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RESUMEN

RABDOMIOSARCOMA PARATESTICULAR
Presentamos un caso de rabdomiosarcoma paratesticular en un nifio de 10 afos. Tras practicar
orquiectomia inguinal radical fue clasificado como estadio la segun el IRS (Intergroup Rhabdomyosarcoma
Study). El tratamiento se completé con quimioterapia adyuvante (9 ciclos de Ifosfamida, Vincristina y
Actinomicina D) y el paciente permanece libre de enfermedad 6 meses después del tratamiento.

PALABRAS CLAVE: Tumor paratesticular. Rabdomiosarcoma.

ABSTRACT

PARATESTICULAR RHABDOMYOSARCOMA
Contribution of one case of paratesticular rhabdomyosarcoma in a 10-years old male patient.
Following radical orchiectomy it was classified as Group la (Intergroup Rhabdomyosarcoma Study).
Treatment was completed with 9 polychemotherapy courses of Ifosfamide, Vincristine and
Actynomicine D. The patient was disease-free 6 months after the treatment.
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a gran mayoria (70%) de tumores paratesticu-

lares son de naturaleza benigna siendo los
mas frecuentes el tumor adenomatoide y el lipo-
ma3°. El rabdomiosarcoma es el sarcoma de teji-
dos blandos mas frecuente en la nifiez y la ado-
lescencia representando el 10-15% de las neopla-
sias pediatricas. Un 7% de rabdomiosarcomas
tienen localizacién paratesticular llegando a
representar un 17% de las masas intraescrotales
malignas en nifios menores de 14 afos. Sin
embargo, el rabdomiosarcoma paratesticular es
un tumor raro, con una incidencia aproximada
de 4-7 casos/millén de varones/afiol->38,

CASO CLINICO
Paciente varon de 10 afios de edad, sin ante-
cedentes patoldgicos de interés. Acude al servicio
de Urgencias por presentar aumento de volumen
indoloro de hemiescroto derecho de una semana
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de evolucidn. No referia antecedentes de trauma-
tismo previo sobre la zona ni historia previa de
criptorquidia.

A la exploracion se palpa tumoracion testicu-
lar derecha de unos 3-4 cm. de didmetro, de con-
sistencia pétrea y con transiluminaciéon negativa.
No se palpan adenopatias inguinales ni supracla-
viculares.

Se solicita ecografia escrotal que muestra
una masa soélida dependiendo del polo inferior
del teste derecho de 4 cm. de diametro. Se soli-
citaron marcadores tumorales siendo la a-feto-
proteina y la B-HCG normales con elevacién de
la LDH un 50% del valor méximo de la norma-
lidad.

Fueron practicadas RX de térax, TAC abdomi-
no-pélvica y gammagrafia ésea que fueron nor-
males sin evidencia de imagenes de metastasis a
distancia ni de adenopatias.
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Con el diagnéstico preoperatorio de tumor tes-
ticular se practicé inguinotomia exploradora
apreciandose teste derecho con masa adyacente
de aspecto blanquecino, consistencia pétrea e
hipervascularizada altamente sugestiva de neo-
plasia por lo que se practic6 orquiectomia radical
con ligadura alta de pediculo.

El informe anatomopatolégico macroscépico
informa de masa de color blanco de 4 x 2,8 cm,
de consistencia pétrea, que engloba al epididimo
y rechaza al testiculo el cual mide 2 x 1,6 cm.
(Fig. 1). El examen microscopico informa de
tumoracion maligna afectando el area paratesti-
cular, englobando al epididimo y constituida por
una proliferaciéon de células con nucleos gran-
des, pleomérficos con hipercromatismo y gran
actividad mitética, con citoplasmas escasos,
ocasionalmente eosindéfilos, dispuestos con ten-
dencia a hacer haces y con algunas &reas con
estroma ligeramente mixoide (Figs. 2 y 3).
Después de practicar un amplio estudio inmu-
nohistoquimico se observd positividad aislada
de las células tumorales por alfa-actina, desmi-
na, mioglobina y positividad prominente por
CD56. Se observé negatividad de las células
tumorales para citoqueratina 7, antigeno de
membrana epitelial, alfa inhibina, C-Kit, PLAP,
CD34, CD31, S-100 y sinaptofisina. El diagnos-
tico anatomopatolégico definitivo fue de rabdo-
miosarcoma paratesticular.

Tras clasificar el caso como estadio la-1.R.S.
segun la clasificacién del Intergroup Rhabdo-
myosarcoma Study (Tabla I) se inicié tratamiento
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FIGURA 1. Pieza quirudrgica. Aspecto macroscoépico de la
pieza resecada. Tumor paratesticular que rechaza al
teste sano.

FIGURA 2. Microscopia 6ptica (200 x). Tejido tumoral de
células con nudcleos grandes y citoplasma amplio y vacuo-
lado que se dispone formando espacios quisticos.
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FIGURA 3. Microscopia 6ptica (400 x): Detalle de las célu-
las tumorales.

con quimioterapia adyuvante de acuerdo al pro-
tocolo nacional de rabdomiosarcomas el cual se
basé en 9 tandas de IVA:

- Ifosfamida: 3 g/m2 x 2 dias.

- Vincristina: 1,5 mg/m2 x 1 dia (dosis méxi-

ma: 2 mg).

— Actinomicina D: 1,5 mg/m2 x 1 dia (dosis

méaxima: 2 mg).

Estas tandas se repiten cada 3 semanas y
durante las 6 primeras semanas recibe ademas
una dosis de vincristina semanal.

El paciente permanece libre de enfermedad 6
meses después del tratamiento.

DISCUSION
El rabdomiosarcoma paratesticular es un
tumor raro y casi siempre su presentacién es
comunicada de forma anecdética dada su baja
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TABLA |

CLASIFICACION POR ESTADIOS SEGUN EL
INTERGROUP. RHABDOMYOSARCOMA STUDY (I.R.S.)

I: Tumoracioén localizada y resecada por completo
a) confinada al masculo y resecada por
completo
b) infiltra mas alla del origen

1I: Reseccion completa pero evidencia de
diseminacion regional

a) resecciéon macroscopica total con enfermedad
residual microscépica

b) linfaticos regionales afectados pero
completamente resecados y sin enfermedad
residual

c) linfaticos regionales infiltrados y resecados
pero con diseminacién macroscopica residual

11l: Reseccién incompleta con enfermedad residual
macroscopica
a) solo se realiza biopsia
b) reseccion parcial amplia de mas del 50% del
volumen del tumor

IV: Metastasis a distancia en el momento del
diagnéstico

incidencia. Resulta excepcional en el adulto y se
presenta sobre todo en las dos primeras décadas
de la vidal-3:4.7.9.11

Se ha relacionado su histogénesis con el desa-
rrollo embrionario del corddn espermético, epidi-
dimo, cubiertas testiculares y tejido conectivol-3,
La inmunohistoqguimica demuestra musculo
estriado y proteinas musculares como la desmi-
na, miosina, vimentina, actina y mioglobinal.

Clinicamente suele manifestarse como una
masa escrotal indolora, siendo dificil distinguirlo
de un tumor testicular.

En el diagndstico es de gran utilidad la eco-
grafia escrotal ya que a pesar de no tener un
patron sonografico especifico a menudo orienta
hacia el caréacter sélido de la lesion.

El estudio de extension ha de incluir la RX de
térax, TAC abdominopélvica y gammagrafia 0sea.

Para su extension la clasificacion mas utiliza-
da es la propuesta por el Intergroup Rhabdomyo-
sarcoma Study (I.R.S.) que contempla 4 estadios
en funcién de su extension (Tabla I). El trata-
miento inicial propuesto en todos los casos es la
orquiectomia radical practicada siempre por via
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inguinal con clampaje previo del pediculo. Tras
ésta, en los pacientes en estadio | se debe con-
templar el tratamiento con poliquimioterapia sis-
témica. En estadios Il, Il y IV se aconseja la lin-
fadenectomia retroperitoneal, seguida de poliqui-
mioterapia y radioterapia.

El papel de la linfadenectomia retroperitoneal
es motivo de controversia®%1°, La duda sobre la
posible afectaciéon ganglionar en determinados
estadios inicialmente hacia recomendable practi-
car linfadenectomia retroperitoneal tras la
orquiectomia incluso en aquellos casos con prue-
bas de extension negativas. Goldfarb B y cols.®
realizan un estudio sobre diez casos de rabdo-
miosarcoma paratesticular, de los cuales a seis
les fue practicada linfadenectomia retroperitone-
al por una TAC sospechosa o una linfangiografia
positiva. El tratamiento fue seguido de poliqui-
mioterapia con vincristina, actinomicina D y
ciclofosfamida. En los seis casos no se objetivo
afectacién ganglionar en la pieza de linfadenecto-
mia 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 linfade-
nectomia retroperitoneal.

Con respecto al papel de la quimioterapia en
todos los protocolos se considera obligatoria en
todos los estadios, incluido el estadio la siendo
los agentes mas utilizados la Vincristina,
Actinomicina D y Ciclofosfamida o Ifosfamida. La
radioterapia se utiliza en casos de afectacion gan-
glionar o enfermedad residual.

El control de estos pacientes debe ser estricto
durante los tres afios siguientes al tratamiento
dado que la mayor parte de recidivas se dan en
este periodo. Posteriormente es necesaria la vigi-
lancia al menos durante la primera década®.
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