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RESUMEN

Se presenta el caso de una paciente asistida en el Hospital Pedidtrico “Pedro
Agustin Pérez” de Guantdanamo, diagnosticada en el primer ingreso con crisis
genital del recién nacido. Se confirma, luego, presencia de sarcoma botroide. Se
realiza revision de dicha entidad y diagnéstico diferencial. Se hacen comentarios
sobre la importancia del diagnéstico precoz, que en este caso fue confirmado con
la biopsia del tumor. Se recomienda establecer tratamiento multidisciplinario. La
paciente tiene evolucion satisfactoria hasta el momento.

Palabras clave: RABDOMIOSARCOMA/diagnéstico;
RABDOMIOSARCOMA /cirugia;

INTRODUCCION

El rabdomiosarcoma es un tumor maligno de origen mesenquimatoso, descrito
por primera vez por Weber en 1854. Su histologia fue dada a conocer por
Harkov, Scout y Pack-Eberhart, en 1937, 1946 y 1952, respectivamente. Puede
presentarse en cualquier sitio del organismo; el mds frecuente es la region
cefdlica, cervical y genitourinaria. Presenta ligero predominio en el sexo
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masculino y raza blanca. Puede presentarse a cualquier edad, pero con mds
frecuencia a los 4 afios de edad, con un rango de 2 a 8 afios.!?

La tasa anual es de 0.2 por 100 000 habitantes, diagnosticandose de 7 a 8
nuevos pacientes anuales.

En Cuba, se ubica en el sexto lugar de la escala de incidencia de
enfermedades oncoldgicas infantiles. Se sospecha que el factor hereditario y
genético intervienen en la génesis de los sarcomas™”.

El rabdomiosarcoma histoldgicamente se divide en tres subtipos:
rabdomiosarcoma embrionario, rabdomiosarcoma alveolar y rabdomiosarcoma
pleomorfo. El primero se divide en sarcoma botroide y sarcoma de células
fusiformes.®® El subtipo botroide constituye el 6 % de los rabdomiosarcomas
infantiles, también llamado polipoide y asemeja un racimo de uvas. Surge bajo
la superficie mucosa de los orificios corporales, como: vagina, vejiga,
nasofaringe.®? Esta entidad es muy rara, existen pocos casos descritos en la
literatura, localizados fundamentalmente en vulva y vagina en mujeres de
mediana edad.”

El enfoque terapéutico de dicha entidad debe ser multidisciplinario, donde la
cirugia combinada con la poliquimioterapia y radioterapia ofrecen los mejores
resultados y posibilita erradicacién de metdstasis.?*'* Representa una
enfermedad maligna muy agresiva con tendencia a la rdpida diseminacién y muy
recidivante. La sobrevida prolongada e incluso curacién son posibles
actualmente, representando el 70 % a partir de 1991.>#

Los de mejor pronéstico son los de localizacién en vagina, paratesticular y
orbitarias, el estadio I de la enfermedad, el tipo histoldgico embrionario y la
presentacién en varones.>>?

La mayor parte de la informacién de la enfermedad proviene de los paises
desarrollados y muy poca de los que estdn en vias de desarrollo.’®*® Uno de los
posibles factores en la evolucion favorable parece ser la precocidad del
diagndstico que se ha visto afectada por la clinica variada e inespecifica del
tumor y por la dificultad para ofrecer los servicios de salud que poseen los
paises subdesarrollados.'®"



PRESENTACION DEL CASO

Se trata de un lactante A.C.S. de 28 dias de edad, sexo femenino, raza negra,
procedencia suburbana, que es traida al cuerpo de guardia por segunda ocasion
por presentar sangramiento vaginal. Fue diagnosticada en el ingreso anterior
con crisis genital del recién nacido pero ahora el sangramiento se ha
incrementado, presentando codgulos pequefios. Mantiene buen estado general y
se decide ingreso en servicio de UCIM.

Antecedentes patologicos personales:

Prenatales:

Gestaciéon:1 Parto:1 Aborto: 0
Captacion precoz.

Amenaza de aborto: No.

Asistencia a todas las consultas.
Niega la madre enfermedad alguna.

Natales:

Parto eutdcico a las 38.7 semanas.
Niega asfixia, cianosis y oxigenoterapia.
Peso adecuado 7.9 libras

Postnatales:

Llanto fuerte y vigoroso.
Ictero: No.

Anemia: Si.

Caida del cordédn a los 5 dias.

Antecedentes patoldgicos familiares:
No refiere.

Interrogatorio por aparatos:
Aparato genital: Sangramiento vaginal con pequefios codgulos.

Examen fisico positivo:
Palidez cutdneo-mucosa.
Aparato genital: Sangramiento vaginal rutilante, con codgulos pequefios.



Resultados de estudios de laboratorio al ingreso:

Hemograma completo: 7.7 g/L (anemia moderada).

Conteo de reticulocitos: 57 x 107 (elevado).

Ldmina periférica: Hipocromia y anisopoiquilocitosis.

Coagulograma: Normal.

Quimica sanguinea: Normales (Glicemia, TGP, Creatinina, Proteinas totales).
Ultrasonido abdominal: No se visualiza suprarrenales, (tero pequefio segin
edad, vejiga sin alteracion.

Diagnoéstico diferencial

El diagnéstico diferencial de sarcoma botroide de vagina se realizé con las
siguientes entidades:

- Crisis genital del recién nacido: Aparece en los primeros dias de nacido y se
observan secreciones sanguinolentas debido a crisis estrogénicas que pueden
acompaiarse de aumento de volumen de mamas.

- Pdlipos mucosos: Son mindsculas elevaciones que no exceden de 1 cm,
semiesféricas, las mds desarrolladas son pediculadas, de superficie lisa o
granulosa, lobuladas, de color rojizo y tienden a sangrar.

- Hemangiomas: Pueden ser por su constitucién capilar y cavernoso, Unico o
multiple y coexistir con angiomas en la piel, tienden a sangrar.

- Pubertad precoz: Ocurre antes de los 8 afios en las nifias, con aparicion de
caracteres secundarios en el siguiente orden: aumento de mamas, vello
pubiano y axilar, y luego menarquia.

- Menarquia prematura: Cuando aparecen de 1 a 3 episodios hemorrdgicos
aislados, sin otro signo de desarrollo sexual, luego la pubertad aparece en la
edad habitual y los ciclos menstruales normales, asocidndose en algunos casos
a quistes ovdricos foliculares.

- Cuerpo extrafio: Debe recogerse el antecedente de que luego de manipulacion
con cuerpo extrafio en vagina aparece el cuadro de sangramiento.

- Mioma uterino: Aparece en edad reproductiva, generalmente raza negra y
mestiza y solo las variedades submucosa e intramural provocan sangramiento
mds signos dismenorreicos.



Evolucion:

- A los 3 dias de ingreso se traslada a UCIP por mantener el cuadro
sintomdtico.

- Dos dias después se realiza interconsulta con ginecobstetra infanto-juvenil.

- Se realiza citologia vaginal funcional, encontrdndose desviacién a la derecha
IM 40/55/5.

- Vaginoscopia: Se observa tumor en cérvix de 0.5 cm, color violdceo. Se
realiza reseccion y se toma muestra para biopsia.

- A los 9 dias de ingreso comenzé con sangramiento rectal. Se realiza colon por
enema con técnica radiogrdfica de doble contraste, observdndose pequefio
defecto de lleno, que recuerda pdlipos, la pared queda tefida de contraste.

- Resultado de la biopsia: Rabdomiosarcoma embrionario. Sarcoma botroide.

Inmediatamente se coordina traslado al Hospital William Soler, servicio de
Oncologia Pedidtrica.

Tratamiento recibido:
Sintomadtico y de sostén.
Reseccidn del tumor.

DISCUSION DEL CASO

El rabdomiosarcoma embrionario es una entidad, que de acuerdo con la
bibliografia internacional revisada, también es rara en nuestro medio,
notificdndose a nivel mundial pocos casos, al igual que en nuestro pais.

En nuestra provincia sélo se ha hallado este caso en 15 afios en Pediatria. En
los casos notificados a nivel mundial, generalmente hay mayor incidencia de
cdncer de mama, tumores del sistema nervioso central y enfermedades
malformativas familiares, lo cual no coincide con nuestro caso, incluyendo la
raza blanca y el sexo, por razones obvias.

Otro aspecto sefialado en la literatura revisada es el andlisis histolégico del
tumor como proceder definitivo en el diagnéstico, realizado a través de
vaginoscopia y biopsia.



Se realizaron otros estudios como: hematoldgicos en periferia, pruebas de
funcién renal y hepdtica, imagenoldgico como ultrasonido abdominal, radioldgico
contrastado. En este caso, colon por enema con técnica radiogrdfica de doble
contraste y citoldgica vaginal funcional, que ayudaron a evaluar integralmente
al paciente.

Es bueno sefialar, ademds, la gran mejoria experimentada por la paciente con
el fratamiento multidisciplinario (cirugia combinada con quimioterapia y
radioterapia).

Con el informe de este caso, queremos insistir que ante un caso de una nifia
pequefia con sangramiento vaginal que se incrementa o mantiene, a pesar de la
edad, lo primero a considerar es el sarcoma botroide. La interrelacién entre
Pediatra y Ginecobstetra condujo al diagndstico precoz de la enfermedad, lo
cual permitio una rdpida intervencidn en el tratamiento y, por ende, a un mejor
pronéstico.
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