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Casos Clinicos
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Resumen.- OBJETIVOS: Presentar un caso de rabdo-
miosarcoma paratesticular mefastdsico en un varén de 14
afios de edad, clasificado como estadio llb segin el IRSG
(Intergroup Rhabdomyosarcoma Study Group).

METODOS: Tras recibir tratamiento mediante cirugia ra-
dical (orquiectomia més linfadenectomia refroperitoneal),
poliquimioferapia y radioferapia, presenté buena respues-
fa inicialmente.
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RESULTADOS: A los 12 meses de la infervencién quirtrgi-
ca el paciente se encuentra libre de enfermedad.

CONCILUSIONES: Resultan fundamentales la quimiotera-
pia y/o radioterapia adyuvantes para el fratamiento de
estas neoplasias.

Palabras clave: Tumor paratesticular. Rabdomiosar
coma.

Summary.- OBJECTIVES: To report one case of mefastatic
paratesticular thabdomyosarcoma in a 14 years old patient,

classified as stage IIb (IRSG).

METHODS: After treatment with radical surgery [orchiectomy
and lymphadenectomy), polychemotherapy and radiothera-
py, showed good evolution initially.

RESULTS: 12 months after surgery the patient is disease
free.

CONCILUSIONS: Adjuvant freatment is very imporfant in the
prognosis of this kind of fumors.

Keywords: Rhabdomyosarcoma. Paratesticular tumor.

INTRODUCCION

La mayor parte de los tumores paratesticulares son
de naturaleza benigna (70%), como el tumor adeno-
matoide y el lipoma; los tumores malignos suponen
aproximadamente el 30% del total y principalmente
son sarcomas.

El rabdomiosarcoma es el sarcoma més frecuente de
tejidos blandos en la infancia (15% de neoplasias en
edad pedidtrica), pero solo en torno al 7% son de lo-
calizacién paratesticular (1, 2, 3).

Aunque lo més frecuente es encontrar estos tumores
en estadio inicial, no es raro que se encuentren local-
mente avanzados o con metdstasis a distancia en el
momento del diagnéstico.

Presentamos el caso de un rabdomiosarcoma parates-
ticular con ganglios retroperitoneales afectados que
presenté buena respuesta inicialmente tras tratamiento
combinado (cirugia radical, poliquimioterapia, linfa-
denectomia retroperitoneal y radioterapial).

CASO CLINICO

Paciente varén de 14 afios de edad sin anteceden-
tes personales de interés, que acude a urgencias por
aumento de tamafio en hemiescroto derecho de un
mes de evolucién; también refiere dolor a nivel lum-

bar derecho. No antecedentes de criptorquidia ni de
traumatismos escrotales. A la exploracién se aprecia
una tumoracién en hemiescroto derecho de aproxima-
damente 10 cm. de tamafio, que engloba el testiculo,
con transiluminacién negativa; no se aprecian adeno-
patias inguinales.

Se solicita ecografia urgente, en la que se describe
tumoracién escrotal derecha de 9 cm. de tamafio, con
contenido heterogéneo y flujo vascular, que desplaza
el parénquima festicular sano. Los marcadores testicu-
lares (o-fetoproteina y B-HCG) son normales, y la LDH
en el limite de la normalidad.

Se realiza orquiectomia radical derecha via inguinal.
La anatomia patolégica informa de rabdomiosarcoma
embrionario pobremente diferenciado (primitivo), que
posee amplias zonas de diferenciacién fuso celular y
necrosis tumoral (Figura 1), con origen paratesticular y
didmetro maximo de 12 cm.; inmunofenotipo tumoral:
Vimentina y Desmina (+) difuso, Actina (+) focal, S100
(+) focal y CD56 (+) difuso; existe infiltracién de epidi-
dimo, albuginea y vaginal testicular, sin evidencia de
infiltracién de cordén espermatico.

En el TAC abdomino-pélvico de estadiaje se detectan
nédulos milimétricos en ambos 16bulos inferiores ad-
yacentes a cisura mayor, adenopatias mesentéricas
subcentimétricas, paraaérticas izquierdas de tamafio
no significativo y en cadena iliaca primitiva derecha
de 2x1,5 cm.

La gammagrafia ésea es negativa. Se comienza trata-
miento con VAC (Vincristina, Dactinomicina y Ciclofos-
famida) hasta completar tres ciclos.

FIGURA 1. Neoplasia de alta densidad celular constitui-
da por elementos pobremente diferenciados de aspecto
sarcomatoide y presencia de rabdomioblastos.
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FIGURA 2. Adenopatia paracava de 3,5 cm.

Una vez completados los ciclos de quimioterapia se
realiza TAC de control previo al comienzo del trata-
miento radioterépico, en el que se aprecia progresién
en el tamafio de las adenopatias retroperitoneales (ilic-
ca primitiva derecha de 3,5 cm. e interaortocava de
1,5 cm.) (Figura 2). Se realiza linfadenectomia retro-
peritoneal paracava e interaortocava, con extensién a
iliacas (Figura 3); la anatomia patolégica se informa
como ganglios metastdsicos de rabdomiosarcoma em-
brionario. Se clasifica al paciente como estadio llb de
la clasificacién Cé del IRSG (Tabla 1) (4) o estadio Il de
la TNM (T2NTMO).

Tras la cirugia se comienzan nuevos ciclos de quimiote-
rapia (Ifosfamida, Vincristina, Actinomicina D y Doxo-

FIGURA 3. Extirpacién de masas residuales refroperito-
neales postquimioterapia.
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rrubicina), seguidos posteriormente de tratamiento qui-
mioterdpico y radioterapia concomitantes.

A los doce meses el paciente se encuentra libre de
enfermedad. Dos meses después refiere dolor intenso
en regién costal izquierda; se realiza nuevo TAC tora-
co-abdomino-pélvico, en el que se aprecian miltiples
metdstasis 6seas a nivel de costillas, vértebras, pelvis
y fémur, hepdticas y pulmonares de pequefio tamaiio.
El paciente permanece ingresado con tratamiento anal-
gésico y quimioterdpico.

DISCUSION

El rabdomiosarcoma paratesticular es una neoplasia
poco frecuente, con una incidencia aproximada entre
4 y 7 casos al afio por millon de varones, aparece
fundamentalmente en las dos primeras décadas de la
vida, siendo excepcional en el adulto. Los tejidos para-
testiculares a partir de los que se desarrolla pueden ser
epididimo, cordén espermdtico, cubiertas testiculares
y tejido conectivo de la bolsa escrotal (2). Histolégi-
camente existen tres tipos: pleomérfico, embrionario y
alveolar, siendo el tipo embrionario el que con mayor
frecuencia aparece en region paratesticular (3).

Generalmente los pacientes acuden refiriendo un au-
mento de tamafio escrotal, que puede englobar al testi-
culo como ocurre en nuestro caso o manifestarse como
una masa paratesticular; cursa de forma indolora y
aumenta de tamafio de forma progresiva.

Los ultrasonidos son la prueba de eleccién para el estu-
dio de las masas intraescrotales, pueden orientar hacia
el caréacter sélido de la masa y ayudar a distinguir si
la lesién afecta al testiculo o se localiza extratesticular
(5). Se debe realizar un estudio de extensién median-
te TAC abdomino-pélvico, Rx de térax y gammagrafia
bsea.

Una vez establecido el diagnéstico de sospecha el tra-
tamiento inicial debe ser la orquiectomia via inguinal
con clampaije alto y precoz del cordén espermético.
En funcién del estadiaje el Intergroup Rhabdomyosar-
coma Study Group (IRSG) recomienda diferentes estra-
tegias; asi en el estadio | se recomienda quimioterapia
adyuvante y en estadios mds avanzados (Tabla 1) la
asociacién de linfadenectomia retroperitoneal, quimio-
terapia segon diferentes pautas y radioterapia (3). El
punto de menor acuerdo se centra en el tratamiento
més adecuado para estos estadios; aunque se reco-
mienda la linfadenectomia retroperitoneal en los casos
en que exista sospecha de afectacién ganglionar en
las pruebas de imagen, esto es motivo de controversia
y ofros autores defienden recurrir a esta opcién qui-
rirgica en caso de masas residuales retroperitoneales
post-quimioterapia (6, 7).

Con la aparicién de los nuevos quimioterdpicos y su
empleo combinado con la cirugia radical ha aumentao-
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TABLA I. CLASIFICACION POR ESTADIOS SEGUN EL IRSG.

GRUPO DEFINICION
ESTADIO | Tumoracién localizada y resecada por completo.
a: confinada al misculo u érgano de origen y resecada por completo
b: infiltra més alla del origen
ESTADIO II Reseccién completa pero con evidencia de diseminacién regional.
a: reseccién macroscépica completa con enfermedad microscépica residual
b: linféticos regionales afectados pero completamente resecados
c: los dos anteriores
ESTADIO Ill Tumor localizado resecado de forma incompleta, o realizaciéon de biopsia exclusivamente
ESTADIO IV Enfermedad metastasica presente al diagnéstico

do la supervivencia de forma espectacular en este tipo
de tumores, alcanzando el 95% en los tres primeros
afos y el 92% a los cinco afios de forma generaliza-
da (3,8), resultando fundamental para el pronéstico el
diagnéstico y la cirugia precoces. En cualquier caso,
no debemos olvidar que, en general, son tumores de
una gran agresividad biolégica y a pesar de realizar
tratamientos agresivos no siempre se consigue el con-
trol de la enfermedad, como es el caso que nos ocu-

pa.
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