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HISTORIA CLINICA

• Varón de 27 años de edad.

• No AP de interés. 

• En Octubre-2003 Ageusia y molestias faríngeas. 

• EF: Asimetría velo del paladar derecho. 

• Endoscopia nasal: Abombamiento de la pared lateral 

derecha rinofaringe.



• Estudio de extensión negativo.



• Bx diagnóstica.

• Tto: IQ + Vincristina + Actinomicina D + Ifosfamida + Rt.

• Septiembre-2004  Fin de tto. RNM: Cambios post-

quirúrgicos, sin tumor residual.



ANATOMIA PATOLOGICA

• Tumoración fragmentada que mide 6X3 cm. 

Coloración blanquecina alternando con áreas de color 

pardo y consistencia media.

• Ganglios linfáticos.



Ck, ALC, S-100, ENS, 

Synaptofisina, 

Cromogranina A, EMA, 

TTF-1, CD117, CD58, 

CD34 y GFAP: 
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EVOLUCION

• Octubre-2008  Atrofia hemilengua derecha. 

• RNM de control: Recidiva tumoral.
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• Tto: Qt.

• Febrero-2011  Efecto masa sobre la vía aérea. 

• RMN: Aumento de tamaño tumoral. 



• Tto: IQ de rescate.
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DIAGNOSTICO ANATOMOPATOLOGICO

RABDOMIOSARCOMA ESCLEROSANTE



CLASIFICACION RABDOMIOSARCOMAS 
(WHO)

• Rabdomiosarcoma embrionario (RE).

1- Botrioide.

2- Células fusiformes (RF) ¿?.

3- Anaplásico.

• Rabdomiosarcoma alveolar (RA).

1- Típico.

2- Sólido.

3- Mixto embrionario/alveolar

• Rabdomiosarcoma pleomórfico (RP).

• RF en niños (Carazzona et al 1992): 

Paratesticular. Mejor px que RE clásico.

• RF en adultos (Rubin et al 1998): Cabeza y 

cuello. Peor px que en niños.

• ¿Subtipo o nueva entidad?



GENERALIDADES

• Tumor maligno más frecuente en niños. 60% en 

menores de 6 años. Incidencia en menores de 15 años 

es de 6/1.000.000 habitantes. Mayor afectación de 

varones.

• 1% de los tumores malignos en adultos. 3% de los 

sarcomas de partes blandas. Más frecuente en mujeres.

• Célula clave: En correa, en renacuajo, en raqueta de 

tenis, en araña. <30% estriaciones.



• Niños pequeños= RE. Adolescentes y adultos <= 25 

años: RA. Adultos >25 años= RP.

• Stock et al 2009: 57 casos. Rabdomiosarcoma NOS el 

más frecuente en adultos. ¿Sarcoma indiferenciado?. Tres 

tipos de rabdomiosarcomas en adultos: 

1- RF (44%)

2- RP (28%)               Áreas de RS

3- Mixto

RP podría ser un FHM con compotente heterólogo.

“Sarcoma de partes blandas con patrón fusocelular 

pleomórfico con diferenciación rabdomioblástica”.

“Hipercromasia, atipia nuclear, citoplasma 
eosinófilo, células rabdomioblásticas, positividad 
para desmina y miogenina, no evidencia de RA, 
RE, diferenciación neural ni liposarcoma bien 
diferenciado o desdiferenciado”.



RABDOMIOSARCOMA ESCLEROSANTE (RS)

• Descrito por primera vez en adultos por Mentzel et al

en el 2000: Tumor con diferenciación mioide, áreas de 

esclerosis y patrón pseudovascular. Forma matriz 

osteoide o condroide (nunca hueso ni cartílago). Mejor 

pronóstico que el RF. 

• En 2004 Vadgama et al describen el primer caso en 

niños.





• 44% EE, 41% cabeza y cuello (la más frecuente en 

niños), 7% sacro.

• Características similares al RE: Células en correa, 

células fusiformes, mayor expresión de myoD1 sobre 

miogenina y genética compleja.

• Características similares al RA: Patrón microalveolar 

(sin tabiques ni células gigantes), EE y adultos.

• Variabilidad en la maduración celular en sucesivas 

recurrencias (Lamovec et al 2009).
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GENÉTICA ...

• Compleja. Gran variabilidad. No existen alteraciones 

específicas.

• Similitudes genéticas con RE.

• Amplificación MDM2 y HMGA2 (liposarcoma bien 

diferenciado y desdiferenciado). Relación con la 

resistencia a drogas.

• Regulación a la baja del FEM1A (Sd del ovario 

poliquístico) en algunos rabdomiosarcomas.



• La t(1;13)(p36;q14) y t(2;13)(q35;q14)= PAX7/PKHF y 

PAX3/FKHR negativa en RS.

• Kuhnan et al 2006: Posible relación genética con RP.

• Síndrome de Li-Fraumeni: Cáncer de mama, glándula 

suprarrenal, gliomas, enfermedades linfoproliferativas y 

sarcomas.

• Síndrome de Beckwith-Widemann: Organomegalias.

• Neurofibromatosis tipo 1.

• Síndrome de Gorlin: Síndrome nevoide basocelular.



DIAGNOSTICO DIFERENCIAL ...

• Sarcoma sinovial monofásico

• Condrosarcoma

• Osteosarcoma

• Tumor Tritón

• Angiosarcoma

• Fibrosarcoma epitelioide



• Necesidad de establecer un protocolo de tto en adultos.

• IQ+Qt+Rt. Tto con Qt intenso en adultos; no 

necesariamente las mismas drogas que en niños.

• Ogilvie et al 2010: 11 casos >18 años con distintos tipos 

de rabdomiosarcomas. IQ + Doxorrubicina + Ifosfamida + 

Vincristina + Rt = Sv global del 55% y supervivencia libre 

de enfermedad del 64% a los 2 años.

• Sakayama et al 2008: Un caso de RS con mtx 

pulmonares y óseas. Tto con múltiples Qt y Tx de células 

madre de sangre periférica. Sigue vivo tras 12 años.

TRATAMIENTO



• Factores pronósticos: Estadio, tamaño, edad, 

localización y tipo histológico.

• 70% niños curan con Qt. 15% mtx al dco.

• Peor px en adultos. 60% mtx al dco.

• Rubin et al 1998: Peor px en adultos independiente de 

la localización y de la respuesta a Qt.

• Mentzel et al 2006: Px en adultos es independiente del 

tipo histológico.

PRONOSTICO



• Komdeur et al 2003: 45 casos. Diferencias entre niños y 

adultos:

1- Estadio avanzado al dco en adultos.

2- Localización dificulta la IQ en adultos.

3- Tipo histológico más desfavorable en adultos.

4- Niños mejor tolerancia a dosis altas de Qt.



Estudio de tres proteínas asociadas a multirresistencia a 

drogas: Glicoproteína P (gp-P), proteína 1 asociada-

multirresistencia a drogas (MRP1) y proteína pulmonar 

relacionada con la resitencia (LRP). 

Resultados: Gp-P y MRP1 positivo en la mayoría de los RA y 

RP. LRP negativo en 44% RE y 66% RA y RP. No diferencias 

entre niños y adultos. ¿Otros mecanismos?



• Sultan et al 2009: Análisis de 2600 casos de 

rabdomiosarcoma en niños y adultos. Diferente px debido 

a dos causas fundamentales: Ttos en adultos menos 

agresivos y mayor resistencia a Qt en adultos(expresión de 

proteinas de multirresistencia a drogas).



J Clin Oncol. 2009 Jul 10; 27(20):3391-7.





• Ferrari et al 2003: 171 casos. Qt menos efectiva en 

adultos, pero no es factor px independiente. No debe 

incluirse el RP en los estudios comparativos. Cuando se 

estratifican las series con los factores pronósticos 

conocidos y los ttos adecuados la supervivencia es similar 

en niños y adultos.



1. Rabdomiosarcoma esclerosante: ¿Nueva entidad o 

subtipo (rabdomiosarcoma embrionario, 

rabdomiosarcoma de células fusiformes, 

rabdomiosarcoma pleomórfico,  liposarcoma con 

componente rabdomioblástico heterólogo)?

2. Necesidad de ampliar estudios moleculares.

3. Necesidad de determinar factores pronósticos.

4. Necesidad de establecer un protocolo de tto en 

adultos.

CONCLUSIONES
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