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La clasificacion de |os tunores de miscul o esquel ético es
sinple y corta. Al contrario de | o que sucede en otros grupos de
tunores de partes bl andas en | os que | as | esiones benignas son,
con diferencia, mas frecuentes que |las nalignas, |os tunores
beni gnos de miscul o esquel ético son mucho nenos frecuentes que
sus contrapartidas malignas y representan no nmas del 2% de todos
| os tunores nalignos de niscul o estri ado.

Basi canent e se enpl ean dos denom naci ones para definir |os
tumores de miscul o esquel ético: Rabdomiona para las fornma
beni gnas, con wuna subdivision en forma fetal y adulta vy
rabdom osarcoma para la forma nmaligna con sus variantes de
enbrionaria, alveolar y pleondrfica y el reconocimento nas
reciente de wuna forma esclerosante y de algunos subtipos

especi al es

RABDOM OVA

Se trata de tunores nmuy poco frecuentes. La forma adulta se
l[imta casi exclusivanente a regiones de cabeza y cuello
especi al rente cavidad oral y su vecindad. Las células tunoral es
son grandes, poligonales con citoplasna acidofilo conteniendo
canti dades variables de grasa y glucdégeno. No nuestran atipia
nuclear ni mtosis. El diagnoéstico diferencial debe establ ecerse
fundanment al rente con el hibernoma, el reticul ohistiocitoma, el

rabdom ona del corazon y el rabdom osarcona



La forma fetal del rabdom oma es incluso nenos frecuente
gue |l a adulta. Se observa preferentenente en dos | ocalizaci ones:
cabeza y cuello y regi 6n genital (rabdom ona genital). El tunor
estd constituido por una nezcla de células rnuscul ares
esquel éticas inmaduras y células nesenquimales primtivas. E
di agnéstico diferencial nmas inportante se plantea con el
rabdom osarcoma bien diferenciado. La falta de atipia es el

rasgo di ferencial mas inportante.

RABDOM OSARCOVA

Se trata del sarcoma de |los tejidos blandos mas frecuente
en la nifiez y l|a adolescencia, siendo relativanmente poco
frecuente por encima de |los 50 afios. Constituye, ademas, el
sarcoma de tejidos blandos que con mayor frecuencia se |localiza
en | a regi 6n de cabeza y cuello. Qras |ocalizaciones frecuentes
i ncluyen el aparato genitourinario y el retroperitoneo adenas de
| as extrem dades.

Se reconocen tres subtipos de rabdom osarcomas con
caracteristicas tanto norfol 6gicas cono clinicas peculiares:
enbrionario, alveolar y pleondrfico. Dentro del subtipo
enbrionario, el rabdom osarcoma botriode hace referencia a una
fornma de present aci 6n con aparienci a macr oscopi ca
caracteristica. Las formas enbrionaria y alveolar son nas
caracteristicas de | a adol escencia y nifiez por 1o que se les ha
denom nado tanbi én “rabdom osarcoma juvenil”. Las dos terceras
partes de |os rabdom osarcomas se dan en nifios nmenores de 10
afios. En todos |os subtipos de rabdom osarcoma |la célula

caracteristica es el rabdom oblasto caracterizado por la



presencia de un citoplasma anplio, eosinéfilo y granular con
nucl eo excéntrico. Las células pueden ser redondeadas,
poligonales o alargadas, estas Uultimas tienen la forma de
ragqueta o renacuajo. La presencia de estriaciones transversal es
citoplasmati cas pueden visualizarse con H&E o con técnicas
especi al es. De todas formas, su presencia no es necesaria para
establ ecer el diagnostico. La diferenciacion nuscul ar se puede
denostrar con mcroscopia electrénica o con técnicas
i nmunohi stoqui mi cas. Utraestructural nrente, el rabdom osarcom
se caracteriza por la presencia de bandas Z sarconéricas e
i nmunohi stoqui m canente por la reactividad para |la desmna
actina, moglobina y Mo D1. La proteina m ogénica regul adora
Mo D1 y la moglobina son |os nmarcadores mas especificos de

di ferenci aci 6n nuscul ar estri ada.

Rabdom osar corma enbri onari o

Representa |la forma mas frecuente de rabdoni osarcona
constituyendo en torno al 70% de todos |os tunores. Las
| ocalizaciones mas frecuentes se situan en cabeza y cuello,
particularnmente en |la oOrbita, nasofaringe, cavidad oral y oido
nedi o. Macr oscoOpi canente se trata de nmasas de consistencia
bl anda y col oraci 6n bl anco-gri sacea, superficie nultinodular y
mal a delimtaci 6n. Cuando crecen debaj o de una superficie nucosa
como | a vagina, vejiga urinaria o cavidad nasal generalnmente |o
hacen en forma de grandes mmsas polipoides blanquecinas vy
gel ati nosas renmedando a raci nos de uvas. Estas |esiones reciben

el nonbre de sarcoma botri odes.



M croscoOpi canent e estan constitui dos por célul as fusiformes
o con nenor frecuencia redondas inmersas en un estroma con
vari able contenido mixoide rico en nucopolisacaridos acidos.
Las células tunorales renedan a los distintos estadios de
desarroll o enbrionario de la célula nuscul ar esquel ética. Las
célul as que nuestran una nejor diferenciacion rabdoni obl astica
tienen forma acintada o en raqueta con una intensa acidofilia
citoplasmatica. Las estriaciones transversales estéan presentes
en menos de un tercio de |os casos, aungue, cono ya henos
conent ado, su presencia no es indi spensable para el diagnéstico.
Las células con diferenciaci 6n rabdom obl &stica, asi conp |a
densi dad celular, el pleonorfisnmo y el nanmero de mtosis varian
consi derabl emente de unos tunores a otros. En al gunos tunores
las <células fusiformes se agrupan en haces enpaquetados
recordando a fi brosarcomas o | ei om osar conas.

Al gunos rabdom osarcomas enbrionari os se han definido cono
bi en diferenciados debido a |la presencia de mas de un 50% de
células con diferenciaci 6n rabdom obl astica y una excelente
respuesta a la quimoterapia . Por el contrario, algunos tunores
muestran A&reas con caracteristicas anaplasicas con nuacleos
bi zarros que recuerdan la forma pleontrfica tipica del adulto.
Se ha sugerido que estos tunobres tienen un conportani ento nas
agr esi vo.

En el sarcoma botriodes |la matriz m xoi de es predom nante.
La densidad celular es baja con una tendencia a concentrarse en
una banda estrecha justo debajo de Ila superficie nucosa

denom nada “capa de canbi 0”.



Rabdom osar corma al veol ar

A diferencia de la forma enbrionaria el rabdom osarcoma
al veol ar af ecta a paci ent es mayor es f undanent al nent e
adol escentes y adultos jovenes con una nedia de edad entre 15 vy
20 afios, aunque ocasional nrente se puede encontrar en adultos
mayores. Oro rasgo diferencial con la forma enbrionaria es su
| ocalizaci 6n nmas frecuente en extrem dades origi nandose en |l a
muscul at ura profunda

M croscopi canmente se caracteriza por estar constituida por
agregados celulares mal definidos, con pérdida de cohesioén y
formaci 6n de espaci os al veol ares irregul ares; estos grupos estan
separados por tractos fibrosos, a los que se adhieren hileras
periféricas de células tunorales. Suelen existir areas nmas
sé6lidas, entrenezcladas en proporciones variables con |as
al veolares. Las ceéelulas tunorales son de tamafio nedi ano,
redondas u oval es, con nucl eos hi percromati cos excéntricos de
contorno irregular. El diagnéstico diferencial se plantea con
| i nfomas, tunores neuroendocrinos, carcinomas indiferenci ados,
conmo el anapl asico de pul non, y nelanonas ; en el caso de nifios
deben tanbi én incluirse el neuroblastoma y el sarcoma de Ew ng

El estudio citogenético ha revelado wuna tralocacidn
caracteristica en |os rabdom osarcomas al veolares: t(2;13) que
da cono resultado un gen de fusi 6n PAX3-FKHR vy la transl ocaci 6n
t(1:13) que determ na el gen PAX7-FKHR. . Se observa hasta en
un 70% de | os casos, tanto en la variante cléasica conb en |a
sé6lida . Los pacientes portadores de |a traslocaci én tipo PAX3-
FKHR formarian un grupo de mayor riesgo, al ser enfernos

mayores, con una variante histol 6gica poco favorable, un alto



porcentaje de netastasis en MO (71% vy de presentaci 6n cono
tunor diseminado sin primario conocido , asi conb con un alto
indice de afectaci 6n ganglionar. La anplificaci 6n MYCN tanbi én

se ha observado en casi la mtad de | os casos de RA

Rabdom osar coma pl eondrfico

Di agnosticado con relativa frecuencia hace pocos afios,
act ual nent e constituye I a fornma nmenos frecuente de
rabdom osarcoma . Es probable que nuchos sarconmas pl eondficos
di agnhosti cados conb rabdom osarcomas fueran histiocitomas
fibrosos malignos un tunor que afecta al msnb grupo de edad y
conparte las mismas |ocalizaciones. Asientan, preferentenente
en extrem dades inferiores y afecta a adultos en torno a | os 50
afios. Hi stol 6gi canmente se caracteriza por presentar nunerosas
células pleontrficas, grandes y abigarradas, frecuéntenente
mul ti nucl eadas. El diagnéstico de rabdom osarconma pl eondrfico
debe reservarse exclusivanente a tunores en | 0os que se observen
estriaciones transversales, contengan moglobina o con

m croscopia el ectroénica se observen bandas Z.

Rabdom osar coma escl erosante

Recientenente se ha descrito una nueva variante de
rabdom osarcoma caracterizada por wuna matriz esclerosante
hialina y un patron pseudovascul ar que afecta preferentenente a
adul t os.

Esta entidad ha sido descrita en base a |a publicaci on de 7
casos y se caracteriza por afectar preferentemente a adultos

con unas peculiaridades que la hacen diferente de la form



pl eonorfica y al veol ar. Puede pl ant ear di agnosti cos
di ferenci al es con osteosarconas y condrosarconas. Los estudi os
nol ecul ares realizados no han detectado |os genes de fusiodn
descritos en la forma alveolar. La casuistica es pequefia para
i ntentar establ ecer un conportamn ento biol 6gico de esta posible
variante de rabdom osarcoma. En un trabajo nmas reciente se ha
revisado una serie de 13 <casos de esta variante de
rabdom osarcona descritos en nifios.
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