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RESUMEN

Objetivo: Presentar un caso de Rabdomiosarco-
ma de medigstine anterior v hacer una revision bi-
bhiografica de ln patologia.

Materiales y métodos: Reporte de un caso sobre
un paciente del Hospital de Clinivas de la Facultad de
Crencias Medicas (LINA), pertador de Rabdomiosar-
coma mediastimal

Resuliado: Se presenta un caso de tumor me-
diastinal en un varon de 48 afos con el diagnostico
presuntive de wmor pulmenar. En cirugia se realiza
Toracotomia posterolaternl izquierda, se constata tu-
moracion de mediastine anterior v superior, realizdn-
dose exeresis tumoral ¥ drenajes mediastinales. La
Anatomin Patologica informa wmor de 12 x 8 x 7
ems: descripto como tumor maligno fuso v giganto-
celular pobremente diferenciado de alo grado histo-
logico, Ganglios linfiticos benignos. La inmunohis-
togquiniean-determing Rabdomiosarcoma pleomorfico
medinstinal no asociado a celulas germinativas tera-
tommlosas o componentes liMicos carcinomatosos,

Conclusion: Esta lesion Rabdemiosarcoma me-
diastinal ¢s inusual en este sitio pero ya ha sido des-
cripta mundialmente en unes pocos casos. Se reporta
el primer caso en Paraguay,

Palabras claves: rabdomiosarcoma mediastinal

Rabdominsarcoma pleomorfico de mediasting an-
terinr

SUMMARY

Objective: To present o case report of Rhaldo-
myvosarcoma of the anterior mediastinum and 1o re-
view the bibliography of this pathologpy

Material and Methods: A case report in o pa-
et of the Hospital de Clinicas of Facultad de Cien-
cias Medicas (UNA) with Rhabdomyosarcoma of
the anterior mediastinum.

Results. To present a case of the anterior medi-
astinum tumor in @ 48 years old man disgnosed os
a pulmonary wmor. The surgery doned was a left
posterior lateral thoracotomy with exeresis of the
tumor and mediastinal drainages. The histology and
immunochemistry show rhabdomyosarcoma medi-
astinal pleomorphicus unassociated with germ cell
leratomatous or thymic carcinomatous components.

Conclutions. The Rhabdomyosarcoma of the an-
terior mediastinum unassociated with germ cell tera-
tomatous or thymic carcinomatous components is an
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inusual pathology A few cases were reported in the
waorld. We reported the first case in Paraguay.

KEY WORDS: Rhabdomyosarcoma mediasti-
nal — Rhabdomyosarcoma pleomorphicus of anterior
mediastinum

INTRODUCCION

El Rabdomiosarcoma es un umor de alto po-
tencial maligno, del misculo estriado que deriva de
celulas mesenquimatosas primitivis v muesira difie-
renciacion siguiendo lineas rabdomioblasticas, que
incluyen pero no se limitan a la presencia de células
eon estriaciones cruxadas identificables,!

Los rabdomiosarcomas son los tumaores de tejidios
blandos mis frecuentes de fa nifiez v 1n adolescencia
¥, en sumayor parte, sparecen durnnte los dos prime-
ros decenios de la vida. Pueden nacer en cualquier
localizacion anatomica pero, sorprendentemente,
casi todos lo hacen en la region de In cabeza v 6l
cuello, el aparato genitourinario v &l retroperitoneo,
donde a cantidad normal de misculo esquelético es
escasa o nula, Solo se encuentra relacionads con este
tejido en las extremidades

Es un umor peco frecuente en el mediasting,?

Muorfologia: El rabdomiosarcoma se ¢lasifics his-
toldgicamente en tres tipos: embrionario, alveolar
y pleamorfo. La célula dingnostica es el rabdomio-
blasto, que aparece en todos los tipos v que contiene
un citoplasma granuloso, cosinofilo, excéntrico, rico
en filamentos finos y gruesos. Estas células pucden
ser redondas o alarpadas. estas altimps conocidas
como “células en renacunjo™ o en “tachuela™, Ultra
estructuraimente, conticnen sarcomers v en el estu-
dio inmunohistoquimico se tifien con los anticuerpos
dirigidos contra la vimenting, la acting, la desmina v
la mioglobina.

El rahdemiasarcoma embrionirio tiene una va-
rante denominada “sarcoma botrioides™. Es el tipo
mads frecuente ¥ constituye ¢! 66% del total de es-
M tnores, Se prodiuce en los nifios menores de 10
anes y se desarolla, caracteristicamente, en la cavi-
dad nasal, la arbita, ¢l oido medio, la prostaa v la
region paratesticular. E1 subtipo botrivides aparece
en los paredes de las viscerns huecas revestidas por
mucosa, como la nasofaringe. el colédoco, ln vejiga
v la vaging,

Traamiento: Los rabdomiosarcomas son neopla-
sias agresivas que suelen ser tratadas con combing-
cinnes de clrugia, radioterapia y quimioterapia. En
el promastico, 1 vanante histologica influye en la
supervivencia. Bl subtipo botrioides es el que pre-
sentn mejor prondstico seguido del embrionario, del
pleamorfo v del alveolar. Fn conjunto, alrededor del
63% de los pocientes curan de su enfermedad

REPORTE DEL CASO

Paciente de 48 afos, de sexo maseulino, proce-
dente de Capiatd, de profesion comerciante, sin pato-
logia médica de hase conocidy, sin cirugia anterior,
ei-fumador de 3 cigarrillos rubios al dia durante 12
afos, Consulta en 1o Sepundy Catedrs de Clinica
Quirargicy FCM — UNA eon historia de dolor en re-
gion retroestenal v pectorl lzquierdy de | mes de
evolucion, tipo oprésiva, que irradia hacia Tegion
escapular fzquierda; acompafa al cuadro dificultad
respiratorin o grandes esfuerzos v pérdida de peso de
6 kg desde ¢l inicio del cuadro,

Hallazgos del examen de L

region afecta: Torax

Inspeceion: simétrico, masas musculares con-
setvadas, excursion respirmtonn disminvida del ludo
izguierde,

Palpacion; piel de turgencis v elasticidad conser-
vada, temperatura conservada, vibraciones vocales
aumentadas en campo pulmonar izquierdo,

Percusion: Sonoridad conservada en amboy cam-
pos pulmonares excepto en base pulmonar tequierdo
donide se presenta mate.

Auscultacion: Murmullos vesicular conservado
exceplo en base pulmonar izquierds donde se en-
cuentra disminuida. Suberepitantes en carpo medio
equierdo,

Estudios auxiliares de dingndstico.

La analitica guimicy realizada se ¢

nconiraba en limites normales.

Radiografin de Torax Postera Anterior: con atro-
pamiento acreo biluteral (EPOC), Masa pulmonar en
base izquierda, de 10 oms. de digmetro, homogéieo,
de limites netos.

Tomografa( TAC) de térax: Musa tumorl im-
portante con ganglios en ventana Aorto - pulmonir
¥ contacto de pared, vértebras dorsales y Arteria pul-
TIEOTIAL.

Biopsia pulmonar: Muterial hemorrdgico sols-
menie, Coagulo en parufinn: Se nota materinl predo-
minantemente fibrino hematico coagnlade. Escasns
células inflamutorias (histoeitos). Bl materal s |-
mitado.

Espirometria v fibrobroncoscopin normales

Endoscopia Digestiva Alw: Esofagitis grado 1
Resto de estudio dentro de la normalidad.

Exolucion: El diagnostico preoperatorio fue Cir-
cinoma de pulmon quierdo v se realizé una tor-
coscopia explorador, pars diagndstico v estadifica-
cion. constatandose pulmon normal v masy tumoral
en mediastino superior adherido a Arterin pulmonar
¥ Aorta, Se realiza & continuscion; Torasotomiba
posterlateral izquierdn, diseccion cuidadosa de los
mismos y biopsia extemporanes que informa tmor
benigno. Se procede a exeresis wmoral v drenjes



mediastingles anteriores ¥ posteriores fzguierdos, Se gica informa jumor de 12 x 8 x 7 cms. deserito como
cvia la pieza operatoria 8 Anatomia Patologica. En  tumor maligne fuso y gigantocelular pobremente di-
Postoperatorio inmediato pasa a UCIA (Unidad de  ferenciado de alio grado histologico. Ganglios linfi-
Cuidados Intensives de Adultos), permaneciendo 20 ticos benignos. (Ver Figuras Ly2

horas con buena evolucion pasando luego a Sala de La inmunohistoquimica determina  Rabdom-
Infernacion. Se retira ¢l drenaje mediastingl anterior josarcoima pleomdrficn medisstinal. (Ver Figuras
en su 67 dia postoperatorio y el drenaje mediastinal 3, 4 ¥ 5). El paciente no slguio ningun tratamiento
posterior en su 8" dia postoperatorio. Fue dado de  adyuvanie, por falta de medios economicos v fallece
alt en el 9° dia postoperatorio. La Anatomia Patoli- despues del ario.

Figura 3: Inmunohistoquimicy del rbdomiosarco-
ma, con sus lineas célulares

Figura 1: Tumoracion mediastinal con adherencias
al plano-vascular dela Aorta oricica

Figura 4: Rabdomiosarcoma mediastinal. Inmuno-
histoquimica de lineas histologicas,

Flgurn  2: Lesion tumornl mediastingl  resecadn
quirurzicamente

Figura 5: Rabdomiogarcoms medinstinal — Lineas
histoldgicas,
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DISCUSION

Este caso corresponde a Rabdomiosarcoma me-
diastinal no asociado a células perminales.

En las publicaciones médicas encontramos 17
casos de Rabdomiosarcomas embrionarios asociado
a tumores germinales mediastinicos. Dentro de los
cuales 13 se observaron después de administrar qui-
mioterapia en tumores germinales mediastinicos.*

S¢ describio transformacion maligna de elemen-
los eratomaloses en tumores germinales medias-
tinicos después de quimioterapia,’ Suecle tratarse

habitualmente de sarcomas, en su mayoria rabdo-
miosarcomas.”

BIBLIOGRAFIA

. Anderson DM, Dorland Diceionario Enciclopédico

ilustrado de Medicina, Edicidn 28, MeGrow-Hill-In-

teramericam. Espafi 1997, pp 1617

Cotran RS, Kumar V. Robbins SL. Robbins Patologia

estracturnl v funcional, 5 edicion. MeGraw-Hill-In-

teramericans. Espain, 1997, pp 139-1392

3, Suster s, Moran CA, Koss MN, Rhabdomyosarcomas
ol the anterior mediastinm: report of tour cises inas-
soctated with germ cell teratomuatous or thvmic carci-
numarous components. Hum Pathol 1904, 25: 340.85

4. Umezzine™. KhouatraC, Lanve S et ul, Rhabdomi-

(]

Nuestro caso que e= un Rabdomiosarcoma pleo-
morlico mediastimal no asociado con células germi-
nales teratomitosas es adn mas infrecusnte ¢ inwsual
en este sitio pero ha sido descrita histdricamente en
cuatro casos mundiales. " Creemos contribuir con la
descripeion de este caso a ln lieeratura mundial con
respecto al lema:

CONCLUSION
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