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INTRODUCCIÓN 

RABDOMIOSARCOMA 

El rabdomiosarcoma, fue descrito por Webner en 1854 1'1 ; es un tumor complejo de 

gran malignidad en el nlno y en adolescente. Se origina del mesénquima embrionario, 

con capacidad de diferenciación a músculo esquelético. Su crecimiento local es rápido 

y persistente con diseminación metastásica temprana de tipo linfático y hematógeno. 

El enfoque multidisciplinario en los últimos 25 anos proporciona mejor conocimiento y 

establece pautas terapéuticas con curación hasta de un 55% '21. 

En general es el tumor de partes blandas mas frecuente en el niño y en el 

adolescente !3.•l con una ihcidencia anual de 4.4: 1,000,000 de menores de 15 anos en 

la raza blanca y de 1.3:1,000,000 en raza negra. Es el 10% de tumores sólidos y el 

6% de todas las enfennedades malignas del niño<~ .. Es más frecuente en varones de 

1.4:1, con picos de incidencia entre los 2 y 6 anos de edad y al inicio de la pubertad 

<•·3·'1 .Sin embargo se puede presentar en menores de un ano, existen reportes en que 

de una población de 1,561 pacientes con rabdomiosarcoma, en 5% correspondió a 

menores de un ano sin haber diferencia con el resto de los demás niños, siendo el 

más frecuente el rabdomiosarcoma indiferenciado '~ . 

Su variedad histológica dependen del patrón de crecimiento, celularic!ad, grado de 

diferenciación y configuración. Se conocen tres tipos principales: embrionario, alveolar 
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y pleomórflco o diferenciado. El Botrioides es como una variedad morfológica del 

embrionario (crece bajo una mucosa) 11.•.•·1º· 111 

El 40% de los rabdomiosarcoma (RMS) se localiza en cabeza y cuello el 10% de 

éstos en órbita; el 25% en tronco y extremidades, 20% genitourinario, 15% es 

intrabdominal ; también hay casos reportados a nivel de vías biliares 1121 y se ha 

reportado que el RMS embrionario es el más frecuente en ninos con RMS 

paratesticular 1" 1 · Existen zonas del cuerpo en que es muy raro encontrarlo un 

ejemplo es la laringe 1141 • La histologia de tipo embrionario predomina en cabeza y 

cuello así como en sistema genitourinario; este último es más frecuente en pacientes 

jóvenes. La histología pleomórfica es rara en la Infancia. En un reporte de IRS-1 

publicado en octubre de 1988 se menciona que en un estudio de noviembre de 1972 

a octubre de 1978 se estudiaron 129 ninos con RMS y la histología encontrada fue 68 

casos con RMS embrionario; 41 casos RMS alveolar, 14 indiferenciados, 2 botrioides 

y 1 pleomórfico 1'·31 • 

Se ha obseNado incidencia de malformaciones congénitas de SNC, Genitourinario, 

Gastrointestinal, Cardiovascular, 143 asociadas a pacientes con neurnfibromatosis, 

1"·"1 el síndrome de Rublnstein - Taybi, síndrome alcoholfetal y malformación quística 

pulmonar 111
•
1ª' Se ha descrito un síndrome familiar con alta incidencia de carcinomas 

de partes blandas y antecedentes de cáncer de mama 1191 
• Se ha observado relación 

entre mujeres con cáncer de mama o alto riesgo para padecerlo, con hijos que tienen 

RMS, sobre todo de tipo embrional, del sexo masculino y que se presenta antes de los 



2 anos de edad (20) • Grufferman y cols. describieron riesgo elevado de RMS en hijos 

de padres fumadores, con ingestión de ciertos alimentos y exposición a productos 

qulmicos (2') • Estos datos y los descubrimientos an el campo de la genética han 

llegado a postular la existencia de un origen patogénico consistente en el desarrollo 

de una mutación que conlleva al desarrollo de homocigosidad en un alelo del 

cromosoma 11 (2223) . 

En 1950 Stobbe y Cols. describen el tipo embrionario. En 1956 Rioppelle y Cols. 

describen el alveolar <11 ·151 ; pero fueron Horn y Enterllne quienes unificaron el 

concepto de RMS al definirlo como tumor con Rabdomioblastos entre sus células 

malignas y establecieron 4 subtipos: embrionario, alveolar, botrioides y pleomórlico. 

RMS EMBRIONARIO. Es el más frecuente en la niftez con un 57% del total. 

Caracterizado por presentar células redondas, alargadas, núcleo excéntrico como 

raqueta o renacuajo <
2
•1 . Este RMS es comparable con el músculo de la séptima a 

décima semana de edad gestacional <•2l Se presenta con mayor frecuencia en la 

primera década de la vida y tiene mejor pronóstico (25) • 

RMS BOTRIOIDES: Macroscópicamente tiene aspecto de un racimo de uvas. 

Considerado subtipo de un embrionario. Crece en el tejido submucoso de órganos 

huecos, se recubre con epitelio hiperplásico o con cambios escamosos. Presenta una 

capa de gran celularidad llamada "Capa de Nicholson" <
25l . Suele localizarse en 

cavidad nasal, nasofaringe, conductos biliares, vejiga urinaria y vagina (271 • En un 
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estudio multlcéntrico publicado en 1987 se reportan 21 casos de RMS botrioides 

cervicouterino con un rango de edad entre los 5 meses y 48 años con un pico máximo 

entre los 14 y 18 años <2•1 . 

RMS PLEOMORFICO. Es un tejido con células fusiformes con pleomorfismos . Es 

raro en la infancia. 

Por los criterios citológicos similares a los aplicados al tumor de Wilms, Palmar y Cols. 

proponen una clasificación del RMS en tres grupos: el monomorfo de células 

redondas y uniformes; el anaplásico con presencia de mitosis anormales, mala 

orientación del material cromático y agrandamiento celular; y el mixto con amplio 

espectro de células. Los tipos monomorfo anaplásico y alveolar se consideran de mal 

pronóstico <
29

· 301 • 

El diagnóstico diferencial del AMS se hace con tumores de células redondas de la 

infancia como el sarcoma de Ewing, osteosarcoma de células pequeñas, 

condrosarcoma mesenquimal, neuroblastoma, linfoma y otros f
31l . Por lo que se 

realizan técnicas específicas de tinción y microscopía electrónica. Existen estudios en 

donde la determinación de P glucoproteina mediante un proceso inmunohistoquímico 

semicuantitativo es importante para el diagnóstico y pronóstico de pacientes con RMS 

(32) 
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Ultraestructuralmente presenta características similares al músculo embrionario en 

donde hay mezcla de células mesenquimales pobres en organelas y rabdomioblastos 

maduros con filamentos y estriaciones cruzadas (31I. 

El RMS es de gran agresividad local y metastásica; de crecimiento rápido con 

invasión directa a otras estructuras y, por contigüidad se disemina a fascias y planos 

musculares. La toma de ganglios depende de la localización del tumor primario. La 

órbita tiene pocos ganglios linfáticos por ello da pocas metástasis (33I . Los de cabeza 

y cuello dan 15% de afectación ganglionar al diagnóstico; los del sistema 

genitourinario dan en el 25% y los de extremidades el 17% ('4) 'Siendo los sitios mas 

frecuentes el pulmón, hueso, médula ósea , hígado y cerebro (•. 3SJ . Los 

parameningeos invaden SNC en el 35% de los casos y destruyen estructuras 

contiguas. También hay metástasis a nivel genitourinario en porcentaje alto. El RMS 

de tipo alveolar es en donde se observan las metástasis a mas larga distancia ¡361 • 

El diagnóstico se realiza por biopsia del tumor, la Tomografía Axila Computada (TAC) 

y la Resonancia Magnética (RNM) son de ayuda para la estadificación y localización 

así como determinación del tama~o. invasión y metástasis. Se requiere realizar una 

adecuada historia clínica, examen físico minucioso, biometría hemática, pruebas de 

función renal, pruebas de función hepáticas, electrocardiograma, aspirado y biopsia 

de médula ósea, citología de líquido cefalorraquideo, radiografía de tórax, 

gammagrama óseo y dependiendo de la localización exploración otorrinolaringologica, 

arteriografía, TAC de tórax y RNM. (31 I· 

9 



La estadificación clfnica por grupo en base al sistema TNM o IRS (lntergroup 

Rhabdomyosarcoma Study) tiene cuatro estadios : 

GRUPO CLASIFICACION 
1 Tumor localizado , totalmente resecable y sin 

ganglios linfáticos involucrados. 
a) Tumor confinado solo al músculo u órgano 
originalmente afectado. 
b) Tumor con infiltración fuera de la estructura de 
oriaen 

11 Tumor localizado o regional con resección total 
gruesa. 
a) Tumor resecado con enfermedad residual 
microscópica sin ganglios afectados. 
b) Resección completa del tumor sin enfermedad 
microscópica residual con ganglios tomados 
totalmente resecados. 
c) Resección del tumor con enfermedad 
microscópica residual y ganglios positivos 
resecados. 

111 Resección incompleta o solo toma de biopsia 
a) Biopsia o resección del 50 % del tumor. 
b) Resección del 50 % o mas del tumor. --

IV Presencia de tumor con metástasis al momento del 
diaanóstico. 

El tratamiento es mulfld1sc1pr1nar10 inte1Vin·1endo con : 

• Cirugía: Cuyo objetivo es erradicar el tumor en su totalidad siempre que sea 

extirpable. 

• Radioterapia: Ya que es un tumor radiosensible; que con 50 a 60 Gy se logra un 

control adecuado de la enfermedad 16· " 1· 

• Quimioterapia: La efectividad y actividad es variable; con monodrogas se reporta 

Peptichemio 71%, Ciclofosfamida (CFA) 54%, Mitoxantrone 29% , Mitomicina C 

17%, VP-16 1341 Adriamicina 33%, Vincristina 31%, Actinomicina D 24%, 
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Daunomlcina 19%, DTIC 50%, Metotrexate 75% , Melfalan 75%, 5-Fluoracllo 12%, 

Cisplatino 21 % 13
• 
3

" 
381 

• 

Hay poliquimioteraplas, la primera, propuesta por W,lbur y cols es VCR + AMO + CFA 

(VAC) que dio una sobrevida del 67% de 26 pacientes tratados. Existen otros 

protocolos entre ellos uno con 78% de sobrevida man.ajados con lfosfamida + VCR + 

Act-D; aunque el periodo de seguimiento aun es corto. La lfosfamida a dosis de 9 

mg/mt 2 
, sola o con VP-16 .. a mostrado excelentes resultados en pac·1entes con RMS 

resistentes a otras drogas 13i1. 

El reporte del estudio del RMS-1 publicado en 1987 con un total de 686 casos en 

menores de 21 anos indican que el manejo con Vincristina, Dactinomicina y 

Ciclofosfamida, solos o con radioterapia dieron una sobrevida libre de enfermedad a 5 

años en el 80 % de los casos en promedio; con mejor resultado en los tratados solo 

con quimioterapia en un 93o/o y en un 81°/o en los tratados con quimioterapia y 

radioterapia. 
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• Justificación: 

El Rabdomiosarcoma es un tumor complejo, de gran malignidad en el niño y en el 

adolescente , es el tumor de tejidos blandos mas frecuente, el conocimiento de la 

frecuencia de este tumor en la población infantil atendida en la unidad de pediatría del 

Hospital General de México en un penado de 30 años resulta trascendental en el 

conocimiento de su evolución , estadio de diagnóstico y éxito del tratamiento. 
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• Hipótesis: 

El Rabdomiosarcoma es un tumor sólido frecuente en la población infantil mexicana 

ocupando un lugar entro de los diez tipos de cáncer mas frecuentes atendidos en la 

unidad de pediatría del Hospital General de México. 
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• Objetivos: 

1. Determinar la incidencia de Rabdomiosarcoma en pacientes pediátricos del 

Hospital General de México. 

2. Determinar la variedad histológica mas frecuente del Rabdomiosarcoma en 

pacientes pediátricos del Hospital General de México en el periodo de 1967 a 1996. 

3. Analizar la frecuencia, presentación clínica, manejo, respuesta al tratamiento y 

vigilancia de los pacientes con diagnostico de Rabdomiosarcoma en edad 

pediátrica del Hospital General de México. 
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Material y Métodos: 

Se revisaron los expedientes del archivo clínico de la Unidad de Pediatría del Hospital 

General de México de pacientes con diagnóstico de Rabdomiosarcoma en el periodo 

comprendido de 1967 a 1996 . 
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HOJA DE RECOLECCIÓN DE DATOS 

Nombre: 

Edad! \Sexo: 

No. Expadlente: 

Estado de Procedencia: 

Nlvel Socioeconómlco: 

Fecha de Ingreso al H. G. M. 

Antecedentes Famllares de Cáncer: 

Fecha de Inicio de Sfntomas: 

Locallzaclón del Tumor: 

Exploración Flslce Inicial: 

Intervenciones Qulnlrglcas: 

Varladad Hlstologlca: 

EtapHlcaclón: 

Tratamiento: 

¿concluyó Tratamiento? 

¿Inició Vlgllancla? 

Destino del Paciente: 
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Población y Muestra: 

Revisión retrospectiva de los expedientes del archivo clínico de la Unidad de 

Pediatría del Hospital General de México de pacientes con diagnóstico de 

Rabdomiosarcoma entre 1967 y 1996. 
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• Criterios de Inclusión: 

Todos los expedientes de pacientes con diagnóstico de Rabdomiosarcoma atendidos 

en la Unidad de Pediatría del Hospital General de México. entre los años de 1967 a 

1996. 
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• Procedimiento: 

Se revisaron los expedientes del archivo clínico de la Unidad de Pediatr;a del Hospital 

General de México de niños con diagnóstico de Rabdomiosarcoma. 

20 



CONCLUSIONES Y RESULTADOS 

Luego de hacer una revisión exhaustiva de los expedientes de pacientes con 

neoplasias diagnosticados y/o manejados en la unidad de pediatría entre los anos 

1967 a 1996, se encontró que de 1,046 expedientes de los ninos con neoplasias 

captados, el rabdomlosarcoma ocupa el 8° lugar en frecuencia (ver gráfica 13) y 

corroboramos que es el tumor de partes blandas mas frecuente en el nino. En cuanto 

a la edad, observamos que nuestra población presentó una frecuencia con un pico al 

ano y a los 4 anos de vida. difiriendo discretamente de la literatura mundial, mientras 

que en menores de 1 ano tuvimos 4 casos que representan el 8. 7 % de la población 

estudiada (ver gráfica 1) . De acuerdo a los reportes mundiales, la zona del cuerpo 

mas afectada es cara y cuello con un 40 % de los casos, situación que observamos 

en la población estudiada con un 39% (ver gráfica 7). esto excluyendo los 

retrooculares que fueron 3 casos. En cuanto a la histología del tumor, el mas 

frecuente es el embrionario con 27 casos, 58.7% (ver gráfica 6), y llama la atención 

que encontramos 3 casos (6.5%) de pleomórfico siendo que esta variedad histológica 

se reporta como muy rara en la infancia, con una frecuencia de hasta un 0.8% en 

algunos estudios reportados (ver gráfica 6). 

Con respecto a los antecedentes de neoplasias en familiares de línea directa 

encontramos que en un 15.2% de los pacientes fueron positivos (ver gráfica 5). 
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Los datos cllnicos mas frecuentes fueron adenomegalias en un 100% de los casos, 

deformidad local en un 71.7%, deformidad de estructuras vecinas en un 28.2%, 

pérdida de la función 52% entre otros variados (ver gráfica 8). 

Respecto al tratamiento, la mayoría de los casos recibieron tratamiento combinando 

quimioterapia, radioterapia y cirugía terapeutica o paleatíva y solo dos casos no 

recibieron tratamiento, pues solicitaron alta voluntaria al conocer el diagnóstico. Los 

esquemas de quimioterapia han ido variando de acuerdo a lo establecido por el 

lntergroup Rhabdomyosarcoma Study (IRS), dándonos como resultado que nuestra 

población, a partir de 1967 y hasta 1987 se utilizo el IRS con 1, 11y111 que propusieron 

el uso de Vincristina (VCR), Ciclofosfamida (CFA), Adriamicina (ADA) y Actinomicina­

D (Act-D) y ocasionalmente Bleomicina, dependiendo del estadio del tumor. 

A partir de 1988 con la población del IRS IV se da una fase de intensificadión con 

Cisplatina, VCR, ADA, CFA y VP16, para posteriormente y dependiendo de la 

respuesta, continuar con VCR, CFA, ADA y Act-D, desafortunadamente no podemos 

hacer una valoración de la efectividad del manejo ofrecido en nuestra unidad, debido 

a que 50% de los pacientes abandonaron el tratamiento, 17.4% solicitaron alta 

voluntaria antes o durante el tratamiento y solo el 8. 7% se encuentra actualmente en 

vigilancia y unpaciente se encuentra en tratamiento activo; la literatura mundial reporta 

hasta un 55% de curación. 

Sin embargo no debemos olvidar que en nuestro medio se hace el diagnóstico en 

estadios avanzados (111) lo cual ensombrece su pronóstico, independientemente de la 

localización y de su histología. 
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~RECUENCIA DE RMS POR sexoíl 

37% 

FUENTE: ARCHIVO CUNICO DE LA UNIDAD DE PEOIATRIA H.G.M. 

FEMENINO 
17 PACIENTES 
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FRECUENCIA DE RMS POR EDAD AL MOMENTO DEL DIAGNOSTICO!'\,, 
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FRECUENCIA DE CASOS INGRESADOS A LA UNIDAD POR ANO"' 
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ANT. NEGATIVOS 
39 PACIENTES 

FUENTE: ARCHIVO CLINICO DE LA UNIDAD DE PEDIATRIA H.0.M. 

ANT. POSITIVOS 
7 PACIENTES 
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~RECUENCIA DE TIPO HISTOLOGICO~ 
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TIPO HISTOLOGICO 
FUENTE: ARCHIVO CLINJCO DE LA UNIDAD DE PEOIATRIA H.G.M. 

111 EMBRIONARIO 27 

0MIXTO 1 

0 ALVEOLAR 12 

• BOTRIOIDES 1 

0 PLEOMORFICO 3 

0 NO CLASIFICABLES 2 
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FRECUENCIA POR LOCALIZACION DEL TUMOR PRIMARIO 
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.INGUINAL 

0 INTRAPERITONEAL 

0 MEDIASTINO 

.0 MIEMBROS PELVICOS 

• MIEMBRO TORACICO 

0 RETROCULAR 

• RETROPERITONEAL 

0 SACROCOCCIGEO 

GRAFICA 7 30 



DATOS CLINICOS MAS FRECUENTES AL MOMENTO DEL DIAGNOSTICO ' 

DATOS CLINICOS 
ADENOMEGALIAS 

ALTERACION DEL S.N.C. 

AUMENTO DE VOLUMEN 

DEF. DE ESTRUCTURAS ......... -.-
....... ',.' <·40 

DEFORMIDAD LOCAL ............. . ·33· 
DOLOR LOCAL 

EDEMA 

HIPEREMIA LOCAL 

LIM. DE LA FUNCION 

MASA INTRABDOMINAL PAL 

OTROS 

PARALISIS FACIAL 

RED VENOSA LOCAL 

RETENCION URINARIA 

SINDROME ANEMICO 

...... - - .. · ... 
•'·.... . ............ . 

.· ·24· .. : ......... ·: .... . 

. . . . . . - .. ·.· ... : 20 .... ' . 
' ' ' . . . . . . . . . . . - - - - - ........... - - - ... - ............. . 
' ' ' . 

..... · ... - ...... \ ........ -.. . 

- • - • - •• •'. - •••• - •• < - ••••• ' •• ·'· 

SOL. DE CONTINUIDAD t-->.LJ:;-+-----l------+----1------l 

o 10 20 30 40 so 
NO. DE CASOS 

FUENTE: ARCHIVO CUNICO DE LA UNIDAD DE PEOIATRIA H.G.M. GAAFICA 8 31 



\-tLTERNATIVAS DE COMBINACIONES TERAPEUTICASD 

QUIMIOTERAPIA 
44 PACIENTES; _ _,___ __ _ 

L~-_:.-"'---"\--=L~~=~~2RE~CIBIERON TRAT. 2 PACIENTES 
' .·" @ ~· -'-" 

RADIOTERAPIA 
27 PACIENTES 

FUENTE: ARCHIVO CUNICO DE LA UNIDAD DE PEOIATRIA H.G.M. 

CIRUGIA 
19 PACIENTES 

GRAFICA 9 32 



lTRATAMIENTO DE ACUERDO AL 1 R Síl 

IRS 1,11,1111967·1987 
33 CASOS 

72% 

FUENTE: ARCHIVO CLINICO DE LA UNIDAD DE PEOIATRIA H.G.M. 

IRS IV 1988-1996 
13 CASOS 

GRAFICA 10 33 



RELACION DE PACIENTES DE ACUERDO DE SEGUIMIENTO 
1

" 

DEL TRATAMIENTO 

SI 
6 PACIENTES 

[--Cr~~:a::=:]~ AUN NO 
1 PACIENTES 

NO SSo/o 
39 PACIENTES 

GRAFICA 11 34 
FUENTE: ARCHIVO CUNICO DE LA UNIDAD OE PEDIATRIA H.G.M. 



lRELACION DEL DESTINO FINAL DEL PACIENTE~ 

ABANDONO TRATAMIENTO 
23 PACIENTES 

CONTINUA VIGILANCIA _ ____...._ 
4 PACIENTES 

, 

FUENTE: ARCHIVO CLINICO DE LA UNIDAD DE PEDIATRlA H.G.M. 

50% 

ABANDONO VIGILANCIA 
2 PACIENTES 

CONTINUA EN TRAT. 
1 PACIENTES 

FALLECIO 
8 PACIENTES 

GRAFICA 12 35 



FRECUENCIA DE CANCER INFANTIL EN LA UNIDAD DE PEDIATRIA 
1

" 

DEL HOSPITAL GENERAL DE MEXICO 

ENF. DE HOOGKIN 
169 CASOS 

ENF. NO HOOGKIN 
60 CASOS 

GERMINALES 
51 CASOS 

S.N.C. 
50 CASOS 

, __ OSTEOSARCDMA 
47 CASOS 

FUENTE; ARCHIVO CLINICO DE LA UNIDAD DE PEDIATRIA. H.O.M. GRAFICA 13 36 



Discusión: 

Los problemas de tipo socioeconómico registrados en nuestro país tienen serias 

repercusiones en diversos ámbitos de nuestra vida y probablemente los problemas de 

salud son los más importantes, la falta de una infraestructura adecuada para dar 

atención oportuna y por otro lado, la centralización de servicios de salud origina 

sobresaturación en los hospitales de la capital del país, al no existir centros de tercer 

nivel distribuidos estratégicamente en nuestro territorio. Por otro lado, la falta de 

educación en la salud de nuestra. población ocasiona retraso en el diagnóstico de 

enfermedades para las cuales el momento del diagnóstico e inicio del tratamiento 

resulta vital, pues de ello depende su pronóstico. 

Es importante promover la creación de centros hospitalarios con recursos humanos y 

materiales para el diagnóstico y tratamiento recordando que a mayor estadio al 

momento del diagnóstico implica peor pronóstico a pesar del tipo histológico del que 

se trate. 
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