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RESUMEN

Los rabdomiosarcomas paratesticulares son tumores agresivos, raros,
aparentemente de buen prondstico cuando se presentan en nifios y malo en adultos.
Se presenta el caso de un nifio de 15 afios, que cursé con dolor durante la marcha
en el miembro pélvico izquierdo con irradiacion al testiculo, aumento de volumen en
la region escrotal y testicular izquierdas, y sin adenomegalias inguinales, de cuatro
meses de evolucion. La tomografia axial computada y el ultrasonido evidenciaron
tumor testicular. Se realiz6 orquiectomia. El diagnéstico histologico fue de
rabdomiosarcoma embrionario con dreas alveolares. Se discute la presentacion en
adultos.
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INTRODUCCION

El rabdomiosarcoma infantil, un tumor maligno de tejido blando de origen
musculoesquelético, representa aproximadamente el 3.5 % de los casos de
cdncer en nifios de O a 14 afios de edad, y 2 % entre adolescentes y adultos
jévenes entre 15 a 19 afios de edad.’

Es una enfermedad curable en la mayoria de los nifios que reciben terapia
optima, con una supervivencia a 5 afios de mds del 60% después del
diagndstico.*® Los sitios primarios mds comunes donde aparece el
rabdomiosarcoma son la cabeza y el cuello, por ejemplo (el parameningeo,
érbita, faringeo, etc.), el conducto genitourinario, y las extremidades.*® Otros
sitios primarios menos comunes incluyen el tronco, la region intratordcica, el



tracto gastrointestinal (incluyendo higado y tracto biliar) y la region de
perineo/ano.

En la vasta mayoria de casos de rabdomiosarcoma se presentan de forma
esporddica sin ningdn factor de riesgo o de predisposicién reconocible ® a pesar
de que una pequefia porcion de estos, estdn relacionados con factores
genéticos. Entre estos factores tenemos el sindrome de susceptibilidad al
cdncer  Li-Fraumeni,(con mutaciédn en la linea germinal P53).”®
neurofibromatosis tipo I°'° y el sindrome Bekwith-Wiedemann (a pesar de que
el tumor de Wilms y el hepatoblastoma se les relaciona mds cominmente con
este sindrome 2

Los sitios primarios de rabdomiosarcoma infantil dentro del sistema
genitourinario incluyen el drea paratesticular, vejiga, préstata, vagina y Utero.
Las consideraciones especificas para el manejo quirlrgico de tumores que
surgen en cada uno de estos sitios se tratan en los parrafos a continuacion.

Las lesiones adyacentes al testiculo o cordon espermdtico deberdn ser
extraidas por orquiectomia y reseccion del cordén espermdtico entero, la cual
requiere una incision inguinal con control vascular proximal (orquiectomia
radical).®** Se requiere de reseccién hemiescrotal de la piel cuando existe
fijacién del tumor o invasion, o cuando se ya de ha llevado a cabo una biopsia
transescrotal.

Se ha descubierto que los tumores paratesticulares tienen una incidencia
relativamente alta de propagacién linfdtica (26 % en los estudios intergrupales
de rabdomiosarcoma de IRS-I y II)"®, y todos los pacientes con tumores
primarios paratesticulares deberdn tener un corte abdominal y pélvico delgado
y una tomografia axial computarizada (TAC) con contraste para evaluar la
complicacién ganglionar. Para pacientes con menos de 10 afios de edad, en
Grupo Clinico I y cuya tomografia axial computarizada no muestra evidencia de
agrandamiento de ganglios linfdaticos, no son necesarias muestras/biopsias
ganglionares retroperitoneales, sin embargo se recomienda la repeticion de una
tomografia computarizada cada 3 meses. o1 *

Los pacientes, con tomografias computarizadas positivas o insinuantes se
recomienda muestras de ganglios linfdticos retroperitoneales (sin diseccidn
formal de los ganglios), y el tfratamiento se basa en los hallazgos obtenidos en
este procedimiento®!*, En contraste, actualmente se requiere de una diseccién
de estadiaje retroperitoneal e ipsilateral de los ganglios linfdticos en los nifos



mayores de 10 afios con rabdomiosarcoma paratesticular, en los estudios
intergrupales del rabdomiosarcoma(IRSG) y los estudios del comité oncoldgico
de nifios con sarcoma de tejido blando (STS-COG).

La diseccion de ganglios linfdticos no es algo que se lleva acabo
rutinariamente entre los adolescentes con rabdomiosarcoma paratesticular en
Europa. Los investigadores europeos tienden a depender mds de la evaluacion
radiogrdfica que de la evaluacién quirdrgica de la complicacion del ganglio
linfdtico retroperitoneal.”® Sin embargo, parece ser que la capacidad de la
tomografia computarizada para predecir la presencia de la complicacién de
ganglios linfaticos necesita de mayor estudio.

PRESENTACION DEL CASO

Paciente de 15 aflos de edad que acude al cuerpo de guardia aquejando dolor
a nivel del hemiescroto derecho de 4 meses de evolucion sin antecedentes de
traumatismo.

En el examen fisico inicial se constato la presencia de una tumoracién de
consistencia pétrea a expensas del epididimo derecho con ligero aumento de
volumen del testiculo correspondiente. (Figura 1)

Se ingresa el paciente con terapéutica analgésica inespecifica y se solicita la
realizacién de una ecografia de las bolsas escrotales, la cual informa:

- Masa tumoral en hemiescroto derecho ubicada posterior a la gdnada que la
desplaza hacia arriba y a la derecha, mide 40 x 25 mm, de aspecto
heterogéneo con ecogenicidad ligeramente inferior al testiculo.
Comparativamente el testiculo derecho es mds ecogénico que el
contralateral, hay hidrocele ligero con elementos celulares en suspension. El
flujo testicular de la arteria de ese lado esta aumentado.

- Estudio doppler: la masa tumoral se observa vascularizada. No se observan
adenopatias intraabdominales ni retroperitoneales.

De inmediato se ejecuta un scan abdominal mediante tomografia helicoidal
computarizada simple, en la que se observaron alteraciones a nivel de los
organos intraabdominales ni retroperitoneales ni se identificaron adenopatias
en los territorios explorados.



Simultdneamente se obtuvieron especimenes sanguineos para la marcacion
tumoral, especificamente la a-Fetoproteina y el p-HCG, los cuales resultaron
ser negativos. La velocidad de eritrosedimentacién marcé 78 mm/h.

Ante la alta sospecha clinica de malignidad se decide la intervencion
quirdrgica, realizdndose la operacién indicada, la orquiectomia radical con
ligadura alta de corddn espermdtico. (Figuras 2y 3).

El tejido fue analizado histoldgicamente, siendo altamente sugestivo de
rabdomiosarcoma paratesticular.

El paciente se recuperd satisfactoriamente de la cirugia y se remitié al
Servicio de Oncopediatria para definir la necesidad de tratamiento con
citostdticos u otra terapia adyuvante.

DISCUSION DEL CASO

El Rabdomiosarcoma (R.M.S) paratesticular es mds frecuente en nifios y
adolescentes.® Se describieron  tres tipos histoldgicos: pleomdrfico,
embrionario y alveolar® siendo el embrionario el que mds frecuentemente se
localiza en la zona paratesticular. Se ha relacionado su histogénesis con el
desarrollo embrionario del corddn espermdtico, epididimo, cubiertas
testiculares y tejido conectivo'™. La inmunohistoquimica demuestra misculo
estriado y proteinas musculares como la desmina, miosina, vimentina, actina y
mioglobina.!

Son tumores de gran agresividad bioldgica con tendencia a la recidiva local y
posibilidad de metdstasis a distancia.” Clinicamente se manifiestan como masa
intraescrotal, firme, movil e indolora. La ecografia confirma el diagnéstico de
masa sélida. El tratamiento inicial recomendado es la realizacion de
orquiectomia radical con ligadura alta de Cordén espermdtico. (Figura 2). No
debe emplearse jamds la via transescrotal!, debiéndose evitar también la
realizacién de biopsias transescrotales, ya que pueden dar lugar a extension
tumoral por via linfdtica.

Para su extension la clasificacion mds utilizada es la propuesta por el
Intergroup Rhabdomyosarcoma Study (I.R.S.) que contempla 4 estadios en
funcion de su extensién. El tfratamiento inicial propuesto en todos los casos es
la orquiectomia radical practicada siempre por via inguinal con clampaje previo
del pediculo. Tras ésta, en los pacientes en estadio I se debe contemplar el



tratamiento con poliquimioterapia sistémica. En estadios II, III y IV se
aconseja la linfadenectomia retroperitoneal, seguida de poliquimioterapia y
radioterapia.

El papel de la linfadenectomia retroperitoneal es motivo de controversia.*®1°
La duda sobre la posible afectacion ganglionar en determinados estadios
inicialmente hacia recomendable practicar linfadenectomia retroperitoneal
tras la orquiectomia incluso en aquellos casos con pruebas de extensién
negativas. Goldfarb By colaboradores® realizan un estudio sobre diez casos de
rabdomiosarcoma paratesticular, de los cuales a seis les fue practicada
linfadenectomia retroperitoneal por una TAC sospechosa o una linfangiografia
positiva.

El tratamiento fue seguido de poliquimioterapia con vincristina, actinomicina
D y ciclofosfamida. En los seis casos no se objetivé afectacion ganglionar en la
pieza de linfadenectomia y los seis pacientes permanecen libres de
enfermedad una media de 6.02 afios después del tratamiento por lo que los
autores concluyen que con TAC negativa no debe ser practicada
linfadenectomia retroperitoneal.

CONSIDERACIONES FINALES

La localizacion paratesticular es zona de buen pronéstico dentro de los I.R.S.
ya que ademds de sus caracteristicas histoldgicas favorables, son tumores que
suelen diagnosticarse precozmente dada su localizacién. En el paciente tratado
en nuestro Servicio la ubicacién a nivel del epididimo fue confirmada
transoperatoriamente. (Figuras 2 y 3).

En la actualidad el empleo combinado de cirugia radical junto con
quimioterapia adyuvante, ha elevado la supervivencia en todos los estadios del
5 % al 95 % en los tres primeros afios, y al 92 % a los 5 afios, en casi todas las
series.” Aproximadamente un tercio de los pacientes fallecen por enfermedad
metastdsica.
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Figura 1. Masa tumoral en hemiescroto derecho ubicada posterior a la gonada que mide 10x25 mm.



Figura 2. Orquiectomia con ligadura alta del cordén espermatico.
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Figura 3. Vista panoramica de la pieza.
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