Kev Cob Ped 46; 487498, septicmbre-ociuhre, 1971

Rabdomiosarcoma de la mano

Reporte de un caso™

Por ¢ D Hervis Creere Axwco®™

Cicero Amigd, H. Kabdemivsarcoma de fa mane, Reporte de gn caso, Rev Cub Ped 46: 3, 1974

Se opera un lumor de la mano izquoierda de una nifia de 11 anos. que es reportade como un
rabdomiosarcoma. Se analiza Ja literalura v se encuentran sélo 14 casos previos. Se estudian
THEEOS COMURes ¥ no comunes enire los cases precedentes ¥ el aqui reportado.

INTRODUCCION

En la mano el tumor maligne prima-
rio mas frecuente es de naturaleza epite-
lial v se localiza en la piel en dos formas:
carcinoma  basal vy espinocelular.’** Los
sarcomas constituyen reportes aislados y
lecalizados ¢n los huesos o en el complejo
e partes blandas que los rodeant® Los
wmores melastizicos de la mano zon ver
daderas rarczaz, siendo de interés literario
arquellos casox en que el sindrome clinico
representa o] inicio de un tumor visce-
ral.® El rabdemicsarcoma de la mano es
particularmente casi desconocido en la li-
teratura médica” kEn 1937 Kokew, de Le-
ningrado, clasificé los casos proplos. los
de Montpellier (1929) v los de MacCol
lurmm (1933), desde ¢l punto de vista de
=1 lecalizacién, afirmando ne haber en-
contrado alpuno a nivel de la mano.

El primer caso recogido en la literatu-
ra aparcce en 1940, publicado por e M.
N. y Tribendi B. P, en una serie de 13
cazos" Pesteriormente Stewd, en 1916, en

®*  Trabajo presentade en Im Jormada Provin-
cial de Pedistria ceclebrada en Izla de Pinos,
del 21 al 23 de diciembre de 1973

“¢ Oropedice del  hospital  pedidtrice  del
regional Guanabacoa,

su memorable revision de loda la prece
dencia desde 1819, lo relaciona, entre los
107 ejemplares genuinos de rabdomiosar-
comas cn general, aceptados por él?

En 1941 aparcce registrado ol primer
cazo en el archive de las Fuerzas Arma.
das, que conslituye un ejemplo clisico: un
joven panamehio de 19 afos, con una lesion
en ¢l dorse de la mane izquierda que ra
diolégicamente  interesaba ¢l cuarte me
tacarpiano, v que de acuerdo al resultado
de una biopsia de la pieza de reseeeidn,
fue reportada como un rabdomicsarcoma
alveolar, murié de metdstazis pulmonar 19
mieses despuds.

En 1932 aparece reportade ¢l segundo
caso en la literatura, en un andlizis del
Hospital Memorial de New York, hecho
por Pack v Eberhart, acerca de 100 casos
de rabdomiosarcomas de los nuisculos es-
quelélicos, excluyendo los viscerales v los
teralomas, "

En 1955 Cureton ¥ Criffichs reportan
por primera vez un caz=o en forma aislada
v cspecial, con un estudio analémico pre-
ciose de la pieza de ampulacion ¥ relacio-
nando un trauma contundente con fraetu-
ra & nivel del carpo un ane antes, con la
aparicidn del tumor.*?



En 1956 Riopelle v Theriaulr, de Mon-
treal, hacen un estudie de 6 casos sobre
la variedad alveolar del rabdomiosarcoma
incluyendo uno localizado en la eminencia
hipotenar de un joven de 25 afios.’

Fn 1958, Horn y Enterline, clasifican
30 casos entre los cuales existe uwno en lTa
mano, que presentan dos caracteristicas
unicas: la edad del paciente, 66 afios, v
su localizacién en la parte distal del pul-
zar a nivel de la segunda falange. Se tra-
ta de un nddule ulecerado de un centime.
tro v 4 semanas de evolucion, que al es.
ludie  microscopico ofrece las caracteris-
ticas de un rabdomiosarcoma pleomérfico
con estrigciones cruzadas  inclusivel®this

En 1961 Potenza y Winsow reportan 2
casos propios del Hospital Walter Reed
revizan los archivos del Instituto de Pa.
tologia de las Fuerzas Armadas, de donde
extraen 7 casos cuidadozamente estudia-
dos v clasificados, que adn no habian
side publicades.®

Nuestro caso fue investigade mediante
revision de la literatura recopilada en el
Centre Nacional de Informacion de Cien-
cias Médicas y por gestion separada se

constiltaron la de otros centros de Europa.
Asia ¥ América Latina. En forma afirma-
tiva sdlo se recibit wna copia de una his.
toria clinica procedente de los archivos
del Centro para Tumores de Bristol, Ingla
terra. Se trala de un caso clasificado co-
mo  rabdomicsarcoma embrionante de la
mano, pero quée no ha sido reportade pues
ol patdlago jefe, Dr. Price, mantiene ain
dudas sobre la autenticidad del diagnds.
tico histologico.'?

Terminado ya esle trabajo. recibimos ¢l
reporte de gque la Clinica Mayo, en enero
30 de 1973, presentd al 28¢ Congreso de
la Socicdad Americana para la Cirugia
de la Mano, su experiencia en 33 anos
sobre tumores malignos de la mano, mu-
fieca ¥ antebrazo, que abarca 126 casos
que incluyen: sarcomas primarios de los
tejidos blandos, sarcomas primarios del
esqueleto v lumores metastasicos, ¥ dentro
de elloz 15 rabdomiosarcomas. Este re
porte aparccid en junie de 1973 v demo-
rard algo ain antes de que sea publicado.
en euya oportunidad serd posible desgle.
sar los cazos que estén limitados a la
mano exclusivamente.'

CUADRO ]

RELACION CROXNOLOGICA DE LOS CASOS DE RABDOMIOSARCOMA DE LA MANO
AFARECIDO EX LA LITERATURA

Afo Autor Cason Serie
191 e v Tribendi 1 13
1952 Pack v Eberhart 1 100
1955 Cureten y Griffiths 1 —
1956 Riopelfe v Therioult 1 ]
1958  Morn vy Enterline 1 39
196l Potenza y Winslow 9 —
1973 Cicere Amigo 1 s
1973 fBiryan 2 15
R.C.P.
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Weperte e un coso

Feera 18, 1973 MG, Mestiza de 11 afios
de edad, nos consulla vemitida por ol cirojan
senersl, porque ha notade un aumento de vo-
TN o dt‘.l tamanoe de un Iirrr:'m a mivel de la
o infraclavicular derecha, desde hace unas
foerIRUTAE, SN embargo, lo que mis llama la
Jtencién e2 un enorma sumento de volumen a
nivel dde la mane izquicrda, que tiene una covo-
maign e 14 meses, que aparecid en forma es-
jontinea, de crecimicnlo lento e indolore, hasta
que una caida sobre ella lo acelera v hace la
lesiin  permanentemente  doloresa.

Al examen fisico se encucnira un cstado gze-
peral tomeds, no come bien y ha perdido de
pesss, aungue no sabe codntas Jibras, estd pe-
liula v aprehenziva. La mane iquierda, per la
cara palmar presenta un aumento de volumen
que barra lo: surces de la regin entre el se
sando v cuarie espacio interdses, que parece
una pices congelada: os adherente a2 la piel
v oa s planes profundos, doloreza, ealiente, ¥
sque periurba la funcion de los dedos anular,
medin e imdice, que ne puedsa extenderse ae-
pivamente, Por o cara der=al, & nivel del coano
Melacarpinng, ¢ aprecia una  umoracion  con
imnales cacacteristicas, gque corre desde la base
del metacarpizne hasla 1z comisura. Se observa
ur Tmeoracian supraepitroclear izguierda, otras
e las axilas, una en la region infraclavicular
dervocha vy, (inalmente, cn ambas regioncs in-
guinales, todas con las mizmas coracteristicas,
duras, elisticas, discretamente dolorosas, sin
interesar o piel v adherentes a los planes pro-
fumdos con excepeidn de la que Tue motive de
consulta que disfrutaba de una amplia  movi-
lidad.

las invesligaciones de¢ laboratorio no apor-
taron date algune de wiilidad. Hemoglobina:
141 g: hematéerite 43 y critrosedimentacion:
1?2, La radiografia simple de la mano pressnta
un auments de o densidad de las partes blan-
das comprendidas en el espacio palmar medie,
un adelgazamiento de la didgfisizs del cuarte me-
tucarpiano, de cardoler exirinseco, sin destruic
ls vortical.

En In radiografia del térax ne s aprecian
melaslasis pulmonares, silo auments en la den-
idad de Jas partes blandas a mivel de lz axila
iequierdas. Una opacidad en velo sobre el 16-
bule superier derecho, coincide con la tomora-
cinn infraclavicular, como == pucde apreciar en
fa wista lateral

Arteriografin: Hay una gran sabstraceion el
comiraste sobre ¢l area de lozs metacarpianoes
lercer, cwarte ¥ ouitte. demde == aprecian nae-
merssas vases de nesformacion, tortuesos, irme-

R.C P,
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gularcs, ¥ e una ddessidad inferior a los oo
laterales normales, Conclusion: tumeracion con
caracteres de¢  malignidad.

Enero 22, 1973: Operacién

%S¢ hace una incizion dorsal sobre el coarte
capacio de la mano imquiceda ¥ s encucmira
lo siguiente: Tejide avascular, blanco-amarillen
to, que procede de la regién palmar, por L
baze del espreio interdzes ¥y que no adhiere a
los metacarpionod ni o les misculos interdseos
dorsalez, Se comprueba adelgazamiento de Ia
didfisis dz]l cuarie melacarpianc, por la com-
prisién del  tejide tumoral fuertemente empa-
quetado 8 su derredor. A nivel del codo e
fuierdo se incinde = lo largo de sw borde in-
terno, en lao ubicacidn topogrifica del ganglin
supracpitroclear vy s¢ halla una maza tumoral
iléntica en sus caracteres a la descrita en Ia
mano, ¥y que al romperse on el procese do
diseecion deja escapar un liguide lechoso, mal
ligado, que impresiona inicialmente come onus
tumorecion  ganglionar luberculoss en  proceso
de  cascificacion,

El  estuidis  anatomspateligioe  foe colective
entre los departamentos del Despital “Bencfica”
v 10 e Octubre™, determinonde gue se trata
de wn  rabdomic=arcoma  juvenil varicdad e
brignarie. “Se aprecia un
juntiva con algunas edlulus gigantea disemina:
das, Las oélules tomerales, en su mayoria
dondeadas, algunas peliddricas. El protoplasn
e muy czcaso ¥ e observan nucleclos ¥ omino-
sis  diseminadas. [a coloracidn  fosfordngstica
no pugn en  evidenciz  estriaciones musculare:
por €l caracter embrionario del tejide tumoral.
Por estas caracterisiicas morfologicas ¥ tintae
reales de wn sarcoma muy  indiferenciado, to-
mando sy origen en los mdsculos inlerdseos, -
llega al diagndstico de rabdomiosarcoma embrin.
narie”. Doctores f. F. Gdfrez, Profesor €. Weriis.

El iratamiento squirirgice estaba  descartads
en exla paciente por lo diseminado de las me-
tdstasis; ¢l tumor s particolarmente  radio-
rresistente, nsioes que se acords, 4 sugerendia
del pediotra de lo zaia, olilizar wea serie e
Actinomicing I} imtravenesa como paliativo, e
se inicid on febrero 50 1973

La evelucion reveln somiloa ¥ una anecmsit
progresiva que el 16 de mareo de 1973, era de
45 g de hemoglobina. Sc decide  entonces
instalar un rigimen de morfing por el creci-
micnle desmesurado de la lesion, con la en-
ferma ualerla v consciente.

tumnr ol

W -

Adeeil 12, 1403

i exlerinrisa cq.ponl:& LEnnle la  Limorae ion
de la mane por su care palmar, por lo que
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Fig. 2 Fig, 3

Figs, I, 2, 3e—=dspecto clinice v radiofigice de las tumoraciones: infraclavicufer ¥ axilares.
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Figs. 4, 5, 6.—dAdspecio clinice, radiegrafie simple v arterfografia de fa twmoracion de fa mano.
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en profilasiz de un sangramicate lerminal es
jocleculer, con el previe  esngentimisnte  de
Lo~ padres, e hize una desarticulacibn de Ia
niano por su nivel radiccubitecarpiang, adaplén:
dale un waniqul de yeso, cusl ai I mano e
mviers enyesada ¥ curcda con merhiclate, que
cumplid s cometide 3 cabalidad,

Fn ol posoperatoric sc experimentd wna me
juria dada por la desaparicion de wna fichre
cotidigna en las Gltimms dos semanas y ln rea-
paricion de algin apetite. Una segunda  serie
de  Aclinomicina 1) fue iniciada en abril 18
A 1073, Iz cual lampoco aportd mejorias. En
I nltime radiografis del térax se aprecia froace
tura patoligice de ambos himerss a mivel de la
meetafisis  proximal.

Sucesivamente se instalé un edema linfdtics
imwistrucas en le extremidad inferor depecha,
una escarm saera profunda, una ptosis palpe-
Lral devecha ¥ un cusdre bronconewnmdnico.

fherrl 30, IW3

Waere la powienie en un ol e caguesis
profunda ¢ inspliciencia cardisen. Mo se hi
mewripaia por desee express e los faondliores.

Breeve revision e fo fteratierna

Ln rabdomiesarcoma tiene wna Jorma
de aparicién variable, igual gue su veloei-
dad de crecimiento v caracteres macrosco-
picos. Ataca a los dos sexos por igual v
aparece en todas las edades, desde el re-
vitn nacide hasta ¢l octogenaria.

e ha encontrado {recuentemenle en
sistemas ¥ regiones determinadas: genilo-
urinario, corazon. lractuz respiratoric su-
perior, tubo digestive y la drbita. Cases
veporadicos se han reporlado en pulmon,
seno, cebfago, suprarrenales y cerebro. Sin
cmhbargo son de particular importancia los
vinculados & los misculos esqueléticos y
wivas partes blandaz del cuerpo, por ser
los de posibilidades diagndsticas més pre-
voves ¥ por lo lanto de recibir un trata-
miento quirirgice curative.®

La experiencia de un civojane o insti-
tucion mislada, con este raro loimer ha
Aida tam limitada que muy poco se zabe
acerea de =u histaria natueal, ¢ comducta,
v ciettamente este conocimiento no puede

192

ser cxactamenle recogide resumienda o
casos reportados en la literatura, sing ma-
hien de la experiencia personal de cada
uno, franca y detalladamente expresadi.
Los trabajos de Cwreton y Griffiths y P
tenza ¥ Winslow, llenan este cometido a
cabalidad, en tante que los reslantes ca-
505 los cnconlramos on series mis o mo-
nos exlensas.

ILa existencia del cahdomicsarcoma =
negd dursnle sfics y 2¢ afirmaba que -u
arigen s¢ encontraba en los tabiques e
lejido coneetivo dispuestos entre los lace:
de [ibras musculares, sin embargo actual-
mente, con coloraciones selectivas y wn
criterio histologice mis exacto, nadie du-
da su existencia. Fatd descrilo en peces
aves vatas ¥ oratenes, Fn lu cepa de rato.
nes {7 esld descrita woa forma esponlinea
trasplmeable de rabdomiosaecoma de 1o
adulia.
Weber €. 0, (1851) en los anchive
Wirchow describia una lesign de Iz len
cua gue fue resecada y recidivé em w
joven de 21 afics. Su estudio histoligioe
demiostrd estar compuesta por células mu-
culares estriadaz en todas las etapas e
su dezarrollo, desde las formas embriona-
riaz hasta las adoltas. Su autor no la
considerd como una neoplasia sine ma-
bien un proceso inflamalorie, pero su evi-
ltacién actual es Ja de wn rabdomicsatco
ma pleomidrfice tipico.

Beneati. C. A, {1003} revisd los caso-
registrados entre 1849 y 1900, y safadic
uno en un testiculo no descendido. De un
total de 64 casos, silo 9 pudieron demo--
trarse como origingndose en misculos v~
queléticos. Gran duda existe sobry est-
casos en lo relative a su sulenticidad.

Srout, A. P. (1946) revisd lodo lo an-
terior, admitiendo 107 casos como genui-
nos v aiadiende 14 propios. El eriterio
histaldgiro empleado puede resumnirse asi:
Laz eélulas wimarales han de tener en par
te o tolalmente las  caracleri=ticas  del
rahdomichlasto: 1amaio variable, por lo

B.C.P.
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Figs. 7 v 8.—Asprcte microscipice a pegueio vy gran awmento de la tumoracion de
fa  mane.
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Figs. 4 ¥ 10 Aspecio palmar de la picza de amputacién ¥ un corle longitudinad o lo largo dol
Clarta Ccspacie TRlergieo.

sencral grande, s forma pucde ser re-
dondeada, semejanle 4 una ragueta, y ose-
mejantc a una cinla o cinteron, csta Gl
ma con varios nicleos. Fl protoplasma aci-
diofilo v con granulos en su intevior. Neo
e~ inilispensable para el diagndstico pero
su hallazze patognomdnico son las estria-
viones, que pueden ser transversales, Jon-
gitudinales, o vagos vestigios de su exis-
tencia. siendo requisitos indispensables pa-
o encontravlas una bucna  preparacion
histoldzica y una larga v paciente biisque-
da con gran aumento. La presencia de
eilulas gigantes es muy il pues climina
vl [librosarcoma v el liposarcoma como
posibilidad diagnostica, y hay una varie-
dad cspecial denominada “célula en ara-
fin” cnva presencia también se considera
palogiomaniea ¥ ue para Stant na es
s gque una célula gizante con grandes
vienalag, =

Eu opiniin de la mayoria de los patd-
logos. la siguiente ordenacién hecha por
Sraaet de los tumores de orimen muscular

1

cumple los requerimientos que la prictica
diaria exige:™

Tumores e origen muscular (Stour)

Hasta ¢l presente 11 casos han sido
deseritos en el sexo masculine v 4 on ol
femenine. En la primera década de la
vida 2¢ han descrito 3 casos, en la segun-
da 3, en la tercera 4, en la cuarda 1, «
en la sexta 1.

Hay 4 casos deserilos en la eminencia
tenar, 4 en la hipotenar, 5 entre los me
tacarpiancs, 1 en el plicgue del pulzar v
1 a nivel de la segunda falange del pulgar.

El motivo de consulta constante ¢= ¢l de
una tumoracion dolorezsa o no, de unos
meses a un aiho de evolucion, relacionadas
Ccone un branma o no.

Clinicamente puede presentar como ca-
racteristica  importante ol heche de gque
cstunde € misculo relajado se mueve li-
bremenle para tornarsc relativamente {ija
euande agquel se contrae®

RCP
SerpeunpeCoroeus. 1274



TUMORFES DE ORIGEN MUSCULAR

(RTOUT)
Benignos (miomatosis)
Superficial
Fibra lisa: leiomioma ! Vascular
Bizarro
dulto
Rabhdomioma {'- ﬁ:‘ i)
1 Feial
i ) Micbhlastoma (tumor de células

Fibra estriada: ]

\

Mealignos (sarcomas}

granulosas)

Filwa lisa: eiomiosarcoma

Adulto ( Fleomarficn)

Embrionario

Juvenil E Alveolar
l Bt rioiede

Fibra cstriadac l Rabdomiozarcoma

(73 Mioblastoma maligno (sarcema de células
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Grafico 2: Digtiribucion de los casos publicados

de robdoemiszarcoms de
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mgne on Cnanic 8

Foealizacidn,

Mo ge conoce lralamiento electivo, ya gue
no w0 ha consepuido una sobrevivencia ma-
vor de 3 afios, mediante la cirugia, radio-
lerapia ni cilostdticos,

Comparado este caso con los que lo
preceden en la literalura, encontramos ras-
gos comunes, como: codad temprana, lo-
calizacidn,  aspecte  macroscopico, en la

SLMMARY

que a color, exudacion e infiltracion =
refiere, diseminacién ganglionar y evoli:
ciGn  rapidamente fatal. Otros rasgos no
comupnes son: historia larga previa a la
comsulta, eonsccucntermente  inicio  clinico
diseminade, =n estudio arteriogralico v
tratamiento con la Actinomicina T} coma
cilostatico.

Cicers Amigd, H. Rebdomyosarcoma of the hand. A repare of one case, Bev Cob Ped 46: 5,

1974,

A wmor in the left hand of an elevenvearold girl is excized and &t it reported as a rabde-
myosarcoma. Literature is reviewed and only 14 previous cases are found. Common and uneom:
men iraila belween previows cases and the onc reporled here are studied.
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RESUME
Cicera Amige, H, Rhahdomyosarcome de la main, Repport fun cos, Rev Cub Ped 460 5, 1974,

Une fille dgfe de 11 ans a ¢td operd d'un twmeur 4 la main gauche rapporté comme un rhabe
domyosarceme. Lauteur mel 4 jour Ia lintdrature, ne trowvant que 14 cas prealables, 1 ctedie les

differents aspects commung ou nen enire ees casoef celui de son travail

FEZIME

ﬂl::epo Ao 3. PagnoMEocapROMa DPyKE. CooCmeHRHe ONEOTO cnyuas.

Rev Cub Ped 46: 5, 1974.

Onepapypnr onyxons nepofft pyEE pepourE IT xet. [poBODETCH GHANAE XE—
TEDATYIH O palﬁlnomoap:m H OTMEYADTCH TONEED 14 CIy494eE BTOTO

2 GBRHHA.

DOBOOETCA CONOCTABNGHEE O0NEX H OTIEYETENRHNT OPES—

FAAKOB MEENY HacTOANEM cAyJaeM E HAANOBANME B ARTEDATYDE.
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