéutico (5,6,9,10).

Se identifican como factores de mal prondstico
los subtipos histolégicos alveolar y pleomorfico, el
tamano tumoral superior a 5 cm, la edad superior a
20 afios, la localizacién del tumor en cuerpo y cue-
llo uterino, la infiltracién del miometrio, la progre-
sién de la enfermedad durante la quimioterapia, la
presencia de metastasis y la enfermedad residual
macroscopica (=grupo 1) (2-4,6). Segun los da-
tos publicados, la progresion de la enfermedad en
los casos de mal prondstico se produce de manera
precoz, entre los 9y 15 meses, tal como sucede en
el caso expuesto (3,4).

CONCLUSION

El RMS de tracto genital inferior es una enfer-
medad de muy baja prevalencia en la poblacién

mayor de 14 afios. El manejo de la patologia es
incierto por falta de grandes series publicadas; si
bien, la quimioterapia combinada en regimenes
prolongados, se reconoce como la base del trata-
miento. La variante histoldgica, el tamafo tumoral y
la enfermedad residual son factores fundamentales
en el prondstico de la enfermedad. Son necesarios
estudios con mayor casuistica que permitan proto-
colizar el manejo de esta patologia.
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