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RESUMEN

Introduccién. El rabdomiosarcoma (RMS) constituye el tumor de
tejidos blandos mds frecuente en la edad pedidtrica, representando el
2-3% de los tumores infantiles. La localizacion genitourinaria es la
segunda en frecuencia tras la cabeza y cuello. El tratamiento suele ser
médico, quedando la cirugia como coadyuvante, excepto en casos no
controlados en que se precisan cirugias muy agresivas. El objetivo del
estudio es analizar los casos de RMS de localizacién genitourinaria tra-
tados en nuestro Centro y el papel que la cirugia tiene en su tratamiento.

Material y métodos. Estudio retrospectivo de 20 pacientes (7 nifias
y 13 nifios) con una mediana de edad de 24 meses (rango de 1 mes a 12
aflos) con RMS del tracto urogenital tratados en nuestro Hospital desde
1990 hasta 2012. Se describen variables demogrificas, localizacién del
tumor primario, estadio al diagndstico, tratamiento recibido, tanto mé-
dico como quirtrgico, con especial atencion al tipo de cirugia realizada
y seguimiento en términos de supervivencia.

Resultados. La localizacién del tumor primario fue: vejiga (6),
paratesticular (5), vagina (3), retroperitoneo (3), pelvis menor (2) y
préstata (1). Todos recibieron tratamiento médico con quimioterapia y
radioterapia segtin protocolo de la Sociedad Internacional de Oncologia
Pedidtrica (SIOP) previa biopsia diagnéstica. La cirugia, practicada en
todos los casos como coadyuvante fue: reevaluacién por biopsia (1),
orquiectomia (5), reseccion tumoral (8) y cirugfa radical (cistoprosta-
tectomia o exanteracién pélvica) en 6 pacientes. Hubo 3 fallecimientos,
2 por progresion de la enfermedad y 1 por sepsis postoperatoria. Los
17 restantes estdn vivos, lo que supone una supervivencia del 80% con
una mediana de seguimiento de 14 afios.

Conclusiones. EI RMS es el tumor de tejidos blandos més frecuente
en la infancia y la localizaci6n genitourinaria la segunda en frecuencia
tras las parameningeas. El tratamiento es multidisciplinar y la cirugfa
tiene un papel coadyuvante en casos de no respuesta al tratamiento
médico o de tumor residual aunque hay pacientes que no responden
al tratamiento médico y precisan de cirugfa radical para su curacion.

PavraBras CLavE: Rabdomiosarcoma; Genitourinario; Cirugia; Super-
vivencia.
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GENITAL-URINARY RHABDOMYOSARCOMA IN CHILDHOOD: OUR EXPERIENCE

ABSTRACT

Introduction. Rhabdomyosarcoma (RSM) becomes the most common
tumour of the soft tissues during the paediatric age. It represents among
2-3% of child tumours. The genital-urinary location is the second most
common location, only after head and neck. The treatment is usually medi-
cal, being the surgery a mere contribution, except for the cases in which the
situation is not under control, when very aggressive surgery is necessary.
The aim of this study is to analyse the cases of genial-urinary RMS that have
been treated in our centre and the role that surgery has in their treatment.

Material and methods. Retrospective study of 20 patient (7 girls
and 13 boys) with a median age of 24 months (range from 1 month to 12
years) with RMS in the aurochs-genial tract who have been treated in our
hospital from 1990 to 2012. The variables described are demographic,
location of the primary tumour, state at diagnosis, received treatment,
both medical and surgical, with greater emphasis on the kind of surgery
applied and monitoring in terms of survival.

Results. The location of the primary tumour was: bladder (6), pat-
atesticular (5), vagina (3) retroperitoneal space (3), lesser pelvis (2) and
prostate (1). All of them received medical treatment with chemotherapy
and radiotherapy following International Society of Pediatric Oncology
protocol after diagnostic biopsy. Surgery, which was always used as
help, was: reappraisal of biopsy (1), orchiectomy (5), tumoral resection
(8) and radical surgery (cystoprostatectomy or pelvic exenteration) in 6
patients. There were 3 deaths, 2 because of the evolution of the disease
and 1 because of postoperative sepsis. The survival rate is 80% with a
median follow — up of 14 years.

Conclusions. The RMS is the most common tumour of soft tissues
in childhood and the genital-urinary location is the second most common
after the parameningeal one. The treatment is multidisciplinary and the
surgery has a contributing role when there is no answer to the medical
treatment or when there is a residual tumour even if some patients do not
respond to medical treatment and they need a radical surgery for recovery.

Key Worps: Rhabdomyosarcoma; Genitourinary; Surgery; Survival.

INTRODUCCION

Los sarcomas constituyen un grupo de tumores muy
heterogéneos derivados del tejido mesenquimal primitivo.
Dentro de ellos, el rabdomiosarcoma (RMS) es el tumor de
tejidos blandos mds frecuente en el niflo, aunque representan
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Tablal.  Estadiaje del riesgo para el RMS no metastasico del EpSSG.
Grupos Estadio postquiriirgico Estadio
de riesgo Subgrupos Histologia (grupo IRS) Localizacion ganglionar Tamario y edad
Bajo A Favorable I Cualquiera NO Favorable
Esténdar B Favorable I Cualquiera NO Desfavorable
Esténdar C Favorable II-11T Favorable NO Cualquiera
Estandar D Favorable II-1T Desfavorable NO Favorable
Alto E Favorable II-11T Desfavorable NO Desfavorable
Alto F Favorable II-11T Cualquiera N1 Cualquiera
Alto G Desfavorable [-II-I0T Cualquiera NO Cualquiera
Muy alto H Desfavorable [-II-I0T Cualquiera NI Cualquiera
Histologia:

— Favorable: todos los embrionarios, células fusiformes y botroides.
— Desfavorable: todos los tumores alveolares.

Estadio postquirirgico (grupo IRS):

— Grupo I: reseccion completa primaria.

— Grupo 1I: residuo microscopico o reseccion completa pero N1.
Localizacion:

— Favorable: orbita, cabeza y cuello (excepto parameninges), genitourinario excepto vejiga y prostata.

— Desfavorable: resto de localizaciones.

Estadio ganglionar:

— NO: no afectacion ganglionar clinica o patolégica.

— NI: afectacion ganglionar.

Tamario y edad:

— Favorable: tamaio menor o igual al 5 cm o edad menor de 10 aiios.

— Desfavorable: tamaiio mayor de 5 cm o edad igual o mayor de 10 aiios.

tinicamente el 3-4% de todos los cdnceres de la infancia. Su
incidencia anual es de 4,3 casos por millon®. La mayoria se
presentan en menores de 6 afios y se originan en cualquier
zona del cuerpo, siendo la localizacidn genitourinaria la segun-
da en frecuencia tras la cabeza y el cuello®. Histoldgicamente
existen cuatro subtipos principales, siendo en la infancia el
més frecuente el embrionario con prondstico intermedio. En
la zona genital predomina la variedad botroide y tiene mejor
prondstico. Las otras variedades, como la alveolar, las in-
diferenciadas y el anapldsico se asocian a mal prondstico y
predominan en edad escolar.

La presentacion clinica es muy variable y el diagndstico
de certeza se establece mediante biopsia que nos permite,
ademds, realizar una clasificacion histoldgica. El tratamiento
es multidisciplinar e incluye quimioterapia, radioterapia y
cirugfa con un papel coadyuvante en la mayoria de los casos,
quedando las grandes cirugfas para casos especificos, lo que
plantea problemas de decision.

El objetivo del trabajo es revisar los casos de RMS de
localizacién genitourinaria tratados en nuestro Centro y el
tratamiento que se ha dado a cada uno de ellos, con especial
atencion al tipo de cirugia realizada.

MATERIAL Y METODOS

Estudio retrospectivo de 20 pacientes (7 nifias y 13 nifios)
con RMS del tracto urogenital tratados en nuestro hospital
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entre 1997 y 2012, con una mediana de edad de 24 meses,
rango entre 1 mes y 12 afios. Se han revisado las historias
clinicas de los pacientes y se han recogido datos demogréficos,
localizacién del tumor y estadio al diagndstico, tratamiento
recibido, con atencion al tipo de cirugia realizada y segui-
miento en términos de supervivencia libre de enfermedad.

A excepciodn de los de localizacion testicular en los que
se realiz extirpacién completa previa al tratamiento médico,
en el resto se realizd biopsia diagndstica y todos recibieron
tratamiento quimioterdpico segin protocolo Sociedad Inter-
nacional de Oncologia Pedidtrica (SIOP) previo a la cirugia
(Tabla I). Esta se utiliz6 como coadyuvante en casos de restos
tumorales o falta de respuesta al tratamiento previo tras valorar
en cada paciente la localizacidn, tamafio tumoral y posibilidad
de reseccion completa. Postoperatoriamente, todos siguieron
con quimioterapia y radioterapia segtn el protocolo SIOP y,
en uno de ellos, se realizé trasplante de médula ésea como
tratamiento adyuvante.

RESULTADOS

La localizacién primaria del tumor fue vejiga en 6, pa-
ratesticular en 5, vagina en 3, retroperitoneo en 3, pelvis en
2y préstataen 1.

Las técnicas quirdrgicas utilizadas fueron orquiectomia en
5 pacientes con RMS paratesticular, reevaluacion por biopsia
en un paciente con RMS vesical tras completar tratamiento
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quimioterdpico (siendo negativa por lo que no se realizé otra
cirugia), reseccion tumoral en 8 pacientes, cirugia de rescate
en 4 pacientes (segunda cirugia) consistente en reseccion de
restos tumorales en 2 pacientes y biopsia del lecho quirtrgico
en los 2 restantes, y cirugia radical en 6 pacientes. En cuanto
a estos dltimos, la cirugia fue mas agresiva con el objetivo
de conseguir una reseccién completa del tumor en una nifia
con RMS vaginal y vesical y en 5 nifios con tumor vésico-
prostético, realizdndose cistoprostatectomia y ureterostomia
cutdnea terminal. En la nifia se practicd exanteracion pélvica
con extirpacion de vejiga, utero, trompas y vagina con ure-
terostomias terminales. En todos ellos se ha practicado una
sinfisiotomia en cufia de los pubis para practicar la extirpacién
total de la uretra.

Tres pacientes fallecieron, una nifia con enfermedad me-
tabdlica de base y que fallecid por una sepsis postoperatoria
tras una exanteracion pélvica y 2 pacientes a los 23 y 24
meses del diagndstico y en los que se realiz6 tumorectomia
debido a progresion de la enfermedad. Los 17 pacientes res-
tantes estdn en remision completa. La supervivencia global
de nuestra serie es del 85% con una mediana de seguimiento
de 14 afios (rango entre 6 meses y 21 afios). No se han rea-
lizado cirugias de reconstruccién urinaria debido al corto
seguimiento de la enfermedad en los pacientes mds recientes
y a que los pacientes adultos han preferido continuar con la
derivacion ureteral.

DISCUSION

EI RMS del tracto genitourinario es un tumor poco fre-
cuente que plantea un reto en su tratamiento, habiendo me-
jorado su supervivencia en los tltimos 10 afios.

Dos tercios de los casos se dan en nifios menores de 6
afios. En nuestra serie, exceptuando los paratesticulares, la
edad de presentacion ha sido menor a 3 afios en todos los
pacientes. Tres nifios eran menores de 6 meses y un caso se
diagnosticé en periodo neonatal, lo que hace que la edad de
presentacion global sea menor a la de otras series®.

La mayoria de los casos son esporddicos aunque pueden
asociarse a sindromes como la neurofibromatosis, Li-Frau-
meni, Beckwith-Wiedemann y el sindrome de Costello. En
nuestros pacientes hubo 2 casos, uno con neurofibromatosis
y otro con acidemia propidnica.

El tipo histoldgico més frecuente es el embrionario® como
ocurre en nuestra serie (15 pacientes), siendo los 4 vaginales
del tipo botroides. El tipo alveolar solo lo hemos encontrado
en un paciente con RMS paratesticular lo que supone una
incidencia en nuestra serie del 5%,

La presentacion clinica de estos tumores es muy variable
y depende tanto de la localizacién, edad del paciente y estadio
al diagnéstico, con presencia o no de metdstasis a distancia.
Un nimero resefiable de estos tumores son paucisintomaticos
lo que hace que se diagnostiquen en estadios avanzados. En
los pacientes de la serie la clinica de presentacion fue similar
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a la descrita en la literatura: hematuria u obstruccion urina-
ria en los vesicales, sindrome miccional en los prostaticos,
masa polipoidea en los vaginales y tumoracidn escrotal en los
paratesticulares. Exceptuando los de localizacidn testicular,
solo un paciente de la serie fue diagnosticado en estadio I,
encontrandose la mayoria en estadios II y III.

El diagndstico de certeza se establece mediante biopsia
que nos permite ademds realizar una clasificacion histold-
gica. Debido a su similitud histoldgica con otros tumores la
PAAF suele ser insuficiente. En nuestra serie la confirmacién
diagndstica se ha hecho por biopsia a través de uretrocis-
toscopia o vaginoscopia. Unicamente no se biopsiaron los
tumores paratesticulares ya que este procedimiento estd
contraindicado.

En el estudio de extension se emplean pruebas de imagen
como ecografia, TAC y RM.

A diferencia de otros tumores de érganos s6lidos, en su
clasificacion por estadios prondstica intervienen, no solo el
tamaifio y extension tumoral a través del sistema TNM, sino
otros factores como son el tipo histolégico, la localizacién
del tumor primario o la edad del paciente. Esto permite una
clasificacion en grupos de riesgo bajo, moderado y alto (Ta-
bla I1)®.

El tratamiento de estos tumores es multidisciplinar e in-
cluye quimioterapia, radioterapia y cirugfa. El papel de la
cirugia es controvertido ya que existen diferencias en el cri-
terio de aplicacion de los protocolos entre diferentes grupos
de estudio®?.

En nuestros pacientes, una vez confirmado el diagndstico
y completado el estudio de extensidn, el tratamiento se hizo
siguiendo el protocolo de la SIOP vigente en nuestro Centro
en el momento del diagnéstico. Debido a que en nuestra serie
se han incluido pacientes en diferentes momentos del tiempo,
los protocolos de tratamiento empleados han sido tres: SIOP-
MMT 89, SIOP-MMT 95 y EpSSG-RMS 2005.

En los tumores paratesticulares se realizé orquiectomia
primaria. En el resto de casos el tratamiento inicial fue qui-
mioterapia. De los 15 pacientes sometidos a quimioterapia
en 14 se realiz6 cirugia sobre el tumor, cifra superior a la
de otras series. En cuanto al tipo de intervencion realizada,
en § pacientes fue una tumorectomia y en 6 una cirugia
radical. Stein et al., en su serie, maneja cifras similares a
las nuestras®?.

Tras la cirugia todos los pacientes, a excepcion de los que
presentaban un tumor paratesticular, recibieron tratamiento co-
adyuvante con quimioterapia. En aquellos casos con reseccion
tumoral incompleta se administrd tratamiento radioterdpico,
que en una paciente con RMS vaginal tratada recientemente
fue sustituido por braquiterapia intracavitaria.

La tasa de supervivencia de los pacientes con estos tumo-
res ha sufrido un incremento importante en las tltimas décadas
pasando de una supervivencia libre de enfermedad a los 5 afios
del 66% al 74 % en los tltimos 20 afios ®. En nuestra serie
la supervivencia global ha sido del 85%, con una mediana
de seguimiento de 14 afos ( rango entre 6 meses y 21 aflos).
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TablaIl.  Pacientes tratados con cirugia radical.
Edad al Estadio RT
diagndstico Localizacion IRS or adyuvante Cirugia Seguimiento
2 aflos Vagina/vejiga II EpSSG-RMS 2005 N Exanteracién pélvica Fallecimiento por
sepsis postoperatoria

2 afios Vejiga/prostata I EpSSG-RMS 2005 No Cistoprostatectomia

+ reseccion uretral Remisién (12 meses)
9 meses Vejiga I SIOP-MMT 89 No Cistoprostatectomia

+ reseccion uretral Remisién completa
2 afios Vejiga I SIOP-MMT 89 No Cistoprostatectomia

+ reseccion uretral Remision completa
2 afios Pélvico I SIOP-MMT 95 St Cistoprostatectomia

+ reseccion uretral Remision completa
1 mes Vejiga I SIOP-MMT 89 No Cistectomia Remision completa

Protocolos de quimioterapia:
— MMT 89: IVA (ifosfamida, vincristina, actinomicina-D) en todos los grupos.
— MMT 95: VA en riesgo bajo/IVA en riesgos estandar y alto.

— EpSSG RMS 2005: VA en riesgo bajo/IVA en riesgo estandar/IVA + doxorrubicina en riesgo alto.

CONCLUSIONES

El RMS del tracto urogenital es un tumor poco frecuente
y en ocasiones dificil de diagnosticar por su clinica inespeci-
fica. A pesar de ello, en las tltimas décadas se ha producido
un aumento importante de las tasas de supervivencia de los
pacientes. Esto es debido a varios factores, como son el avance
en los tratamientos médicos, con la aparicion de nuevos far-
macos quimioterdpicos asi como al desarrollo de radioterapia
y braquiterapia, que permite tratar localmente la enfermedad
minimizando los dafios colaterales. La decision del momento y
tipo de cirugia a realizar es complicada y esto hace que exista
controversia entre diferentes grupos de estudio. En nuestro
Centro, siguiendo las recomendaciones quirdrgicas de la SIOP
el tratamiento quirdrgico se realiza en aquellos pacientes en
los que hay enfermedad residual tras completar el tratamiento
quimioterépico. El tipo de cirugia a realizar se decide tras
presentar el caso en el Comité de Tumores de nuestro centro.
Asi, en nuestra serie se decidi6 realizar cirugia radical con
cistoprostatectomia o exanteracion pélvica en 6 pacientes,
que representan el 30% del total. Estos casos fueron tumores
que, por su localizacién o extension, no eran susceptibles de
exéresis completa pero que, al estar confinados a la via uri-
naria y/o vagina, hace que se pueda realizar una cirugia con
intencidn curativa. La derivacidn urinaria permite la supervi-
vencia de los pacientes con una buena calidad de vida aunque
debe valorarse realizar otro tipo de reconstruccion del tracto
urinario que aporte continencia a los pacientes.

La escasa frecuencia de la enfermedad hace dificil
obtener series mds largas de pacientes y el cambio en los
protocolos de tratamiento hace que sea complicado obtener
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datos consistentes que apoyen la decisién de un tipo u otro
de cirugfa.
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