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El rabdomiosarcoma és el tipus més frequent de
sarcoma de teixits tous en els infants, pero es una
neoplasia infrequent en el pacient adult, i per tant,
hi ha una manca d’informacié sobre el maneig i
pronostic d’aquests pacients. La localitzacio
retroperitoneal, a més, és molt infreqlent. El
metge d’atencié primaria té un paper important
tant en el diagnostic daquestes patologies,
gracies sobretot a una sospita clinica basada en
'anamnesi, l'exploracié fisica i el seguiment
constant del pacient com en el tractament i
pronostic de la malaltia.

El rabdomiosarcoma es el sarcoma de partes
blandes mas frecuente en nifios, pero es una
neoplasia rara en pacientes adultos, y por lo tanto,
hay una falta de informacién sobre el manejo y el
prondstico de estos pacientes. La localizacion
retroperitoneal es ademas muy poco comun. El
médico de cabecera desempefia un papel
importante tanto en el diagnostico de estas
enfermedades, gracias a una sospecha clinica
basada en la anamnesis, la examinacion fisica y la
constante vigilancia del paciente y en el
tratamiento y prondéstico de la enfermedad.

Rhabdomyosarcoma is the most common soft
tissue sarcoma in children. On the contrary, adult
rhabdomyosarcoma is an uncommon neoplasm
and, as a result, there is paucity of information
regarding the management and prognosis of the
patients. The retroperitoneal location is even more
uncommon. General practitioners play an
important role both in the diagnosis of this
neoplastic condition, based on a suspected
anamnesis, physical examination and constant
monitoring of the patient and in the treatment and
prognosis of the disease.
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El rabdomiosarcoma és una neoplasia infreqiient
que afecta principalment pacients en edat
pediatrica i adolescents. La seva presentacio en
adults és rara i la localitzacio retroperitoneal és
poc freqiient. El pronostic en el pacient adult és
pitior que a l'edat pediatrica, amb una mortalitat
elevada. El metge d’atencié primaria és important
en el diagnostic inicial i en el seguiment de
pacients oncologics. En el cas de neoplasies
terminals, I'atencio de final de vida (ja sigui per
equips d’atencié primaria o de cures pal-liatives) té
una gran importancia tant per als pacients com per
ales families.

Presentem el cas de un pacient de 56 anys sense
antecedents rellevants que va consultar diverses
vegades a urgéncies d’atencid primaria i urgéncies
hospitalaries per dolor epigastric irradiat a regio
dorsal, acompanyat de sensacid de nausees,
sense vomits. L'exploracié fisica mostrava dolor a
la palpaci6 de epigastri, sense palpar-se masses
ni visceromegalies i amb punyopercussié lumbar
negativa. La clinica va remetre després
d’administrar analgesia endovenosa i omperazole
endovends. Es va realitzar analitica que mostrava
elevacio de reactants de fase aguda i radiografia
de torax i abdomen que van resultar normals. El
pacient fou donat d’alta amb analgésia oral i
omeprazole 40 mg cada 12 hores.

Consulta de nou el seu metge de capcalera per
persisténcia de simptomes, referint també aparicié
d’anoréxia i pérdua progressiva de pes (3 Kg en 2
setmanes segones el pacient) pel que es va
decidir remetre al pacient a urgencies hospitalaries
on es va realitzar TAC abdominal amb contrast
que va mostrar una massa heterogénia de gran
grandaria (16,5 x 14 x 22 cm) en el retroperitoneu
dret, contactant amb psoes i cUpula diafragmatica,
infiltrant paquet vascular renal dret, tronc celiac,
fetge, glandula suprarenal i segona porcio
duodenal ( ).
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Davant d’aquestes troballes es va realitzar PET que va

demostrar lesid hipermetabolica de caracteristiques
irregulars, amb arees hipocaptants en relaci6 amb necrosi
intratumoral. Es va realitzar estudi hormonal que va descartar
origen endocri del tumor i posteriorment biopsia que
demostra lesi6 compatible amb tumor mesenquimal de tipus
rabdomiosarcoma.

Es va presentar el cas a comité de tumors que va considerar
el tumor irressecable, pautant-se quimioterapia pal-liativa
amb doxorubicina, amb bona tolerancia. El pacient va
continuar controls per equip de PADES i oncologia, amb
empitjorament funcional progressiu i mal control del dolor, fet
pel qual es va desestimar nou cicle de quimioterapia i es

pacient al domicili.

| http://iwww.butlleti.cat/ca/Vol36/iss5/6

El rabdomiosarcoma és una neoplasia infreqiient que afecta
principalment pacients d’edat pediatrica i adolescents. El seu
origen és el mesenquima fetal primitiul. Constitueix un 50%
dels sarcomes de teixits tous, un 10-15% dels tumors solids
malignes i un 6% de totes les neoplasies malignes en nens
menors de 15 anys. Als Estats Units es diagnostiquen
aproximadament 250 casos nous a l'any, amb una relacié
home:dona d’1,5:1 i el doble d’incidencia en raga caucasica
respecte afroamericana.

La incidéncia en menors de 15 anys és de 4 casos per milié
de nens sans®. El rabdomiosarcoma és molt poc freqlient en
adults (s’han publicat 5 series amb uns 400 casos en adults
als Estats Units i Europa en els darrers 30 anys)a.

Existeixen tres subtipus de rabdomiosarcoma’:

- Rabdomiosarcoma embrionari: Variant més freqient
(60% dels casos). En la majoria de casos es presenta en
nens entre 3 12 anys i es localitza més frequentment en
cap i coll (meninges, orbita, nasofaringe, oida mitjana i
cavitat oral), prostata i testicles.

- Rabdomisoarcoma alveolar: 20% dels casos. Es més
freqlent entre els 10 i 20 anys. Afecta principalment
grans musculs del tronc, bragos, cames, regio perineal i
perirectal.

- Rabdomiosarcoma pleomorfic. Es presenta gairebé
exclusivament i é€s la variant més comuna en adults. La
seva localitzaci6 més habitual s6n els muisculs de la
cuixa. Es caracteritza per una biologia agressiva i el seu
pronostic és significativament pitjor en comparacié a
altres subtipus.

Les localitzacions d'origen i desenvolupament més
freqients so6n les estructures del cap i coll
(rabdomiosarcoma orbitari i parameningi), el tracte
genitourinari masculi o femeni (testicular en homes,
vagina, vulva, cervix i Gter en dones) i extremitats. Altres
localitzacions menys frequents poden ser la paret
toracica o el retroperitoneu (com el cas que presentem).
La localitzacié és un dels principals condicionants per la
clinica que presenti el pacient. Els rabdomiosarcomes
retroperitoneals poden condicionar compromis vascular,
donada la seva estreta relaci6 amb els vasos que
transiten per la zona. Al voltant un 20% dels pacients
diagnosticats ‘de novo’ presenten metastasis a distancia
en una o més localitzacions. La gran majoria dels casos
es tracta de rabdomiosarcomes alveolars. L’organ més
freqlentment afectat és el pulmé (39%), medul-la dssia
(32%), ganglis limfatics (30%) i ossos (27%)°.

El diagnostic diferencial ha d’incloure I'histiocitoma fibrés
maligne (de vegades considerat sarcoma pleomorfic), el
leiomiosarcoma pleomorfic i el feocromacitoma (cal
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realitzar una determinacié de catecolamines abans de
realitzar exploracions invasives, com biopsies, sobre el
tumor). Ates que el rabdomiosarcoma pot aparéixer en
multiples localitzacions el diagnostic diferencial també cal
incloure els tumors propis de cada localitzacio®.

L’evolucié dels rabdomiosarcomes en I'adult és pitjor en
comparacié amb els pacients d’edat pediatrica. En un
estudi publicat el 2006 es va realitzar un estudi
retrospectiu amb 82 adults amb rabdomiosarcoma local o
regional (es van excloure pacients amb malaltia
disseminada). El factor determinant de control de
metastasis i supervivéncia va ser la mida del tumor
primari (menor o major de 5 cm). Altres factors predictors
significatius de supervivéncia van ser I'edat, extensié de
la malaltia, estat dels marges després de la reseccio. Els
pacients que es van sotmetre a reseccid completa
tingueren una supervivéncia mitjana considerablement
més perllongada (105 mesos) en comparacié a qualsevol
altre subgrup de pacients“.

El maneig terapéutic del rabdomiosarcoma és complex,
depenent del tipus de presentaci6 i dels diferents tipus
histologics. La decisié de tractament sempre ha de ser
valorada per un equip multidisciplinar. El tractament
estandard del tumor primari és la cirurgia per un equip
expert, intentant la reseccié amb marges lliures de restes
tumorals. A la cirurgia s’hi pot afegir radioterapia per
intentar el control local de la malaltia.

La quimioterapia és una opcié de tractament que pot
afegir-se a la cirurgia en regim neoadjuvant o adjuvant.
En pacients amb malaltia irresecable com és el cas del
nostre pacient, contribueix al control de la malaltia. La
quimioterapia estandard esta basada en les antraciclines
com a primera linia de tractament. Actualment no existeix
evidencia que el tractament amb diversos agents sigui
superior a la monoterapia amb doxorubicina en quan a
supervivencia gIobaIS'G, encara podriem obtenir millor
resposta, sobretot en alguns tipus histologics de teixit tou
i os®. Aixi, l'esquema de tractament basat en
antraciclines i fosfamida sera el tractament d’eleccio si el
pacient presenta un estat general adecuat®’. En els
darrers anys ha estat aprovat un nou agent pel
tractament de sarcomes de teixits tous en base a
resultats espectaculars en estudis de fase Il en que
s’administrava  tractament amb  doxorrubicina i
olaratumab. Olaratumab és un anticds monoclonal amb
diana al receptor del factor de creixement derivat de les
plaquetes. Aquest esquema aporta una mitjana de temps
liure de progressié de 6,6 mesos i una mitjana de
supervivencia global de 26,5 mesos en comparacio amb
aquells que només rebien tractament amb doxorubicina’.

En rabdomiosarcomes avancats o irresecables és
important introduir el més aviat millor la participacio dels
equips de cures pal-liatives aixi com d’atencié primaria.
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En un estudi publicat en el Journal of Cancer Research
and Clincial Oncology es va realitzar una enquesta que
demostrava la importancia del metge d’atencié primaria
durant la terapia del cancer des del punt de vista del
pacient. Els pacients van assenyalar el seu desig en quée
el seu metge prengués part activa en la terapia de la
seva malaltia oncologia. A més, la integracié precoc del
metge d’atencié primaria també pot millorar la integracié
de les cures pal-liatives i la cura de familiars i cuidadors.
Una estrategia per integrar als metges d’atencié primaria
és l'establiment de models d’'atencié compartida, en que
els metges datencid primaria son recolzats per
especialistes i reben la capacitacié addicional en la cura
del cancer®.

Quant al diagndstic a nivell d’atencié primaria de
patologies neoplastiques poc freqlients cal emfatitzar el
seguiment dels pacients amb simptomes de dificil
control, realitzant una revaloraci6 periodica i replantejant
el diagnostic diferencial segons els simptomes que vagin
apareixent.
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