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RESUMEN

Introduccién: El rabdomiosarcoma es un subtipo raro de neoplasia maligna de tejidos blandos cuyas células son similares a los mioblastos.
Representa el 1% de las neoplasias en adultos, con mal prondstico y alta tasa de recurrencia. En este trabajo el objetivo es reportar un
caso extremadamente raro de rabdomiosarcoma alveolar que afecté la mano de un paciente adulto, ademds de realizar una revisién
integradora de casos similares, dado que los cdnceres primarios en la mano tienen una incidencia menor del 1%. Informe del caso:
Mujer de 33 afios acudid a atencidn clinica por la presencia de una lesién violdcea no ulcerada en la regién tenar de la mano izquierda,
con linfadenomegalia en la axila izquierda. Inicialmente, la resonancia magnética revel$ una formacién expansiva en la region tenar, en el
cual la biopsia incisional y el examen histoquimico sugirieron rabdomiosarcoma alveolar de alto grado. Se realizé6 amputacién del primer
metacarpo de la mano izquierda y diseccién axilar de los ganglios afectados, ademds de quimioterapia SAIME intercalada con SAVAC
cada tres semanas y radioterapia intervalica durante seis meses. Tratamiento sin complicaciones y actualmente sin recidivas. Conclusién:
El caso reportado tiene una presentacién anatémica y rango de edad inusual para rabdomiosarcoma, y los principales aspectos para un

buen seguimiento clinico son el diagndstico temprano y la terapia multimodal.
Palabras clave: Rabdomiosarcoma; Neoplasias de los Tejidos Blandos; Adulto; Amputacién Quirtrgica; Informe de Caso.

RESUMO

Introdugao: O rabdomiossarcoma é um subtipo raro de neoplasia maligna
de tecidos moles cujas células sdo semelhantes a mioblastos. Representa 1%
das neoplasias em adultos, com mau progndstico e alta taxa de recidiva.
Neste trabalho, objetiva-se relatar um caso ultrarraro de rabdomiossarcoma
alveolar que acometeu a mao de uma paciente adulta, além de realizar uma
revisdo integrativa de casos semelhantes, haja vista que cAnceres primdrios
na mio tém incidéncia inferior a 1%. Relato do caso: Mulher, 33 anos,
procurou atendimento clinico por presenca de lesio arroxeada e nio
ulcerada em regido de tenar da mio esquerda, com linfadenomegalia em
axila esquerda. Inicialmente, a ressonincia revelou uma formagio expansiva
na regido tenar, na qual a bidpsia incisional e o exame-histoquimico
sugeriram rabdomiossarcoma alveolar de alto grau. Realizou-se amputagio
do primeiro metacarpo de mao esquerda e dissecgio axilar dos linfonodos
comprometidos, além de quimioterapia SAIME intercalada com SAVAC a
cada trés semanas, e radioterapia de intervalo, por seis meses. Tratamento
sem complicacoes e atualmente sem recidivas. Conclusdo: O caso
relatado é de apresentagio anatomica e faixa etdria pouco comum para o
rabdomiossarcoma, e os principais aspectos para bom seguimento clinico
sdo o diagndstico precoce e a terapia multimodal.

Palavras-chave: Rabdomiossarcoma; Neoplasias de Tecidos Moles; Adulto;
Amputagio Cirtirgica; Relato de Caso.

ABSTRACT

Introduction: Rhabdomyosarcoma is a rare subtype of soft tissue malignancy
whose cells are similar to myoblasts. It represents 1% of neoplasms in adults,
with a poor prognosis and high recurrence rate. In this work, the objective
is to report an ultra-rare case of alveolar rhabdomyosarcoma that affected
the hand of an adult patient, in addition to conducting an integrative
review of similar cases, given that primary cancers in the hand have an
incidence of less than 1%. Case report: A 33-year-old woman sought
clinical care due to the presence of a purplish, non-ulcerated lesion in the
thenar region of her left hand, with lymphadenomegaly in the left axilla.
Initially, the MRI revealed an expansive formation in the thenar region,
in which the incisional biopsy and histochemical examination suggested
high-grade alveolar rhabdomyosarcoma. Amputation of the first metacarpal
of the left hand and axillary dissection of the affected lymph nodes were
performed, in addition to SAIME chemotherapy interspersed with SAVAC
every three weeks, and interval radiotherapy for six months. Treatment
without complications and currently without recurrences. Conclusion:
The reported case has an unusual anatomical presentation and age range for
rhabdomyosarcoma, and the main aspects for favorable clinical follow-up
are early diagnosis and multimodal therapy.

Key words: Rhabdomyosarcoma; Soft Tissue Neoplasms; Adult; Surgical
Amputation; Case Report.
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INTRODUCCION

El rabdomiosarcoma (RMS) es un tumor maligno
mesenquimatoso raro con diferenciacién muscular
esquelética’. La enfermedad es localmente invasiva, lo que
exige un enfoque terapéutico multimodal. El pronéstico
varfa dependiendo del sitio de origen, tamafo del
tumor, estadificacién clinica, edad del paciente y tipo
histolégico®®. Con base en las caracteristicas clinicas y
patolégicas, y en las anormalidades genéticas, existen
los subtipos embrionario (variacién de células primitivas
redondeadas hasta densamente eosinofilicas), alveolar
(capas de células de tamafio medio, células gigantes
dispersas y formacién de patrén alveolar), fusiforme
o esclerosante (células fusiformes en fasciculos, con
patrén esclerosante pseudovascular) y pleomérfico
(rabdomioblastos atipicos)'**. Representa el 5% de todos
los cdnceres pedidtricos, cuyos subtipos mds comunes
son el embrionario y alveolar®, y el 1% de las neoplasias
en adultos, siendo mds comun la variante pleomérfica’.
La incidencia del rabdomiosarcoma alveolar (RMSa) es
constante de los 0 a los 19 afios, con aproximadamente
un caso por cada millén de nifios y adolescentes, y
presenta menor incidencia después de esa edad. Ademds,
los tumores malignos primarios que afectan la mano son
extremamente raros, con incidencia inferior al 1%°.

Asi, a partir de los datos presentados, el objetivo es
informar un caso extremadamente raro de RMSa que
atacé la mano de una paciente adulta, y se discutirdn
el tratamiento, los factores de peor prondstico y el
acompafiamiento ambulatorio, con el fin de establecer un
paralelo entre lo que fue aplicado en la paciente y lo que
estd descrito en la literatura. También se objetiva hacer
una revisién integradora de informes de casos de RMS
primario en extremidades de adultos. La investigacion
fue aprobada por el Comité de Etica en Pesquisa de la
Universidad Estatal del Oeste del Paran4 con el niimero de
parecer 7050791 (CAAE: 82359624.7.0000.0107),
de acuerdo con la Resolucién del Consejo Nacional de

Salud (CNS) n.°c 466/12’.
INFORME DEL CASO

Paciente femenina, 33 afos, procedente de Pato
Branco (PR), casada, dos hijos, con antecedentes de
hipotiroidismo y diabetes mellitus gestacional, en uso
continuo de levotiroxina sédica 75 mcg. Cirugfas
previas: cesdrea y exéresis de tumor de conjuntiva. Niega
tabaquismo vy etilismo, e informa, en sus antecedentes
familiares patolégicos, una abuela con leucemia.

En mayo de 2021, buscé atencién clinica ambulatoria
ante la presencia de una lesién en la regién tenar de la
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mano izquierda, amoratada, no ulcerada, midiendo cerca
de 3,5 cm, asociada a la linfadenomegalia en la axila
izquierda. Se realiz6 una resonancia magnética de la mano
izquierda, que mostr6 formacién expansiva en la regién
tenar midiendo 3,3 x 3,0 x 2,2 cm. Se hizo una biopsia
incisional que mostré neoplasia poco diferenciada, y el
examen inmunohistoquimico sugirié RMS de alto grado,
del subtipo alveolar. Se realizé la estadificacién, con
tomografias de térax y abdomen total, la cual presenté
solo linfadenomegalia axilar izquierda ya identificada en
examen fisico, midiendo 3,3 x 2,0 cm, resultando, asi, en
estadificacion clinica ITI cT1aN1MO de riesgo intermedio.
Se realizé la cirugia en mayo de 2023 up-front
con amputacién del primer metacarpo de la mano
izquierda y linfadenectomia axilar izquierda, cuyo andlisis
anatomopatoldgico, en la Figura 1, revel6 RMSa poco
diferenciado, midiendo 3,7 cm, no infiltrativo en tejido 6seo
y con mdrgenes libres, con 18 ganglios positivos del total de
43. Posoperatorio sin complicaciones, con tiempo total de
hospitalizacién de dos dfas. La paciente realizé el protocolo
de quimioterapia SAIME (etopésido + ifosfamida + mesna),
intercalado con SAVAC (vincristina + doxorrubicina +
ciclofosfamida) cada tres semanas, con radioterapia de
intervalo, por seis meses. Actualmente sin recidivas.

DISCUSION

El RMS de extremidades constituye una minoria de
casos informados en la literatura —menos de un tercio de los
sarcomas— y normalmente se presentan como enfermedad
diseminada al diagndstico, con muy mal prondstico en
comparacién con RMS de otros lugares®®. Los factores
de riesgo para la enfermedad son genéticos, como la
presencia del sindrome de Li-Fraumeni, neurofibromatosis
tpo 1, sindrome de Costello y sindrome de Noonan; y

Figura 1. Anatomopatolégico mostrando rabdomiosarcoma
alveolar poco diferenciado
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ambiental, como exposicién prenatal a los rayos X, uso
parental de drogas, alergias infantiles, uso de medicamentos
para fertilidad y nacimiento prematuro®. La clinica estd
asociada al surgimiento de masas de tejidos blandos,
frecuentemente indoloros, y pueden surgir sintomas
compresivos. El diagnéstico es por biopsia incisional,
escisional o con aguja gruesa, y posterior andlisis histolégico
y molecular. El RMSa estd compuesto por células redondas y
densamente compactadas que revisten septaciones semejantes
alos alveolos pulmonares®. Estas caracteristicas estdn presentes
en la biopsia de la paciente de este informe que, segin la
Figura 1, tene células grandes, redondas a poligonales con
bordes definidos, y poca variacién en el tamafio individual
de las células tumorales, con citoplasma granular eosinofilico
abundante, ntcleo redondo y vesicular con nucléolo
prominente con crecimiento en nidos u organoides.

El tratamiento para adultos es semejante a la terapia
pedidtrica, con enfoque multimodal por medio de reseccién
quirtrgica, quimioterapia para citorreduccién primaria y
erradicacién de enfermedad metastdsica, y radioterapia

Rabdomiosarcoma con Invasién de los Ganglios Linfaticos en Adulto

ionizante para control de enfermedad residual microscépica;
seguin la estadificacion, la variedad patolégica y la molecular.
Esta terapéutica multimodal presenta mayor eficacia
clinica, con menor toxicidad del tratamiento'. En el caso
de la paciente, no se realizé andlisis molecular del tumor,
pero el uso de dos protocolos de quimioterapia adyuvante
y radioterapia potencialmente supera los mecanismos de
resistencia del tumor al tratamiento, dado que actdan en
diferentes vias de sefalizacién celular con la finalidad de
aumentar la eficacia clinica con disminucién de los efectos
colaterales'!. Este tratamiento agresivo y coordinado
demostré ser eficaz, ya que no hay sefiales de recidiva
después de mds de seis meses del tratamiento.

Los casos de RMSa en adultos presentan peor
prondstico si la histologia alveolar o localizacién
anatémica es desventajosa, como en extremidades,
como en este caso informado. Otros factores de mal
prondstico son edad avanzada, sexo femenino, presencia de
metdstasis a distancia en el diagndstico, tamano del tcumor
primario superior a 5 cm en la enfermedad localizada;

Tabla 1. Informes de casos de rabdomiosarcoma primario en extremidades corporales de mayores de 18 afos, publicados hasta enero

de 2025
Sexo/ Nomero Lugar del T fo del
‘amario de|
Autor edad de rabdomiosarcoma
~ . . sarcoma (cm)
(anos) casos primario
12 M/60 1 Muslo derecho 4,5
13 M/30 1 Pie izquierdo 11
Musl h
14 F/33* 2 uslo derecho/ 1 3/6x6,5x4
Triceps derecho
15 M/37 1 Codo derecho 9x6
16 F/44 1 Tobillo derecho 11
17 M/36 1 Pierna izquierda 4x3%x2,8
Muslo derecho/ 6x4%x3/
18 F/33* 2
/ Triceps derecho 6%x6,5x4
19 M/31 1 Pantorrilla derecha -
Compartimiento
20 M/33 1 anterior de la 12x10x25
pierna
21 M/18 1 Antebrazo izquierdo 6,7x6,9x5,9
22 M/30 1 Pie izquierdo 11
23 F/18 1 Pie -
24 M/36 1 Pierna izquierda 4x3x2,8

Subtipo ; . . Seguimiento Resultado
. L. Metéastasis Tratamiento L.
histolégico (meses) clinico
Pleomérfico Pulmén C+ QT +RT 30 Remision
Esclerosante - C 28 Remision
C+ QT +RT
Alveolar - Q - Remisién
/ QT +RT
Testiculo,
diastino, )
Esclerosante me Iosj ‘ne C+QrT 19 Obito
pulmén y
muslo
Esclerosante - QT + C +RT 24 Remisién
Esclerosante - C+ QT +RT 9 Remisién
Alveolar - C+ QT +RT 9* Remisién
Pleomérfico - QT +C - -
Embrionario - QT +RT+ C 48 Remisién
- - QT+ C - -
Esclerosante - - - -
Iris,
miembro
inferior,
duct .
Alveolar <o c+Qr 26 Obito
inguinal
externo,
mediastino,
pulmoén
Esclerosante - QT + C +RT - Remision

Leyenda: * = promedio; F = sexo femenino; M = sexo masculino; RT = radioterapia; C = cirugfa; QT = quimioterapia.
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todos asociados a adultos'®. En el caso informado, el
tumor primario de 3,7 cm y la localizacién en mano
izquierda, aunque menos comunes, fueron asociados a
involucramiento ganglionar significativo, lo que refuerza
la importancia de la terapia multimodal agresiva.

LaTabla 1'** presenta informes y series de casos de RMS
primarios en extremidades, en individuos mayores de 18 afios,
recuperados del PubMed.gov, disponibles gratuitamente
en su integridad. Se usaron los siguientes descriptores y
marcadores booleanos: rhabdomyosarcoma AND hand OR
Jfoor OR extremity para la estrategia de bisqueda.

CONCLUSION

El caso relatado es de presentacién anatémica y grupo
etario poco comun para el RMSa, y los principales aspectos
para un buen seguimiento clinico son el diagndstico
temprano y la terapia multimodal.
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