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I. ANTECEDENTES

GENERALIDADES

El rabdomiosarcoma es el sarcoma de tejidos blandos més comiin en los nifios menores de
15 afios representando entre el 4 al 8% de todos los tumores malignos, y es el tercer tumor
sélido extracraneal mas comiin, después del neuroblastoma y del tumor de Wilm's.2"® El

primeroc en describirlo fue Weber ¢n 1854, y su histologia fue descrita por Rakov en 1937.'

La incidencia anual es entre 4 a 7 casos por | millén de nifios, con aproximadamente 250
casos nuevos diagnosticados en Estados Unidos cada afio. El tumor es 1.4 veces mis
comin en nifios que en nifias.  La incidencia es aparentemente menor en la mayoria de
Asia que en la poblacion blanca de los paises industrializados. Se ha visto que los parientes
de los nifios con rabdomiosarcoma tiene una frecuencia mayor de carcinoma de seno y de
tumores craneanos.”” * Se ha asociado también a ciertos sindromes familiares como la
neurofibromatosis o el de Li-Fraumeni, que estd asociada con una mutacién del gen p53.
El uso de mariguana, cocaina y alguna otra droga por uno o ambos padres se ha visto

asociacién con un incremento en el riesgo de rabdomiosarcoma en los nifios.?

MANIFESTACIONES CLINICAS

El rabdomiosarcoma puede presentarse en cualquier parte del cuerpo (Tabla 1). La cabeza
y el cuello (incluyendo la érbita) son los lugares més comunes de sitio primario, con 38%
de los casos.  La érbita representa alrededor del 10% del total de presentaciones. El
aparato genitourinaric es la segunda localizacién mas frecuente, seguido por las

extremidades, tronco, retroperitoneo, y otros sitios.’



Tabla 1. Sitios Primarios de Rabdomiosarcoma

Sitio Frecuencia (10%)
Orbita 10
Cabeza y cuello 28
Tronco 7
Extremidades 18
Tracto genitourinario 21

Tejido intratoracico
Sistema gastrointestinal y hepético
Perineo y ano

Retroperitoneo

—_— e kW W

Otros sitios

Aproximadamente 2/3 de los tunores ocurre en nifios menores de 6 afios, con un pico de
incidencia entre los 2 y los 5 afios. Los signos y sintomas estén en relacién con el sitio

primario del tumor o las metéstasis. Usnalmente una masa en crecimiento no dolorosa es la
manifestacion inicial 2 *

Los tumores en la érbita producen proptosis, quemosis y paralisis ocular. Estos tumores
pueden empezar como una masa ¢n la conjuntiva o en el angulo del 0jo. Los tumores en la
nasofaringe causan voz nasal, disfagia, obstruccién de la via aérea, epistaxis o dolor. Los
paranasales causan dolor, descarga, sinusitis, obstruccién o epistaxis.'® Los laringeos
causan disfonia. En el oido medio se asocian con tumores polipoides en el oido externo

que causan dolor, otitis media crénica y paralisis del nervio facial.



El rabdomiosarcoma puede presentarse como una masa indolora facial o en la region
parotidea. Los pacientes con masa en e! cuello pueden presentar disfagia o disfonia, Los
tumores parameningeos pueden extenderse al sistema nervioso central, resultando en

sintomas meningeos, paralisis de nervios craneales o pardlisis respiratoria.?

Los tumores alrededor del tronco, extremidades o en la region paratesticular usualmente se
presenta como masas indoloras que son notadas por los nifios o los padres. Los tumores
retroperitoneales usualmente son asintométicos o se encuentran como grandes masas que
causan sintomas urinarios o gastrointestinales. Los de prostata y vejiga por lo general dan
sintomatologia urinaria. Los tumores botroides aparecen como racimos de uvas que

protruyen del ttero o del cérvix 22!

Las metdstasis se dan por via hematégena y linfitica al pulmén, hueso, médula ésea,

ganglios linfiticos, sistema nervioso central, corazén y pechos.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

El diagnéstico diferencial se basa en la presentacidn. Los tumores orbitales con infeccion,
proptosis secundaria a hipertiroidismo, hemangioma. , neuroblastoma metastitico, glioma
del nervio 6ptico, retinoblastoma, granuloma, linfoma, sarcoma granulocitico, displasia
fibrosa de hueso e histiocitosis de células de Langerhans, %'

Otros tumores que invaden la nasofaringe y los senos paranasales son los linfomnas,
granulomas, carcinomas, otros sarcomas de tejidos blandos y el angiofibroma nasofaringeo
Jjuvenil. Los tumores del cuello deben diferenciarse de lesiones inflamatorias, quistes

branquiales, linfomas, carcinomas e histiocitosis de células de Langerhans.

Una masa intrabdominal debe diferenciarse de un quiste mesentérico, duplicacién
intestinal, tumor de Wilms, neuroblastoma, hepatoma, hemangioma, linfoma, teratoma,
carcinoma, sarcoma de Ewing y otro tipo de sarcomas de partes blandas, Una masa



paratesticular puede ser un tumor benigno, como un varicocele o hidrocele, un seminoma,

teratoma, carcinoma embrionario, linfoma o tumores raros como el de cordon espermatice.

En la vejiga neurofibroma, hemangioma y el carcinoma de células transicionales o
leiomiosarcoma deben ser considerados. En la vagina el rabdomioma debe ser descartado.
Otros tipos de sarcomas de partes blandas pueden aparecer en el tronco. Tumores 6seos

deben ser considerados como diagnéstico diferencial de los tumores de las extremidades.
56.19

EVALUACION DIGNOSTICA

La biopsia del tumor es el procedimiento diagnéstico definitivo para una masa de origen
inexplicable. Algunos exémencs deben realizarse antes del procedimiento quirirgico con la
finalidad de determinar la extensién de la enfermedad y con fines terapéuticos.® 22

Los exdmenes preoperatorios deben incluir una biometria hemitica completa, examen
general de orina, quimica sanguinea y electrolitos, pruebas de funcién renal y hepdticas y
una determinacion de 4cido trico. La tomografia computada o la resonancia magnética del
sitio primario del tumor puede ayudar a delimitar la extensién del mismo y el involucro de
estructuras adyacentes, asi como ayudar al manejo quirirgico. Una tomografia del térax,
un examen de la médula dsea, gamagrafia 6sea y hepatica puede realizarse en busca de

metastasis.

Pacientes con tumores parameningeos se les debe realizar una tomografia ¢ resonancia
magnética de crdneo y un examen del liquido cefalorraquideo en busca de invasion a las
meninges con pleocitosis en el liquido, elevacion de proteinas y disminucion de la glucosa.
La tomografia también puede ser usada en la busqueda de infiltracion a ganglios
Ietroperitoneales en pacientes con tumores en extremidades inferiores o del aparato

genitourinario. '



CLASIFICACION HISTOLOGICA

Histologicamente el rabdomiosarcoma representa el misculo esquelético norma! antes de la
inervacién. Los dos principales tipos celulares son el embrional y el alveolar; cada uno se
define por cambios genéticos especificos.® '*  E) comité de estudio intergrupal del
rabdomiosarcoma  (IRS) reconoce los siguientes histiotipos: Embrional (y su variedad
botroide), alveolar y pleomérfico.'” Aproximadamente el 80% de todos los casos nuevos
pueden clasificarse como embrional (60%) o alveolar (20%), y el resto como no
diferenciado o miscelineo. La presencia de sarcomeros con banda Z, actina, y filamentos
de miosina que forman cruces hexagonales, y filamentos delgades alineados por ribosomas

son ¢l diagnostico de la neoplasia.??

El 75% de los tumores embrionales se localizan en la cabeza y cuello y el tracto
genitourinario.  Los pacientes con esta variante histolégica tienen un prondstico

relativamente favorable,

La variedad botroide, representa el 5% de los casos, s¢ observa por lo general en menores
de 6 afios, y se define por la presencia de masas polipoideas y microscopicamente por la
presencia de agregados subepiteliales de células tumorales que se conocen como cambium
layer.  Este tipo de tumores comiinmente se encuentra en los drganos con mucosa como la
nasofaringe, canal auditivo, genitorurinario y gastrointestinal; éstos raramente producen

metéstasis y responden bien a la terapia.*

El rabdomiosarcoma alveolar se observa més en nifios mayores de 6 afios y se localiza en
tronco, extremidades y region perianal. Puede distinguirse por la presencia de fibroblastos
que forman espacios alveolares que conticne células monomérficas libres con abundante
citoplasma eosinofilico. Los pacientes con este tipo de tumores tienen un peor pronéstico

que los de tipo embrional.®



El tipo pleomorfico es encontrado comdnmente en adultos ¥ se asocia s6lo en el 1% de
todos los casos en niftos. Cuando se encuentra, la enfermedad se asocia por lo general con
tumores primarios del tronco y extremidades. Como lo sugiere el nombre las células son
largas y pleomérficas, y generalmente contienen multiples nicleos gigantes con inclusiones
citoplasméticas.'

Un tipo leiomiomatoso, es una variante que se reconocié recientemente, y es cominmente
localizado en la region paratesticular. '

Alteraciones genéticas caracteristicas se han reconocide en los subtipos embrional y
alveolar que pueden ayudar al diagnéstico. Asi el subtipo alveolar presenta una
translocacién caracteristica: (2; 13}(q35; q14). Los tumores embrionales presentan una
pérdida consistente de la heterozigocidad por una unidén multiple cercana al loci del

cromosoma | 1p15.5.5%°

Actualmente se estd tratando de realizar una nueva clasificacién basada en los hallazgos
histologicos. Con la finalidad de establecer una relacién entre el prondstico y la histologia:
desfavorable (alveolar ¢ indiferenciado), intermedio (la mayorfa de los embrionales) y
favorable (botroide y las variantes del embrional).*!”

FACTORES PRONOSTICOS Y ESTADIO CLINICO

La clasificacién mas usada actualmente es la basada en las categorias clinicas dada por el
IRS I, 11 y I (tabla 2), que reconoce cuatro categorias de la enfermedad basadas en la
cantidad de tumor remanente después de una cirugfa inicial y el grado de diseminacion al

momento del diagnéstico.’



TABLA 2

SISTEMA DE AGRUPACION CLINICA USADA POR EL COMITE DE ESTUDIO

GRUPOI:

GRUPO II:

INTEGRGRUPAL DEL RABDOMIOSARCOMA

Enfermedad localizada, completamente resecada
A. Confinado a un érgano o musculo de origen
B. Infiltracién fuera del érgano o musculo de origen; sin involucro de

ganglios regionales

Comprometido o incluye la reseccién de la region

A. Reseccidn gruesa del tumor con tumor residual “microscopico™

B. Enfermedad regional, completamente resecado, con involucro de
ganglios, extensién del tumor a érganos adyacentes 0 ambos

C. Enfermedad regional con involucro de ganglios, reseccién gruesa, pero

con evidencia de tumor residual microscépico

GRUPO III: Reseccién incompleta o biopsia con gran remanente de enfermedad

GRUPQ 1V: Metéstasis a distancia al momento del diagnéstico

Debido a que el estadio quirirgico varia dependiendo de las técnicas usadas y que excluye

otros factores prondsticos importantes como ¢l tamafio del tumor y el sitio, el comité RS

adopté una modificacién del sistema tumor-nédulo-metdstasis {TNM), donde se enfatiza el
pretratamiento dado para la extensién de la enfermedad. Los criterios de TNM incluyen el

sitio primario del tumor, su didmetro, el involucro a estructuras adyacentes, que consisten

en ganglios regionales y la presencia o ausencia de metastasis a distancia. Los estudios

contemporéneos del rabdomiosarcoma utilizan tanto la clasificacién clinica del IRS y el

TNM para asignar la terapia.'”



Actualmente el sitio primario del tumor, el tamafio y la extension de la enfermedad deben
determinarse de forma precisa, ademds de obtener una muestra de tejido adecuada para
histologia, histoquimica, microscopia electrénica y estudios genéticos. Como ya se
menciond, los estudios de imagen deben incluir radiografias posteroanterior y lateral de
torax y tomografia o resonancia del sitio primario del tumor. El examen de la médula ésea

es esencial, asi como una quimica sanguinea y una biometria herndtica completa, > ' 1?

TRATAMIENTO

La terapia del rabdomiosarcoma consiste en un acercamiento coordinado usando cirugia,

radioterapia y quimioterapia.

La cirugia provee tejido para el diagnéstico y puede lograr una reseccién total de la
tumoracién o por lo menos una reduccién del mismo. Actualmente se utiliza una segunda
cirugia en algunas ocasiones para valorar la respuesta al tratamiento y el control de
complicaciones causadas por la regresién del tumor y las met4stasis. '

La radioterapia se utiliza con la finalidad de disminuir la posibilidad de recurrencia del
tumor primario y ayudar al control de algunas metdstasis. Se recomienda la utilizacién de
dosis relativamente altas (entre 4,000 a 5,500 ¢Gy)."*

Todos los pacientes con rabdomiosarcoma deben recibir una quimioterapia intensa basada
en diferentes agentes con la finalidad de erradicar residuos microscépicos y disminuir las

masas macroscapicas.'* 1°

La demostracion de la actividad contra el rabdomiosarcoma de la vincristina, actinomicina
D y la ciclofosfamida en los afios 60as, fueron los estudios pioneros en combinacidn con la

cirugia y la radioterapia para el manejo del rabdomiosarcoma. " 2" %



Debido a la heterogeneidad clinica y biologica del tumor, es dificil establecer una terapia

convencionai para su manejo. Por lo cual se ha propuesto lo siguiente:
Tumor localizado (Grupo 1)

Los estudios de IRS han concluido que la radioterapia puede omitirse de los protocolos y

dar quimioterapia con vincristina (V), actinomicina D (A) y ciclofosfamida (C).*

No alveolar con residuo microscopico {Grupo II)

El tumor clasificado como grupo II puede ser controlado en aproximadamente el 90% de
los pacientes con uso de quimioterapia y radioterapia postcirugia. Actualmente se sugicre
¢l uso de esquema VA + adriamicina + radioterapia para su manejo.'* '¢

Local extenso no metastésico (Grupo II)

Los estudios enfatizan Ia utilizacién de Ja quimioterapia usando vincristina, actinomicina D,
ciclofosfamida y adriamicina.'®

Enfermedad metastisica (Grupo IV)
La evolucién de la terapia para el grupo IV inicia con pulsos de VAC o vincristina-

adriamicina VADRC con radioterapia al sitio primario y pulmones (perc no a otros sitios
metastasicos)."”



Tumores especiales pélvicos

Se ha visto que ciertos tumores pélvicos responden mejor a la terapia moderada que
aquellos en otros sitios, Se ha utilizado terapia intensiva con VADRC-VAC mis cisplatino
para inducir remision completa. Una segunda cirugia estd recomendada a las 20 semanas.
Se debe continuar el tratamiento con VAC y VADRC por 2 afios."® Con esta terapia, mas
del 80% de pacientes presenté una remisién completa, con 83% de sobrevida en 5 afios o
més.® 19

Tumores con histologia alveolar (Grupo I o II)

Recientemente se ha visto que la intensificacion de quimioterapia con esquema VADRC

mis cisplatino ha resultado con una sobrevida a 5 affos del 80%.%
Tumores parameningeos

Estos pacientes usualmente mueren por extensién directa del cerebro, especialmente
cuando presentan paralisis de nervios craneales al diagnostico o cuando existe erosion en la
base del créneo.'' Altas dosis de radiacién iniciadas en el dia 0, como las aplicadas a los
crancofaringeomas, combinadas con quimioterapia intratecal con metrotexate,
hidrocortisona y citarabina para pacientes con extensién intracraneal, produce una ganancia
del 20% en el porcentaje de sobrevida a 5 afios o més.>*



II. OBJETIVOS

1. Describir las caracteristicas clinicas de los pacientes con Rabdomiosarcoma, atendidos
en el Hospital Infantil de México “Federico Gomez” en 8 afios (1990-1997)

2. Conocer las estrategias terapéuticas utilizadas en el tratamiento del Rabdomiosarcoma

3. Conocer la supervivencia obtenida en dichos pacientes con los tratamientos utilizados.

4. Comparar la localizacién, estadio y tipo de terapia utilizada con la supervivencia

lograda, contra lo descrito en la Literatura

HI. JUSTIFICACION

No existen estudios en el Hospital Infantil de México “Federico Gémez” donde se muestre
las caracteristicas clinicas, la terapia recibida y la supervivencia de los pacientes con
rabdomiosarcoma. Por lo cual este estudio servird para obtener una idea objetiva de la
frecuencia de esta patologia en el hospital, ademds de los esquemas de tratamiento
utilizados, con lo cual s¢ podrin establecer pautas para futuros criterios terapéuticos y

pronésticos.
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I1I. JUSTIFICACION

No existen estudios en el Hospital Infantil de México “Federico Gomez” donde se muestre
las caracteristicas clinicas, la terapia recibida y la supervivencia de los pacientes con
rabdomiosarcoma. Por lo cual este estudio serviré para obtener una idea objetiva de la
frecuencia de esta patologia en el hospital, ademds de los esquemas de tratamiento
utilizados, con lo cual se podrén establecer pautas para futuros criterios terapéuticos y

prondsticos.



IV MATERIAL Y METODO

Se realizé un estudio retrospectivo y descriptivo, con una revision de expedientes de todos

los pacientes con diagndstico de rabdomiosarcoma en el HIM, entre los afios 1990-1997

Se elaboré una hoja de recoleccion de datos, en la cual se concentraron las variables para el
estudio, las cuales fueron: edad al diagnéstico, sexo, fecha de diagnéstico, sitio primario del
tumor, tratamiento recibido, estudios de extensién, fecha de finalizacion del tratamiento,

supervivencia, estado actual,

Se incluyé a todos los pacientes con diagnéstico de rabdomiosarcoma manejados en la

institucién el periodo comprendido de 1990 al 1997,

Se excluyé a aquellos que no contaran con expediente completo.

Se toms la presentacion clinica corno la localizacién del tumor al momento del diagnéstico,

El tratamiento se analizé de acuerdo a los esquemas de quimioterapia administrados y si
recibieron o no a radioterapia. La respuesta se dividid dependiendo si el paciente presentd
remision de la enfermedad, defimcién o abandono del tratamiento, y de si presentaban o no
actividad tumoral; Asf se establecieron los siguientes estadios: vive con actividad tumoral,
vivo sin actividad, muerto con actividad, muerto sin actividad, abandono de tratamiento

con actividad y abandono de tratamiento sin actividad.

La supervivencia se dividié en supervivencia libre de enfermedad, definida como el tiempo
en meses posterior a la remisién de la enfermedad después de haber recibido tratamiento y
sobrevida global como el tiempo en meses desde el diagnéstico hasta su muerte, abandono

o Ultima consulta, sin tomar en cuenta si el paciente estaba o no con actividad tumoral,



V. DEFINICION DE VARIABLES

Edad: Expresada en meses al momento del diagndstico

Género: Expresada como masculino y femenino

Sitio primario: Localizacién inicial de Ia tumoracién

Fecha de diagnéstico: Fecha en que se reporté el resultado de patologia con el cual se
realiz6 el diagndstico

Fecha de inicio de tratamiento: Fecha en que se inicid la quimioterapia

Fecha de fin de tratamiento: Fecha en que se aplicé el ditimo ciclo de quimioterapia
Fecha de vigilancia: Fecha en la que se decide culminar el tratamiento del paciente debido
a remision de la enfermedad y continuar con controles clinicos, de gabinete y laboratorios

por la consulta externa de oncologia

Fecha de recidiva: Fecha en la cual s¢ diagnostica nueva actividad tumoral donde

previamente ya se habia erradicado o no se habia reportado.

Fecha de muerte: Fecha cn la cual fallecié el paciente

Fecha de iiltima visita: Fecha en la cual acudié por tltima vez al hospital
Tratamiento administradoe: Manejo recibido dentro de la institucion

Quimioterapia: Esquemas de antineoplésicos recibidos

Radioterapia: Se reporta si recibié o no



Cirugia: Inicial de la tumoracién
Biopsia: Si solo se tomé para estudio diagndstico
Reseccion parcial: Si se realizé reseccion de la tumoracién pero
macroscopicamente o microscopicamente existia residuo de la tumoracion
Reseccién total: Si macroscopicamente y microscépicamente no existia

residuo de la tumoracion.

Estado actual: Estado del paciente en su ultima visita al hospital

Vivo sin actividad tumoral: Paciente que en su dltima visita no presentaba datos
clinicos, de laboratorio o gabinete de enfermedad

Vivo con actividad tumoral: Paciente que en su ultima visita presentaba datos
clinicos, de laboratorio o gabinete de enfermedad

Muerto sin actividad tumoral: Paciente que al fallecer no presentaba datos
clinicos, de laboratorio o gabinete de enfermedad

Muerto con actividad tumoral: Paciente que al fallecer visita no presentaba datos
c]iﬁicos, de laboratorio o gabinete de enfermedad

Abandeno sin actividad tumoral: Paciente que deja de forma voluntaria el
tratamiento, previo a su conclusién y que en su 1ltima visita no presentaba datos clinicos,
de laboratorio o gabinete de enfermedad

Abandono con actividad tumoral: Paciente que deja de forma voluntaria el
tratamiento, previo a su conclusién y que en su filtima visita no presentaba datos clinicos,

de laboratorio o gabinete de enfermedad

Supervivencia libre de enfermedad: Tiempo en meses posterior a la remision de la
enfermedad después de haber recibido tratamiento

Supervivencia global: Tiempo en meses desde el diagnostico hasta su abandono, muerte

o ultima consulta, sin tomar en ¢uenta si el paciente estaba o no con actividad tumoral



VL. RESULTADOS

Se'revisé un periodo de 7 afios en el archivo clinico y de patologia del Hospital Infantil de
México Federico Goémez encontrando 38 pacientes con el diagndstico de
Rabdomiosarcoma. El promedio de edad de los pacientes fue de 47.5 meses (1-156 meses).
El 74% de los pacientes fueron menores de 5 afios al momento del diagnostico y un 25% de
elos fue menor de 1 afio. Hubo 24 pacientes del sexo masculino y 14 del femenino, para

una relacion masculing:Femnenino de 1.7:1.
Fl sito mas frecuente de localizacién fue cabeza y cuello con un 42% de los casos, seguido
de extremidades y aparato genitourinario con 21.1% cada uno, gastrointestinal y hepético

7.9%, Grbitas, retroperitoneo ¢ intratoracico con 2.6% cada uno. Ver gréfica 1.

Grifica 1. Localizacion del sitio primario

LOCALIZACION

20

Frequency

orbita extremidades intratordcico retroperitones
cabaza y cuslio genintourinaric  gastrointestinal y h
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El subtipo histolégico mas frecuentemente encontrado fue el alveolar con 39.5% de los
casos, seguido del embrionario con 36.8%, botroide, mixto, pleomérfico y diagnésticos
compatibles con 5.3% cada uno, .Por dltimo, el subtipo de células fusiformes se encontro

solamente en 2.6% de los casos. Ver grafica 2.

Grifica 2. Subtipo Histologico

SUBTIPO HISTOLOGICO

celulas fusiformes

De los 16 casos que se presentaron en cabeza y cuello el subtipo histol6gico embrionario y
alveolar tuvieron cada uno 37.5% de los casos, mientras que el pleomorfico se encontrd en
12.5% y el mixto en 6%, En extremidades predomind el subtipo alveolar con el 75% de los
casos y 25% embrionario. En el aparato genitourinario el 62.5% fueron embrionarios,

mientras que el botroide y el alveolar tuvieron un caso cada uno.



En el aparato gastrointestinal y hepético se encontraron dos embrionarios y un alveolar,
mientras que el intratordcico fue alveolar, el de 6rbita fue mixto y el retroperitoneal de
células fusiformes. Ver tabla 3.

Tabla 3. Relacién entre la Localizacitn ¢ Histologia

Cabeza y cuello Embrionario 375 %
Alveolar 375 %
Pleomérfico 125 %
Mixto 6 %
Extremidades Alveolar 5 %
Embrionario 25 %
Genitourinario Embrionario 62.5 %
Botroide 18.75 %
Alveolar 18.75 %
Gastrointestinal Embrionario 66 %
Alveolar 33 %
Intratoricico Alveolar 100 %
Retroperitoneal Células fusiformes 100 %

El 94.7% de los casos se presentaron como etapas avanzadas (III y IV) de acuerdo a la
clasificacion para etapa clinica dei IRS, sélo hubo un caso en etapa I (en cabeza y cuello) y
un caso en etapa II (localizado a extremidades). El 15.8% de los pacientes presentaron
infiltracién a médula 6sea al momento del diagnéstico. Ver grafica 3,




Grifica 3. Estadio clinico
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Se administrd una gran diversidad de esquetnas de quimioterapia durante el periodo
estudiado, la mayoria de ellos -consistieron de Vincristing, Actinomicina D y
Ciclofosfamida, a los que se agregaron otros firmacos como Adriamicina, Carboplatino,

Ifosfamida, Etopdsido y Cisplatino.



Se obtuvo una sobrevida global de 18.4% para toda la serie, incluyendo a los abandonos

como evento. Grifica 4.

Grifica 4. Sobrevida global
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La sobrevida libre de enfermedad obtenida en la serie fue de 15.8% como se muestra en la
gréfica 5.

Grafica 5. Sobrevida libre de enfermedad
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Es de llamar la atencién que €l 58% de los pacientes abandonaron el tratamiento previo & su
conclusién con actividad tumoral, el 24% murieron con actividad tumoral y 2% se
encuentra vivos con actividlad tumoral, lo que suma un 84% de los pacientes que

persistieron con actividad tumoral.

Es dificil establecer con una serie tan pequeiia y diversa un factor de comparacién para la
sobrevida, pero de los pacientes con sitio en las extremidades, 6rbita e intratoricico no

sobrevivié ninguno.

Se supone que los pacientes que abandonaron fallecicron por el comportamiento de la
neoplasia, pero en los nueve pacientes que fallecieron en la institucion, el choque séptico
fue la causa de muerte fue el choque séptico en 5 de ellos, hemorragia en 2, actividad
turnoral en uno y un paciente falleci6 durante el acto quirirgico.
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VII. DISCUSION

Con base en los resuitados obtenidos en el estudio, podemos concluir:

A} La edad mis frecuente de presentacion es en menores de 5 afios, con un pico en los

B)

0

4 afios de edad. Llama la atencidn que se observd un niimero significativo de

pacientes menores de 1 afio, lo cual no se describe en la literatura,>2'

Se puede localizar en cualquier parte del cuerpo, pero se observd una
predominancia en cabeza y cuello, seguido de extremidades y el aparato
genitourinario, lo cual concuerda con lo reportado por Pappo en su estudio.” Pero a

diferencia de éste, no se obtuvimos un alto nitmero de casos en érbita.,

En cuanto a la histologia se encontré que el tipo mds frecuente fue el alveolar,
seguido del embrionario, pero con muy poca diferenciz entre ambos, aungue cabe
destacar que la variedad botroide es una variedad del embrionario, por lo que el tipo
embrionario representaria en su totalidad el 42.1%. Cabe destacar que se encontrd
un porcentaje mayor a lo descrito en la literatura del tipo pleomérfico, el cual se

reporta como raro en nifios. !

D) En cuanto a la localizacién e histologia, se observd que en cabeza y cuello no hubo

diferencia entre el tipo alveolar y el embrionario. En las extremidades predomin el
tipo alveolar y en el aparato genitourinario el embrionario y su variedad botroide.
En el sistema gastrointestinal y hepdtico fue ¢l embrionario el de mayor frecuencia.
El de células fusiformes se localizo en el retroperitoneo



E) Se obtuvo una sobrevida global de 18.4% para toda la serie, incluyendo a los
abandonos como evento. La sobrevida libre de enfermedad obtenida en la serie fue
de 15.8%

F} Se observé que, desgraciadamente, la mayoria de los pacientes acuden a la
institucion ya en elapas avanzadas de la enfermedad, lo cual repercute directamente
en fa posibilidad de alcanzar curacién. Ademss de que més de la mitad de los
pacientes abandenaron ¢l tratarmniento previo a su conclusién. De los pacientes que
siguieron en la institucién aproximadamente la mitad fallecieron con actividad

tumoral, y solo un pequefio niimero continua en vigilancia

G) La causa més frecuente de fallecimiento en la institucién, al igual que lo reportado
para la mayoria de los padecimientos oncolégicos, fue el choque séptico, seguido de
hemorragias y de la actividad tumoral,

H) Se observé un gran nimero de esquemas de quimioterapia, pero en su mayoria
fueron basados en la utilizacién de los medicamentos recomendados que son la

Vincristina, la Actinomicina D y la Ciclofosfamida.



VIIL. CONCLUSIONES

Podemos concluir que:

Las caracteristicas clinicas y epidemiolégicas observadas en nuestra serie no difieren con lo

descrito en la literatura mundial.

Por la forma de presentacién que observamos, con una alta morbi-mortalidad en los
pacientes, y sobretodo por el alto indice de abandono en el tratamiento previo a su
conclusién, es recomendable realizar un estudio prospectivo controlado, donde se pueda
evidenciar el comportamiento de la neoplasia, basado en los nuevos métodos diagnésticos y
terapéuticos, adernds de tratar de determinar las causas de este abandono.
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