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Rabdomiosarcoma alveolar con metastasis cardiaca en un

paciente pediatrico

Alveolar rhabdomyosarcoma with cardiac metastasis in a pediatric patient
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RESUMEN

El rabdomiosarcoma es el tumor maligno de partes blandas
mds frecuente en la edad pedidtrica. Puede afectar cualquier
localizacién anatémica. El subtipo histoldgico alveolar suele
causar lesiones en las extremidades en nifios de mayor edad.
Los sitios metdstasicos mds frecuentes son el pulmén, lamédula
6sea, el hueso y los ganglios linfaticos.

Describimos el caso de un paciente con rabdomiosarcoma
alveolar (RA) con metdstasis cardiaca, una presentacién poco
frecuente de la patologfa.
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ABSTRACT

Rhabdomyosarcoma is the most common malignant soft tissue
tumor in pediatric age. It can affect any anatomical location.
Alveolar histological subtype usually presents lesions on the
extremitiesin older children. The most common metastaticsites
are the lung, bone marrow, bone and lymph node.

We describe a case of alveolar rhabdomyosarcoma with
cardiac metastasis in a pediatric patient, a rare presentation
of the pathology.
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INTRODUCCION

Los sarcomas de partes blandas corresponden
al 7 % de todos los tumores malignos de la
infancia. E1 50 % de los pacientes pedidtricos
con sarcoma de partes blandas tienen un
rabdomiosarcoma, un tumor maligno de alto
grado en el cual las células tienden a una
diferenciacién miogénica.

Existen dos subtipos histoldgicos principales:
embrionario y alveolar.

El subtipo embrionario es 2,5 veces mds
frecuente que el alveolar, y es el mds frecuente en
la primera infancia, su prevalencia se equipara en
la segunda infancia; en la adolescencia predomina
el subtipo alveolar.

Puede localizarse en cualquier sitio anatémico.
Los sitios mds comunes dependen del subtipo
histolégico: el embrionario suele presentarse
a nivel de cabeza y cuello, o en la via urinaria;
el subtipo alveolar tipicamente emerge en las
extremidades.

Al momento del diagnéstico, el 15 % de los
pacientes se presentan con metdstasis; los sitios
mads frecuentes son el pulmén, la médula dsea, el
hueso y los ganglios linféticos.!

Las metdstasis cardiacas son raras y se pueden
presentar en el miocardio, el pericardio o los
grandes vasos. Los sarcomas son los tumores mas
asociados con esta presentacién infrecuente.?

El pronéstico depende del estadio de la
enfermedad, determinado principalmente por
la variante histoldgica, el tamafio tumoral, la
afectaciéon de ganglios linfdticos regionales y la
presencia de metdstasis.

Describimos el caso de un paciente con
rabdomiosarcoma alveolar (RA) con metéstasis
cardfaca, una presentacién poco frecuente de la
patologia.

REPORTE DEL CASO

Paciente de 8 afios de sexo masculino, cuya
enfermedad comenzé 5 meses antes de la
consulta con una lesion en el hallux y la region
plantar del pie derecho. En ese momento, se
interpreté el cuadro como una celulitis, por la
que recibi6 tratamiento con antibidticos en tres



€350 / Arch Argent Pediatr 2021;119(4):e349-e352 | Presentacién de casos clinicos

oportunidades. La lesién progres6 y aparecieron
lesiones nuevas en las zonas poplitea e inguinal
homolaterales a la lesién del pie. Se interné
y se realizé biopsia de la lesién, que revelé la
presencia de un rabdomiosarcoma alveolar.

Consult6 en nuestro centro acompaifiado
de sus padres con la intencién de revalorar el
diagnostico e iniciar tratamiento en nuestra
institucion.

Entre los antecedentes personales se destaca
una convulsién febril al afio y medio de vida 'y
diagndstico de trastorno del espectro autista a
los 5 afios, sin tratamiento farmacolégico y sin
otros hallazgos asociados. No se destacan otros
antecedentes personales ni familiares.

Los sintomas principales eran el dolor al
contacto y al movimiento del miembro inferior
derecho. No presentaba otros sintomas.

Al examen fisico se encontraba eutréfico, con
un peso de 31 kg (Pc 75) y una talla de 1,25 m
(Pc 50), con dificultades para la movilizacién por
el compromiso tumoral del miembro inferior
derecho con lesiones a nivel plantar, popliteo e
inguinal; hemodindmicamente estable, toleraba
el dectbito, normotenso, con pulso irregular,
sin edemas o hepatomegalia; a la auscultacion
cardfaca presentaba ruidos normofonéticos, con
ritmo irregular y sin soplos.

Se confirmé el diagndstico de RA y se
completaron los estudios de estadificacién
(tomografia axial computada de térax, puncién
aspiracién de médula ésea, tomografia con
emisién de positrones corporal total), que
mostraron compromiso muscular del pie,
region poplitea y raiz del muslo derecho con
extension retroperitoneal, con metdstasis dseas,
ganglionar y una lesiéon tumoral a nivel del
tabique interventricular.

En la radiograffa de térax, no se observaba
cardiomegalia ni alteraciones en el parénquima
pulmonar.

En el electrocardiograma (ECG) se evidenci6
ritmo sinusal predominante con arritmia
ventricular caracterizada por extrasistoles
ventriculares polimorfas, con salvas de
taquicardia ventricular no sostenida. Se indic6
atenolol 1 mg/kg/dia. Posteriormente, se realizé
un Holter de ECG con hallazgos similares
(Figura 1), por lo que se agregé amiodarona 10
mg/kg/dia al esquema terapéutico.

Se realiz6 ecocardiograma Doppler color en
el que se observé una lesiéon redondeada tinica
a nivel del tabique interventricular basal, sin
obstruccion a los flujos de entrada ni de salida
ventriculares, sin compromiso de la funcién
sistélica y sin derrame pericdrdico (Figura 2).

Se complemento la evaluacién cardiolégica
con una resonancia nuclear magnética (RNM)
con caracterizacién tisular que evidenci6 una
tumoraciéon redondeada de aproximadamente
22 mm de didmetro en didstole, hipointensa en las
secuencias de cine, isointensa en T1, hiperintensa
en T2, sin signos de infiltracién grasa, que no se
perfunde y presenta realce tardio positivo en
parches; dichos hallazgos son compatibles con
malignidad (Figura 3).

El paciente se presentd en ateneo
interdisciplinario, en el que se concluyé que se
trata de un nifio con RA metastdsico en estadio IV,
por lo que se inici6 tratamiento con quimioterapia
(protcolo EpSSG 2005). Con respecto a la lesién
tumoral cardfaca, se decidié aguardar a la
respuesta a la quimioterapia, ya que no produce
obstruccién al flujo y se puede controlar la
arritmia con tratamiento farmacolégico. Se
evaluaron interacciones entre la medicacién

FIGURA 1. Se observa trazado de Holter de electrocardiograma que evidencia ritmo sinusal, con presencia de extrasistole
ventricular (flecha rellena) y episodio de taquicardia ventricular no sostenida polimorfa (flecha blanca).
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antiarritmica y la quimioterapia; se comprobé
que la amiodarona podria elevar los efectos de la
doxorrubicina, por lo que se realizé seguimiento
cercano de los efectos secundarios.

Al momento del reporte, a 7 meses de iniciado
el tratamiento, el paciente recibié 6 ciclos de
quimioterapia con dosis de antraciclinicos
(doxorrubicina) acumuladas de 180 mg/m?, es
valorado con progresién del tumor primario
a nivel inguinal, por lo que inicié tratamiento
de segunda linea para el control local con
radioterapia. A nivel cardfaco, presenté cambios
significativos en el tamafio de la lesién por
ecocardiograma que se confirman mediante
resonancia magnética nuclear (RMN) cardiaca,
con una disminucién de tamafio del drea del
realce tardio y diferente caracterizacidn tisular
relacionada con el tratamiento. Esto podria
ser compatible con una disminucién franca o
ausencia de tumor y presencia de tejido cicatricial.
En el Holter de ECG de 24 horas solo present6
extrasistoles ventriculares aisladas. Se mantuvo la
medicacién antiarritmica en iguales dosis.

A partir de las indicaciones del servicio de
oncologia, referente del paciente, continué en
seguimiento multidisciplinario.

DISCUSION

Se presentd el caso de un paciente con
RA metdstasico con una lesién en el tabique
interventricular que provoca una arritmia
ventricular, lo que llevé a la evaluacién de las
conductas terapéuticas en funcién del pronédstico
de la patologfa.

La estratificacién de riesgo es importante

Figura 3. Resonancia magnética nuclear cardiaca, corte
coronal que pone de manifiesto la lesion tumoral (flecha).

para determinar el tratamiento y el prondstico
de los pacientes con rabdomiosarcoma. Existen
4 estadios (I a IV) que estdn determinados por el
sitio anatémico del tumor primario, el tamario,
el compromiso de ganglios linfdticos regionales
y la presencia de metdstasis. En el caso de los
pacientes con estadio IV de la enfermedad,
se propone tratamiento con quimioterapia a
sabiendas de que los resultados a lo largo de los
altimos afios para este grupo de pacientes no son
buenos, con una supervivencia global a los 3 afios
del 25 %.!

A nivel cardiaco, puede presentarse como
un tumor primario o metastdsico. Un estudio
que describe una serie de 23 pacientes con
rabdomiosarcoma metastdsico, de los cuales
8 presentaban compromiso miocdrdico o
pericdrdico en la autopsia, concluye que, en
todos los casos de metdstasis cardiaca, también
existia compromiso a nivel pulmonar, éseo,
ganglios linfdticos y médula ésea.’ En nuestro
caso, se descarté compromiso metastdsico a nivel
pulmonar y de la médula 6sea.

La signosintomatologia de los tumores
cardfacos depende de la ubicacién, del tamafo
tumoral y su extensién, y pueden presentarse
con soplo, cianosis, arritmias (auriculares,
ventriculares, Wolff-Parkinson-White),
insuficiencia cardfaca congestiva, dificultad
respiratoria, derrame pericdrdico, accidente
cerebrovascular, sincope o muerte stibita.* Las
lesiones ubicadas en el tabique interventricular
suelen estar asociadas con la presencia de alguna
manifestacién clinica.® El hallazgo clinico de
nuestro paciente se corresponde con pulso y

Figura?2. Ecocardiograma, ejede4 cdmaras apical que evidencia
la lesion a nivel del tabique interventricular (flecha).
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auscultacién de un ritmo irregular, con una
arritmia ventricular asociada a una lesién a nivel
interventricular.

El ecocardiograma es el estudio diagnéstico
inicial no invasivo mds utilizado, ya que es
de bajo costo, permite analizar el tamarfio, la
ubicacién y el compromiso hemodindmico de la
lesion, asf como su seguimiento. Por otro lado, la
RNM es el estudio de imdgenes mds sensible ya
que, con las técnicas adecuadas, puede incluso
correlacionarse con el tipo histoldgico del tumor.®
Se realizaron ambos estudios. La ecocardiografia
brindé la informacién inicial, mientras que la
resonancia, si bien evidencié que se trataba
de una lesién maligna, no logré aproximar la
variante histolégica debido a que los hallazgos se
comparten con otras patologias malignas.

Un estudio descriptivo en pediatria reporta
que hasta un 25 % de los pacientes con tumores
cardfacos pueden presentarse con arritmia. Las
posibilidades terapéuticas para el control de
esta son: medicacién antiarritmica, colocacion
de un cardiodesfibrilador implantable, ablacion
con catéter, exéresis quirdrgica e, incluso, el
trasplante cardfaco. Se encuentra descrito el
manejo de las arritmias ventriculares de alto
riesgo dentro del grupo de los fibromas, con
una tendencia a la resoluciéon quirtrgica de
estas, con baja incidencia de complicaciones
posoperatorias.” Una revisién sistemadtica
demostré que la intervencién quirdrgica se
definfa por “sintomatologfa clinica”, representada
principalmente por obstrucciones a los tractos
de salida con compromiso hemodindmico o
arritmias.* En nuestro caso, la decisién del manejo
farmacoldgico de la arritmia se determiné en
funcién del estadio avanzado de la enfermedad
y teniendo en cuenta la morbilidad que implica
una resolucién quirtirgica debido a la localizacién
anatomica.

Cabe destacar que la presentacién del
paciente en ateneo interdisciplinario nos permitié
comprender el prondstico y la evolucién de la
enfermedad para ofrecer, segtin nuestra vision,
la terapéutica mds adecuada, con disminucién
de la morbilidad en una patologfa con pronéstico
desfavorable. B
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