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PALABRAS CLAVES Resumen Un sarcoma es un tumor maligno procedente de células mesenquimales primitivas,
Rabdomiosarcoma que en circunstancias normales se desarrolla en los tejidos de apoyo como los mlsculos y los
huesos. Existen tres variables del rabdomiosarcoma de acuerdo a sus presentaciones histo-
logicas: el embrionario, el alveolar y el pleomorfico, siendo el rabdomiosarcoma alveolar el
mas agresivo. Se presenta en un paciente masculino de ocho afos de edad, el cual inicia con
elevacion sin cambio de color en ala nasal izquierda de 3-4 mm, de crecimiento progresivo,
diagnosticada como rabdomiosarcoma alveolar documentado por patologia como tumor de
células redondas, pequenas y azules, con inmunohistoquimica positiva a desmina y miogenina.
La resonancia de craneo y cara, la tomografia computarizada de torax y el aspirado de médula
6seafueron negativos para extension tumoral. Se efectlia reseccion de su lesion, la cual se
resecé macroscopicamente al 100%, reportando patologia focos aislados de tumor, con tumor:
residual microscopico en margenes laterales, por lo que queda finalmente como E Il. Se trata
de una neoplasia maligna muy rara con una presentacion inusual, con reporte de cuatro casos
en la literatura, de ahi surge la importancia de tener en cuenta esta posibilidad diagnéstica,
asi como los conocimientos para su abordaje. (creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/).
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Abstract A sarcoma is defined as a malignant tumor from primitive mesenchymal cells that,
KEY WORDS in normal circumstances, is developed in bone and muscular tissues. In accordance with their.
histological differences, three different types of rhabdomyosarcoma have been identified: em-

Alveolar

rhabdomyosarcoma; bryonal, alveolar apd pleomorphig, being the glveolar rhabdomyosarcomg thg most aggress!'ve

N of them. Male patient age 8, which starts with no color change elevation in left nasal wing
AP . of approximately 3-4 mm of progressive growth, diagnosed as alveolar rhabdomyosarcoma

Multidisciplinary; . . g s

Sarcoma: tumor documented as a tumor of small round blue cells, with desmin and myogenin positive

immunohistochemistry. It was detected in the magnetic resonance of skull and face, in chest
computed tomography and bone marrow aspirate, negative for tumor. Resection of the lesion,
which is resected 100% macroscopically, reporting disease outbreaks isolated tumor with mi-
croscopic residual tumor in side margins, finally occurring as E Il. This is a very rare malignancy.
with an unusual presentation, around 4 cases have been reported in the literature, hence the
importance of taking into account this diagnostic possibility and knowledge to address them,
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INTRODUCCION

Un sarcoma es un tumor maligno procedente de células
mesenquimales primitivas, que en circunstancias normales
se desarrolla en los tejidos de apoyo como los musculos y
los huesos. Puesto que las células musculares esqueléticas
estan presentes en la gran mayoria del organismo, puede
desarrollarse casi en cualquier localizacion'.

Existen tres variables del rabdomiosarcoma (RMS) de
acuerdo a sus presentaciones histologicas: el embrionario,
con su variante botrioides y de células fusiformes, el alveo-
lar (incluyendo la variante alveolar soélida) y el pleomorfico.
EL RMS alveolar es el mas agresivo, se produce con mayor
frecuencia en adolescentes y adultos jovenes, y representa
aproximadamente un 20% de todos los casos de RMS, comen-
zando por lo general en el torso y en las extremidades’.

La incidencia anual de RMS en los individuos de 20 anos
de edad o mas jovenes es de 4,3 casos por millén, con apro-
ximadamente 350 nuevos casos diagnosticados en los EE.UU.
cada ano. Casi el 40% de los tumores que se presentan en las
estructuras de cabeza y cuello son RMS.

Anatomicamente se clasifican como parameningeo, orbi-
tal, no parameningeos y no orbitales. Los sitios paramenin-
geos incluyen la nariz, los senos paranasales, la nasofaringe,
el oido medio, la mastoides, la fosa infratemporal y la fosa
pterigopalatina’. En cerca del 90% de los casos se aprecian
translocaciones cromosomicas, en los genes PAX3 (2q33) y
FKHR/ALV (13q14), y con menos frecuencia en el PAX7 (1p36)
y el KHR/ALV (13q14)°.

El objetivo del presente articulo es la descripcion del
caso de un paciente con RMS alveolar de presentacion nasal
etapa Il, la cual constituye una neoplasia rara en el pais
y a nivel mundial. Ello le hace merecedor de una revision
integral de la literatura acerca de su tratamiento multidis-
ciplinario, comenzando con la participacion de radiologos
y patélogos bien entrenados y familiarizados con tumores
pediatricos, cirujanos y oncologos especializados en el tra-
tamiento de esta neoplasia‘.

PRESENTACION DE CASO

Paciente masculino de ocho anos de edad, sin anteceden-
tes oncologicos familiares. Inicia en diciembre de 2014 con
elevacion de 3-4 mm, sin cambio de color, en el ala nasal
izquierda, de crecimiento progresivo, que al llegar a 2.5 x
2.5 cm es motivo de consulta al dermatologo, quien lo cata-
loga como hemangioma e inicia tratamiento con hidrocorti-
sona topica durante 10 dias.

El paciente es visitado el 28 de marzo de 2015, con la
misma lesion rojo vino, que llega al tercio superior de la
nariz y abarca toda el ala nasal izquierda, fija dura, indo-
lora, acartonada, con circulacion colateral, sin ganglios re-
gionales ni crecimientos viscerales (Fig. 1). Debido a la duda
diagnostica se decidio tomar una biopsia de la lesion, que se
realizo el 7 de abril de 2015, y patologia informé tumor de
células redondas, pequenas y azules, con inmunohistoquimi-
ca positiva a desmina y miogenina (Figs. 2 y 3), por lo que fi-
nalmente se diagnostica como RMS alveolar primario de piel.

Se solicitaron estudios de extension; la resonancia de cra-
neo y de cara, la tomografia computarizada (TC) de torax y
el aspirado de médula 6sea fueron negativos para extension

Figura 1. Tumor en toda el ala nasal izquierda y tercio superior de la
nariz.
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Figura 2. Microfotografia de biopsia de piel con infiltracion de células
neoplasicas pequenias, ovales y azules con disposicion alveolar. HE 10X.

Figura 3. A: microfotografia de neoplasia, Células neoplasicas pequenas,
ovales y azules con patron sélido HE 20X. B: inmunoreaccion positiva en
citoplasma para desmina. C: inmunotincion positiva nuclear para
miogenina.

tumoral (Fig. 4). Se inici6 quimioterapia citorreductiva el 4
de mayo de 2015, por ser irresecable, con vincristina (VCR),
ifosfamida (IF) + mesna y etoposido (VP-16), semanal el pri-
mero y cada tres semanas los segundos (VIE, vincristina, IF
y etopdsido) durante nueve semanas la VCR y tres ciclos IF y
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Figura 5. Disminucion de tumor, con cambio de coloracion.

VP-16, con muy buena respuesta, ya que su tumor disminuyo
en tamafo y quedd de 2.5 x 2 cm del mismo color que su piel
con un 60% de disminucion en volumen (Fig. 5). EL 21 de julio
de 2015 se efectuo reseccion de su lesion (Fig. 6), la cual se
reseco macroscopicamente al 100%, pero patologia informa
focos aislados de tumor, con tumor residual microscopico en
margenes laterales, por lo que queda finalmente como E II,
debido a la permanencia de tumor residual y a que se trata
de variedad histologica agresiva; por ello se le refiere para
que reciba radioterapia a sitio primario.

Recibira QT con VIE semanalmente alternando con vin-
cristina, adriamicina y cliclofosfamida (VAC) cada tres dias
durante tres semanas y VAC + IF y EF cada tres semanas
durante dos semanas, terminando tratamiento el dia 21 de
Julio de 2016.

DISCUSION

Tumor maligno extremadamente raro que representa un 0.4%
a 1.0% del total de todos los sarcomas de partes blandas.

Figura 6. Reseccion de los limites del tumor.

Estos tumores suelen presentarse en las extremidades infe-
riores de los adolescentes o jovenes adultos, siendo el RMS
alveolar de la region nasal y paranasal aun mas raro’?. Se
dividen generalmente por sitios en meningeos y paramenin-
geos’; los sitios parameningeos incluyen el oido medio, la
cavidad nasal, los senos paranasales, la nasofaringe y la fosa
infratemporal'’, sélo se encuentran cuatro casos reportados
en la literatura, siendo mas frecuente en mujeres que en
hombres, con una relacion 2:1°.

Generalmente es una masa de crecimiento lento y bien
vascularizada sin caracteristicas clinicas que sugieran enfer-
medad maligna; cuando se presenta en la cavidad nasal, la
obstruccion nasal puede ser el Unico sintoma''.

Se han identificado varios diferentes tipos histolégicos de
RMS de la region de cabeza y cuello, incluyendo embrio-
nario, alveolar, pleomorfico’. Los patrones embrionarios y
alveolares son los mas frecuentes. Histologicamente, el RMS
embrionario consiste en células en huso redondas primitivas
con rabdomioblastos, mientras que el RMS alveolar consiste
en células malignas agrupados por tabiques fibrovasculares
que forman alveolos como espacios'.

Puede ser dificil distinguir los RMS pobremente diferen-
ciados de sarcomas de Ewing, neuroblastomas pobremente
diferenciados. Los tumores con un predominio de células fu-
siformes pueden confundirse con leiomiosarcomas, fibrosar-
comas, o histiocitomas fibrosos malignos. La demostracion
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inmunohistoquimica de filamentos intermedios especificos
para las células musculares como la mioglobina, la miosina,
la desmina y la creatincinasa isoenzima MM se consideran
marcadores especificos del RMS™.

Microscopicamente, las células tumorales tienden a ser
mas pequenas y redondas, ofreciendo un aspecto densamen-
te celular, y deben su denominacion a la similitud que mues-
tran con los pequenos espacios aéreos saculares del pulmon,
por ello suelen entrar en la clasificacion de células redondas
y azules, entre los cuales destacan como diagnostico dife-
rencial el linfoma maligno, el neuroblastoma y el sarcoma
sinovial (bifasico)™.

A pesar del lento crecimiento del tumor, el prondsti-
co en general es malo" y depende de una combinacion de
factores: la edad del paciente, el caracter histologico,
el estadio clinico y la ubicacion del tumor', con una alta
tendencia en el inicio de diseminacion metastasica'’. La
identificacion de las variables pronosticas dependen de los
distintos grupos de pacientes, con excelentes, muy bue-
nos, intermedios y pobres prondsticos; sitio (favorable vs.
desfavorable, con el sitio mas favorable, la o6rbita); res-
petabilidad quirdrgica (grupos | y Il vs. grupo Ill); histolo-
gia (embrionario vs. alveolar) y la edad: EIRMS alveolar de
grado intermedio tiene un pronostico de supervivencia del
40-50%>.

CONCLUSIONES

El articulo presenta un reporte de caso de una presentacion
nasal de RMS alveolar. Podriamos concluir que el abordaje
debe ser multidisciplinario e individualizado.
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