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RESUMEN

Los rabdomiosarcomas son neoplasias asociadas con un fenotipo
rabdomioblastico proveniente de células mesenquimales que dan origen al
musculo esquelético. El sarcoma de préstata es un tumor maligno pediatrico
raro. Preescolar masculino de 15 meses de edad de raza blanca producto de un
parto distécico a las 39,1 semanas de gestacién. Acude a consulta porque dos
dias atras comenz6 a presentar dificultad para la miccidon (llanto y miccién de
goteo), hematuria y dificultad para la defecacién e irritabilidad. Se realiza
ultrasonido abdominal y se constata por debajo y por detras de la vejiga imagen
hipoecogénica redondeada de contornos regulares con reforzamiento posterior
con tabiques finos que eleva la cara posterior de la vejiga, se sondea y decide su
ingreso. El rabdomiosarcoma de prostata es un tumor maligno del tejido blando,
raro y agresivo en pacientes pediatricos. Para su diagndstico requiere de una
interpretacion clinica, examen fisico y examenes complementarios.
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ABSTRACT

Rhabdomyosarcomas are neoplasms associated with a rhabdomyoblastic
phenotype originating from mesenchymal cells that give rise to skeletal muscle.
Prostate sarcoma is a rare pediatric malignant tumor. A 15-month-old white male
preschooler was the product of a dystocic birth at 39,1 weeks of gestation. He
went to the clinic because two days ago he began to have difficulty urinating
(crying and dripping urination), hematuria and difficulty defecating, and
irritability. An abdominal ultrasound is performed and a rounded hypoechoic
image with regular contours is observed below and behind the bladder with
posterior reinforcement with thin septa that elevates the posterior surface of the
bladder, it is probed and its admission is decided. Rhabdomyosarcoma of the
prostate is a rare and aggressive malignant soft tissue tumor in pediatric
patients. Diagnosis requires clinical interpretation, physical examination and
complementary tests.

Keywords: Case report; Pediatrics; Rhabdomyosarcoma

INTRODUCCION

Los rabdomiosarcomas (RMS) son neoplasias asociadas con un fenotipo
rabdomioblastico proveniente de células mesenquimales que dan origen al
musculo esquelético. Es el sarcoma mas prevalente de la infancia
correspondiendo al 5 % de las neoplasias malignas pediatricas y menos del 5 %
en adultos. Su incidencia estimada es de 4,5 casos por milldn de habitantes por
afo en personas entre 0 y 20 anos, los subtipos incluyen el embrionario,
alveolar, de células fusiformes o esclerosante, pleomoérfico, de tipo mixto y
rabdomiosarcoma con diferenciacion ganglionar.!?

El sarcoma de prdstata es un tumor extremadamente raro (menos del 0,1 % de
tumores prostaticos) y muy agresivo. Son tumores derivados del estroma no
epitelial de la prostata, entre los que podemos encontrar gran variedad
histoldgica. La mayoria de los casos se presentan de forma esporadica sin ningun
factor de riesgo identificado, a excepcién de factores genéticos. No existe un
esquema de tratamiento déptimo establecido. Entre las opciones terapéuticas
destacan la cirugia, la quimioterapia y la radioterapia.?

El RMS representa el 4 % de todos los canceres infantiles lo que supone unos

320 nuevos casos al afio en la Unidn Europea. Tras el tratamiento intensivo
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inicial entre el 70 y el 80 % de ellos se curan. En los Estados Unidos, ocurren
alrededor de 400 a 500 casos cada afo de neoplasias, y el rabdomiosarcoma
representa el 3 % de todos los canceres infantiles. En Cuba, presenta una

incidencia de 3,5 % de las enfermedades oncoldgicas infantiles.*>

PRESENTACION DEL CASO

Preescolar masculino de 15 meses de edad de raza blanca producto de un parto
distdcico (cesarea por bradicardia fetal) a las 39,1 semanas de gestacién, con
peso al nacer de 7 Ib, sin complicaciones postnatales con lactancia materna
exclusiva hasta los 6 meses. Acude a consulta porque dos dias atras del 17-05-
2023, comenzo a presentar dificultad para la miccion (llanto y miccién de goteo),
hematuria y dificultad para la defecacion. Se acompafiaba ademas de irritabilidad
y se realiza ultrasonido abdominal y se constata por debajo y por detras de la
vejiga imagen hipoecogénica redondeada de contornos regulares con
reforzamiento posterior con tabiques finos que mide 57 x 67 mm que eleva la
cara posterior de la vejiga, se sondea y decide ingreso para mejor estudio y
tratamiento.

Antecedentes Patoldgicos Personales: antecedentes de sarcoma de partes
blandas (estadificacion inicial)

Al examen fisico el abdomen se encontraba blando, depresible, doloroso a la
palpacion superficial y profunda. Ruidos hidroaéreos presentes.

Examenes Complementarios

Se realiz6 ultrasonido abdominal en su parte inferior y posterior de la vejiga, se
visualiza imagen hipoecogénica redondeada de contornos regulares de 57 x 67
mm, elevando la cara posterior de la vejiga. (Figuras 1y 2)

Se realizd una cistografia en proyeccién anteroposterior utilizando contraste por
medio de una sonda uretral. Vejiga que se llena en su totalidad, con paredes
finas, regulares, sin efecto de llenado. Se observa imagen en dedos de guante.
(Figura 3)

Se realizd tomografia axial computarizada (TAC) multicorte contrastada 12-12-
2023, en la cual se evidencié en abdomen simple y contrastado una buena
eliminacién del contraste por ambos sistema excretores visualizandose ligera
acodadura del uréter en la unidn ureteropélvica izquierdo, midiendo pelvis

renales derecha 7mm e izquierda 8mm, ligero abombamiento calicial en caliz
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inferior del rindn izquierdo, vejiga insuficientemente llena con contraste
visualizandose zona de baléon comprimiendo la vejiga y desplazandola
anteriormente, por detras de ella hay una gran masa de aspecto heterogéneo
isodensa con el musculo con areas pequenas hipodensas de 3UH (Unidades
Hounsfield) y zona de mayor densidad de hasta 34UH en el examen simple que
tras la administracién de contraste tiene una densidad de hasta 41 UH. Se colocd
sonda rectal con cierta resistencia a la administracion de contraste sin poder
definir la interfase entre el recto y la lesidn ocupativa, asi como tampoco se
visualiza la interfase entre la lesion y la pared posterior de la vejiga. En corte
axial impresiona definirse una interfase grasa leve y de forma parcial por lo que
no se puede asegurar con totalidad la no existencia de infiltracién entre vejiga y
pared anterior de la lesidon ocupativa del espacio (LOE) al igual que con el recto,
dicha LOE ocupa posicion anatdmica de la prostata.

Se realizd una tomografia por emisién de positrones (PET/TC) 16-06-2023 con
procedimiento de 60 minutos después de la administracién endovenosa de 1,8
mCi de '8F-FDG, desde vértice de craneo hasta tercio medio de los fémures, en
equipo INGENUITY TF; ademas se realiza TAC de baja dosis, no contrastada y
con limitado valor diagndstico cuando se analiza aisladamente, con el objetivo de
correccién de atenuacion y localizacién anatomica de las areas hipermetabdlicas
apreciadas en el estudio PET. El estudio PET y las imagenes de fusién PET/TC,
revela area andmala de hipermetabolismo glucolitico en cabeza y cuello
(incremento de la actividad metabdlica a nivel de las cuerdas vocales en relacién
con llanto durante el estudio). Abdomen (gran masa hiperdensa que ocupa
practicamente toda la cavidad abdominal que mide 89,66 x 89,44 mm en corte
axial, con zonas metabdlicas y otras no metabdlicas en su interior, la mayor
metabolica con Standarized Uptake Value (SUV) maximo de 7,17.

En imagen tomografica se observa ademads imagen hipodensa con densidad
51UH que ocupa practicamente todo el l6bulo superior del pulmén derecho con
broncograma aéreo en su interior sin metabolismo, que impresiona como proceso
inflamatorio sin poder descartar otra etiologia. Engrosamiento pleural en base
izquierda. Ureteropielocaliectasia bilateral con parénquima conservado. Sonda
vesical colocada.

Se interviene quirdrgicamente para toma de muestra con resultado histoldgico

(IHQ 23-1550). Se decide realizar biopsia por trucut transanal (tumor
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indiferenciado de células redondas y azules con patréon de rabdomiosarcoma).
Actina no hay, dasmina activa focal, vimentina positiva, CD99 positiva focal,
CD45 negativo, EMA no hay, CD117 negativo, Ki67 40%. Se estadia como un
T2bNOMO (sitio favorable) etapa III riesgo intermedio.

Se realiz6 una TAC evolutival0-04-2024 de térax, abdomen y pelvis, simple y
contrastada endovenosa y por sonda vesical, cortes 3mm. Se informa en térax
un patrén micronodulillar subsdélido, en ambos campos pulmonares, con
presencia de atelectasia segmentaria en segmento superior del lébulo inferior
derecho (LID), con dilataciones bronquiales asociadas, no derrame pleural ni
presencia de adenopatias mediastinales de aspecto patoldgico. En abdomen
presencia de masa T en excavacién pélvica, por detras de vejiga, en posicion
anatdmica de la préstata, mide 108mm de altura, 70mm anteroposterior y
87mm transverso, realce heterogéneo del contraste, predominancia soélida, la
imagen crece hacia mesogastrio, desplazando asas, sin impresionar que las
infiltre, asi como a la vejiga, que tiene capacidad disminuida y estd desplazada
hacia fosa iliaca y flanco izquierdo, pared posterior de vejiga con columna regular
de contraste. Pared anterior del recto desplazada por compresién tumoral.

Se compara con examen anterior del 12-12-2023 y no se observa modificacidén
radioldgica en relacion a la masa tumoral y la relacion con las asas.
Empeoramiento en relacién al estado del pulmén izquierdo.

Se diagnostica rabdomiosarcoma de prdstata.

El tratamiento oncoespecifico se inici6 con quimioterapia 16-06-2023 por
esquema VAC (incluye los medicamentos sulfato de vincristina, dactinomicina y
ciclofosfamida), tolerando muy bien el mismo, sin necesidad de suspensién por
otras causas. Luego en el mes de abril de 2024 hasta la actualidad se cambid

tratamiento a IVA por 4 ciclos, por progresion al pulmén.

DISCUSION

Los tumores de tejidos blandos son un grupo muy heterogéneo de neoplasias
gue se clasifican segun su linea de diferenciacion y el tejido al que se asemejan.
Estos tumores pueden ser benignos o malignos y presentan una amplia gama de
caracteristicas y comportamientos clinicos.®”

Los sarcomas de partes blandas comprenden un grupo heterogéneo de tumores

con diferentes variedades histoldgicas que surgen de células mesenquimatosas
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capaces de colonizar diferentes partes del cuerpo y comportarse dependiendo de
su localizacién.®

Son un grupo de tumores malignos raros del tejido conectivo. Pueden ocurrir en
casi cualquier ubicacidon, pero con mayor frecuencia en las extremidades. La
incidencia de sarcomas en la region de la cabeza y el cuello es inferior al 1 %.°

El sarcoma primario de prostata es una variante rara y de mal prondstico. Se han
investigado posibles factores de riesgo como prostatitis, traumatismo perineal,
biopsia de préstata previa y radioterapia. Los subtipos mdas comunes son
leiomiosarcoma, rabdomiosarcoma, histiocitoma fibroso maligno y no
clasificados.'®

Segun Martin et al.!! el sintoma mas frecuente del sarcoma de prdstata son los
sintomas miccionales del tracto urinario inferior debido a la obstruccidon causada
por la masa. En raras ocasiones, causa dolor abdominal y/o rectal, una masa
palpable con estrefiimiento o tenesmo y sangrado rectal, las manifestaciones
clinicas mencionadas coinciden con la presente investigacion.

Estos resultados concuerdan también con las observaciones realizadas por los
autores Fernandez-Samos et al.!? que confirma que el diagndstico de sospecha
suele ser clinico y se confirma mediante estudios de imagen que muestran un
rapido crecimiento de la prdstata y posibles metastasis a distancia. Sin embargo,
el diagndstico final es anatomopatoldgico. Por lo general, esto no provoca un
aumento significativo del PSA (Prueba del antigeno prostatico especifico).

La resonancia magnética (RM) se considera el método de imagen de eleccidn
para la evaluacién inicial y el seguimiento del rabdomiosarcoma prostatico. Esta
modalidad permite una excelente caracterizacién de los tejidos blandos,
delimitaciéon anatdmica del tumor, evaluacién de la extensién local y el
compromiso de estructuras adyacentes como la vejiga, recto y uretra. Segun el
estudio de Saeed et al.'* la RM permitié una deteccidn precisa de la extension
local en el 94 % de los casos analizados, siendo superior a la TAC en la
evaluacion de los tejidos blandos.

Amaral-Marques et al. en su estudio "Rabdomiossarcoma prostatico em crianca:
relato de caso" afirma que la resonancia magnética puede proporcionar una
mejor resolucién de la invasion tumoral, siendo esto un factor decisivo a la hora
de la diseccién ganglionar. El diagnostico por imagenes desempena un papel

importante en el seguimiento de la terapéutica.*
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Aunque la RM es preferida para la evaluacion pélvica, la TAC sigue siendo Util
para detectar metdastasis pulmonares que son comunes en el RMS avanzado.
Ademas su disponibilidad y velocidad, la convierten en una herramienta inicial
valiosa, particularmente en situaciones de emergencia.

La PET-CT ofrece una evaluacién funcional del tumor y de la respuesta al
tratamiento. Su uso es particularmente Util para la estadificaciéon vy
monitorizacion de la actividad tumoral, aunque su uso en edad pediatrica
requiere consideraciones especiales debido a la exposicién excesiva a radiacién.®
Los resultados proporcionan soporte concluyente de que dentro de los hallazgos
en el estudio PET y las imagenes de fusion PET/TC realizados al paciente, se
evidenciaron muestras de un area andmala de hipermetabolismo glucolitico. Sin
embargo estos resultados invalidan la hipdtesis de Zepeda-Aguilar® que afirma
gue el papel de la tomografia por emision de positrones (PET/CT) sigue en
estudio sin lograr hasta este momento ser sensible como método diagnostico.

En el diagndstico del rabdomiosarcoma prostatico pediatrico, la integracién de
diversas modalidades de imagen es fundamental. La resonancia magnética se
posiciona como el pilar central del diagndstico por imagen, debido a su alta
resolucion anatdmica y su capacidad para definir la extension tumoral. La
combinacién con TC y PET-CT permite una estadificacion completa y una
evaluacion funcional adecuada. El uso adecuado y coordinado de estos estudios
mejora significativamente la precision diagnodstica y guia eficazmente las
decisiones terapéuticas.

El tratamiento del RMS en niflos suele ser multidisciplinario e incluye
radioterapia, cirugia y quimioterapia. El orden de estos tratamientos dependera
del tamafio y tipo de tumor, dénde y en qué 6rgano se ha desarrollado el tumor,
incluso debe realizarse estudios complementarios para determinar si el tumor se
disemind a los ganglios linfaticos u otras partes del cuerpo.*

Todos los pacientes pediatricos con RMS deben recibir quimioterapia. La
intensidad y duracién de la quimioterapia depende del grupo de riesgo de cada
individuo. Sin embargo, segun el estudio realizado por Ledn-Castellanos et al.'®
demostré6 que los pacientes pediatricos que recibieron quimioterapia
experimentaron menos efectos toxicos hematoldgicos pero mas efectos

neurotoxicos periféricos en contraste con los pacientes mas jévenes.
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En nifos con enfermedad localizada, el prondstico de RMS es generalmente es
bueno cuando estos pacientes reciben una terapia combinada, estos pacientes
tendran una supervivencia aproximada del 70 % a los 5 afios del diagnostico.!®
Los resultados de esta investigacion no mostraron signos de mal prondstico
debido a que el tratamiento oncoespecifico que se le propicid fue muy bien
tolerado en su ciclo, debido a la progresién del tumor, este hizo metastasis por lo

que fue necesario realizar cambios en su terapéutica.

CONCLUSIONES

El rabdomiosarcoma de préstata es un tumor maligno del tejido blando, raro y
agresivo en pacientes pediatricos. Para su diagndstico requiere de una
interpretacidon clinica, examen fisico y los examenes complementarios para
obtener un resultado de la enfermedad. Los complementarios fundamentales se
encontraron el ultrasonido abdominal, tomografia axial computarizada,
tomografia por emision de positrones y biopsia. Los tratamientos oncoldgicos

resultaron eficaces.
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ANEXOS

Figura 1. Ultrasonido abdominal

Figura 2. Imagen hipoecogénica redondeada



= v 4
< Cuarto Congreso de

bosicse > e 2 Ciencias Basicas Biomédicas en Granma.
2025

Manzanillo.

Figura 3. Estudio de cistografia
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