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Caso Clinico

RESUMEN

El rabdomioma es un tumor benigno que proviene del tejido esquelético, y que se clasifica en cardiaco y
extracardiaco segun su localizacion. Los rabdomiomas extracardiacos se originan con mayor frecuencia
encabezaycuello,aniveldelaringey faringe, siendo el espacio parafaringeo unalocalizacion excepcional.
Presentamos el caso clinico de un paciente de 86 afios que referia una tumoracion laterocervical
asintomatica de décadas de evolucién, con aumento progresivo de tamafio, junto con disfagia y disnea
al esfuerzo en los ultimos afios. Se solicitdé TC y RM que aportaron dimensiones, localizacion en el
espacio parafaringeo, asi como signos de benignidad. Los resultados de la PAAF indicaron que se
trataba de un tumor mesenquimal. Tras la cervicotomia y estudio histolégico se confirmé el diagndstico
de rabdomioma del espacio parafaringeo. Realizamos una revisién bibliogréfica de este tipo de tumor
benigno extremadamente infrecuente a nivel de cabeza y cuello.

ABSTRACT

Rhabdomyoma is a benign tumor that comes from skeletal tissue, it is classified as cardiac and
extracardiac according to the location. Extracardiac rhabdomyomas most frequently originate in the
head and neck at the larynx and pharynx, being the parapharyngeal space an exceptional location.
We present the clinical case of an 86-year-old man asymptomatic patient with a laterocervical
mass with years of evolution, that has increased its size progressively, with dysphagia and dyspnea
on exertion in the last years. CT and MRI were requested, which provided dimensions, location at
the parapharyngeal space, as well as signs of benignity. The FNA results indicated that it was a
mesenchymal tumor. After cervicotomy and histological study, the diagnosis of parapharyngeal
space rhabdomyoma was confirmed. We conducted a bibliographic review of this extremely rare
benign tumor at the head and neck level.
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INTRODUCCION

El rabdomioma es un tumor benigno muy poco fre-
cuente procedente del musculo estriado que fue des-
crito en 1864 por Zenker, y representa tan sélo el 2%
de los tumores de tejido muscular (1). Dada su poca
incidencia, se presenta el caso de un varén en la oc-
tava década de la vida con una lesién faringea (2-3).

CASO CLiNICO

Paciente vardn de 82 afios, que en una revision pro-
gramada por hipoacusia, consulté por molestias fa-
ringeas inespecificas de progresiva evolucién en los
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ultimos meses. No referia tabaquismo entre sus ha-
bitos ni consumo de alcohol. Durante la exploracion
fibroendoscopica se evidencié una protrusiéon submu-
cosa de la pared lateral faringea derecha, que ocluia
parcialmente el vestibulo laringeo, con movilidad de
las cuerdas vocales conservada. En la palpacién cer-
vical en el drea I y II derecha, se aprecié una tumo-
raciéon blanda, no dolorosa y desplazable de mas de
4 cm de didmetro, que segun el paciente coment6 la
presentaba desde hacia mds de 20 afios con presunto
diagnostico de lipoma.

Se solicité TC y RM que evidenciaron una tumoracion
de partes blandas parafaringea derecha, homogénea,
delimitada, de aspecto benigno, de 95mm x 56mm.
Se completd el estudio con PAAF que describié una
neoplasia mesenquimal benigna. Ante la sintomatolo-
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gia leve y descartada malignidad, el paciente prefirid
actitud expectante y revisiéon periddica en consulta
ORL.

Tras cuatro afios de seguimiento, nos consulté de for-
ma preferente por disnea en decubito, junto con dis-
fagia a s6lidos en las tltimas semanas en el contexto
de un cuadro urolégico agudo, con HTA y edema ge-
neralizado. Mejor6 con medicacidon antihipertensiva,
corticoides y antibidticos. E1 TC de cabeza y cuello
de control evidencié un incremento de volumen a ex-
pensas del didmetro transverso de la lesion en 5-6 mm
y de 10 mm tanto en didmetro crdneo-caudal como
en antero-posterior, que causaba compresion y des-
plazamiento de la via aerodigestiva. (Figura 1). Ante
los nuevos hallazgos y la repercusion en la calidad de
vida del paciente, se decidi6 cirugia transcervical con
exéresis completa de la tumoracién cuyas dimensio-
nes fueron 11.6 x 6,8 x 5,4 cm. Tras el estudio ana-
tomopatoldgico el diagnostico fue de Rabdomioma
adulto. (Figura 2).

muscular (2). Segin su localizacién se clasifica en
cardiaco y extracardiaco (3), siendo este ultimo uno
de los tumores mas infrecuentes en el ser humano (4).
Sus diferencias histoldgicas hacen que dentro del rab-
domioma extracardiaco se distinga el subtipo fetal,
genital y adulto (5). Tanto el rabdomioma adulto (RA)
como el fetal tienen su origen en la musculatura del
tercer y cuarto arco branquial (5) por lo que presentan
predileccion por la region de cabeza y cuello en un
90% de los casos (6).

Dentro del espacio parafaringeo se pueden desarro-
llar un amplio espectro de tumores malignos o be-
nignos, siendo la incidencia de estos ultimos entre
el 0,5 - 1% de todos los tumores de cabeza y cuello
(7), lo que hace que la localizacion del RA en este
espacio sea excepcional, habiéndose descrito hasta
la fecha en torno a 150 casos en la literatura (3,8).

El RA se presenta con mayor frecuencia en hombres
(3:1), generalmente mayores de cuarenta afios (3). La

Figura 2. A) Aspecto macroscépico de RA resecado. B) RA con células poligonales grandes eosindfilas. Ausencia de necrosis/mitosis (20x). C) Inmu-

noreactividad para miosina, rasgo de diferenciacion hacia la linea muscular (20x)

DISCUSION

El rabdomioma es un tumor benigno de origen me-
senquimal (1), que proviene del musculo esquelético
y que representa <2% de todos los tumores de tejido
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clinica habitual es la de una masa cervical no dolorosa,
suave, de crecimiento lento, que suele acompafarse de
sensacion de cuerpo extrafio faringeo, disfonia, disfa-
gia y/o disnea segun el tamafio y localizacion (2). Tan-
to la edad de presentacion como el cuadro clinico tipi-
co concuerdan con el presentado por nuestro paciente.
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Como parte del estudio del RA, se solicita TC y RM
que aportan datos fundamentales, aunque poco es-
pecificos (4,7). En estos, se describe una masa de
caracteristicas benignas, definida, que no invade
estructuras cercanas, asi como sus relaciones ana-
tomicas (9). A pesar de ello, en ocasiones es dificil
diferenciarlo con neoplasias de glandulas salivales
menores o linfomas que tienden a localizarse en el
espacio parafaringeo (1). Otro método que ha valida-
do su utilidad en el diagndstico prequirurgico es la
PAAF, incluso hay publicaciones de RA diagnostica-
dos tnicamente con citologia (4). En nuestra expe-
riencia, tanto los estudios de imagen como la PAAF
fueron concordantes en sugerir que se trataba de una
neoplasia benigna, aunque la PAAF por si sola no
concretd el tipo histoldgico especifico.

El diagnostico definitivo del RA es anatomopato-
loégico y describe a un tumor de bordes definidos,
pardo, lobulado?; microscopicamente presenta célu-
las poligonales con vacuolas gigantes que contienen
glucdgeno, y un nucleo central a partir del cual se
irradian filamentos de citoplasma, dando el aspecto
de “células arana” tipicas de esta entidad (9); ade-
mas contienen proteinas especificas del tejido mus-
cular como miosina y actina, que se evidencian con
inmunohistoquimica (2,4). Esto es esencial para el
diagndstico diferencial anatomopatologico al distin-
guir entidades con caracteristicas similares, como
el tumor de células granulares que es negativo para
desmina; o el rabdomiosarcoma que presenta atipia
y polimorfismo nuclear) (6).

Aunque no existe evidencia de transformaciéon ma-
ligna del RA (3), el agravamiento de sintomas por el
crecimiento progresivo de la neoplasia, junto con la
afectacion en la calidad de vida del paciente, son cla-
ves para decidir entre manejo expectante o quirirgico.
En primera instancia, nuestro paciente fue subsidiario
de manejo conservador ante su sintomatologia leve
por el riesgo que conllevaba una intervencién quirar-
gica a su edad. Sin embargo, transcurrido el tiempo
aparecieron sintomas nuevos y potencialmente graves
como disnea y disfagia, por lo que decidimos la re-
seccion quirargica transcervical (1). Con este aborda-
je se tiene acceso directo al tumor, buena exposicion
de las estructuras neurovasculares adyacentes, y se
puede conseguir la reseccion macroscoOpica completa.
Otra posible via de abordaje es transoral, la cual es
adecuada para tumores pequeiios, bien delimitados y
con poca vascularizacion al ser el campo quirtrgico
estrecho, ademads presenta ventaja estética (2).

La tasa de recurrencia posterior a la exéresis completa
se estima entre el 10 - 42%, incluso hay evidencia de un
caso que presento tres recidivas en un lapso de 35 afios
desde la reseccion primaria (10). Las recurrencias lo-
cales son atribuidas a cirugias incompletas, sobre todo
en tumores multilobulados (2). Tras varios meses de
seguimiento, nuestro paciente no presenta indicios de
recidiva local, aunque seguiremos su evolucidén puesto
que éstas tienden a presentarse a largo plazo (10).
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