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Abstract

Description: An 18-year-old male sought medical attention due to
hematuria and acute urinary retention. The patient had an emergency
cystoscopy, after which he underwent radical prostatectomy. The pa-
thology study stated prostate rhabdomyosarcoma.

Relevance: There are very few cases reported both in Mexico and in
the international literature. Thus, diagnostic suspicion is low, and once
suspected, the disease is a therapeutic and multidisciplinary challenge.
Clinical implications: Hematuria and obstructive prostatic growth in
patients younger than the fourth decade of life are characteristics that
should lead to the suspicion of this type of neoplasia.

Conclusions: Prostate sarcomas are rare tumors and their natural his-
tory is not well understood. Local and distant progression is rapid, with
a mean 2-year survival, despite multimodal therapeutic management.
The main survival factors are complete tumor resection, early-stage
local disease, and low tumor grade. New chemotherapy protocols are
needed to prolong patient survival, as has been demonstrated in other
types of sarcomas in the extremities.
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Antecedentes

Resumen

Descripcion: El caso es un paciente de 18 afios de edad que acudié por
hematuria y retencion aguda de orina. Fue diagnosticado por cistosco-
pia y reseccion transuretral de prostata (RTUP); rabdomiosarcoma de
prostata.

Relevancia: Muy pocos casos reportados en el pais y en la literatura
mundial, que hacen dificil 1a sospecha diagnoéstica, y una vez que se
tiene formulan un reto terapéutico y multidisciplinario.

Implicaciones clinicas: Hematuria y crecimiento prostatico obstructi-
vo, en pacientes menores de la cuarta década de la vida son los rasgos
que deben llamar el interés para la sospecha de este tipo de neoplasia.
Conclusiones: Los sarcomas de prdstata son tumores poco frecuentes,
lo cual dificulta el conocimiento de su historia natural. La progresion
local y a distancia es muy rapida, con una supervivencia media de 2
afios, a pesar del manejo terapéutico multimodal. El principal factor
de supervivencia es una reseccion completa del tumor, un estadio
local poco avanzado y grado tumoral. Es necesario buscar nuevos
protocolos quimioterapicos que permitan prolongar la supervivencia
de estos pacientes como se ha demostrado en otro tipo de sarcomas
de extremidades.

Los sarcomas son tumores malignos poco
frecuentes que surgen a partir de tejido me-
senquimal derivado del ectodermo. En 1998
Gaudin et al., clasificaron por primera vez en
dos tipos, incluido el sarcoma prostatico (sp)
y los tumores de estroma de potencial maligno
incierto (TEPMI). Representan menos del 1% de
todos los canceres diagnosticados anualmente
en los Estados Unidos. Histopatolégicamente,
las células mesenquimales pueden madurar en
musculo estriado y liso, cartilago, hueso, tejido
adiposo y fibroso, dando una amplia gama de
presentaciones clinicas.®”

El pronostico global es malo independien-
temente de la modalidad de tratamiento. En

el sarcoma de prostata el subtipo histologico
parece tener importancia prondstica, siendo
los tipos mas frecuentes rabdomiosarcoma,
leiomiosarcoma, carcinosarcoma y sarcoma
indiferenciado.®

Expertos informaron que el sintoma comtn
de los pacientes que portan Sp y TEPMI era la
retencion urinaria y que el antigeno prostatico
especifico (APE) en la sangre a menudo perma-
nece en un nivel normal. Sin embargo, con la
baja incidencia, la informacién clinica ain no
es clara. Aqui informamos un caso de sp en un
hombre de 18 afios con hematuria persistente y
retencion urinaria, discutimos los hallazgos en
la cistoscopia, reseccion transuretral de présta-
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tay la estrategia de tratamiento y el diagndstico
diferencial.*?

Caso clinico

Se trata de un joven de 18 afos de edad, ad-
mitido por primera vez en la sala de urgencias
de Centro Médico del Instituto de Seguridad
Social del Estado de México y Municipios (1s-
SEMyM) por retencion aguda de orina, precedi-
da de hematuria macroscépica, la exploracion
rectal digital de la prostata destaco asimetria y
un nédulo dependiente de 16bulo izquierdo; se
coloco sonda Foley transuretral 22 fr, lavado
vesical y cistoclisis contintia hasta remision de
la hematuria, sin embargo persistié al grado
que fue necesario la transfusion de dos hemo-
derivados por sindrome anémico; se realizd
cistoscopia de urgencia al encontrar alteracio-
nes hemodinidmicas y reseccién transuretral
de proéstata/biopsia, con coagulacion selectiva,
una ves estabilizado desde el punto de vista
hemodindmico y sin sangrado activo se decide
ingreso hospitalario, donde se completa proto-
colo de hematuria (figura 1).

Los estudios de laboratorio documentaron
ademds de anemia grado II de 1a oms, infeccién
de tracto urinario (1TU) y el urocultivo determi-
no positivo para E. Coli, multisensible. El resto
se encontraban dentro de parametros norma-
les. Como parte del protocolo de hematuria
solicitamos urotomografia la cual documenté
prostata asimétrica, dependiente de lobulo
izquierdo, con zona hipodensa de 29 unidades
Hounsfield (UH) que reforzaba a la aplicaciéon
de medio de contraste hasta 80 UH; el resto del
estudio se encontraba dentro de pardmetros
normales (figura. 1).

Figural. Cistoscopia posterior a evacuacion
de coagulos, destaca irregularidad del 16bulo
izquierdo y el crecimiento discordante con la
edad del paciente.

Se someti6 a prostatectomia radical y el
reporte definitivo de patologia fue rabdomio-
sarcoma embrionario, positivo a miogenina
y desmina. En la descripcidon microscopica se
identifican fragmentos de tejido prostitico en
los que se identifica neoplasia maligna de es-
tirpe mesenquimatoso con extensa necrosis,
patron de crecimiento solido o difuso, con
células pequefias de escaso citoplasma con nu-
cleo hipercromatico y abundantes mitosis. In-
munohistoquimica; miogenina positivo en los
nucleos de la células neoplasicas, viomentina
positivo en el citoplasma de las células neopla-
sicas, citoqueratina AE1/AE3 negativo, enolasa
neuronal especifica negativo, cp99 negativo,
CD45 negativo.

El paciente fue dado de alta al septimo dia
de la prostatectomia radical, con sonda Foley
transuretral 22 fr, 3 vias, sin cistoclisis, y sin
drenaje; cita cada 3 meses con tomografia
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abdominopélvica simple y contraste IV, tomo-
grafia de térax simple, los primeros 6 meses y
luego a los 6 meses, sin documentarse datos de
recurrencia o compromiso ganglionar, mejo-
rando la mecanica miccional al cuarto mes por
completo (figuras 2 y 3).

Figura 2. Tele de torax a los 3 meses de la
prostatectomia radical, sin datos de metasta-
sis pulmonar.

Figura 3. Tomografia abdominopélvica con
contraste IV, sin datos de actividad ganglion-
ar, torax inferior sin compromiso.

Discusion

Los sarcomas del tejido blando pueden surgir
a partir en cualquier parte del organismo. Son
tumores poco frecuentes y casi siempre malig-
nos originados a partir de tejido mesenquimal
que deriva del ectodermo, se caracterizan por
la expansion del estroma especializado de la
prostata.?-

El sarcoma primario de prostata es una
variante rara y de pobre prondstico. Se han
estudiado posibles factores de riesgo como
prostatitis, trauma perineal, biopsia de prostata
previa y radiacion. Los subtipos mis comunes
incluyen leiomiosarcoma, rabdomiosarcoma,
histiocitoma fibroso maligno y los no clasifica-
dos. Rabdomiosarcoma es el reporte histopato-
logico definitivo mas comun, cerca de 40% en
nifios y en segundo lugar con 25% es el leio-
miosarcoma. El rabdomiosarcoma en adultos
tiene mayor potencial maligno y peor respuesta
al tratamiento en comparacién con nifios.??

Leiomiosarcoma de prostata, variante con
curso clinico agresivo. Con una mortalidad > al
90% a los 15 meses de diagndstico, la recurren-
cia y las metdstasis a pulmén son muy comunes
y esperadas a pesar de la cirugia radical com-
pleta, el histopatologico demostr6 grado tumo-
ral alto, 3 y 4, segtin la clasificacion de Broders.
Esta variante histologica generalmente recurre
y resulta en la muerte, no hay una forma opti-
ma de tratamiento aunque la cirugia radical es
la base. El histiocitoma maligno fibroso repre-
senta 0.1 a 0.24 % de todas las neoplasias pros-
taticas, hay muy poca informacién al respecto
pero se describe como un tumor compuesto de
células gigantes rapidamente progresivo con
mdrgenes tumorales no circunscritos, ademas
de marcado pleomorfismo que dificulta el diag-
nostico temprano y la extirpacién completa,
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que naturalmente impactan en una sobrevida similar a la variantes previas y en la que aun no hay
forma optima de tratamiento.*¢®

Existen alrededor de 50 reportes hasta el momento, muestran una distribucién bimodal, apare-
ciendo 15% antes de la primera década de la vida y un 30% después de la séptima década de la vida.
El rabdomiosarcoma con mayor incidencia durante la nifiez mientras que el leiomiosarcoma afecta
principalmente a adultos jovenes (< de 50 afios).(1:29

En la mayoria de los pacientes evaluados el sintoma inicial fue la retencién aguda de orina y he-
maturia, aunque se han reportado otros como; dolor anal, sangrado transrectal, dolor abdominal.®%

Los niveles de APE son normales, esto se debe a que el sitio de produccién del APE es casi exclu-
sivo por las células epiteliales de la prostata y glandulas periuretrales, depositado en el interior de
las células en granulos y vesiculas citoplasmaticas, por lo no compromete el estroma prostatico.*>

En inmunohistoquimica el sarcoma de prostata es tipicamente positivo para vimentina y cp34,
con lo que se corrobora de la misma forma que el APE dentro de pardmetros normales y la inmuno-
histoquimica clasica orientan al diagndstico pero no son criterios diagnosticos (Tabla 1).®

Tabla 1.
Aflo de referencia Edad Sintoma Inicial APE, ng/dl CD34  Vimentina
Zhan et al., 2014, © 22 Disuria, polaquiuria. 1.2 - positivo
Muglia et al., 2011.49 52 Retencion aguda de orina. 7.5 - -
Rojas et al., 2013.0V 39  Retencién aguda de orina. 1.0 - -
Tamada et al., 2011.02 26 Disuria y hematuria. 0.44 + positivo

Debido a la falta de sintomatologia clasica, hay un subdiagnostico o asemeja un cuadro clinico
similar al crecimiento prostatico benigno, en muchos casos esté mismo se documenta y el diagnoés-
tico es por hallazgo de patologia, sin sospecha de cancer de préstata.®

La exploracion rectal digital generalmente describe nodulos y la perdida de los limites
prostaticos.1»

Las caracteristicas por ultrasonido transrectal mis importantes para sarcoma de prostata son
aumento de tamafio y margenes irregulares, en el ultrasonido pélvico; se documenta prdstata gran-
de hipovascular. La tomografia abdominopélvica sin contraste exhibe una préstata aumentada de
tamafio mal definida similar a la del caso que presentamos. La tomografia con contraste intrave-
noso (1v) generalmente muestra una prostata con zonas de necrosis y cambios quisticos debido al
grado alto de diferenciacion y crecimiento. La resonancia magnética (RM) muestra caracteristicas
similares en relacién a una glandula prostatica aumentada de tamaiio, irregular y heterogénea, pro-
bablemente una caracteristica importante es el reforzamiento periférico hiperintenso en 11,y en
la zona central hipointenso en T1. El papel de la tomografia por emision de positrones (PET/CT)
sigue en estudio sin lograr hasta este momento ser sensible como método diagndstico.'®

Cuando el tumor es muy grande puede invadir los tejido adyacentes; la vejiga y el recto son
los mas vulnerables, presentado ademas la sintomatologia descrita, dolor abdominal y aumento
en la frecuencia de miccién. Las metdstasis tempranas no son raras en pacientes con Sp, en el caso
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que describimos no se documentaron a los 12
meses de seguimiento, ni manifestd sintomas
relacionados con dolor abdominal o aumento
en la frecuencia miccional (1319

Macroscopicamente el tumor muestra
un patrdén solido que en ocasiones se fusiona
con areas quisticas, en tumores de alto grado
también se describen zonas de necrosis y he-
morragia. El tamafio no esta relacionado con
el grado del tumor, como en otras patologias
del ambito urooncolégico. El sc se clasifica
microscopicamente segun el grado de atipia
celular; como la proliferacion de células estro-
males con huso y ovoides, ntcleos atipicos y
necrosis. La reseccién quirurgica sigue siendo
el tratamiento de primera linea, por medio de
prostatectomia radical, cistoprostatectomia
y la exentaracidon pélvica, excepto cuando se
evidencian metastasis. La radioterapia (RT)
y la quimioterapia (QT) hasta el momento no
muestran resultados contundentes. No se ha
logrado un consenso sobre el mejor enfoque
terapéutico. En los pacientes con metastasis en
el momento del diagnostico se debe ofrecer un
enfoque multimodal que incluye quimioterapia
con vincristina, actinomicina y ciclofosfamida
y radioterapia local.3-1%

Sin embargo al ser tumores voluminosos
y con tendencia a la diseminacion es dificil
resecar completamente el tumor. Por lo que
para hacer un plan quirargico adecuado es de
suma importancia adquirir imagenes detalladas
del tamano, ubicacién, estado de adhesién a
organos y/o estructuras del tumor, distribu-
cion vascular y metéstasis antes de la cirugia.
De acuerdo a lo anterior 1a reseccion y radica-
lidad total de la prostata es la oportunidad de
prevenir recurrencia y diseminacion de células

cancerosas.31%

En nuestro caso se realizé la prostatectomia
radical con QT a base de adriamicina sin RT, se
recabo el reporte de histopatologia y los bordes
se reportaron negativos. A los 12 meses no hay
datos de recurrencia.*®

El sp, en especial el rabdomiosarcoma es un
subtipo de sarcoma del estroma prostatico raro
y altamente agresivo. No existe un enfoque te-
rapéutico estandar para el sarcoma de prostata
en general. 19

Lograr diferenciar el sp con otras pato-
logias oncoldgicas y no oncoldgicas es muy
importante ya que determina el tratamiento y
pronostico. Consideramos que el diagnostico
diferencial debe ser con cPo, absceso prostatico

y obviamente el adenocarcinoma de prostata.®
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