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Resumen
Paciente mujer de 22 años, con tiempo de enfermedad de 2 meses, presentó epífora,  eritema conjuntival leve, 
prurito en ojo derecho y aparición de pequeña tumoración verdosa a nivel del canto interno asociada a edema 
bipalpebral leve. El edema progresó limitando la visión en dicho ojo, asociándose la protrusión del globo 
ocular derecho. Se realizó estudio anatomopatologico del tumor nasosinusal presentando nidos celulares 
hipercromáticos de aspecto infiltrativo y el estudio inmunohistoquímico concluyó como rabdomiosarcoma 
embrionario. Se realizó quimioterapia.
Palabras clave: Rabdomiosarcoma Embrionario; Adulto; Diagnóstico (fuente: DeCS BIREME).

Abstract
A 22-year-old female patient, with 2-month disease time, presented with epiphora, mild conjunctival erythema 
and pruritus in the right eye. A small greenish-colored tumor appeared at the level of the internal canthus 
associated with mild bipalpebral edema. The edema progresses limiting the vision in said eye, associating 
the protrusion of the right eyeball. An anatomopathological study of the nasosinusal tumor was performed, 
presenting hyperchromatic cellular nests with an infiltrative aspect and the immunohistochemical study 
concluded as embryonic rhabdomyosarcoma. Chemotherapy was performed.
Keywords: Rhabdomyosarcoma, Embryonal; Adult; Diagnosis (source: MeSH NLM).
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INTRODUCCIÓN

El rabdomiosarcoma (RMS) es uno de 
los sarcomas de tejidos blandos más co-
munes (STB) en la población pediátrica, 
que representa más de 50% de todas los 
STB en este grupo de edad, con una inci-
dencia de 0,4414 por 100 000 por año en 
los Estados Unidos. Los sarcomas en Perú 
constituyen aproximadamente  entre 0,7 
a 1% del total de tumores malignos y son 
responsables del 2% de la mortalidad 
debido al cáncer. El RMS en adultos, sin 
embargo, ocurre con menos frecuencia, 
ya que comprende solo el 3% de los STB 
y menos del 1% de todas las neoplasias 
malignas (1). Se estima  350 casos nuevos 
por año de RMS en los Estados Unidos; 
la mitad de estos son diagnosticados en 
pacientes menores de 10 años. El RMS 
puede surgir en una variedad de sitios 
anatómicos, incluyendo la región de ca-
beza y cuello (35-40%), la genitourinaria 
(25%), tronco y extremidades (20%) (2). La 
tasa de supervivencia a 5 años con tra-
tamiento en adultos (27%) continúa muy 
por debajo respecto a los  niños (70%) (1). 

Presentamos un caso infrecuente de 
una paciente mujer adulta joven con el 
diagnóstico de rabdomiosarcoma em-
brionario primario  parameníngeo. 

REPORTE DE CASO

Paciente mujer de 22 años, nacida y 
procedente de Piura (norte del Perú), 
sin antecedentes de importancia, con un 
tiempo de enfermedad de 2 meses, insi-
diosa y progresiva caracterizada por pre-
sentar epífora,  eritema conjuntival leve 
y prurito en ojo derecho, seguido de la 
aparición de una pequeña tumoración a 
nivel del canto interno asociada a edema 
bipalpebral leve. El edema progresa limi-
tando la visión en dicho ojo, asociándose 
protrusión del globo ocular derecho (Fi-
gura 1A).

Los resultados de los exámenes auxi-
liares, al inicio el hemograma sin altera-
ciones y 2 semanas después leucocitos 
en 17 620/mL, abastonados 3% y seg-
mentados 87%. La ecografía de partes 
blandas periorbitaria  concluyó: tumora-
ción periorbitaria derecha abscedada. En 
la resonancia magnética maxilofacial con 

gadolinio se observó tumoración hetero-
génea extensa que ocupaba la cavidad 
orbitaria derecha condicionando propto-
sis anterior y lateral con extensión hacia 
senos etmoidales, cavidad nasal y par-
cialmente al seno maxilar del mismo lado 
aproximadamente de 6 cm   (Figura 2). 

Se realizó estudio anatomopatológico 
de la muestra del tumor nasosinusal que 
presentó nidos celulares hipercromáti-
cos de aspecto infiltrativo, determinando 
una neoplasia maligna poco diferenciada 
de células pequeñas hipercromáticas (Fi-
gura 3). El estudio inmunohistoquímico 
reveló los siguientes hallazgos: desmina 
positivo, myoD1 positivo, mioglobina po-
sitiva, CD20 negativo, CD3 negativo, Ki67 
70%, concluyendo: rabdomiosarcoma 

embrionario (Figura 4).  El resto de estu-
dios de imágenes tomográficas de tórax 
y abdomen, para estadiaje, fueron nega-
tivos. No se realizó estudio de punción 
lumbar. El estadio para este caso fue: IIB 
(T2a o T2b, N0, M0, G3).

Se indicó tratamiento antibiótico con 
vancomicina y meropenem por 2 semanas 
por el absceso; y se inició quimioterapia 
con el esquema IVADO  (ifosfamida 3 g/m2 
día 1-2, mesna 3 g/m2 día 1-2, vincristina 1,5 
mg/m2 día 1, actinomicina 1,5 mg/m2 día  1 
y doxorrubicina 30mg/m2 día 1-2 ) cada 
21 días (Tabla 1). Luego de 4 cursos pre-
sentó  respuesta clínica y por imágenes 
completa bajo los criterios de evaluación 
radiológica con los criterios de RECIST 
(Figura 1B). Presentó neutropenia grado 

Figura 1. 1A. Tumoración periorbitaria derecha. 1B. Evolución postquimioterapia. Paciente de 22 años 
con diagnóstico de rabdomiosarcoma embrionario parameníngeo en adulto.

1A 1B

Figura 2. Resonancia magnética nuclear maxilofacial con gadolinio donde se observa tumoración 
heterogénea extensa que ocupa la cavidad orbitaria derecha.
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2, emesis grado 1 y  alopecia  asociadas 
al tratamiento. La paciente fue referida a 
otra institución de mayor resolución para 
completar tratamiento de consolidación 
con radioterapia o la opción de resección 
quirúrgica.

DISCUSIÓN

El RMS es un tumor de tejido blando 
altamente maligno que se pensó que de-
rivaba del músculo esquelético; sin em-
bargo, ahora se sabe que se originan de 
los rabdomioblastos tempranos que se 
pueden encontrar en una amplia varie-
dad de lugares en todo el cuerpo con un 
grado variable de diferenciación (1,3).

Los síntomas clínicos varían y depen-
den de la ubicación del tumor primario 

y de la presencia o ausencia de metásta-
sis. El RMS de cabeza y cuello puede pre-
sentarse de forma indolente, con signos y 
síntomas  inespecíficos o mínimos, lo que 
lleva a un retraso en el diagnóstico. Por 
ejemplo, la otitis crónica u obstrucción 
nasal puede ser la presentación de una 
localización nasofaríngea, mientras que 
la cefalea persistente pueden ser un 
síntoma de extensión del tumor intra-
craneal. Existen tres grupos de RMS, se-
gún la histología: embrionario, alveolar 
y pleomórfico, de los cuales los dos pri-
meros se producen principalmente en 
niños y el último sólo en adultos (4).  El 
RMS embrionario (RMSe) representa 
aproximadamente el 70% de los casos, 
afecta a pacientes más jóvenes y tiene 
un mejor pronóstico.  El RMS alveolar 
(RMSa) representa aproximadamente el 

15%, se observa en niños mayores y tie-
ne un peor pronóstico. Se reconocen tres 
ubicaciones primarias diferentes de RMS 
en cabeza y cuello: parameníngeo (PM), 
no parameníngeo (NPM) y orbital (ORB), 
que están involucradas en aproximada-
mente el 50%, 25% y 25% de los casos, 
respectivamente.  La ubicación PM con-
lleva un peor pronóstico (supervivencia 
general a 5 años 64%–73%) en compara-
ción con las ubicaciones NPM y ORB (su-
pervivencia general de 5 años 64%-80% y 
85–88%, respectivamente) por al menos 
dos razones. En primer lugar, la ubicación 
profunda puede ocultar un tumor que 
permanece clínicamente silencioso a me-
nos que haya crecido a un tamaño con-
siderable y sea visible desde el exterior, 
y en segundo lugar porque la ubicación 
del PM está muy cerca de la base del crá-
neo y contiene estructuras vitales como 
la arteria carótida interna, vena yugular 
interna y múltiples nervios craneales, lo 
que excluye la resección oncológica. Las 
ubicaciones PM están en contacto di-
recto o cercano con la base del cráneo, 
dichos tumores pueden originarse en la 
nasofaringe, el espacio parafaríngeo, la 
fosa infratemporal, la cavidad nasal, los 
senos paranasales, el mastoideo o el oído 
medio. El RMSe PM puede mostrar una 
propagación más temprana a la base del 
cráneo y al compartimiento intracraneal 
en comparación con otros lugares, y una 
evaluación precisa de la extensión local 
es uno de los principales objetivos de la 
imagen.  La supervivencia es peor y las 
opciones de tratamiento difieren cuando 
hay afectación de la base del cráneo o ex-
tensión del tumor intracraneal (5).

Los tumores de la cabeza y el cuello se 
representan mejor con resonancia mag-
nética nuclear (RMN). Posee un contraste 
superior de los tejidos blandos, excelente 
resolución espacial, imágenes multipla-
nares y la ausencia de radiación ionizan-
te de efectos potencialmente dañinos, 
hacen de la RMN un instrumento funda-
mental para el estadiaje local preciso (5).

Las características histopatológicas 
del RMSe se presentan como foco celular 
denso compuesto de células poligonales 
y fusiformes con contornos nucleares 
irregulares (RMSe denso) mientras RMSa 
está compuesto por células monomorfas 
con contornos redondos, incluso nuclea-

Figura 3. Nidos celulares hipercromaticos a 10x y 40x. Neoplasia maligna poco diferenciada de células 
pequeñas hipercromaticas H-E. Paciente de 22 años con diagnóstido de rabdomiosarcoma embrionario 

parameningeo en adulto.

10X 40X

Figura 4. Estudio Inmunohistoquimico: A. Desmina, B. Ki67. Paciente de 22 años con diagnóstido de 
rabdomiosarcoma embrionario parameningeo en adulto.

A B
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res (RMSa sólidas) agrupadas en nidos 
separados por septos fibrosos (6).

Los estudios inmunohistoquímicos 
constituyen el principal examen diagnós-
tico. Los marcadores que se encuentran 
típicamente en RMS incluyen anticuerpos 
contra desmina (90%), actina específica 
del músculo, myoD1 (71%–91%) y mioglo-
bina. La miogenina (90%) se expresa más 
en el alveolar que en el embrionario. Los 
tipos de vimentina y desmina son gene-
ralmente positivos pero menos específi-
cos, ya que pueden ser positivos en otros 
tumores con diferenciación del músculo 
esquelético. Miogenina y MyoD1 son re-
guladores de la transcripción miogénicos 
que se expresan temprano en la diferen-
ciación del músculo esquelético (antes 
que la desmina, la actina, la mioglobina 
y la miosina) y son sensibles y específicos 
para los rabdomiosarcomas (4,7,8,9). 

No hay un régimen de quimioterapia 
estandarizado para pacientes adultos con 
RMS. Los estudios informan que los adultos 
pueden obtener buenos resultados con los 
regímenes pediátricos, especialmente para 
adultos que se presentan con RMSe o RMSa. 
Poco se sabe sobre la quimioterapia óptima 
para pacientes con RMS pleomórficos. 
En la población adulta, se han usado 
otras combinaciones de quimioterapia 
además de vincristina, actinomicina D y 

ciclofosfamida habitualmente utilizada en 
la población pediátrica; estos diferentes 
esquemas se han reportado en pequeñas 
series de población y no han tenido mayor 
impacto en la supervivencia global. La 
combinación de medicamentos utilizados 
en aquellos estudios incluye ciclofosfamida, 
doxorubicina y vincristina; además 
ifosfamida más doxorubicina; o doxorubici-
na, ifosfamida y dacarbazina (2,10).

En el estudio analítico retrospectivo 
de Fischer y col. en EEUU, se investigó la 
terapia multimodal (resección quirurgica 
+ quimioterapia + radiación) a nivel na-
cional. Se incluyó 2 312 pacientes de los 
cuales el 44% fueron pediátricos (edad 
<15 años), 22% adolescentes y adultos 
jóvenes (edades 15–39), y 34% adultos 
(edad ≥ 40 años). Esta terapia se asoció 
de forma independiente con mejor su-
pervivencia a los 5 años tanto para ado-
lescentes y adultos jóvenes como para 
adultos mayores con RMS, similar a los 
pacientes pediátricos, pero la terapia 
multimodal es infrautilizada (1). En nues-
tro caso, la paciente completó 4 cursos 
de poliquimioterapia IVADO con respues-
ta clínica y por imágenes completa, por lo 
que se refirió a otra institución de mayor 
resolución para completar el tratamiento 
de consolidación con radioterapia ver-

sus cirugía y a posterioridad discutir la 
posibilidad de tratamiento adyuvante 
y/o mantenimiento sabiendo que estos 
tumores en edad adulta son altamente 
recurrentes.
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Tabla 1. Esquema IVADO en tratamiento de paciente de 22 años con diagnóstido de rabdomiosarcoma 
embrionario parameningeo en adulto.

Factor Estimulante de colonias  300mcg desde 5º día y durante 5dìas

Esquema IVADO cada 21días
  Número de día 1º 2º 3º 8º 15º
IF 3h Ifosfamida 3g 3g
IF 15min Vincristina 2mg 2mg 2mg
IF 15min Actinomicina 2mg
IF 4h Doxorrubicina 30mg 30mg
IF 3h Mesna 3g 3g 3g


