Sarcoma botrioides del oido!"
(Rabdomiosarcoma embrionario)

Presentacidon de un caso

Por los [Dres.:

Liaxe Borporia Vacuer ¥ Epvarpo Berias Losapa

El sarcoma botrioides e: un tumor
maligno poco corriente que ha sido en-
contrade habitnalmente en la vagina.
cuello del diters v vejiga. En nifios, en
los altimos afos, s¢ han seialado loeali-
zacioncs especiales de esta neoplasia
tales comgp nasofaringe,' amigdala.® pa-
ladar blando.” seno maxilar.” colédoco.'
oido medio y mastoides,® = ° % . El
sarcoma botricides fue estudiade por
primera vez por Spiegelber.,® en 1879
hajo ¢l nombre de “Sarcoma colli uteri
hydropicum papillare.” Stobhbs vy Dar-
weon® a =o vez fueron los primeros en
Hamar la atencién sobre este tamor en

. mifios, clasificandole como rabdomio-
sarcoma embrionario. En la casuistica
de 39 rabdomiosarcomas de Horn y En-
terline,” aparecen 5 casos de sarcoma
hotrioides, uno de cuello de tdtero. uno
de colédoco, otre de nasofaringe, uno de
vido medio y mastoides y el iltimo de
seno maxilar. El de oido medio v mas.
toides se presentd en un nifo de 3 ainos,
von recidivas después de la mastoidec.
tomia y radiacién, con extensién a la
nasofaringe y base del eraneo, teniendo
una evolucion de 9 meses. Dargeon” nos
habla de un nifio de 4 afio: portador de
un tumor que &l clasifica de rabdomio-

i*) Trabajo presentade en la Jornada Pe.

didtrica de ¥Voaradero, Diciembre de 1963,
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sarcoma  embrionario del ecide medio.
partes del cual eran visibles en el con-
ducte auditive externo y regién posl-
auricular. Ademas de estos dos casos, al
revisar la literatura a partiv del aio
1931. hemos hallado en esta localizacidn
uno de Maconie,” otro de Karatay.” uno
de Eibergen® en un nine de 3 anos
dos de Stobbe v Dargeon La rarcza e
la tumoracion motiva por lanto  esta
presentacion,

CASD CLINICO

E. C. L. HC. 401940, de 214 aios de
edad, femenina. blanca, procedente e
Guantanamo, ingresa por presentar una
parilisis facial derecha ¥ una 1umora.
cién en ¢l condueto auditivo externo del
mismo lade.

Historia de la 4-'nfrrmw.ffr(.l' actial s La
nina, desde hace aproximadamente tres
meses, tieme una seorecion purnlenln,
teiiida a veees de sangre. por ¢l oido
derecho, que motive se le instituyera
tratamiento penicilinico durante una s
mana. con ¢l cual no mejora,

La enferma es vista por un especia-
lista que le dice a la madre que su hija
tenia un poélipo en el oido. Se le rea-
liza entonees la extirpacion de 5 péli-
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Fig, 1, EL.L.: 3¢ aprecia de modo evidente ln
pardlisis facial derecha que preseata o niae.

pos, quedando en el fondo del conducto
auditive otros pequenos. Recibe después
un tratamiento sintomdatico v antes de
concluir el mes, =¢ habian vuelto a re.
producir  estas  tumoraciores que, se-
=in refiere 1a madre, se veian por fuera

del orificio del oido en forma de ma-
melones. e nuevo es intervenida qui-
rirgicamente. reapareciendo otra vez
los pélipos al cabo de 10 dias. A la se-
mana de la segunda operacion, el fa.
miliar I nota una desviacién de la hoca
del lade izquierdo, secrecion dtica vis-
cosa y fétida asi como un aumento de
volumen a nivel del dngulo de la man-
dibula derecha. La nifa al  parecer
ademas presenta rongquera v dificultad
al tragar desde hace pocos dias.

Antecedentes prrsonales y familiares:
Sin importanecia, buena alimentacidn.
esquema de vacunacién incompleto.

Examen fisico: Nina que pasa 2114
lihras, talla: 82 ems., circunferencia co-
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falica: 48 cms.. afebril, con distrofia de
primer grado.

Facies: s cneuentra  una  desvia-
cion de la comisura lahial del lado iz
quierdo, borramicnto del pliegue naso-
zeniano  derecho, asi como no puede
arrngar la frente de e:e mismo lado.
signo de Bell positivo del lado derecho,
desviacion de la punta de la lengua ha-
cia la derecha: dificultad a la mastica-
cion v a la deglucién, ronquera al ha-
blar, ausencia del reflejo corneano de-
rivchi,

Oidos: tumoracién de color rojiza, de
forma ovalada, del tamano de un frijol.
que oeupa todo el orificio anditivo ex-
terno derecho, con seerecion purulenta
v fetida (Figs. 1, 2 v 3).

Oido izquicrdo: normal. No se pue-
den precisar trastornos de la audicién
del lado derecho por la poca edad de
la paciente.

Cuello: tumoracion de bordes poco
definidos, del tamaiio de una nuez que
ocupa la region preauricular derecha v
angule maxilar homénimao.

No se palpan adenopatias periféricas,
¢l resto del examen es esencialmente
negativao,

Evolucion: Se le indican medidas lo-
cales y antibidticos mientras se espera
para una nueva biopsia de la tumora-
cién btica, la cual se le realiza a los
3 dias del ingreso. Se decide, después
de obtener el resultado de dicha prue.
ha, trasladarla para un centro especia-
lizado oncolagico, donde es  ingresada,
una semana después de haber sido vista
por nosolros por primera vez. Alli, se
estima que por la extension de la tu-
moracion, la intervencion quirdirgica no
puede efectuarse y sc comicnza a darle
sesiones de terapia. Los familiares, sin
terminar €l tratamiento indicado, se la

R, C. P.
Apmn. 30, 1965



Hevan para su casa donde fallece a los
dos meses v 14 dias del alta. No se pudo
hacer estudio pecrapsico.

Exdmenes complementarios: Hemo-
srama: Hematies: 4050000, Hh.: 11.6
ws, por 100 ml, leuvcocitos: TJAHEL con-
teo diferencial: segmentados: 54% . eo
sinofilos: 2%, linfocitos: 3877 . monoci-
tas: 65 . hematocrito: 375 . Eritrosedi-
mentacion: 15 mms. en lra. hora. glice-
mia: 99 mge. por 10 ml. urea: 29 mgs.
por 100 ml. orina: normal. heees feeca-

aspecte e racimo  de uvas gque mnde

2% 1 em.

Aspecto microscépico: Se observa el
cpitelio rechazado y adelgazado. a ve.
ees tomande un aspecte de seudopapi-
lomatosis. empujade por el corion. en

donde =e ven vasos de neoformacion i
latados ¥ veecinas a los mismos. células
e diferente talla v forma, de estroma
atipico, algunas fusiformes v otras re
dondas. picndticaz con alguns: mitosis.

Cierto niimera de ellas son =sigzantes, e
Zig

Fig. 2. Saliendo del conducte auditive externo derecho, se observa unu
masa tumaral de aspecto polipoides que ocopa toda la eavidad,

les: quistes de G. Lamblia. serologia:
normal, colesterol: 292 mgs. por 100 ml.

Radiologia: Placa de crianco: silla
turca normal, no hay alteraciones dzeas,
Placa de torax: no hay adenopatiaz me.
diastinicas. no metastasis. Placa de hue-
=0 largos: no hay alteraciones.

Biopsia de la lesion: Macroscapica-
mente formaciones polilobuladas de con-
sistencia elastica, pediculada (pediculo
de 0.5 ems) de color violacea con el
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citoplasma  acidofilo, que revuerda ol
sarcoplasma. sin ningion date de dife
renciacion.

Conclusiones: Sarcoma indifereneia

do. compatible con rabdominsarcoma

cmbrionario, variedad hotrioid:

COMENTAKIO=

Los tumaores del aido de por <1, no son
frecuentes en los pinos. 5S¢ han  seha-
lado mi= a menudo linfangiomas. he

IEAnTmas WAL AR SATCOITEE.



Figs. 3 v 4. Aspecto microscopico de o tumoracion. vista panorimice donde

s ve of aspecto de seudopopilomatosis, ol rechazamiento por el corion del

epitelio de cabierta, vasos diloiados de neoformacion en of sena de In mas
trimaral,
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Figz. 5 v 6. A maver anmento, se observan Tas células tumaorales de distin-
tas foreas, alzwaes alargadas, fusiformes v otras rodandeadas.
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Fig. 7. thro aspecto de la lesion a mayoer aumento: células alurgadas de gran
tamaiio, con citoplasma acidéfilo que recuerda el sarcoplusma, en medio de
titta zona de aspecio mixomalosoe,

En nuestra paciente, los primeros sin-
tomaz fueron una secrecién viscosa v
sanguinolenta por ¢l oido y después la
aparicion de masas de aspecto poliposo
a travéz del condueto auditive externo,
posteriormente, después de dos opera-
ciones, aparece una paralisis facial de-
recha periférica con toma mas dudosa
del glosofaringeo v del vago. Por lo
tanto, en su inicio, la tumoracion es sin
lugar a duda de origen dtico. El caso
de Karatay.,” una nifa de 314 aifos de
edad mostraba una sintomatologia simi-
lar a la del nuestro, con toma del nervig
facial y este autor encontréd que la neo.
plasia debuté en el oido medio.

Llama la atencion la rapidez de la re-
vidiva del tumor después de la extirpa-
cién guirirgica. lo que indica su alta
malignidad.

Creemos ademas que 2¢ trata de un
sarcoma botricides, primero por las ca-
racteristicas clinicas ya referidas v por
el aspecta anatomopatoligico. Se le lla.
ma sarcoma botrioides a una variedad
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morfolégica de rabdomiosarcoma em-
brionario que toma el aspecto de un
racimo de uwvas (botricides deriva de
una palabra griega que significa racimo
de uvas) o sea un aspecto polipoideo
cuya caracteristica ez su  localizacion
debajo de las mucosas de visceras hue.
cas ¥ dentro de cavidades del organismo.
Esta definicion de sentido amplio que
ha sido adoptada por Horn v Enterline
v también Arey' se aplica perfecta-
mente a NUEro caso,

El sarcoma botricides queda com-
prendido dentro del grupo de los rah-
domiosarcomas. Horn y Enterline® cla-
sifican éstos en cuatre grupos que son:
¢l sarcoma pleomérfico, forma que sc
presenta habitualmente en los adultos,
¢l rabdomiosarcoma alveolar observado
con mayoer frecuencia en adolescentes
adultos jovenes. el sarcoma embriona.
rio propio del nifio ¥y una variante de
ester dltimo, el sarcoma botrioides, Se-
nalaremos que Stobbe y Dargeon® no
concuerdan con los autores senalados,
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no aceptando esta terminologia vy con-
sideran que debe preferirse ¢l nombre
de rabdomiosarcoma embrionario al de
sarcoma botrioides que dehe ser aplica-
do solamente a agquellos tumores de los
adultos que derivan del endometrio.
Este punto de vista no es adoptade por
la mayoria de los autores en el mo-
mento actual.

Histolégicamente, ¢l sarcoma botrioi-
des posee una estructura mesodérmica
mixta con presencia de tejido mixoma-
tozo laxo, eélulas fusiformes con o sin
estrigs transversales o longitudinales.
Dichas células conjuntivas dentro de
la zona mixomatosa tiemen micleos
grandes acidéfilos con nucléolos hien
visibles. Muestran distintas anomalias
de forma. El citoplasma es abundante
v eosinofilico. A menudo, no ze pue-

den encontrar las estrias transversales

en las células como lo hace notar Prior.'
En dos de los casos publicades por Horn
v Enterline® no las habia tampoco y por
tanto su ausencia no excluye el diag-
nostico.

Numerosos vasos estan presentes €n
la tumoracion. La muocosa del sitio de
origen recubre ¢l neoplasma. Seria una
caracteristica histolégica, la presencia
debajo de la mucoea, de una franja de
células fusiformes con poca actividad
mitotica, dispuestas en multiples capas
paralelas, zona que Nicholson" llama
“gcapa de cambium”. Las células gigan-
tes se ven en los rabdomiosarcomas de
los adultos pero son raras en la varie-
dad embrionaria. La presencia de es-
trias transversales o longitudinales en
definitiva guarda mis relacion con el
srado de madurez del tumor, lo que ex-
plica su poca frecuencia en la variedad
embrionaria.

Ober vy Edgeomhb®™ encontraron en la
mayoria de sus casos de sarcoma ho-
trioides un estroma mixomatoso. célu-
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las fusiformes y eélulas estrelladas en la
migma proporcién aproximadamente ¥y
en ocisiones rabdomioblastos.

El caricter ripidamente invasor, las
recidivas y la evolucién de menos de
5 meses hacia la muerte de la nifia son
vtras caracteristicas del sarcoma botrioi-
des cuyo prondstico es infausto.

RESUMEN

Presentamos un tumor maligno del
oido derecho en una niiia de 214 aiios
de edad, de aspecto polipoideo, que re-
cidivé in situ dos veces después de la
extirpacién quirirgica, de cardcter muy
invasor que corresponde a nuestro jui-
cig a un rabdomiosarcoma embrionario
de la variedad llamada “sarcoma bo-
trivides”. Es una neoplasia extraordi.
nariamente rara ¢n esta localizacion ¥
en nuestro medio

SUMMARY

The case of a 214 year-old girl with
a polipoid tumor of the right ear is
presented. This highly invasive lesion
recurs seon twice after chirurgical ex-
tirpation and was interpreted as embry-
onal rhabdomyosarcoma (Sarcoma Bo-
tryoides) wvery rare in this part of the
hody.

RESUME

Nous présentons le ca: d'une tumeur
maligne de Voreille droite chez une
fillette de 2 ans et demi, d'aspect poly-
poide et gui se reproduisit deux fois
aprés Dextirpation chirurgicale et qui
montrait un caracter irés rapidement
envahissant. Cette tumeur correspond
i motre avis & un rabdomyosarcoma em-
bryonnaire de la variété appelée “sar-
come botryoides™. Clest une néoplasie
extrémement rare dans cette localisation
et dana notre milieun.
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