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TITULO

RABDOMIOSARCOMA EN LA NIREZ, INDICE DE SOBREVIDA A 5 AROS



INTRODUCCION

Bl rabdomiosarcoma es un tumor maligno proveniente del -
mesénquima embrionario y este da lugar al misculo estriado en
la cuarta semana de gestacién. Es el mis comin de los sarco--
mas de los tejidos blandos en la nifiez que puede originarse -
en cualquier parte del cuerpo y tiende a diseminarse temprano
en el curso de la enfermedad (6).

La descripcién més temprana del rabdomiosarcoma fue he--
cha por Weber en 1854 (1), Stout es el responsable de la des-
cripidn de la imdgen histopatolégica de este tumor. En 1958, -
Horn y Enterline describieron los 3 subtipos histoldgicos - -
(22), estos subtipos son: embrionario, pleomdrfice, alveolar,
siendo el subtipo botricide una variante macroscdpica del ---
embrionario (22).

El rubdomiosarcoma sec presenta en 5% a 15% de los tumo--
res s8lidos y de un 4% a 8% de todas las enfermedades malig--
nas en pacientes por debajo de los 15 aitos de edad (9,10).

Su sitio de presentaciém en orden de frecuencia es: cabe
za y cuello, regidn genitourinaria, las extremidades, el tron
co, el retroperitoneo, la regidm intratorficica, el tracto - -
gastrointestinal, el ano-perineo y otros sitios (2, 4, 13).

El tumor se presenta en todas las edades y es mis fre---
cuente entre los 2 y 5 aftos de edad (6). Los sintomas y sig--
nos se relacionan a la localizacidn del tumor primario o a --
las metdstasis. La anormalidad mds frecuente observada es una
tumoracidén a sintomdtica que es cominmente detectada por el -
paciente o los padres,

La evaluacioén diagnéstica estd encaminada para definir -
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1a localizaci6n inicial de la enfermedad, estadificaci6én y --
planeamiento del tratamiento asi ‘como para proveer un crite--
rio objetivo de medici6én de la Tespuesta al tratamiento.

La biopsia abierta del sitio primario del tumor es el --
procedimiento diagnéstico definitivo; para su estadificacién_
se utilizé la del Intergrupo de Estudio del Rabdomiosarcoma y
que es actualmente la méis aceptada (4).

El tratamiento, como en la mayoria de las neoplasias es_
en base a la cirugia, quimioterapia, y radioterapia, este tra
itamlento multimodal ha dado por consecuencia una mejoria en -
la calidad de sobrevida y prondstico de los pacientes, hace -
15 afios el indice de sobrevida a 5 afios era del 26% y 31%-en_
algunas series y en el tiempo presente es del 70% y en algu--
nas localizaciones del tumor como lo es en la 6rbita Jlega al
90% (4,33).

El propdsito de este trabajo es el de infcrmar el indice
de sobrevida a 5 aflos de pacientes con rabdomiosarcoma en la_
poblacién oncoldgica del Hospital de Pedriatria, Centro Médi-
co Nacional, IMMS.



ANTECEDENTES CIENTIFICOS:

La descripcifén mds temprana del tumor fue hecha por We--
her'eh 1854, en 1946, Stout, describié la imagen de esta neo-
plasié“(l). En 1958 Horn y Enterline delinearon 3 subtipos --
histolbgicos, estos subtipos histolégicos fueron: El embrio--
narib, alveolar y pleomdrfico, siendo considerado el tipo bo-
trioide como una variante del tipo embrionario (2). Reportes_
posteriores han identificado un tumor que se origina en los -
tejidos blandos y que es morfoldgicamente similar al sarcoma_
de Bwing perov sin afeccién aparente del hueso adydcente (3),-
estas lesiones se presentan en varios sitios anatbémicos apa--
reciendo principalmente en los tcjidos blandos del tronco y -
extremidades. Estas lesiones fueron llamadas sarcoma de Ewing
extraesqueléticas dada la similitud con ese tumor 6seo, El --
Intergrupo de Estudio del Rabdomiosarcoma (IR3) dividid esas_
lesiones en tipo I (céludas pequefas} y tipo IT (células gran
des); un pequefioc nimero de lesiones compuestas de células en_
forma de cilindros pequefios 6 en forma de huses, han sido cla
sificadas como sarcoma indiferenciado de célulss pequeias de_
tipo indeterminado (4).

El primer tratamiento exitoso del rabdomiosarcoma fue la
extirpacién quir@rgica del tumor primario, pero cirugias radi
cales tuvieron que realizarse y cuando se hacian excisiones -
quirfirgicas incompletas, la recurrencia era habitual. La so--
brevida con la cirugia solo vdridé de acuerdo a la localiza- -
cién del tumor primario: 1) cabeza y cuello, del 7 a 14%; 2)}-
orbita del 21 a 48%; 3) tronco y extremidades, 22%; 4) veiiga,
70% y 5) vagina 40% (5).

En 1959, D'Angio y colaboradores notaron el cfecto sinér

gico favorable de 1z actinomicina D y la radiacién sobre el -
rabdomiosarcoma (6).



-5-

El reporte inicial de la quimioterapia para el rabdomio-
sarcoma describid el uso de agentes Gnicos para lesiones me--
tastésicas (7). Mis tarde, la quimioterapia combinada, usando
dos o tres medicamentos, fue desarrollada para el tratamiento
de la enfermedad metastdsica. Meanwhile, Pinkel y Pickren - -
habian sugerido un programa coordinado de cirugia, radiacién_
postoperatoria, y quimioterapia para el rabdomiosarcema y - -
propuso el concepto de quimioterapia profildctica siguendo al
retiro completo del tumor (1). La validez de esta proposicién
fue confirmada por el Grupo de Estudio del Céncer en los Ni--
flos en un estudio reportado (8). De 28 nifios con enfermedad -
localizada hubo tumores grandes resecados por la cirugia, la_
radioterapia postoperatoria y 1 aflo de actinomicina D y vin--
cristina, di6 el siguiente resulcado: 24 (85.7%) estuvieron -
libres de recaidas por periodos maycres de 2 anos después de_
la terapia inicial, comparando 2 7 de 15 (47%) en el grupo --
control que no recibié quimioterapia (8).
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INCIDENCIA

El rabdomiosarcoma es el sarcoma de los fejidos blandos_
mas comdn de la nifiez (9). Se presenta en un 5% a 15% de to--
dos los tumores sélidos malignos y de un 4% a 8% de todas las
enfermedades malignas en pacientes por debajo de los 15 afios_
de edad (9,10). Ocupa el séptimo lugar entre los tumores ma--
lignos de la nifiez; es superado por las leucemias, tumores --
del sistema nervioso central, linfomas, neuroblastomas, tumor
de Wilms, y tumores éseos (9). La incidencia en la poblacién_
de México no ha sido realizada pero en los Estados Unidos es_
estimada en 4.4 por millén de nifios blancos y 1.3 por millén_
de niflos negros por debajo de los 15 alos de edad; el prome--
dio de varones en relacién a mujeres es de 1.4:1 (4).

EPIDEMIOLOGIA

Los parientes de nifos con rabdomiosarcoma tienen una al-
ta frecuencia de carcinoma de mama y otros sitios (11).

En un estudio de casos-control de nifios con rabdomiosar-
cona en ciudadanos de Carolina del Norte reveld que el estado
socioeconémico bajo fue asociado con aumento de esta neopla--
sia. Estos pacientes tuvieron menos inmunizaciones, su dieta_
incluyd més visceras, y tuvieron mis exposicidn a sustancias_
quimicas que los sujetos controles. Esto implica que los fac-
tores del medio ambiente pudieran tener relacidén con la etio-
logia (12),

CUADRO CLINICO

Diversas publicaciones coinciden en que el sitio en que_
s¢ presenta mas frecuentemente el rabdomiosarcoma es la re- -
gién de la cabeza y el cuello, aconteciendo en un 38% de los_
casos, de los cuules un 10% estuvieron localizados en la &rbi
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ta. Otros sitios en orden de frecuencia son: la regidn geni--
tourinaria (21%) las extremidades (18%), el trdnco (7%), el -
retroperitoneoc (7%), la regidén intratorfcica (3%), el tracto_
gastrointestinal, incluyendo higado y vias biliares (3%),‘e1;
peritoneo, ano (2%), y otros sitios (1%) (2,4,13).

Aproximadamente el 70% de los pacientes con rabdomiosar-
coma tienen menos de 10 afes al momento del diagnéstico; el
pico de incidencia es entre 2 y 5 afios de edad (6).

Los signos y sintomas se relacionan a la localizacidén --
del tumor primario o a las metistasis del mismo. La anormali-
dad mds_ frecuente observada es una masa asintomitica que es -
com(nmente detectada por el paciente o los padres. :

Las manifestaciones clinicas encontradas en cabeza y cue
1lo en una serie (14) fueron: los tumores de la 6rbita produ-
cen proptosis, quemosis, y en casos severos, parilisis ocu- -
lar; puede iniciarse también como una masa en el parpado o en
la conjuntiva. Los tumores de la nasofaringe causan una voz -
nasal, obstruccisn aérea, epistaxis, dolor y disfagia. Los tu
mores de los senos paranasales causan inflamacidén, dolor, si-
nusitis, y epistaxis. Los tumores laringeos producen disfonia.
Cuando se presenta en el oido (15) estd asociado con una masa
en el conducto auditivo externo, hay una secrecién dtica puru
‘lenta o sanguinolenta y por pardlisis facial. Las masas del -
cuello pueden producir disfonia y disfagia. Las lesiones para
meningeas (nasofaringe, cavidad nasal, senos paranasales, pi-
so medio y mastoides) pueden extenderse directamente a siste-
ma nervioso central, causando pardlisis de los nervies cranea
les, sintomas meningeos, y par&lisis respiratoria como resul-
tado de la infiltracién (14).

Las lesiones del tronco, extremidades, y paratesticula--
res aparecen como una masa de los tejidos blandos. Las lesio-
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nes retroperitoeneales son usualmente asintomiticas hasta que_
crecen a proporciones mayores ¥ causan obpstrucciones del trac
to urinario o gastrointestinal (16).

Cuando el tumor se inicia en la préstata y en la vejiga,
causan sintomas como disuria, retencién urinaria o se palpa -
una masa perineal (17).

En una revisién por Douglas (18) sobre el rabdomiosarco-
ma paratesticular encontrd los siguientes sintomas y signos:-
una masa unilateral, intraescrotal, poco dolorosa que era - -
firme y mévil, en éste sitic se ha encontrado hasta un 40% --
de metlstasis ganglionares al momento del diagndstico.

Las metistasis resultan de la diseminacién linfitica, --
hemitica y por contiguidad. Los sitios mis comunes de ellas -
son el pulmén, nédulos linféiticos, huesa, médula bsea, cere--
bro, médula espinal, corazdn y mama.

DIAGNOSTICO

La evaluacién diagndstica intenta definir la extensidn -
de la enfermedad para su estadificacidn, planeacibén en el tra
tamiento y brindar un criterio objetivo para medicidn de la -
respuesta a la terapia, El diagnéstico definitivo lo da el es
tudio histopatoldgice idealmente del tumor primario o de una_
lesién metastasica.

La valoracidén preoperatoria incluye:

a) Bimetria hemdtica completa con plaquetas y reticuloci
tos.

b) Quimica sanguinea

c) Pruebas funcionales hepiticas

d) Calcio, fésforo
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e) Tiempo de protrombina y tromboplastina parcial

£) Exémen general de orina

g) Se debe valorar estudio de liquido cefalorraquideo -
si la localizacidn es parameninega o por la sospecha_
de infiltracién meningea.

h) La toma de médula 6sea también serd valorada sobre to
do cuando el sitio de presentacidn sea en extremida--
des y tronco con tipo histoldgico alveolar y estadio_
IV ya que con estos factores se ha observado mayor --

.riesgo de infiltracién a médula dsea (19).

i) Rx de créneo y tdrax PA y lateral

j)} Rx de huesos largos

k). Urografia excretora en caso de tumoracién abdominal y
en la localizacidn paratesticular.

1) Tomcgrafia lineal pulmonar

11)Tomografia axial computarizada y ultrasonido

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

El diagnéstico diferencial depende del sitio primario de
la neoplasia. En tumores de la d6rbita se hace diagnéstico di-
ferencial con: celulitis orbitaria, neuroblastoma metastisico,
glioma del nervio éptico, retinoblastoma, granuloma, leuce---
mias y linfomas (14).

Las lesiones laringeas y de senos paranasales deben ser_
diferenciadas de graﬂu}omas inflamatorios, linfomas, otros -
sarcomas de tejidos blandos, y angiofibroma nasofaringeo juve
nil. Los tumores de localizacién en cuello se tendrdn que ha-
cer diagnéstico diferencial con: linfomas, lesiones inflamatp

rias, leucemias, histiocitosis X, y neuroblastomas (14).

Los rabdomiosarcomas intrabdominales deben diferenciarse
del tumor de Wilms, neuroblastoma, hepatoma, teratoma, linfo-
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ma, quiste mesentérico, y duplicaci6én intestinal (6). E1 rab-
domiosarcoma paratesticular puede ser confundido con seminoma,
carcinoma embrionario, teratoma del testiculo; hidrocele, va-
ricocele (6,18).

Las lesiones de las extremidades y del tronco.pueden re-
sultar de otros tumores de los tejidos blandos y tumores - --
6seos (2). Los rabdomiosarcomas en vejiga pueden confundirse_
con nuerofibromas y hemangiomas (6).

HISTOPATOLOGIA

El diagnéstico ripido y preciso de las neoplasias malig--
nas es esencial para la seleccién y evaluacifn subsecuente de
los protocolos quirirgicos, de quimioterapia y radioterapia._
El rabdomiosarcoma se presenta con frecuencia como un diagnés
tico dificil para el patblogo cuando utiliza las tinciones --
usuales de hematoxilina y eosina o el &cido de hematoxilina -
fosfotungstico (20), para cuando existen dudas diagndésticas -
del mismo, se estiin realizando técnicas de inmunohistoquimica
y microscopia electrénica (20,21) que han permitido hacer el_
diagnéstico preciso. A continuacién mencionaremos los tipos -
histolégicos y sus caracteristicas mis importantes:

El tumor macroscépicamente es firme, nodular, varia en -
tamafio y consistencia, son aparentemente bien circunscritos -
pero no encapsulados, y dan infiltraciones extensas en los -
tejidos que estdn en su alrededor.

Se conocen 3 subtipos histolégicos que son el embriona--
rio, alveolar, pleombrfico y un cuarto subtipo que es conside-
rado una variante morfoldgica del tipo embrionario 1lamado ti
po botrioide.
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El tipo embriowario ha sido definido como un tumor que -
se inicia de los rab
coma embrionario ocwrre predominantemente en escolares y ado-
lescentes, es un tuqor moderadamente radiosensible (2). Estd_
compuesto de rabdomioblastos en forma de husos y células cir-

domioblastos cuya apariencia microscépica

asemeja a las células embrionarias musculares. El rabdomiosar

culares pequefias. El citoplasme es eosinéfilo. Estrias longi-
tudinales pueden ser‘halladas en las células en forma de hu--
so (22). El rabdomiosarcoma embrionario es encontrado aproxi-
madamente en un 75% k4) de los tumores localizados en cabeza,
cuello y genitourinaLio.

El tipo alveolnf es el segundo mads comin y se presenta -
en al 19% de los casps (4). Es encontrado en la profundidad -
de los tejidos del tronco, extremidades, y regidn perianal --
(23,24,25). HistolGgicamente los rabdomioblastos son mixtos -

; \ . .
con células circularpgs grandes que exhiben un citoplasma - --

eosinéfilo prominenté. Las células tumorales tienden a crecer
en cordones que a mehudo tienen espacios parecidos a hendidu-
ras semejantes a un balveolo“. Estrias longitudinales y trans
versales pueden ser &istas (22,25). El pronéstico del rabdo--
miosarcoma alveolar ps extremadamente pobre (25).

|
El tipo pleomdrfico o forma adulta, designado asi por el
pleomorfismo histoldgico de las células en esta neoplasia, la

(2). Es raro en la n

cual ocurre casi exclusivamente en el grupo de edad adulta --

tnez y es mds localizado en las extremida
des y el tronco, en }a serie realizada por el IRS aparecid en
un 2% de los casos, (4). Estd compuesto de células pleomdrfi--
cas muy grandes, des[ritas como en forma de bandas con nfi- -~
cleos miltiples con Lileras, células circulares grandes en --
forma de raquetas con extremo citoplasmitico con nficleo gran-

de, y células tumorales gigantes multinucleadas (22}.
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El tipo botriocide, el cual se encontré en el 75% de los_
tumores del tracto urinario y genital de acuerdo a el IRS, y_
es hallado ocasionalmente en otras regiones (regién de la ca-
beza, vias biliares, vagina) (2,26,27,28). BEs una variante --
morfolégica del tipo embrionario, Difiere de la variedad em--
brionaria en su localizacidén y forma hacroscépiba (22). Una -
capa de células circulares pequefias es vista en la periferia_
del tumor polipoide. Una zona de estroma mixoide es seguida -
por una zona compacta mis profunda de células en forma de hu-
so y circulares que son reconocidas como rabdomioblastos.

El Comité de Revisién de Patologia del IRS identificéd --
do§ sarcomas me'senquimatosos de células primitivas pequeflas -
dentro de los tejidos presentados como rabdomiosarcomas. Es--
tas lesiones han sido denominadas sarcoma de Ewing de los te-
jidos blandos o sarcoma de Ewing extradseo por las similitu--
des morfolégicas con el tumor 6seo. Las lesiones se originan_
en los tejidos blandos adyacentes al huesoc pero &ste no esté_
afectado.

Las lesiones se dividen en tumor tipo I y tumor tipo II.
El tumor celular tipo I el cual acontece en el 4 por ciento_
de los casos reportados por el IRS estd compuesto de cé&lulas_
redondas pequeflas o células anaplésicas ovales que son de ta-
mafio uniforme y exhiben citoplasma escaso. Hay mitosis disemi
nadas, pero usualmente no son abundantes. Hay estroma fibroso
poco abundante. La prueba de PAS positiva es ordinariamente -
demostrada dentro de las células tumorales, las caracteristi-
cas microscépicas con tipicas del sarcoma de Ewing en una loca
lizacidn extrafsea (29,30).

ESTADIO CLINICO

Diversos sistemas han sido propuestos para la clasifica-
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cién del rabdomiosarcoma como los 3 que utilizé Kingston (13)
en su estudio, sin embargo la gran mayoria de los estudios --
realizados sobre rabdomiosarcoma han adoptado la estadifica--
cidn del IRS (4) que es la que presentamos a continuacidn:

gado

ESTADIO I:

Enfermedad localizada, resecada completamente, nbédulos -
regionales no involucrados.

1.-
2.-

Confinado a masculo u 6rgano de origen
Involucramiento contiguo con infiltracidén superfi---
cial al misculo u 6rgano de origen, como a través de
las fascias planas. Incluye el retiro completo del -
tumor y la confirmacidn microscbpica del retiro com-
pleto del tumor,.

ESTADIO II:

1.-

2.~

Tumor resecado completamente con neoplasia residual_
microscbépica, ganglios }linfdticos negativos.
Enfermedad regional, resecado completamente (involu-
crados nédulos regionales y/o extensibn del tumor --
dentro de un drgano adyacente; no enfermedad resi- -
dual microscépica).

Enfermedad regional con nédulos involucrados, reseca
do en su totalidad, pero con evidencia de tumer re--
sidual microscépico.

ESTADIO III:

Reseccién incompleta o biopsia con gran tumor residual.

ESTADIO IV:
Enfermedad metastdsica desde el diagnéstico (pulmdn, hi-
médula 6sea, ganglios u otros érganos.
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TRATAMIENTO.

El tratamiento utilizado en los pacientes que se incluye
ron en este estudio fue con los esquemas que se encuentran en
el Manual de Oncologia Pediitrica del Centro'Médicq Nacional,
IMSS (31) y son los siguientes:

Sulfato de vincristina a dosis de 2mg por metro cuadra-
do de superficie corporal por dosis intravenosa con dosis to-
pe de 2mg. por aplicacién, se inici6é el dia primero de cada -
ciclo.

Ciclofosfamida a 250mg. por metro cuadrado de superficie
corporal por dia por 3 dosis intiavenosa en bolo, inicia el -
dfa primero de cada ciclo,

Actinomicina D 12 microgramos por kyg. por dia por 5 dias
intravenoso con dosis mixima de 500 microgramos; inicia el -~
dia primero de cada ciclo.

Los ciclos de tratamiento se llevaron a cabo uno cada 3_
semanas por 2 afios.

Todos los pacientes en estadio II al IV recibieron radig
terapia al sitio primario del tumor.

RESULTADOS

En un periodo de 1978 a noviembre de 1982, se analizaron
en forma retrospectiva los pacientes con diagnéstico de rabdo
miosarcoma vistos en el Hospital de Pediatrfa, Centro Médico_
Nacional, IMSS.

Esta revision mostré 36 pacientes con los siguientes re-
sultados:
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SITIO PRIMARIO

;La~distribucidn de tumores por sitio primafio estd mos-~-
trada enla Figura I, El sitio més comin de la enfermedad en_
‘esta revisi6n fueron las extremidades en un 39%, esto no cein
cide con lo reportadc en otras series (4,12) en que el primer
lugar es ocupado por la cabeza y el cuello, estos Gltimos ocy
pan el segundo lugar al igual que el tronco con un 16.66% en_
esta serie.

GRUPO CLINICO

La tabla I muestra la distribucidén del sitio primario en
relacidén al estadio clinico del tumor. Como se observa el es-
tadio clinico que predominé fue el III y IV en un porcentaje_
del 66.66% y 23.33% respectivamente, aqui no se incluyen 6 --
pacientes que fueron enviados de otra Unidad hespitalaria por
lo que no fueron clasificables aunque se hizo el diagndstico_
de rabdomiosarcoma por la revisién de laminillas.

TIPQ HISTOLOGICO

Como se indica en la tabla II el tipo hsitoldgico mds -~
frecuente en ests revisidn fue ¢l embrionario en un 38.88% Y.
el segundo lugar corresponde al tipo alveclar en un 30.55%. -
El embrionario se encontrd con mis frecuencia en cabeza y cue
1le incluyendo 6rbita sienda 7/9 casos, aqui estd incluido un
caso del tipo botrioide. El alveolar fue encontrade con mayor
frecuencia en las extremidades en 8/11 casos.

El tipo pleomfrfico y el indiferenciado se presentaron 2
casos de cada uno y 7 fueron no clasificables.



ORBITA (3)

CABEZA Y CUELLO
(6)
TRONCO (6)

PELVIS (1)
GENITOURINARIO

RETROPERITONEO (4)
TPERIANAL (1)

EXTREMIDADES (14)

(1
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. TABLA 1. Distribucién de,pacientes'por sitio y grupo cli

nico.

~ GRUPO CLINICO

SITIO - I I~ IIT IV . TOTAL -

Orbita 1 1  A : 3
Otros en cabeza y cuello 4 ’ 1. 5
Tronco 5 1 6
Extremidades 1 6 2 9
Retroperitoneo 1 1 2 4
Genitourinario 1 "1
Pelvis 1 1
Perianal 1 1
Total 1 2 20 7 30
$ 3.33 6.66 66.66 23,33

FUENTE: Archivo Clinico, Hospital de Pediatria, Centro Médi-
co Nacional, I.M,S.S.



TABLA II. Histologia del tumor.
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Tipo his‘tolb‘gi‘co No. pacientes %
Embrionario/Botrioidet} 14 38.88
" Alveolar ' 11 30.55
Pleomérfico . ) 2 5.55
Tipo indiferenciado 2 §.55
No clasificables 7 19.44
Total 36 99.97

1Solo un caso del subtipo botrioide
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‘Distribucibén por edad.

Como se muestra en la Fig. II los porcentajes por grupo
de edad son homogéneos, destacando Gnicamente el grupo de --
15-18 afios en que el porcentaje es inferior a los otros gru-
pos de edad. El rango de las edades fue de 1 afo a 17 afos -
con una media de 6.6 aiios.

Sexo

La tabla III muestra un predominio del sexo femenino --
sobre el sexo masculino en una relacién 1:2 y un porcentaje_
de 66,6% vy 33.3% para mujeres y hombres respectivamente,

Sobrevida

La Fig. III nos muestra la curva de sobrevida actuarial
global de los 36 pacientes en un periodo de 5 afos calculada
por la estimacibn no paramétrica de Kaplan y Meier (32); en_
ella observamos que la sobrevida total a 5 afios es del 74.3%.
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Fig. II. Grafica de edad de los pacientes al diagnbstico.
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Tabla III. Frecuencia por sexo.

Sexo No. pacientes %
Masculino 12 33,33
Femenino - TR 66.66

Total 36 99.99
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Fig. III. Curva de sobrevida actuarial a 5 afios en
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pacientes con rabdomiosarcoma.
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DISCUSION

Ha habido un cambio total en el manejo del rabdomiosarco
ma en la década pasada y gran confianza es ahora depositada -
en la radioterapia y quimioterapia para el control de la en--
fermedad local en sitios donde previamente la cirugia radical
habia sido el tratamiento de eleccién.

Es aceptado que el tratamiento multimodal para el manejo
del rabdomiosarcom#, provee la mejor oportunidad de sobrevida
a largo tiempo. Sin embargo, la duracién O6ptima y combinacidn
de terapias permanecen sujetas a discusién,

La interrelaci6n de una vazriedad de factores incluyendo_
sitin, sexo, tamafio, tipo histolégico y estadio hacen extrema
damente dificil estudiar el efecto de diferentes tipos de pro
tocolos terapedticos en los resultados. Sin embargo hay poca_
duda que la extensién de la enfermedad al realizarse el diag-
néstico tiene gran influencia en el prondstico.

- Bste estudio es el primero que sc realiza en México en -
el cual se analiza la sobrevida en pacientes con rabdomiosar-
coma; en 1980 se realizé en el Instituto Nacional de Pedia- -
tria, DIF un estudio sobre rabdomiosarcomas e¢n niflos en el --

que se analizd resultados en el tratamicnto,

En esta revisién ¢l indice de sobrevida actuarial total
a 5 aflos fue del 74.3% en los 36 pacientes estudiados, esta -
sobrevida es similar a la reportada por Flamant y colaborado-
res (33), Kingston en 73 nifios cstudiados encontré un indice_
de sobrevida a 5 afes del 86% en los tumores sin ninguna evi-
dencia de enfermedad metastasica, sin embargo en los nifios --
con enfermedad avanzada la sobrevida a 5 anos fue del 58%, el
IRS encontrd un idnice de sobrevida del 79%.



L 24

En esta revisién el sitio primario més com@n fueron las_
extremidades en un 38.8% no coincidiendo con 1s mayoria de -~
las series reportadas en que el sitio primario mds comin es -
cabeza y cuello (1,4,13), éste sitio en nuéstra serie ocupd -~
el 2o0. lugar al igual que el tronco en un 16.6%.

El estadio clinico mhs frecuente fue el EIII y EIV con -
20 y 7 casos respectivamente que constituyen ambos casi el --
90% del total de pacientes; el IRS encontré més frecuentemen-
te el EI y EII (4).

El tipo histolégice encontrado con mayor frecuencia fue_
el embrionario y en segundo sitio el tipo alveolar, esto ~ --
coincide con lo encontrade en otros reportes (4,10,13).

Las mujeres fueron afectadas predominantemente compren--
diendo el 66.6% con indice M:F, 1:Z y es diferente a lo hallg
do por el IRS que fue en la proporcibm M:F, 1.4:1 (4).

Concluimos que 1a curva de sobrevida actuarial global a_
5 afos en nifios con rabdomiosarcoma es similar a la reportada
en la literatura extranjera; no fue pnsible realizar la curva
de sobrevida por estadio clinico y por tipe histolégico dado_
el nGmero de la muestra,
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