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ANTECEDENTES 

El Rabdomiosarcoma (RMS) es el tumor maligno de tejidos blandos 
más común en la edad pediátrica, originados más frecuentemente en 
la región de cabeza y cuello, tracto urogenital y extremidades. 

Las primera descripción de esta entidad data de 1854 por Weber (1) . 

Posteriormente se reconocieron varios subtipos histopatologicos y en 
1958 Horn y Enterline delinearon cuatro subtipos: embrionario, 
botrioides, alveolar y pleomórfico ;sin embargo no son raras las forma 
mixtas (2) ,este sistema de clasificación a prevalecido y fué adoptado 
por la Organización Mundial de la Salud y usada por el Intergrupo para 
el Estudio del Rabdomiosarcoma (IER) (3) . Debido a que la presente 
clasificación esta basada en diferentes parámetros y carece de 
significado pronóstico real, se han propuesto diferentes clasificaciones 
alternativas; y la mayoría de lo que se sabe del comportamiento, 
tratamiento y hallazgos patológicos de esta entidad , se deriva de un 
estudio prospectivo multicentrico realizado por el IER. 

Los RMS afectan principalmente a niños, adolescentes y adultos 
jóvenes con picos máximos de frecuencia a los 2 y 6 años y a los 14 y 
18 años de edad. Representa el 19 % de los tumores malignos de 
tejidos blandos y es el tumor de tejidos blandos más común en la edad 
pediátrica ,representando un 4 a 8 %:~e todas las neoplás¡~s malignas 
y un 5 a 15 % de los tumores sólidos malignos en niños me: ,ores de 15 
años de edad (4). 

Los sitios más frecuentes de origen son cabeza y cuello (35 a 50 %), 
tracto genitourinario y pelvis (20 a 40 %), Y extremidades (15 a 20 %), 
(5,6). La localización del tumor primario o metástasis determina la 
presentación clínica. 

La estadificación del RMS se basa en la extensión del tumor de 
acuerdo con el IER. Una evaluación cuidadosa de los márgenes 
quirúrgicos y ganglios linfáticos es importante para la estadificación y 
pronóstico, sin embargo la frecuencia de afección linfática varia con la 
localización del tumor (7). La sobrevida a cinco años es en promedio del 
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64 % ,pero los tumores primarios de órbita y tracto genitourinario tienen 
mejor pronóstico, y tumores de retroperitoneo y periné son de peor 
pronostico (8,9). 

La clasificación de los RMS que utiliza el IER incluye los subtipos 
histológicos embrionario, botrioides, alveolar y pleomórfico; sin 
embargo categorias adicionales, son usadas para tumores que no 
presentan un tipo histológico bien determinado, como el Sarcoma de 
Ewing extraesquelético y el sarcoma de" tipo indeterminado". 

El RMS embrionario y su subtipo histológico, RMS botrioides son más 
frecuentes en niños y juntos corresponden al 63 % de todos los 
tumores del IER-I, o al 57 % Y 6 % respectivamente (10). La cabeza y 
cuello ,tracto genitourinario y extremidades son los tipos más 
frecuentes en este tipo histológico, El RMS embrionario de la 
nasofaringe afecta exclusivamente a ñiños (11). 

Macroscópicamente el típico RMS embrionario es similar a otros 
sarcomas y variantes de RMS con excepción del RMS botrioides, El 
tumor es sólido ,nodular, firme y bien circonscrito, la superficie de corte 
es gris blanco y puede tener focos hemorrágicos o quistes, La variante 
botrioides puede ser exofitico y lobulado de consistencia gelatinosa, 
mixoide semejando un polipo nasal benigno (2). 

La imagen microscópica del RMS embrionario es variable, pero el 
prototipo histológico muestra un infiltrado difuso de células redondas a 
fusiformes,pequeñas e hipercromáticas en un estroma edematoso, 
mixoide, Las células neoplásicas tienen citoplasma eosinofilo y en 
ocasiones se pueden observar células mejor diferenciadas con 
abundante citoplasma eosinofilo y estriaciones transversales. Las 
formas poco diferenciadas semejan un tumor de células pequeñas, 
redondas y basofilas y es dificil de distinguir de un sarcoma de Ewing 
extraesquelético y neuroblastoma (3), La variante botrioide tiene una 
densa" zona de cambio" de células tumorales por debajo del epitelio 
superficial y por debajo de la zona de cambio, pequeñas células 
neoplásicas están dispersas entre un estroma mixoide (10), 
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El RMS alveolar afecta principalmente a adolescentes siendo las 
extremidades, región de la cabeza y cuello y periné los sitios primarios 
más frecuentes (11,12), 

Una variante con pronostico favorable del RMS embrionario es la 
representada por el tipo de células fusiformes, el cual está constituido 
por células fusiformes dispuestas en fasciculos o patrón estoriforme. La 
mayoría de los casos de este tipo se localizan en la región 
paratesticular y en cabeza y cuello (13), 

Por el contrario el RMS alveolar está compuesto por células redondas 
uniformes con un patrón alveolar obvio, los espacios alveolares están 
definidos externamente por septos fibrosos e internamente por células 
neoplásicas rechazadas hacia el septo ; ellas rodean grupos de células 
no cohesivas, Los alveolos están presentes en el centro del tumor y en 
ocasiones se pueden observar células gigantes multinucleadas (1). Asi 
mismo los RMS se clasifican como variante alveolar sólido cuando las 
células se disponen en una forma compacta pero separadas por septos 
fibrosos (10). En esta variante histológica existe la característica 
translocación, t(2 ;13) (q37 ;q14) ... (14). 

El RMS pleomórfico, diagnosticado principalmente en adultos, afecta 
fundamentalmente extremidades y tronco. El patrón histológico básico 
es el de un sarcoma de células fusiformes con células grandes 
pleomórficas que pueden ser redondas, en forma de raqueta o 
multinucleadas (15). 

En el diagnostico diferencial de los RMS poco diferenciados se deben 
distinguir de otras neoplásicas de células pequeñas, redondas y 
basofilas, particularmente linfomas, neuroblastoma y sarcoma de Ewing 
extraesquelético, Los tumores compuestos por células fusiformes 
pueden semejar fibrosarcoma, leiomiosarcoma e histiocitoma fibroso 
maligno (5). 

La inmunohistoquímica y microscopía electrónica son técnicas que 
pueden ayudar a definir un diagnostico correcto de RMS. Una 
combinación de marcadores incluyendo mioglobina, desmina, miosina 
y actina son detectables en muchos casos (16). Cuando estros 
marcadores son positivos son muy útiles, pero en algunos casos, los 
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hallazgos de inmunohistoquímica pueden ser poco consistentes (17). La 
microscopía electrónica muestra evidencia de diferenciación músculo 
esquelética progresiva, incluyendo miofilamentos, bandas l, actina , 
glicógeno citoplásmico, vesiculas picnóticas y material semejante a la 
membrana basal alrededor de las células neoplásicas (10). 

El pronostico de los RMS a cambiado sustancialmente debido a los 
avances terapeúticos. En el pasado, la sobrevida a cinco años era de 
menos del 20 % pero la terapia combinada incremento la sobrevida a 
27-100%, dependiendo del sitio, con seguimientos de 2 a 10 años 5, 
(18). La mortalidad es de un 39 % para el RMS no alveolar y de 63-75% 
para la variante alveolar (19). La anaplasia celular, caracterizada por 
agrandamiento nuclear, hipercromasia y mitosis anormales, tambien 
tienen un pronostico pobre (6). La sobrevida tambien esta influenciada 
por el estadio, edad, sitio y tratamiento. El curso natural del RMS es 
recurrencia local extensa con metástasis a pulmón, ganglios 
linfáticos,hígado y hueso. Independientemente de los avances 
terapeúticos, la 'presencia de metástasis al momento del diagnóstico y 
tumores primarios en retroperitoneo o tracto biliar indican un pronóstico 
muy pobre (20). 
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PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA 

¿ Cuál es la incidencia del Rabdomiosarcoma en ·Ia población 
pediátrica del Centro Médico Nacional "La Raza" ? 
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JUSTIFICACION 

En relación al presente estudio no existen antecedentes de trabajos 
realizados en el Hospital de Especialidades del Centro Médico 
Nacional "La Raza", por lo que consideramos útil la presente revisión 
con la finalidad de conocer por experiencia propia los diversos 
aspectos del Rabdomiosarcoma. 
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OBJETIVOS 

- Detrminar la incidencia de los diferentes tipos histológicos de 
Rabdomiosarcoma. 

- Conocer la relación entre la variedad histológica y el grupo de edad 
más afectado. 

- Sitios de presentación más frecuentes. 

- Sobrevida relacionada con la variedad histológica. 

- Correlacionar con la incidencia reportada a nivel internacional. 

• 
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TIPO DE ESTUDIO 

Por la captación de información es de tipo retrospectivo, 
observacional, descriptivo, transversal y abierto. 

8 



• 

MATERIAL Y METODOS 

1.- Revisión del archivo del departamento de Anatomía Patológica del 
hospital de Especialidades del Centro Médico Nacional "La Raza" del 
periodo comprendido de Enero de 1990 a diciembre de 1995 de todos 
los casos diagnosticados como Rabdomiosarcoma de donde se 
obtendrán los siguientes datos: 

Edad 
Sexo 
Variedad histológica 
Localización 

2.- Revisión de los cortes histológicos teñidos con Hematoxilina y 
Eosina de los casos diagnosticados como rabdomiosarcoma. 

3.- Correlacionar la variedad histológica con la evolución clínica en 
base al tratamiento. 
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CRITERIOS DE SELECCiÓN 

- Criterios de inclusión: 

Se incluirán todos los cortes histológicos de pacientes con 
diagnóstico de Rabdomoiosarcoma que se encuentran archivados en 
el departamento de Anatomía Patológica del Hospital de 
Especialidades del Centro Médico Nacional "La Raza". 

Edad: 0- 15 años. 
Sexo: Hombres y mujeres. 

- Criterios de exclusión: 

laminillas mc.J conservadas en la? 'uales no es posible su análisis. 
No contar con las laminillas. 
La no confirmación histopatológica del diagnóstico. 

- Criterios de no inclusión: 

Pacientes con diagnóstico de Rabdomiosarcomas con edad mayor 
de 15 años. 
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DESCRIPCION GENERAL DEL ESTUDIO 

Los casos a estudiar será mediante la revisión de laminillas con 
diagnóstico de Rabdomiosarcoma en el periodo comprendido entre 
Enero de 1990 a Diciembre de 1995 en el departamento de Anatomía 
Patológica del Hospital de especialidades del Centro Médico Nacional 
"La Raza". 

Se analizara las características histopatológicas y los datos clínicos 
en cada caso. 

Los datJs obtenidos se concentraron en una hoja diseñada 
exprofeso (anexo 1). 
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RECURSOS HUMANOS, FISICOS y FINANCIEROS 

Humanos: 

Investigador titular 
Investigador adjunto 

Físicos: 
Laboratorio de Anatomía Patológica 
Laminillas 
Microscopio de luz 
Reportes y libreta de registro 
Programa de computo 

Financieros: 

Se considera autofinanciable con los recursos del servicio . 

• 
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RESULTADOS 

De la encuesta descriptiva realizada se encontraron 31 pacientes 
con diagnóstico de rabdomiosarcomas. Se observó una incidencia 
de 5 casos por año con elevaciones en los años de 1993, 1994y 
1995. (Fig. No.1) 
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RESULTADOS 

Del estudio realizado se obtuvieron un total de 31 casos 
nuevos de rabdomiosarcoma. Se observó una mayor 
frecuencia en niños de dos a seis años de edad y de los once 
a quince años de edad. 
( Fig.3 ). 
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RESULTADOS 

En relación al sexo hay un ligero predominio no significativo en 
el sexo masculino. ( Fig. No. 2) 
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El sitio anatómico más afectado es cabeza y cuello 
seguido por torax y extremidades (Fig. 4). 
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El tipo histológico más frecuente es la variedad embrionaria 
(19 casos), seguida por el tipo alveolar(B) yel botrioiodes y 
juvenil con 2 casos cada uno. 
(Fig.5). 
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RESULTADOS 

Con respecto a la relación entre la variedad histológica y el grupo 
de edad más afectado observamos que la variedad embrionaria fue 
más frecuente durante los primeros 5 años de vida, el tipo alveolar 
afectó principalmente a adolescentes, el subtipo histológico botrioides a 
niños mayores de 6 años de edad y el juvenil se presentó en niños de 
13 años de edad. 01er figura No. 7). 
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Variedad histológica relacionada con la edad 

Edad Embrionario Alveolar Botrioides Juvenil 

< 1 1 

1 1 

2 4 
3 2 
4 3 
5 2 1 
6 2 
7 1 

8 

9 
10 1 
11 3 
12 3 
13 
14 2 
15 4 1 

Total 19 8 2 2 

Figura. No. 7 
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Respecto al estadio de la enfermedad al momento del 
diagnóstico la mayoría se encontraron en estadio 111. 
(Fig.6) 
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RESULTADOS 

En lo que se refiere a la sobrevida relacionado con la variedad 
histológica no fue posible hacer una correlación exacta debido a la falta 
de expedientes pero con la información que se pudo obtener se 
observó que la mayoría de los pacientes habían muerto en los primeros 
tres años posteriores al tratamiento (13 casos) y la mayoría 
correspondían al rabdomiosarcoma alveolar. 

En tratamiento 10 

Vigilancia 6" 

Muertos 13 

Abandonó tratamiento 2 

Total 31 

• 
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DISCUSION 

Este estudio confirma los hallazgos de otras series a nivel 
internacional, la edad de presentación más frecuente de 4 a 6 años de 
edad con casos congénitos ocasionales y se reafirma el hecho de que 
el rabdomiosarcoma pleomórfico no se presenta en niños (9). La 
preponderancia (51.6%) en el sexo masculino oscila dentro de lo 
reportado en la literatura médica. 

No se encontraron casos familiares ni asociados a 
neurofibromatosis o a otro tumor de nervio periférico (5). 

Nuestra serie confirma que los sitios de presentación más 
frecuentes son cabeza y cuello que correspondieron a un 51.6% de los 
casos (4.5.6); pero a diferencia de lo reportado por algunos estudios, la 
presentación en tracto génito urinario y pelvis fueron poco frecuentes 
en nuestro estudio. Observamos una frecuencia elevada en casos con 
presentación en tórax, extremidades y pared abdominal ; lo cual a sido 
reportado por otros estudios (5). Los sitios raros de presentación de los 
cuales no encontramos ningún caso, son en iris, hueso, usualmente 
mandíbula, cerebro y corazón. Estos sitios internos en los que no hay 
músculo estriado son origen de rabdomiosarcomas derivados de 

. mesénquima indiferenciado (4). 

La clasificación de los rabdomiosarcomas está en constante 
transición , debido a los esfuerzos para definir categorías que puedan 
ayudarnos a predecir respuestas a la terapia. El reconocimiento 
histopatológico de diferenciación a músculo esquelético es muy útil en 
el diagnóstico de rabdomiosarcoma. La categoría de rabdomiosarcoma 
embrionario que en nuestro estudio correspondió a un 61% y su 
variante botrioide (6.45%) es fácilmente reconocible y son bien 
aceptadas como variantes histopatológicas. El patrón de 
rabdomiosarcoma alveolar (25.8%) es también característico y a sido 
asociado al grupo de edad de preadolescentes con un pronóstico poco 
favorable (6), lo cual se observó en nuestro estudio. 
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La designación de rabdomiosarcoma pleomórfico, en contraste, 
ha sido aplicado en diferentes formas en estudios realizados. Esta 
categoría, la cual es rara en niños, no se presentó en nuestro estudio. 

El pronóstico para los pacientes con rabdomiosarcoma, al igual 
que otras neoplasias malignas embrionarias es de muy mal pronóstico 
para niños menores de un año de edad (en nuestra serie un recién 
nacido en caso de autópsia). El tipo histológico de rabdomiosarcoma 
alveolar se asocia a peor pronóstico y son poco comunes en niños 
preadolescentes (5). En nuestro estudio encontramos que la variedad 
botrioides tiene un pronóstico favorable aún con recidivas. 

En nuestra serie se confirma que el pronóstico depende 
principalmente del sitio y estadio del tumor. Con peor pronóstico para 
los que tienen afección de abdomen, cabeza y cuello y mejor para los 
localizados en órbita o vagina. Esto se debe a que son más accesibles 
a la exploración y al tratamiento quirúrgico dignosticandose en estadios 
tempranos de la enfermedad (5). 

Por otra parte los rabdomiosarcomas localizados en torax, los 
cuales son predominantemente del tipo alveolar se presentó en 
adolescentes y tienen un mal pronóstico. 

El estadio de la enfermedad al momento del diagnóstico es muy 
importante, debido a que hay cerca del 100% de mortalidad en los 
pacientes ':on estadio IV (metástasis distantes) y la mayoría de las 
ocasione5 (;orresponden a tumores internos. Un gran porcentaje de los 
pacientes se encontraron en estadio 111 (61.2%) al momento del 
diagnóstico (resección incompleta o biopsia con enfermedad residual 
macroscópica) por lo que la mayoría de los pacientes (13) fallecieron 
por la enfermedad en un lapso de 3 años. 

Los dos factores principales que tuvieron influencia sobre la 
mortalidad fueron el gran número de tumores en estadio 111 y la relativa 
gran proporción de tumores de cabeza, cuello y tórax, los cuales fueron 
difíciles de resecar. 
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CONCLUSION 

El rabdomiosarcoma es una noeplasia maligna agresiva, 
relativamente frecuente en nuestro medio y que aún tiene una alta 
mortalidad; son tratados con una combinación de cirugía, radioterápia 
y quimioterapia. La variante histológica influye en la sobrevida. El 
subtipo botrioides es el que presenta mejor pronóstico, seguido del 
embrionario y el alveolar. Son factores pronósticos de mucha 
importancia la edad, el estadio clínico de la enfermedad y el tipo 
histológico del rabdomiosarcoma. 

Por todo lo anterior es necesario hacer un esfuerzo médico 
multidisciplinario para diagnósticar esta neoplasia en estadios 
tempranos y disminuir así la mortalidad, 
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Hoja de captación de datos. 
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Anexo 1 

Nombre __________ Cédula ____ Edad 

Sexo (m) (f) Lugar de referencia: __________ _ 

Diagnóstico Histopatológico definitivo ___________ _ 

Tipo Histopatológico _________________ _ 

Localización ___________________ _ 

Recurrencia (si) ( no ) 

Estadio Clínico ______________ _ 
Cirugía realizada _____________ _ 
Tratamiento _______________ _ 
Tiempo 
Mortalida-d.,..----------------

Estudios de gabinete ____________ _ 
Observaciones ___________________ _ 
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