Gaceta Mexicana de Oncologia.

2014;13(5):325-332

GACETA MEXICANA
SOCIEDAD MEXICANA DE ONCOLOGIA, A.C DEONCOLOGIA

GACETA MEXICANA :
DE ONCOLOGIA '

www.elsevier.es

CASO CLINICO

Rabdomiosarcoma seudovascular esclerosante de térax. Reporte
de caso y revision de la literatura

Luis Cruz-Benitez®*, Eduardo Morales-Hernandez®, Nancy Tavera-Ambriz¢y Elias Gerardo

Simon-Nacif®

aEspecialidad en Cirugia Oncolégica, Hospital General “Dr. Dario Ferndndez Fierro”, ISSSTE, México D.F., México

b Especialidad en Cirugia Oncoldgica, Coordinacion de Cirugia General, Hospital General “Dr. Dario Ferndndez Fierro”,

ISSSTE, México D.F., México

cEnfermeria y Maestria en Heridas y Estomas, Clinica de Heridas, Hospital General “Dr. Dario Ferndndez Fierro”, ISSSTE,

México D.F., México

PALABRAS CLAVE
Rabdomiosarcoma;
Tumor toracico;
Neoplasia rara;
Reseccion tumoral;
Inmunohistoquimica;
México.

Resumen El rabdomiosarcoma es el sarcoma de tejidos blandos mas frecuente en la edad
pediatrica; en los adultos representa un reducido nimero de tumores malignos. Se localiza
principalmente en cabeza y cuello, aparato genitourinario y extremidades. Existen diversos
tipos histologicos de rabdomiosarcoma con distinto comportamiento bioldgico. El objetivo del
presente articulo es informar el caso de un rabdomiosarcoma variedad seudovascular
esclerosante de pared toracica posterior; el cual tiene pocos casos en el mundo; asi como
realizar una revision integral de la literatura médica sobre el tema.

Se presenta paciente masculino de 56 afhos de edad, que acude a la Unidad con presencia de
tumor intratoracico documentado por radiografia de térax, quien es sometido a protocolo diag-
nostico. Se detecta en tomografia axial computarizada (TAC) de toérax, tumor de gran tamafo
dependiente de la pared toracica posterior izquierda. Se somete a reseccion tumoral a través de
toracotomia postero-lateral izquierda, resecandose tumor en casi su totalidad, dejando R2.
Cursa con evolucion clinica satisfactoria en hospitalizacion, siendo egresado 12 dias después a
su domicilio. El reporte de patologia con imunohistoquimica refiere rabdomiosarcoma seudovas-
cular esclerosante, con infiltracion a tejido pulmonar adyacente subpleural.

Se trata de una neoplasia maligna muy rara, con reporte de 15 casos a nivel mundial, la cual
presenta una localizacion nunca descrita en la literatura, de ahi surge la importancia de tener
en cuenta esta posibilidad diagndstica, asi como los conocimientos para su deteccion.

* Autor para correspondencia: Av. Revolucion N° 1182, esquina Barranca del Muerto, 2° piso, Colonia San José Insurgentes, Delegacion
Benito Juarez, México D.F., México. Teléfono: 5593 5300, ext. 130. Correos electronicos: crubeluis@yahoo.com.mx, crubeluis@gmail.com
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Abstract Rhabdomyosarcoma is the most common sarcoma of soft tissues in childhood; in
adults represents a small number of malignant tumors. It is located mainly in the head and
neck, genitourinary tract, and extremities. There are several histologic types of rhabdomyosar-
coma with different biological behavior. The objective is to report the case of a variety pseudo-
vascular sclerosing rhabdomyosarcoma posterior chest wall; of which there are few cases in the
world; well as a comprehensive review of the literature.

A 56-year-old male attended the Unit in the presence of intrathoracic tumor documented by
chest X-ray, who undergoes diagnostic protocol. Detected in thoracic tomography (CT) tumor
size largely dependent left posterior thoracic wall. Subjected to tumor resection via left poste-
rolateral thoracotomy, resecting tumor almost entirely, leaving R2. Presents with satisfactory
clinical evolution and is a graduate hospital 12 days after his address. The pathology report with
regards imunohistoquimica Pseudovascular sclerosing rhabdomyosarcoma with infiltration adja-
cent subpleural lung tissue.

This is a very rare malignancy, with 15 cases reported worldwide; and which present a location
never described in the literature and hence, the importance of taking into account this possibi-
lity diagnosed and knowledge for detection.
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Introduccion

El rabdomiosarcoma es el sarcoma de tejidos blandos mas
frecuente en la edad pediatrica; mientras que en los adul-
tos representa solamente un pequefo grupo de los tumores
malignos. Se localiza principalmente en cabeza y cuello,
aparato genitourinario y extremidades; puede presentarse
en diversas partes del cuerpo, incluyendo aquellos sitios en
los que no hay musculo estriado, como hueso y piel. Existen
diversos tipos histologicos de rabdomiosarcoma importantes
de distinguir, debido a que difieren en su comportamiento
bioldgico'. Los tumores benignos de musculo esquelético son
mucho menos frecuentes que sus contrapartidas malignas, y
representan no mas del 2% de todos los tumores malignos de
musculo estriado. Basicamente, se emplean 2 denominacio-
nes para definir los tumores de misculo esquelético: 1) rab-
domioma para las forma benignas, con una subdivision en
forma fetal y adulta; y 2) rabdomiosarcoma para la forma
maligna con sus variantes de embrionaria, alveolar y pleo-
morfica, ademas del reconocimiento mas reciente de una
forma esclerosante y de algunos subtipos especiales?.

El objetivo del presente articulo es describir el caso y el
manejo de un paciente masculino con rabdomiosarcoma
seudovascular esclerosante de pared toracica posterior iz-
quierda; la cual constituye una neoplasia rara en nuestro
medio y en el mundo, haciéndose meritorio realizar una re-
vision integral de la literatura médica sobre el tema.

Presentacion del caso

Masculino de 56 afos de edad, el cual tiene los siguientes
antecedentes de importancia: niega historiales oncoldgicos
familiares; es portador de diabetes mellitus tipo 2 con 8
anos de evolucion; quirdrgicos: vasectomia, orquiectomia

izquierda, diseccion ganglionar mediastinal izquierda en
2009.

Es visto por primera vez el 25 febrero de 2014, en la Con-
sulta Externa de Oncologia con antecedentes de liposarco-
ma desdiferenciado (10%) y mixoide (90%) de regidn
paratesticular izquierda, sometido a orquiectomia izquierda
en 2009 sin tratamiento adyuvante, desconoce la estadifica-
cion ya que pierde control oncoldgico. Inicia en enero de
2014 con tos persistente, no cianosante, con escasa expec-
toracion oscura, disnea a pequenos esfuerzos, dolor toraci-
co izquierdo con irradiacion a miembro toracico ipsilateral,
de leve a moderada intensidad, sin ninglin fendmeno acom-
panante, pérdida de peso 3 Kg en 15 dias; acude a facultati-
vo quien le indica una radiografia de térax, donde se observa
una lesion en hemitdrax izquierdo que desplaza estructuras
intratoracicas (fig. 1). Se solicitan estudios de extensién:
tomografia axial computarizada (TAC) de térax simple y
contrastada, examenes de laboratorio, marcadores tumora-
les (alfa-fetoproteina, fraccion beta de gonadotropina co-
riénica humana y deshidrogenasa lactica se reportan como
negativos). La TAC de toérax del 10 de junio de 2014 presenta
tumor de 20 x 19 x 18 cm, dependiente de pared toracica
posterior izquierda con infiltracion a tejido pulmonar y pa-
red toracica adyacente, sin presencia de adenopatias regio-
nales, ni derrame pleural (figs. 2 y 3). Se envia a biopsia
dirigida por TAC de dicha tumoracion, la cual se realiza el 8
de abril de 2014 y se reporta por parte del Servicio de Pato-
logia como hemangioma. Ante este resultado, se envia a
valoracion por Cardiologia y Neumologia, quienes no contra-
indican procedimiento quirirgico.

Se somete a toracotomia posterolateral izquierda y neu-
monectomia radical izquierda, reseccion tumoral de pared
toracica posterior completa tipo R2, colocacién de sonda
endopleural ipsilateral el 19 de junio de 2014; con hallazgos
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Figura 1

Radiografia de torax, donde se observa una lesion en
hemitérax izquierdo que desplaza estructuras intratoracicas.

de tumor dependiente de pared toracica posterior izquier-
da, de 25 cm, con infiltracion de tejidos adyacentes: hueco
axilar, parénquima pulmonar en zona del hilio pulmonar iz-
quierdo con abundantes vasos de neoformacion y consisten-
cia pétrea (figs. 4y 5). Es ingresado al Servicio de Terapia
Intensiva el 19 de junio de 2014 con asistencia mecani-
ca ventilatoria por choque hipovolémico grado IV, insuficien-
cia respiratoria, acidosis metabdlica. Durante su estancia se
mejoran condiciones clinicas con reversion del estado de
choque, acidosis y mejoria de la ventilacion mecanica.
Se egresa el 01 de julio de 2014 de Terapia Intensiva, extu-
bado y en buenas condiciones clinicas. Durante su estancia
en hospitalizacion cursa con buen estado clinico, se mantie-
ne vigilancia del gasto de sonda endopleural siendo de 500
mL en promedio, con disminucion progresiva del gasto hasta
el 07 de julio, en 50 mL. Se mantiene en vigilancia clinica y
con signos vitales dentro de parametros normales, buen es-
tado clinico, herida de toracotomia cicatrizada.

El reporte de patologia con imunohistoquimica del 07 de
julio de 2014 concluye: rabdomiosarcoma seudovascular es-
clerosante con infiltracion al tejido pulmonar adyacente
subpleural. Ganglios linfaticos hiliares con hiperplasia sinus-
oidal y antracosis. Inmunohistoquimica: desmina (+), Myo
D1 (+), miogenina (+) débilmente focal, S-100 (-), CD34 (-),
PAN CK (-), Ag AML (-) (figs. 6y 7).

Discusion

El rabdomiosarcoma es el sarcoma de tejidos blandos mas
frecuente en la ninez. Es poco frecuente por arriba de los 50
anos. Es el sarcoma de tejidos blandos que con mayor fre-
cuencia se localiza en la region de cabeza y cuello en los
ninos?. Representa el 75% de todos los sarcomas en ninos de
0-14 anos y constituye menos del 3% de los tumores malig-
nos de tejidos blandos del adulto. Es un tumor maligno que
se origina de células mesenquimatosas primitivas y tienen
diferenciacion hacia musculo esquelético. En los nifos se
localiza predominantemente en cabeza y cuello (40%), apa-
rato genitourinario y tejidos blandos de las extremidades
(40%), y con menor frecuencia en tronco, orbita, intrato-
racico y retroperitoneo. Existe controversia sobre el sitio
predominante en adultos, aunque varios estudios han de-
mostrado preponderancia en cabeza y cuello (42.85%),

Figura 2 Tomografia de torax con ventana pulmonar. Se ob-
serva tumor de 20 x 19 x 18 cm, dependiente de pared toraci-
ca posterior izquierda con infiltracion a tejido pulmonar adya-
cente.

seguida de las extremidades (23.8%) y el aparato genitouri-
nario (14.8%), similar a los casos pediatricos’.

Los sarcomas de tejidos blandos primarios de la pared to-
racica son una enfermedad poco frecuente. Abarcan menos
del 10% de todos los casos de sarcomas reportados. La ma-
yoria de las series en la literatura médica son pequenas, se
extienden por décadas y presentan un rango amplio de
abordajes terapéuticos’. La mayor parte de los sarcomas
de tejidos blandos de térax son superficiales, no obstante la
malignidad tiene un pronostico favorable. Para obtener el
control local es indispensable un margen quirrgico adecua-
do; por lo tanto, la toracotomia asociada a cistotomia y
transferencia de colgajos puede llegar a ser necesaria. Solo
el 17.9% de los sarcomas se originan en el tronco®.

La clasificacion histologica abarca muchas histologias,
como angiosarcoma, leiomiosarcoma, mesenquimoma, his-
tiocitoma, rabdomiosarcoma, desmoide, sarcoma sinovial y
liposarcoma. La clasificacion de Stojadinovic, donde casi la
mitad (47%) son desmoides, ha llevado a proponer que se
consideren como grupo independiente. El 15% corresponde
a dermatofibrosarcoma protuberans, y el 40% son histolo-
gias comunes a extremidades y comparten porcentajes rela-
tivamente similares. El histiocitoma fibroso maligno parece
ser una entidad particular, no asociado a las caracteristicas
del resto de sarcomas®. Desde el punto de vista histoldgi-
co, dentro de los rabdomiosarcomas se identifican varios
tipos: el embrionario, el botrioides (variante del embriona-
rio), el alveolar (con su variante solida), el pleomorfico y los
subtipos recientemente descritos como el fusocelular y el
esclerosante seudovascular; este Gltimo, por sus caracteris-
ticas inmunohistoquimicas y citogenéticas, parece ser una
variante del rabdomiosarcoma embrionario*®. La distincion
de subtipos de rabdomiosarcoma es importante debido a
que difieren en su comportamiento bioldgico®.

En todos los subtipos de rabdomiosarcoma, la célula ca-
racteristica es el rabdomioblasto caracterizado por la pre-
sencia de un citoplasma amplio, eosinoéfilo y granular con
nucleo excéntrico’8. Las células pueden ser redondeadas,
poligonales o alargadas, estas Gltimas tienen la forma de
raqueta o renacuajo. La diferenciacion muscular se pue-
de demostrar con microscopia electrénica o con técnicas
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Figura 3 Tomografia de toérax contrastada. Se observa tumor

dependiente de pared toracica posterior de hemitorax izquier-
do, sin presencia de adenopatias regionales ni derrame pleural.

inmunohistoquimicas. Ultraestructuralmente, el rabdomio-
sarcoma se caracteriza por la presencia de bandas Z sarcomé-
ricas e inmunohistoquimicamente, por la reactividad para la
desmina, actina, mioglobina y Myo D1. La proteina miogénica
reguladora Myo D1 y la mioglobina, son los marcadores mas
especificos de diferenciacion muscular estriada® .

El rabdomiosarcoma esclerosante es una nueva variante
de rabdomiosarcoma caracterizada por una matriz esclero-
sante hialina y un patrén seudovascular que afecta prefe-
rentemente a adultos'»'2. Fue descrito por primera vez en el
2000 por Mentzel et al. Este es un tumor con diferenciacion
mioide, areas de esclerosis y patrén seudovascular. Forma
matriz osteoide o condroide (nunca hueso ni cartilago). En
2004, Vadgama et al. describe el primer caso en nifios'2. Al
inicio fue denominado rabdomiosarcoma esclerosante seu-
dovascular, posteriormente como rabdomiosarcoma esclero-
sante en adultos''. Esta entidad ha sido descrita en base a
la publicacion de 15 casos a nivel mundial y se caracteriza
por afectar preferentemente a adultos. Los estudios mo-
leculares realizados no han detectado los genes de fusion
descritos en la forma alveolar. La casuistica es pequeia para
intentar establecer un comportamiento bioldgico de esta
variante de rabdomiosarcoma. En un trabajo mas reciente
se ha revisado una serie de 13 casos de esta variante de
rabdomiosarcoma descritos en nifos'. En la serie de 7 casos
publicados, 3 casos ocurrieron en la region de cabeza y cue-
llo (orbita y base del craneo, nasofaringe y mandibula su-
perior izquierda)®. Los restantes 4 tumores se desarrollaron
en tejidos blandos de extremidades y uno dentro de la pri-
mera vértebra sacra'.

Respecto a la inmunohistoquimica, las células tumorales
muestran una fuerte y difusa reactividad para Myo D1, mio-
genina y marcadores especificos de tumores misculo-esque-
léticos™ ™. Los anticuerpos antidesmina, actina y mioglobina
han sido utilizados como marcadores musculares. La mioglo-
bina es un marcador mas sensible, pues se presenta solo en
rabdomioblastos diferenciados. La actina sarcomérica solo
se presenta en rabdomioblastos bien diferenciados y ha sido
descrita ocasionalmente en leiomiosarcomas*'®"’. La desmina
es positiva en una pequeia proporcion de células y puede
haber positividad a CD56'41>,

La genética molecular puede ser de ayuda para el diag-
noéstico de estos tumores. El rabdomiosarcoma alveolar

Figura 4 Tumor dependiente de pared toracica posterior
izquierda, con diametro de 25 cm, asi como infiltracion a pa-
rénquima pulmonar e hilio pulmonar izquierdo.

puede presentar 2 translocaciones; t(2;13) en mas del 50%
de los casos y t(1;13) en 22%, mismas que no estan presen-
tes en otros tipos de rabdomiosarcoma. Estas translocacio-
nes resultan en la fusion de los genes PAX (3 y 7) con el gen
FKHR, fusion que produce proteinas quiméricas de funcion
alterada y mas potente que las normales, afectando el con-
trol del crecimiento celular, la apoptosis, la diferenciacion y
la motilidad. En los pacientes con enfermedad en estadio
avanzado, la presencia de la fusion PAX3-FKHR es un factor
de prondstico adverso'®-8,

Los sarcomas del tronco frecuentemente se presentan
como una masa indolora y de lento crecimiento, en donde la
sintomatologia suele ser secundaria a la compresion ejerci-
da por el tumor. Estos sarcomas troncales estan asociados
con diversos agentes carcindgenos y sindromes hereditarios.
Entre los agentes carcindgenos se ha citado a los clorafeno-
les, al arsénico y a la radiacién. Los sindromes genéticos
relacionados son: sindrome de Li-Fraumeni, retinoblastoma,
enfermedad de von Recklinghausen y sindrome de Gardner?.

Diagnostico

La biopsia es el primer recurso utilizado. Aunque la biopsia
con aguja fina es frecuentemente la modalidad de eleccion
para otras masas tumorales, su uso esta limitado en los sar-
comas, debido a que no proporciona una muestra adecuada
para el diagnostico. Si la biopsia con aguja gruesa es insufi-
ciente o imposible de practicar, el siguiente paso es realizar
una biopsia incisional. Para evitar la diseminacion durante
la biopsia, la diseccion debe ser por fuera de la capsula y es
imprescindible evitar la formacion de hematomas?.

La evaluacion radiografica se utiliza para determinar la
extension de las masas tumorales, y para dar seguimiento a
la progresion de la enfermedad. La tomografia y la resonan-
cia magnética son imprescindibles. La tomografia es tam-
bién Gtil para determinar la existencia de enfermedad
metastasica. La angiografia solo es requerida cuando existe
sospecha de invasion vascular?.

Tratamiento

El tratamiento en este tipo de pacientes es multimodal. Es
primordial la reseccién completa de la lesion con margenes
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Figura 5 Cavidad toracica izquierda posterior a realizacion de
neumonectomia.

negativos a tumor de aproximadamente 10 cm*?'2, La re-
seccion en bloque con margenes amplios, es el tratamiento
de eleccion para todos los sarcomas, incluyendo los tronca-
les. De cualquier modo, en nuestros dias, el manejo multi-
disciplinario es quiza lo mas importante. En cirugia de
sarcomas troncales se debe considerar la localizacion, su
tamano, la invasion de estructuras importantes, la necesi-
dad de reconstruccion y la profundidad. La cirugia puede
ser radical, compartamental, reseccion amplia y reseccion
multiestructural>#, La linfadenectomia se realiza cuando
existe evidencia clinica o radiografica de involucramiento
ganglionar. Diversos subtipos histologicos se asocian con un
incremento en el riesgo de involucramiento ganglionar,
sobre todo cuando se trata de sarcoma epitelioide, rabdo-
miosarcoma, sarcoma de células claras y angiosarcoma’.

Quimioterapia adyuvante: La quimioterapia adyuvante no
es considerada estandar. Los pacientes sintomaticos pueden
iniciar terapia sistémica, que de acuerdo a la severidad de
los sintomas, puede ser en combinacion o monoterapia®. La
doxorrubicina ha sido el farmaco mas utilizado en dicho es-
cenario. La inclusion de ifosfamida a los regimenes adyu-
vantes ha mantenido los resultados en la tasa de periodo
libre de enfermedad (PLE); sin embargo, no hay un benefi-
cio contundente en supervivencia general (SG)??. Todo lo
anterior se documenta en el estudio clasico publicado en
1997 (SMAC, por sus siglas en inglés, Sarcoma Meta-Analysis
Collaboration), donde se reporta una disminucion absoluta
del riesgo de recaida a 10 afos del 10%; sin embargo, el be-
neficio absoluto en SG fue de sélo de 4% a 10 afos, lo cual
no fue estadisticamente significativo??’. El anterior meta-
analisis fue actualizado en el 2008 por O’Connor et al.,
quien incluy6 en el trabajo 4 estudios aleatorizados recien-
tes donde se agrega ifosfamida al esquema basado en an-
traciclinas y se confirma el beneficio en PLE (HR=0.71;
p=0.0001), siendo nuevamente imposible demostrar algin
beneficio en SG (HR=0.87; p=0.12)%-30,

Quimioterapia neoadyuvante: Al igual que en el terreno
adyuvante, los resultados son controvertidos. Sin embargo,
la terapia neoadyuvante en sarcomas de tejidos blandos
puede disminuir el volumen tumoral facilitando el éxito de
la cirugia conservadora, y podria también erradicar la en-
fermedad microscdpica, ademas de ser un excelente esce-
nario para valorar la respuesta in vivo. Esta indicada en
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Figura 6 Microfotografia de inmunohistoquimica, donde se
observa la reaccion intensa a Myo D1.

pacientes con tumores voluminosos de etapas Il y Ill, con
alto riesgo de recurrencia, para facilitar el procedimiento
quirdrgico conservador, sobre todo en histologias quimio-
sensibles. Esta neoadyuvancia ha demostrado un aumento
en la tasa de PLE de aproximadamente 7%. La modalidad a
utilizar es preferentemente quimio-radioterapia, con es-
quemas basados en antraciclinas. Se han realizado ensayos
con quimioterapia de induccion seguida de perfusion aisla-
da, aunque habra que esperar la maduracion de sus resul-
tados. Como por ejemplo, el estudio EORTC 62961 (fase ),
con 341 pacientes (149 con sarcomas de tejidos blandos de
extremidades), donde se valoré un esquema de quimio-ra-
dioterapia con etopoésido, ifosfamida y adriamicina, admi-
nistrados con o sin hipertermia local, observandose una tasa
de PLE de 70% vs. 57% sobre hipertermia sola?.

Tratamiento en enfermedad metastasica o
recurrente

Con respecto al tratamiento de estos pacientes, Verma et
al. (2008) documentd que no hay evidencia de que la tasa
de respuesta objetiva y la tasa de PLE se traduzca en
aumento de SG. Algunos grupos de pacientes se benefician
mas del manejo paliativo. Los jovenes (< 40 anos), aquellos
con un ECOG de 0-1; ausencia de metastasis hepaticas, PLE
largo, neoplasias de alto grado o con histologia de liposarco-
ma y sarcoma sinovial?®32, Los pacientes sintomaticos
pueden iniciar terapia sistémica, que de acuerdo a la seve-
ridad de los sintomas, puede ser en combinacion o monote-
rapia. Mientras que los asintomaticos con enfermedad
limitada van a cirugia. Los asintomaticos avanzados pueden
ser solo observados o recibir terapia sistémica. La tera-
pia mas utilizada continla siendo el esquema basado en
antraciclinas, en monoterapia o en combinacion con ifosfa-
mida, cuyas respuestas varian entre 10% y 46%2.

Entre los farmacos biologicos que se ensayan hoy en dia
para sarcomas de tejidos blandos estan: cixutumumab, ima-
tinib, sunitinib, sorafenib, crizotinib, pazopanib e inhibido-
res de mTOR?. Existen varios estudios con respecto al
manejo de esta clase de pacientes, como ejemplo podria-
mos citar un estudio fase Il donde se utilizd gemcitabina en
sarcomas avanzados y metastasicos; donde se observé una
tasa de sobrevida media de 15 meses, sobrevida estimada a
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Figura 7 Tincion con inmunohistoquimica, donde se expone
reaccion intensa a desmina.

un ano de 63% y sobrevida media libre de progresion de 13
meses?.

En México, la terapia con antraciclinas es un recurso basi-
co, ya que en muchos Centros no se realiza hipertermia ni
se administra radioterapia; sin embargo, recursos como
ifosfamida pueden resultar incosteables para muchos pa-
cientes que reciben atencion institucionalizada. La reco-
mendacion que se ajusta mas a esta situacion es el uso de
esquemas basados en antraciclinas, en adyuvancia y neoad-
yuvancia, con apoyo en manejo multidisciplinario, con su-
pervivencia libre de progresion, protocolos de estudio e
hipertermia?s.

Tratamiento con radioterapia

La radioterapia se recomienda para el manejo de la enfer-
medad residual, los margenes estrechos o positivos. La ra-
dioterapia es el tratamiento adyuvante de eleccion en los
sarcomas; sin embargo, en tronco y abdomen ésta llega a
considerarse solo cuando existe un limite negativo pero in-
suficiente (menor a 1 cm, o margen positivo en donde no se
pueda realizar ampliacion del margen)’. La radioterapia ad-
yuvante ha demostrado beneficio en SG, y se considera indi-
cacion en tumores de alto grado®* 3>, mayores de 5 cm?, con
localizacién profunda, y en los que se encuentran margenes
cercanos (< 1 cm) o positivos®3, El uso de radioterapia ad-
yuvante no sustituye a reseccion completa cuando ésta es
posible3®¥. Los pacientes con tumores de bajo grado y con
margen negativo no requieren adyuvancia®®.

La braquiterapia adyuvante se usa sola o en combinacion
con radioterapia externa. Se recomienda en monoterapia en
resecciones completas y tumores de alto grado, siempre y
cuando el volumen de tratamiento pueda ser cubierto por el
implante. Se usa braquiterapia como sobreimpresion a ra-
dioterapia externa cuando no se logra RO, o si existe ulcera-
cion de la piel, en sarcomas de bajo grado o en riesgo de
contaminacion quirdrgica del campo. Las dosis recomenda-
das en monoterapia son: en LDR, de 45-50Gy/4-6 dias, a una
tasa de dosis de 0.45Gy/h. Cuando se usa como sobreimpre-
sion a radioterapia externa (45-50Gy), la dosis recomendada
es 15-25Gy/2-3 dias. La tasa de dosis se puede incrementar?®.

En pacientes con tumores > 8 cm de alto grado, se reporta
un porcentaje de falla a distancia > 40%, y por este motivo
es importante disefar nuevas estrategias como la quimio-
radioterapia preoperatoria. Se han reportado resultados
alentadores con quimio-radioterapia bajo esquema MAID

(mesna, adriamicina, ifosfamida y dacarbazina) concomi-
tante con radioterapia, en dosis de 44Gy, seguido de cirugia,
y finalmente 3 ciclos mas de quimioterapia con el mismo
esquema36 042,

Los pacientes tratados con radioterapia postoperato-
ria cursan con mas fibrosis y complicaciones tardias, y los
tratados con radioterapia preoperatoria tienen mayor riesgo
de problemas de cicatrizacién en la herida. Cada vez hay
mas evidencia que apoya el uso de la modalidad preopera-
toria, pues ha demostrado su impacto en SG y SVCE®.

Asimismo, se recomienda el uso de resonancia magnética
contrastada para valorar la respuesta, sobre todo es impor-
tante evaluar el edema en T2, ya que en > 60% de los pa-
cientes existen células tumorales en el edema*.

Los factores de mal pronostico incluyen: localizacion en
extremidades, edad de presentacion (adultos), estadio cli-
nico avanzado y presencia de la translocacion t(2;13)"®". El
factor prondstico principal para los sarcomas de tejidos
blandos de extremidades y tronco es el tipo histolégico. El
factor prondstico de control locorregional es el margen ne-
gativo y suficiente (considerado al menos 1 cm libre de tu-
mor). Otros factores son los antecedentes de recurrencia
locorregional y el tamano tumoral. Los factores pronosticos
para metastasis son: tipo histoldgico, tamafo y profundi-
dad. Se ha encontrado que la tasa global de supervivencia a
15 anos para sarcomas de tejidos blandos de extremidades
es de 68.4%, comparada con 59.5% para los troncales, y 50%
para los retroperitoneales. El grado tumoral es un factor
prondstico importante, pues la tasa de supervivencia a 12
anos es de 92% para sarcomas de bajo grado, 75% para sar-
comas de grado intermedio y 43% para sarcomas de alto gra-
do. Otro factor prondstico importante es el tamafo tumoral,
debido a que los tumores < 5 cm tienen una tasa de supervi-
vencia a 12 ahos del 70%, y los tumores > 5 cm tienen una
tasa del 49.5%. La SG de pacientes con una cirugia con mar-
genes negativos fue del 67% comparada con una del 49%
para la cirugia con margenes positivos?.

La supervivencia que se puede esperar a 5 afos en esta-
dio | es de 90%; en estadio Il de 70%; en estadio Il de 50%,
y en estadio IV es de 10% al 20%. El seguimiento de los pa-
cientes se contempla, inicialmente para cada 3 meses den-
tro de los primeros 2 afos, para pasar a cada 6 meses en los
siguientes 3 afos y una vez al afo, a partir del quinto ano®.

Conclusiones

Nuestro caso en particular representa el primero reportado
en la cavidad toracica izquierda a nivel mundial. El rabdo-
miosarcoma esclerosante representa una dificultad para
clasificarlo dentro del grupo de los distintos rabdomiosarco-
mas, por lo cual se ha tipificado como un nuevo tipo de rab-
domiosarcoma?®?', También podriamos concluir que la
quimioterapia adyuvante en sarcomas no es considerada
estandar; su aplicacion requiere individualizar el caso por
parte de un grupo multidisciplinario. Si se inicia la terapia
es preferible optar por esquemas basados en antraciclinas y
con ifosfamida?. El pronostico en rabdomiosarcoma de adul-
tos es peor que en nifos, no obstante se ha demostrado que
con la implementacion de protocolos de tratamientos adop-
tados de casos pediatricos trasladados a casos en adultos, se
podria incrementar la sobrevida en pacientes adultos™.
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