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Resumen  El rabdomiosarcoma pulmonar es una entidad rara y muy poco frecuente, mas aun en la poblacién
adulta, lo que puede dificultar el diagnéstico correcto. Se presenta el caso de un varén de 48 afios
con un tumor pulmonar. El estudio histolégico reveld que se trataba de un rabdomiosaroma embrionario pulmonar
primario. Dada la ausencia de lesiones tumorales en otros sitios fue catalogado como primario pulmonar. El pa-
ciente realizé quimioterapia y posteriormente fue sometido a una neumonectomia por recidiva de la neoplasia. Al
afo de la cirugia inicial presentd una metastasis en glandula suprarrenal derecha. Fallecié al cabo de 20 meses
del diagndstico original. Se enfatiza la importancia de la inmunohistoquimica en el diagndstico y se analizan las

distintas teorias vigentes que intentan explicar la histogénesis de estos tumores en sitios no habituales.
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Abstract Primary pulmonary rabdomyosarcoma: clinical-pathological and immunohistochemical findings
Pulmonary rhabdomyosarcona is a rare entity and the histopatological differential diagnosis can be
difficult. We report on a case of a 48-year-old male patient with a neoplasm located at the hilum of the right lung.
The histological study of the lobectomy specimen allowed the diagnosis of embryonal rhabdomyosarcoma to be
made. Given the absence of tumor lesions in other sites, it was classified as primary pulmonary neoplasm. The
patient underwent chemotherapy and subsequently a completion pneumonectomy for recurrence of the tumor.
One year after the initial surgery, he presented a metastasis in the right adrenal gland. He died 20 months after
the original diagnosis. The importance of immunohistochemistry in the diagnosis is emphasized and the different
theories that attempt to explain the histogénesis of these tumors in unusual sites are analyzed.
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El rabdomiosarcoma se define como una neoplasia
maligna con diferenciacion fenotipica a musculo estriado
esquelético. Originalmente Weber y Virchow' describie-
ron la entidad en 1854, sin embargo, recién en 1946 fue
formalmente definido y caracterizado por Stout en una
revision de 121 casos?.

El rabdomiosarcoma es el sarcoma de partes blandas
mas frecuente en nifos y localiza generalmente en cabeza
y cuello y extremidades. El prondstico depende del control
de la enfermedad primaria, su diseminacion y del grupo
molecular al cual pertenezcan®. En adultos la frecuencia
es mucho menor y generalmente asienta en extremidades.
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En cuanto a la localizacion pulmonar primaria cabe
destacar que es extremadamente infrecuente y el mayor
numero de publicaciones mencionan su existencia en
pacientes en la primera década de la vida, siendo el origen
pulmonar excepcional en adultos.

Desde el punto de vista histolégico se reconocen 4
subtipos: alveolar, embrionario, pleomérfico y esclero-
sante. El alveolar se caracteriza por una proliferacion de
células redondas de aspecto primitivo, miogenina, desmi-
nay MYOD1 positivas. El embrionario esta representado
por células redondas y fusiformes, con rabdomioblastos
diferenciados, desmina y miogenina/MYOD1 positivas. El
pleomdrfico muestra células con abundante citoplasma
eosindfilo, desmina y miogenina positivas. Finalmente, el
esclerosante se halla constituido por elementos fusiformes
con un fondo esclerosante que son desmina, miogenina
y MYOD1 positivas*®.

Datos obtenidos del Surveillance, Epidemiology and
End Results(SEER) Program, comparando hallazgos
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clinicos y seguimiento en ninos y adultos revelaron que
estos ultimos tenian un prondstico mas adverso (26.6%
con 5 afios de supetrvivencia vs. 60.5% en nifios)®

Caso clinico

Se trata de un varén de 48 afos, sin antecedentes de je-
rarquia, derivado de un centro de baja complejidad para
estudio y tratamiento de tumor pulmonar. La radiografia de
térax mostrd una lesion Unica radiopaca en campo pulmonar
derecho, en relacion al hilio. La tomografia computarizada
evidencié compromiso de los segmentos posteriores del I6bulo
inferior derecho. El estudio clinico e imagenolégico descarto el
compromiso de otros 6érganos por lo que se optd por realizar
una lobectomia inferior derecha con vaciamiento ganglionar.
El diagndstico intraoperatorio de la pieza quirurgica fue de
neoplasia maligna poco diferenciada.

La pieza quirurgica mostré una lesiéon tumoral sélida de
bordes irregulares, consistencia duro-firme y tonalidad blan-
quecina, de 7 cm de didmetro mayor, que comprometia el hilio
lobar y pleura visceral (Fig. 1). Se recepcionaron ademas cin-
co ganglios linfaticos hiliares sin alteraciones macroscopicas.

El estudio microscépico reveld una lesion neoplasica ma-
ligna, constituida por células mesenquimaticas primitivas que
en sectores adquirian abundante citoplasma aciddfilo, nucleos
excéntricos y ocasionales estriaciones citoplasmaticas. El
conteo mitético fue de 10-15/10 campos de gran aumento, y
se observaron focos de necrosis. Los ganglios linfaticos no
presentaron compromiso tumoral (Fig. 2).

Entre los diagndsticos diferenciales planteados cabe men-
cionar: carcinoma de células grandes con hallazgos rabdoides,
carcinosarcoma y fundamentalmentalmente sarcomas metas-
tasicos originados en partes blandas.

Con la finalidad de definir la estirpe se realizaron estudios
de inmunohistoquimica cuyos resultados fueron: desmina,
actina muscular especifica, miogenina, vimentina y S100
positivos, citoqueratinas, CD34, actina muscular lisa y TTF-
1negativos. La imagen histolégica sumada al perfil inmunohis-
toquimico permitié arribar al diagnéstico de rabdomiosarcoma
embrionario. Ante la necesidad de definir el origen primario
0 metastasico de la lesion pulmonar se estudio al paciente
mediante diversas técnicas de imagenes. Teniendo en cuenta

Fig. 1.— Imagen macroscépica de la lesiéon tumoral
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Fig. 2.— Microscopia 200 X. H&E
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que las mismas no revelaron lesiones tumorales en otros
érganos se consider6 a la neoplasia como un rabdomio-
sarcoma primitivo pulmonar estadio (AJCC) pT2b pn0 pMx;
estadificacion del IRSG: Estadio Clinico 3+ Grupo Clinico Ib:
Grupo Clinico de Bajo Riesgo.

El paciente inicié tratamiento quimioterapico (carboplatino
+ etopdsido). Tres meses luego de la cirugia se identifico
una masa tumoral en lébulo superior derecho. Se realizd
neumonectomia derecha. La pieza quirdrgica presentd un
nédulo de 5 cm de diametro en relacién al hilio, con hallaz-
gos histomorfolégicos e inmunohistoquimicos similares a los
previamente descriptos.

El paciente continud con los ciclos quimioterapicos, y en
un control evolutivo a los 11 meses de la cirugia original se
detectd una lesion tumoral en la glandula suprarrenal derecha.
El estudio citohistolégico demostré la presencia de elementos
atipicos con un perfil inmunohistoquimico similar al obtenido
en el tumor pulmonar por lo que interpreté la lesién como
secundarismo adrenal del rabdomiosarcoma. El paciente
prosiguié con quimioterapia, durante la cual desarroll6 in-
fecciones intercurrentes, y falleci6 20 meses después de la
primera cirugia.

Responsabilidades éticas: no se revelan datos personales.
Se cumplimentan los requerimientos del Comité de Etica.

Consentimiento informado: los pacientes que ingresan al
Hospital firman un consentimiento para que los informes de
patologia y datos clinicos puedan ser utilizados para fines
académicos sin que consten los datos de filiacion.

Discusion

El rabdomiosarcoma primitivo de pulmén es una neopla-
sia extremadamente infrecuente que requiere de un ex-
haustivo estudio anatomopatoldgico ya que es primordial
descartar otros tumores poco diferenciados que podrian
presentar una morfologia similar. La inmunohistoquimica
es relevante ya que juega un papel fundamental para
definir estirpe” 8.

El asiento de rabdomiosarcomas en sitios no habitua-
les es objeto de estudio y se proponen diferentes teorias.
Existen varias hipotesis que intentan dar una interpreta-
cién adecuada en cuanto al origen de estas neoplasias las
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cuales incluyen: a- asiento en células mesenquimaticas
primitivas presentes en la pared bronquial e intersticio
pulmonar que han sufrido diferenciacion miobléstica,
b- transformacion metaplasica de células pluripotenciales
no mioblasticas, c- presencia de musculo estriado abe-
rrante, d- restos embrionarios. Existen autores a favor
de una u otra teoria teniendo en cuenta su experiencia
y datos de investigacion, sin embargo, no existe hasta
el momento una que haya sido totalmente aceptada y
se postula que la histogénesis del rabdomiosarcoma
pulmonar puede ser heterogénea y depende de diversas
condiciones®.

En los casos publicados de pacientes adultos la neo-
plasia asentdé en pulmones sin enfermedad previa, no
se observd componente teratomatoso, enfermedades
congénitas ni presencia de musculo estriado. Se hallé
en la bibliografia un unicocaso de rabdomiosarcoma
primitivo pulmonar en paciente adulto asociado a neu-
rofibromatosis™.

En la gran mayoria de los casos reportados en pa-
cientes pediatricos se describe la asociacion con diversas
patologias pulmonares pre-existentes tales como: enfer-
medad adenomatoidea, quistes pulmonares congénitos
y quistes broncogénicos'.

En base a esto existen autores que intentan clasificar
la neoplasia en dos grupos diferentes: aquellos que
asientan en pulmones sin patologia previa, (habitualmente
pacientes adultos) y los que se originan en pulmones
previamente enfermos®.

Si bien no se tuvo acceso al estudio por biologia
molecular, cabe mencionar que en algunos rabdomio-
sarcomas embrionarios se ha detectado pérdida de la
heterocigocidad en el locus 11p15, sitio de los genes del
factor de crecimiento IGF-2 y H19, gen de un ARN no
codificante de cadena larga que interviene en la limitacion
de la proliferacion celular.

En relacion a la estadificacion clinica de los pacientes,
esta se realiza a partir de los esquemas propuestos por
Intergroup Rhabdomyosarcoma Study Group y Children’s
Oncology Group Stratification for Rhabdomyosarcoma,
grupos cooperativos de estudios clinicos que recopilan en
conjunto mas de 30 afios de investigacion multicéntrica'.
La clasificacion considera diferentes parametros como
tipo histolégico, sitio y tamafo tumoral, extension local y
metastasis ganglionares y a distancia. Esta estadificacion
permite encuadrar a los pacientes en alguno de los tres
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grupos de riesgo clinico (bajo, intermedio o alto) para
adaptar los tratamientos en concordancia.

El abordaje terapéutico es multimodal y consiste en
reseccion quirurgica amplia y eventual radioterapia de la
neoplasia primaria, asi como quimioterapia sistémica. En
los ultimos afos se ha evidenciado mayor supervivencia
en pacientes pediatricos, sin embargo, en adultos el
prondstico en general es ominoso, con tasas de supervi-
vencia a los 5 afios que no superan el 40%.

Conflicto de intereses: Ninguno para declarar
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