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RABDOMIOSARCOMA EMBRIONARIO ==
RETROPERITONEAL. A PROPOSITO
DE UN CASO.

Embryonal Rhabdomyosarcoma of Retroperito-
neum: A case report.
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Palabrasclave: W RESUMEN

El rabdomiosarcoma es el sarcoma de tejidos blandos mas comun en la in-
fancia y la adolescencia. Afecta principalmente la region de la cabeza y el
cuello, el tracto genitourinario y el retroperitoneo, siendo menos frecuente
en las extremidades. El subtipo embrionario es el mas comun, represen-
tando aproximadamente el 60—80% de los casos. Se presenta el caso de
una paciente femenina de 13 anos con dolor abdominal persistente en flanco
izquierdo durante 6 meses. Los estudios de imagen evidenciaron una masa
de aspecto neoproliferativo en la regidon suprarrenal izquierda. Se realizé
biopsia, cuyo estudio histopatologico confirmé el diagndstico de rabdomio-
sarcoma embrionario retroperitoneal. El reconocimiento de los hallazgos
imagenoldgicos es fundamental para incluir esta entidad en el diagnoéstico
diferencial de masas retroperitoneales pediatricas y guiar un abordaje diag-
nostico y terapéutico oportuno y adecuado en este grupo etario.
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Rhabdomyosarcoma is the most common soft tissue sarcoma in childhood
and adolescence. It primarily involves the head and neck region, the geni-
tourinary tract, and the retroperitoneum, and is less frequent in the extremi-

sue neoplasms. ties. The embryonal subtype is the most common, accounting for approxima-

tely 60—80% of cases. We present the case of a 13-year-old female with per-
sistent left flank abdominal pain for 6 months. Imaging studies revealed a
neoplastic-appearing mass in the left suprarenal region. A biopsy was per-
formed, and histopathological analysis confirmed the diagnosis of retroperi-
toneal embryonal rhabdomyosarcoma. Recognition of imaging findings is es-
sential to include this entity in the differential diagnosis of pediatric retroperi-
toneal masses and to guide timely and appropriate diagnostic and therapeu-
tic management in this patient population and clinical setting.
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Los rabdomiosarcomas constituyen la categoria
mas numerosa de sarcomas de tejidos blandos
en nifos y adolescentes, afectando a 4,5 por
millén de personas menores de 20 afios en
Estados Unidos (1). La epidemiologia del
rabdomiosarcoma en el Peru esta poco
caracterizada mediante registros poblacionales
especificos, en general los sarcomas en Peru
constituyen aproximadamente entre 0,7 a 1%
del total de tumores malignos y son res-
ponsables del 2% de la mortalidad debido al
cancer (2).

Segun sus caracteristicas clinico-patolédgicas
y las anomalias genéticas identificadas, los
rabdomiosarcomas se clasifican en subtipos
embrionario, alveolar, de células fusifor-
mes/esclerosante y pleomorfico.(")

Su origen esta relacionado con mutaciones
genéticas y relacionada a ciertos sindromes
como: Neurofibromatosis tipo 1, sindrome de
Li-Fraumeni, sindrome DICER1, sindrome de
Noonan, sindrome de Beckwith-Wiedemann y
sindrome de Costello.(")

El rabdomiosarcoma embrionario es el tipo
mas frecuente, sobre todo en menores de 5
afios y varones. Los tumores se presentan en
igual proporcién en la cabeza y el cuello y en
el sistema genitourinario. Pero también se
han reportado en vias biliares, el retroperito-
neo, la pelvis, y el abdomen.®)

Los sintomas dependen de la localizacién y la
extensién del tumor. Dentro de los estudios
imagenoldgicos se encuentran la ecografia
como primer examen y resonancia magnética
es el estudio ideal para caracterizar la lesién,
la tomografia es ideal en caso de evaluacion
de metastasis y relacion de la lesién con es-
tructuras adyacentes.(*:5)

El tratamiento del rabdomiosarcoma siempre
consiste en quimioterapia sistémica combi-
nada con radioterapia y/o cirugia.(")

REPORTE DEL CASO

Se presenta una paciente femenina de 13
afios que acude al servicio de emergencia del
Hospital de Emergencias Grau con un cuadro
clinico de 6 meses caracterizado por dolor ab-
dominal en flanco izquierdo que cede parcialmente
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con analgésicos, dias antes de su ingreso
presenté disnea y dolor toracico ipsilate-
ral. Paciente no presentaba antecedentes
médicos de importancia

Los examenes de laboratorio no mostraron
alteraciones significativas. Se le realiz6 una
radiografia de térax, donde se evidencié un
derrame pleural izquierdo y una ecografia
abdominal que reporté una masa retroperi-
toneal de aproximadamente 36 x 48 x 56
mm.

Por lo que se procedié a realizar una
tomografia de térax, abdomen y pelvis con
contraste (Figuras 1 y 2) encontrandose el
derrame pleural izquierdo, una extensa
lesion neoformativa de aspecto infiltrativo
que parece depender de la suprarrenal
izquierda con conglomerados adenopaticos
infiltrativos secundarios retroperitoneales
retrocrurales, signos de infiltracion secun-
daria al hemidiafragma izquierda y pleura
parietal del hemitérax izquierdo asociado a
derrame pleural; asi como adenopatias
mediastinales y en cadena mamaria iz-
quierda. Los hallazgos imagenoldgicos
fueron sugestivos de neuroblastoma su-
prarrenal izquierdo.

Figura 1: Tomografia computarizada abdo-
minopélvica con contraste intravenoso. (1A)
En regién suprarrenal izquierda se aprecia
masa de bordes lobulados con extensas areas
de necrosis. (1B) Extenso conglomerado de
ganglios infiltrativos secundario retroperito-
neal medial a la tumoracién, el mismo engloba
a la aorta y contacta intimamente con la
arteria mesentérica superior. Fuente: Archivo
propio del Servicio de Radiologia.
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Figura 2: Tomografia computarizada de térax, ab-
domen y pelvis con contraste intravenoso. (2A)
Moderada efusion pleural izquierda que asocia ate-
lectasia pasiva del I6bulo inferior ipsilateral. (2B)
Signos de infiltracion secundaria del hemidia-
fragma izquierdo. Fuente: Archivo propio del Servi-
cio de Radiologia.

La paciente recibié QT neoadyuvante para
reducir el tamano de la lesién y luego fue
programada para una reseccion tumoral en
bloque (nefrectomia izquierda + adrenalecto-
mia izquierda + reseccién hemidiafragma
izquierdo), fue reportado histolégicamente
como rabdomiosarcoma embrionario ubicado
en retroperitoneo que no infiltra rindn, con un
90% de células tumorales, en la inmunohis-
toquimica presentd: desmina (+) y actina (+),
y en la biopsia diafragmatica se reporté
infiltracion. (Figura 3). Actualmente Ia
paciente se encuentra en controles tras una
respuesta favorable al tratamiento brindado.
(Figura 4)

Figura 3: Estudio histolégico. (3A) Células estrelladas
con citoplasma escaso y nucleo aumentado de ta-
mario de bordes irregulares y cromatina granular, co-
rrespondiente a las células mesenquimales primitivas
en etapa de miogénesis dentro de mesenquimal mi-
xoide laxo. (3B) Células neoplasicas infiltran el
musculo estriado esquelético del diafragma. Fuente:
Archivo propio del Servicio de Anatomia Patolégica

Figura 4: Tomografia computarizada de abdo-
men y pelvis con contraste intravenoso com-
parativa. (4A) Estudio inicial donde se eviden-
cia la masa tumoral descrita anteriormente.
(4B) Estudio a los 4 meses de quimioterapia
neoadyuvante en la cual se evidencia una gran
reduccion de la masa tumoral. (4C) Tomogra-
fia control post quirirgica y post finalizaciéon de
quimioterapia donde no se evidencia lesiones
tumorales residuales, solo presencia de clips
del acto quirurgico. Fuente: Archivo propio del
Servicio de Radiologia.
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DISCUSION

El rabdomiosarcoma es el sarcoma de tejidos
blandos mas frecuente en la poblacién pediatrica.
() Sin embargo, la presentacién retroperitoneal,
como en el presente caso, es poco frecuente y re-
presenta un reto diagndstico debido a su compor-
tamiento inespecifico y su amplia capacidad de di-
seminacion local. ©)

Desde el punto de vista imagenolégico, el
rabdomiosarcoma retroperitoneal suele ma-
nifestarse como una masa de gran tamano,
de contornos mal definidos o lobulados, con
densidad heterogénea en relacion con necro-
sis, hemorragia o degeneracién quistica, y
con realce variable tras la administracién de
contraste.”) En el caso presentado, la tomo-
grafia computarizada evidencié una lesion
neoformativa infiltrativa aparentemente de-
pendiente de la glandula suprarrenal iz-
quierda, con compromiso de estructuras ad-
yacentes como el diafragma y la pleura, lo
cual es consistente con el comportamiento
agresivo descrito en la literatura.

Un aspecto relevante es la dificultad en el
diagnostico diferencial de las masas retrope-
ritoneales pediatricas. En este contexto, el
principal diagndstico a considerar es el neu-
roblastoma, especialmente cuando la lesién
parece originarse en la region suprarrenal. (7)
No obstante, a diferencia del neuroblastoma,
el rabdomiosarcoma presenta con menor fre-
cuencia calcificaciones y tiende a mostrar un
patron mas infiltrativo de partes blandas, con
compromiso de estructuras vecinas sin res-
petar planos anatémicos. Otros diagndsticos
diferenciales incluyen linfoma, tumor de
Wilms atipico y otros sarcomas de partes
blandas. )

La diseminacion metastasica del rabdomiosar-
coma ocurre principalmente por via hematé-
gena y linfatica, siendo el pulmén, la médula
6sea y los ganglios linfaticos los sitios mas
frecuentemente afectados. En el presente
caso, la presencia de derrame pleural, ade-
nopatias mediastinales y compromiso pleural
sugiere enfermedad avanzada, lo cual se
asocia a un peor prondstico.(”

El rol de la tomografia computarizada es
fundamental en la evaluacién inicial, permi-
tiendo determinar la extension local, la
relaciéon con estructuras vecinas y la pre-
sencia de metastasis a distancia. No obs-
tante, la resonancia magnética ofrece mejor
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caracterizacién tisular y es particularmente util
en la evaluaciéon de la infiltracion de tejidos
blandos y en la planificacion terapéutica(™)-
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El diagndstico definitivo requiere confirmacion
histopatoldgica e inmunohistoquimica, siendo
marcadores como desmina, miogenina y
MyoD1 fundamentales para establecer el
diagnéstico. El tratamiento es multimodal e
incluye quimioterapia sistémica combinada
con cirugia y/o radioterapia, dependiendo
del estadio y la resecabilidad tumoral. ()

CONCLUSION

El rabdomiosarcoma embrionario retroperito-
neal es una entidad infrecuente que debe con-
siderarse dentro del diagndstico diferencial de
masas retroperitoneales en pacientes pediatri-
cos. Este caso resalta la importancia de la to-
mografia computarizada en la caracterizacion
de la lesidn, la evaluacion de su extension y la
deteccion de enfermedad metastasica, contri-
buyendo de manera decisiva en el abordaje
diagnostico y terapéutico oportuno.
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