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Resumen.—El rabdomiosarcoma es el tumor maligno de par-
tes blandas mas frecuente en la edad pediatrica; sin embar-
go, la localizacion vulvar y la aparicién congénita son excep-
cionales. Presentamos el caso de una nifia recién nacida con
un rabdomiosarcoma botrioides de vulva tratada con quimio-
terapia, cirugia conservadora y trasplante autélogo. El rabdo-
miosarcoma botrioides es una variante del tipo embrionario
gue crece tipicamente en 6rganos huecos con revestimiento
mucoso desde donde puede extenderse hacia la superficie
corporal. El tratamiento del rabdomiosarcoma botriodes del
area genitourinaria se basa en la poliquimioterapia y, si es ne-
cesario, se puede complementar con radioterapia y cirugia
conservadora, consiguiéndose de este modo un pronéstico
excelente y escasas secuelas funcionales a largo plazo.

Palabras clave: rabdomiosarcoma botrioides, tumor vulvar,
tumor congénito.

INTRODUCCION

Aunque el rabdomiosarcoma es el tumor maligno
mas frecuente de partes blandas en ninos!, la localiza-
cion vulvar y la presentacién al nacimiento son excep-
cionales*”. Los tumores vulvares son un motivo de
consulta infrecuente en Dermatologia y mds aun en
pacientes pediatricos. El reconocimiento del aspecto
caracteristico de este tumor permitira un diagnostico
precoz y una actuacion terapéutica temprana.

DESCRIPCION DEL CASO

Una nina de una semana de vida fue traida a la con-
sulta de dermatologia por presentar una tumoraciéon
vulvar que habia crecido rdpidamente desde el naci-
miento. La nina no presentaba ningin antecedente
de interés, y habia nacido a término fruto de un em-
barazo y un parto sin incidencias. A la exploracion se
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CONGENITAL BOTRYOID RHABDOMYOSARCOMA
OF THE VULVA

Abstract.—Rhabdomyosarcoma is the most frequent malig-
nant soft tissue tumor in pediatric patients; however, the vul-
var location and congenital appearance are exceptional. We
present the case of a newborn girl with botryoid rhabdo-
myosarcoma of the vulva, treated with chemotherapy, conser-
vative surgery and autologous transplant. Botryoid rhabdo-
myosarcoma is a variation of embryonal rhabdomyosarcoma
that typically grows in mucosa-lined hollow organs, from
where it can spread to the body surface. The treatment of
botryoid rhabdomyosarcoma in the genito-urinary area is
based on polychemotherapy, and it can be complemented with
radiotherapy and conservative surgery if necessary, thus re-
sulting in an excellent prognosis and few long-term functional
sequelae.

Key words: botryoid rhabdomyosarcoma, vulvar tumor, con-
genital tumor.

Fig. 1.—Masa excrecente en vulva con aspecto en racimo de uvas.

observé la presencia de lesiones tuberosas de color
rojo oscuro y con apariencia en “racimo de uvas” que
ocupaban la mucosa de la vulva y se extendian hacia la
piel de los labios mayores (fig. 1).

Se realiz6 una biopsia de la lesion del labio mayor.
En el estudio histolégico llamaba la atencién la pre-
sencia de una condensacion celular en banda subepi-
dérmica (capa de cambium) (fig. 2). Se apreci6é una
infiltraciéon cutanea por una neoplasia mesenquima-
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tosa constituida por elementos rabdomiobldsticos ati-
picos redondeados o fusiformes (fig. 3). Las células se
disponian de forma vagamente estoriforme sobre una
matriz mixoide. Con técnicas de inmunohistoquimica
se evidenci6 positividad para vimentina, MyoD1 y mar-
cadores de diferenciacion muscular (actina HHF35,
desmina y mioglobina). Las células neoplasicas eran
negativas para queratina AE1/AE3, EMA, HMB45,
5100, enolasa neuronal especifica, CD99, CD34 y
CD45.

En la resonancia magnética (RM) se observé afecta-
cion de la vulva sin evidencia de extension a la vagina
o a planos musculares. La tomografia computarizada
(TC) toracoabdominal no mostré evidencias de en-
fermedad a distancia. Con el diagnéstico de rab-
domiosarcoma botrioides se inici6é tratamiento con
quimioterapia segin el protocolo MMT-95/01 de la
Sociedad Internacional de Oncologia Pediatrica. Pos-
teriormente se realizé cirugia parcial y se continué
con la quimioterapia, consiguiéndose una primera
remision completa 9 meses después del diagnostico.
Diez meses después, la paciente present6 una recidi-
va en la zona perianal, que se confirmé histolégica-
mente. Se reinicié la quimioterapia de segunda linea,
lograndose una segunda remisién completa que se
consolid6 con altas dosis de quimioterapia con rescate
autologo con progenitores de sangre periférica. La pa-
ciente se mantiene libre de enfermedad 20 meses des-
pués del trasplante.

COMENTARIO

El rabdomiosarcoma es el tumor maligno de partes
blandas mas frecuente en la edad pedidtrica. La loca-
lizacion vulvar aislada es muy infrecuente, y represen-
ta s6lo el 0,9 % de los casos en la serie del Instituto de
Patologia de las Fuerzas Armadas (AFIP)!. La mayo-
ria de los rabdomiosarcomas aparecen en la infancia
temprana, antes de los 10 anos de edad; sin embargo,
los casos congénitos son excepcionales?®. En un gran
estudio multicéntrico de 3.217 pacientes con rabdo-
miosarcoma, slo 14 casos fueron congénitos (0,4 %)
No hemos encontrado ningtn caso en la literatura an-
glosajona en que se asocien la localizacion vulvar y la
aparicion congénita. Desde el punto de vista histol6-
gico se pueden distinguir tres tipos principales con
pronoésticos muy diferentes. El rabdomiosarcoma em-
brionario es el tipo mas frecuente en la edad pediatri-
ca, se localiza habitualmente en cabeza y cuello o apa-
rato genitourinario y es el que tiene mejor pronostico.
El rabdomiosarcoma alveolar ocurre con mayor fre-
cuencia en pacientes mayores, entre 10y 25 anos, y se
localiza preferentemente en las extremidades. El tipo
pleomoérfico es infrecuente y aparece fundamental-
mente en mayores de 45 anos®.

El rabdomiosarcoma botrioides es un subtipo del
tipo embrionario que representa aproximadamente
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el 6 % del total de los rabdomiosarcomas®. La palabra
botrioides deriva del griego botrys (racimo) y eidos (as-
pecto), ya que se trata de una masa constituida por for-
maciones polipoides edematosas agrupadas, con una
caracteristica apariencia de racimo de uvas. La mayoria
de los rabdomiosarcomas botrioides aparecen en 6r-
ganos huecos con revestimiento mucoso, desde don-
de pueden extenderse hacia la superficie corporal. El
libre crecimiento en cavidades corporales o hacia la su-
perficie explica su apariencia caracteristica. Aunque
existen algunos casos descritos, la apariciéon cutanea
primaria es muy rara**!2. Microscépicamente, el rab-
domiosarcoma botrioides muestra una relativa hipoce-
lularidad y una abundancia de estroma mixoide, lo
que puede hacernos obviar la naturaleza maligna de la
lesion. El rasgo mas importante para el diagnostico es
la presencia de la capa de cambium!, denominada asi
por asemejarse a la capa de células entre la corteza de
un tronco y la madera, y que se caracteriza por una
condensaciéon subepitelial de células tumorales separa-
das de un epitelio intacto por una banda de estroma
laxo. Las células tumorales varian en apariencia desde
células pequenas primitivas, hasta células con eviden-
te diferenciaciéon rabdomioblastica'.

La inmunohistoquimica es de gran ayuda en el
diagnostico de este tumor. Dado su origen miogénico,
las células neopldsicas son positivas para proteinas
musculares como actina, desmina o mioglobina'®. La
presencia de estos marcadores se correlaciona con
el grado de diferenciacién muscular, como ocurre en
la miogénesis. Las células mds primitivas expresan
solo la vimentina y los marcadores de diferenciacion
muscular se adquieren progresivamente por los rab-
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domioblastos en desarrollo. La MyoD1 y la miogenina,
factores de transcripcion expresados por las células
mesequimatosas en su via de diferenciacién hacia
musculo esquelético, se utilizan actualmente como an-
ticuerpos estandar para el diagnoéstico, ya que son
muy sensibles y especificos para el rabdomiosarco-
ma'%. A diferencia del tipo alveolar, no se ha detectado
ninguna alteracion genética especifica del rabdomio-
sarcoma embrionario ni de sus variantes'®.

El diagnéstico diferencial con otras lesiones vulva-
res en ninas prepuberes incluye una amplia variedad
de lesiones, entre las que se encuentran remanentes
embrionarios (quiste mesonéfrico, quiste del canal de
Nuck, quiste del ducto de Bartholin), hamartomas,
hernia inguinal y otros tumores mesenquimatosos be-
nignos (rabdomioma fetal, lipoma, fibroma, heman-
gioma, etc.) o malignos (tumor del seno endodérmi-
co)'%. La caracteristica imagen en racimo de uvas sera
de gran ayuda para la discriminacién entre estas le-
siones. El diagnéstico definitivo requiere la confirma-
cién anatomopatolégica. La histologia aparentemen-
te inocente del rabdomiosarcoma botrioides puede
inducir al patélogo a un diagnostico erréneo. Algunos
tumores poco celulares y con abundante matriz mi-
xoide estromal pueden ser malinterpretados como
mixomas, lesiones virtualmente inexistentes en ninos.
Otras entidades benignas que plantean diagnéstico di-
ferencial histolégico son el rabdomioma genital y los
polipos fibroepiteliales con células estromales atipi-
cas!. Si se tienen en cuenta la historia clinica y la ausen-
cia de capa de cambium, se puede llegar al diagnéstico
correcto de la lesion.

El tratamiento del rabdomiosarcoma del tracto ge-
nital en ninas se basa en la poliquimioterapia, y no
hace falta recurrir a la cirugia radical en la mayoria
de los casos. El tratamiento de la enfermedad local es
innecesario en aquellas pacientes que muestran una
respuesta completa a la quimioterapia, pero si fuera
necesario se recomienda el uso de técnicas poco agre-
sivas como cirugia conservadora o radioterapia. Con
el empleo de estos esquemas terapéuticos se ha lo-
grando conseguir una alta tasa de curacion con una
baja incidencia de secuelas funcionales a largo plazo'”.
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