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TUMORES PRIMARIOS MALIGNOS DE OIDO
REVISION DE 15 ANOS EN EL HOSPITAL INFANTIL DE MEXICO
“ FEDERICO GODMEZ “

INTRODUCCION
RABDOMIOSARCONMAS Y DIFERENCIACION DE SARCODMIAS

lido maligno que surge de las células mesenquimatosas

Un sarcoma ¢s un tumor s
primitivas y que se disemina a cada parte del cuerpo. Las células mesenquimatosas

normalmente se desarrollan en ¢l tejido conectivo, tejido fibroso, cartilago, miisculo y
hueso. Dentro del desarrollo de los sarcomas no se lleva a cabo la diferenciacién completa,
aunque cl patologo pucde ofrecernos una evidencia de alguna maduracion, por ¢jemplo los
wmores malignos de cartilago pueden ser designados como condrosarcomas y los de tejido
fibroso como fibrosarcoma dependicndo de la maduracion que se encuentre ¢n ¢l tumor y
que simule lo mis proximo. El término de rabdomiosarcoma hace referencia” a un tumor
que surge de los tejidos que nommalmente imitan al musculo estriado.s No obstante ¢l
rabdomiosarcoma a menudo surge de los tejidos en sitios mesengquimatosos poco ordinarios
donde existe msculo estriado, y no de manera ordinaria como la vgjiga. La diferencia con
el sircoma es que ¢s un tumor cuyas células de origen aparecen del miesodermo pero el
grado de maduracién es muy primitivo, sin embargo esto no indica o especifica ¢l tipo de

rcoma mas comun de tejidos blandos en personas

tejido. Bl rabdomiosarcoma es ¢l s
Jovenes de aproximadamente 21 afios de edad y constituye del 5-8 % de los casos de cancer
importante por la frecuencia 3 los mudltiples sitios anatémicos en los
hueso temporal donde se registra una incidencia del 7% en
adamente sensible a la radioterapia asi como a la
sminuido las

en los nifos, esto es
que puede surgir, como en ¢l
nifios.y El rabdomiosarcoma es moder:
quimioterapia, el progreso en la terapia ha mcejorado la sobrevida y ha d
secuclas tardias derivadas del tratamiento. Con el mejoramiento de la sobrevida ha sido
importante considerar los factores prondsticos, designar clinicamente las prucbas de una
extraordinaria variedad de subtipos histologicos v las pautas en el tratamiento en cuanto a la
extension. Todos los sarcomas de tejidos blandos pueden diseminarse a arcas contiguas del
cuerpo ¢ incluso mas alla de sus tipos de origen.

Considerando  los  subtipos  histolégicos todas las formas
indiferenciados, estos pueden infiltrar las estructuras locales y eventualmente invadir tejido
de los tumores primarios malignos del oido es frecuente su

de sarcomas Yy Ssarcomas

linfitico y sangre. En el caso
diseminacion a traves de las areas anatomicas contiguas.

El rabdomiosarcoma y sarcoma indiferenciado pucden surgir de cualquier sitio virtual del
cuerpo. De acuerdo al sitio de origen, los tejidos lintaticos regionales y  la localizacién a
mayor distancia como los pulmones, Ia médula ésea y los huesos deben ser considerados en
Ia valoracion  de cada paciente.  En cste estudio deberd considerarse especialmente el
rabdomiosarcoma primario de oido que es ¢l motivo del estudio, ¥ como caso tnico de
tumor primario de oido ¢l de linfoma linfoblastico
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JUSTIFICACION

LLos tumores primarios malignos dc oido en la edad pediatrica, ocupan un porcentajc muy
pequeiio dentro de los padecimientos oncoldgicos en este grupo etareo (7%), lo que explica
su evolucién a estadios avanzados debido a la dificultad inicial para su diagnéstico. El
presente estudio consiste en un andlisis retrospectivo con el fin de conocer la incidencia asi
como la sobrevida de los tumores primarios malignos de oido cn cl Hospital Infantil de
México *“‘Federico Goémez™ (HIMFG) tomando cn cucenta ademas, los aspectos clinicos,

diagnésticos v terapéuticos.
PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

Se desconoce 1a sintomatologia inicial, asi como las fuentes histolégicas de este tipo de
tumores, por lo que sc hace necesario conocer cstos datos para su diagnéstico oportuno.

OBJETIVOS

CONOCER:

1. - Las caracteristicas clinicas de¢ los tumores malignos primarios de
oido.

2. - Las formas de diagnéstico temprano ¥y tratamicnto oportuno.

3. - La clasificacion apropiada del tumor primario maligno de oido.

4. - Las modalidades terapéuticas de estas entidades.

5. - Establecer el prondastico.

6. - ldentificar la tasa real de frecuencia y sobrevida global a 14 afios.




IETODO

MATERIAL Y

Se realizé un cstudio retrospectivo, de un grupo de pacientes con diagnostico de tumor
primario maligno de oido, atendidos en ¢l Hospital Infantil de México “Federico Gémez™
(HIMFG), en el periodo comprendido de Encro de 1979 a Diciembre de 1994, Ia
informacion fue obtenida del expediente de cada paciente, ¢n donde sc obtuvieron: cdad,
sexo, cuadro clinico, diagnostico clinico ¢ histopatolégico, auxilinres de diagnostico,

tratamiento y evolucion.

FONDO HISTORICO

El rabdomiosarcoma y sarcoma indiferenciado son comunmente divididos en 6 tipos
histoldgicos convencionales: Virchow ( 1821-1902) scpara los sarcomas de tejidos blandos
y hueso de otras formas de ciancer como los epiteliales ¥ los hematolégicos. Weber
describe el rubdomiosarcoma  como una entidad separada en 1984 ¢n un reporte de un
hombre de 21 aiios con una recurrencia  de las amigdalas. La primera descripecién de un
conjunto de casos. aparecié en 1946 con la Landmark publication por A.P Stout quicn
siguié a un reporte por Pack’s de una diversidad clinica y patolégica de tumores que
surgicron en tejidos blandos somaticos. «.» La descripcion patologica de rabdomiosarcoma
como unidad es schalada por Hom y Enterline en 1958, quicncs reportaron  al
rabdomiosarcoma como un tumor maligno de tejidos blandos previamente designado como
cmbrionario en personas jovences asi como sarcomas pleomarficos en

rabdomiosarcoma
personas mayores.

El rabdomiosarcoma embrionario llamado asi porque los tejidos simulan una inmadurez de
io dividido en la forma so6lida o botroide. El rabdomiosarcoma

musculo esquelético: ha
embrionario o sélido es aquel cuyas estructuras no cstiin cubiertas por mucosa y es ¢l que

ticne mejor arreglo histologico. Con menor frecuencia se observa el rabdomiosarcoma
embrionario o botroide (ue surge de estructuras cubiertas con mucosa y que se presenta en
las cavidades del cuerpo. Pecle y Hauser revisaron la literatura del carcinoma de conducto
auditivo extemo y oido medio ¢n 1941, dandole credibilidad a la primera descripeion de
por Wildiroudout, Schwartze, Lucae ¥ Kidd y otros alrededor de
¥ Theriault utilizaron ¢l término rabdomiosarcoma alveolar
tumor ¥y parénquima  pulmonar

este padecimicento hecha
1775. En 1956 Riopelle
tomando c¢n  consideracion el aspecto  tisular  del
microscopicamente normal. v De esta torma Enzinger y Sharaki acumuliaron 110 pacientes
con rabdemiosarcoma  alveolar en 1969. Por otra parte varios investigadores han descrito
un sarcoma que surge de tejidos blandos  histologicamente similar al sarcoma de Ewing de
hucso. Las series retrospectivas con pacientes pediatricos empezaron a aparecer en las
ultimas décadas. La extensa lista de publicaciones pucde ser hallada en articulos que hablan
de rabdomiosarcomas y de otros sarcomas de tejidos blandos. (e




EPIDE MIOLOGIA

Los tumores del oido y hueso temporal ocurren con mcnos frecuencia en nifios que en
adultos y los sarcomas de tejidos blandos de oido, son las formas mas comuncs de cancer,
correspondiéndole €l 7% de todos los casos que involucran ¢l hueso temporal. ax

El rabdomiosarcoma cs ¢l sarcoma de tejidos blandos mis comin en personas mcenores de
15 aiios, y ocupa ¢l 5-8% de cancer en los nifios u:s En un estudio realizado en el Children
of Hospital de Philadelfia que abarco 10 aifios, con 1482 pacientes diagnosticados con
cancer, se mostré que 122 casos (8%) fueron de sarcoma de tejidos blandos, del total que
arcoma indiferenciado que comprendio el 57% de los casos an
Jenklin y Sonley reportaron el 7126 de gente joven referida a esa institucidon para
tratamicnto de sarcoma de tgjidos blandos ¥y rabdomiosarcoma o sarcoma indiferenciado
as. De acuerdo al Third National Cancer Survey v que abarco 2 estados y 7 areas
metropolitanas en ¢l periodo de 1969-1971 encontraron 130 casos de sarcoma de tejidos
blandos en nifios blancos ¥ 9 en nifios negros de un total aproximado de cinco millones y
sctecientos mil nifios respectivamente. De estos. ¢l 69.53% de los casos en nifios blancos y
3.33% cn nifios negros correspondicron a rabdomiosarcoma. El porcentaje total fue de 8.4
casos de sarcoma de tejidos blandos por millén en nifios blancos por aiio y 3.9 casos por

ocuparon el sarcoma Yy

millén en nifios negros por aiio.
Sc han reportado mas de 100 rabdomiosarcomas de oido desde 1933 ieer,. En un cstudio en

inglaterra, la incidencia de cancer de hueso temporal fue similar tanto en mujeres
171,000.00 x afo, como en  hombres 0.6/1.000.00 de 1968 a 1977 a«  En los Estados
Unidos cn ¢l periodo 1973-1984 los datos del Institute Nacional de Cancer observaron una
incidencia similar . En varios estudios gendticos, aproximadamente 60%%-70% de los
tumores malignos del oido se originan del pabellon auricular, 2026 a 30% del conducto
auditivo externo y 10% del oido medio y la mastoides qszo.

Breslow y Langhols, sumaron al registro en el mundo del cancer la experiencia en el SEER
Sobrevida, LEpidemiologia y resultados finales, Programa del Instituto Nacional de Cancer
para nifios con ncoplasiac, El rabdomiosarcoma fue en cierto modo menos frecuente que el
neuroblastoma v ¢l nefroblastoma (tumor de Wilms) y de alguna mancra mis frecuente en
hombres, esto no tuvo una relacion significativa en cuanto a la localizacién  geogrifica
entre los cinco continentes ni tampoco  reveld  algtin cambio en la incidencia de
rabdomiosarcoma pediatrico en un periodo de 20 afos, de 1958 a 1977. La informacién
quc ¢l rabdomiosarcoma y probablemente el sarcoma indiferenciado

publicada sciala

ocurren en todo ¢l mundo.
El rabdomiosarcoma es un padecimicnto que predomina en  personas jévenes menores de

21 afios. sin que exista alguna diferencia inexplicable cntre grupos étnicos. Esto es de
alguna mancra intercsante, ya que eXiste una asociacion entre la edad, el sitio dcl sarcoma
primario y Ia histologia del tumor.




GENETICA

Los reportes del surgimiento del rabdomiosarcoma como una vesicula congénita del
pulmén en dos nifios con nevd basal de Gordin en un sindrome de¢ carcinoma cclular y de
varios nifios con sindrome de feto/alcohol o neurofibromatosis sugieren una base genética
ez Lo asociacion con neurofibromatesis tiene una intrigante porque pacientes que han
desarrollado sarcoma neurogénico  pueden  tener  cevidencia  de  diferenciacion
rabdomiosarcomatosa en la masa tumoral, la entidad patoldgica maligna como lo es el
tumor de tritén maligno, puede ser cncontrado con  pacientes que padecieron
neurofibromatosis i Un reporte describe un rabdomiosarcoma embrionario en dos

tumores de  rama  periférica maligna en tres generaciones de una  familia con

neurofibromatosis .
En suma, se¢ han reportado casos aislados de rabdomiosarcoma como en ¢l sindrome de

Rubesti-taybi ¥ sindrome de Roberts ¢azs. Las anomalias del sistema nervioso central y del
tracto genitourinario parccen incrementar su frecuencia en nifios con rabdomiosarcoma .
Asi mismo se han descrito varias  familias con miltiples tumores incluyendo
rabdomiosarcoma. La asociacion entre el cancer de mama y sarcoma de tejidos-blandos, fue
descrita inicialmente por Lee 3 Fraumeni en 1969:a:74

Una asociacion similar a la observada en Inglaterra tue el surgimiento de cancer de mama
en madres de nifios con sarcoma de tejidos blandos. e Otros reportes del incremento en
la ocurrencia de tamiliares con rabdomiosarcoma, Glioblastoma, cincer de mama, cancer
de pulmon y cincer adrenocorticnl se han reportado oesn. Una forma de herencia autosémica
dominante para la predisposicion de sarcoma de tejidos blandos y otras formas de cancer
tue sugerida en algunas de estas familis La alta asociacion de una scgunda ncoplasia
aligna en sobrevivientes de nifios con sarcoma de tejidos blundos y cancer de primer
grado es relativa on. Malkin ¥ colaboradores. describicron una mutacion germinal en el gen
E P 53 como un gen de tumor supresor del cromosoma 17 que ocurre en las formas
autosémi dominantes en cinco familias con sindrome de Li y Fraumeni o Sin embargo,
Ia mutacion exacta difiere entre las varias familias, ya que la misma mutacion fue
descubicria entre micmbros de la misma familia afectada con los compaonentes tumorales
Para estudiar la citogendtica de los sarcomas de tgjidos
in s¢ han  scguido  examinando

n

del sindrome de Li y Fraumeni,
blandos  en  pacientes  portadores  de  esta ncopla;
sistematicamente en un periodo de 10 a 15 abos, coincidiendo con ¢l desarrollo de téenicas
de bandeo que permiten la caracterizacion detallada de las anormalidades cromoséomicas y
¢l reporte de estos tumores, siendo los datos limitados probablemente por la baja incidencia
de los mismos. Dos especimenes tumorales de dos nifios con rabdomiosarcoma embrionario
alveolares  de  adultos  se  estudiaron  para  anormalidades
as anormalidades cromosémicas y
sobrevida en

y dos rabdomiosarcomas
cariotipicas (. (Cuadro 1). La posible relacion entre !
las alteraciones en la expresiaon  de oncogenes ha sido estudiada, la larga
andlisis de cromosomas de humanos con rabdomiosarcoma fuce reportada por Wang-wuu y
colaboradores, ellos descubricron la traslocacion 12 a 13 en cuatro de siete pacientes con
rabdomiosarcoma alveolar y dos cromosomas extras en ocho de nueve pacientes con
rabdomiosarcoma embrionario «m. Douglas y colegas reportaron la traslocacion T2 a 13 ¥
Q35 Q14 cn otras variaciones de rabdomiosarcoma alveolar orw. Scrable y colaboradores




descubrieron posteriormente una hetcrogenicidad constitucional en el brazo pequeiio del
cromosoma 11 gs. Both Scrable y Hiti observaron que en ¢l musculo esquelético del gen
myoD-1 es también un brazo pequeiio del cromosoma llp, pero esto es distinto del
impuesto en el locus del gen 1lp, para rabdomiosarcoma, las investigaciones se han
centrado en la examinacion del tejido tumoral para alteraciones en genes supresores de
tumor, como ¢n cl gen p53 v cl retinoblastoma gen Rb @aea. Los defectos en ¢l gen p53
aparccen miis frecuentemente en el 45% comprometiendo al gen Rb. La impresion del
genoma también puede jugar un papel importante aa. Otras apreciaciones para cambios en
protooncégenes y descripciones en amplificaciones de N-myc en algunos casos de

amplificado en uno dec tres cstudios de
de 14 rabdomiosarcoma

rabdomiosarcoma  usae. El gen gly fue
La

rabdomiosarcoma por Roberts y colaboradores an y cinco

embrionario sc¢ observaron con mutaciones en puntos de gencs en las N-ras o K-rits e
evidencia de mutacién en rabdomiosarcoma y sarcomas indiferenciado es en cuanto a las

anormalidades genéticas importante, por lo que hay que tenerlo como base.

CUADRO No. 1

..~  EDAD DEL ANORMALIDAD
B ‘ - PACIENTE CROMOSOMICA
RABDOMIOSARCOMA 7 ANOS 5q+ 9q+ 16[)1 l7pl
EMBRIONARIO
RABDOMIOSARCOMA 12 ANOS 2,6.8.12,13,18,20,21
EMBRIONARIO del(1)
RABDOMIOSARCONMNA 22 ANOS Traslocacion (2;13)tres
ALVEOLAR 2q+,del (13)
RABDONMIOSARCOMA 32 ANOS Traslocacion (2,13)
ALVEOLAR (q37.q14)
RABDOMIOSARCOMA NINOS Traslocacion (1; 3) 3p 21
e o - punto de ruptura
RABDOMIOSARCONMA NINOS Traslocacion (1; ?) 3p 21
- punto de ruptura
SARCOMA 23 ANOS Traslocacion (X; 18)
INDIFERENCIADO
CELULAS ESPINOSAS 59 ANOS Traslocacion (X; 18)

Pizzo AL Ref. 19




PATOGENESIS CELULAR Y MOLECULAR

La causa decl rabdomiosarcoma y sarcoma indiferenciado es aun desconocida, la
radioterapia pucde producir primarin y secundariamente sarcomas cn tcjidos blandos y
hueso, mis frecuentcmente reportado es o concerniente a sarcoma secundario en adultos
después de radiacidn en cincer de mama y otras neoplasias epiteliales wosor También se han
reportado ¢n varios pacientes sarcomas sccundarios de hueso y tejidos blandos tratados
con radiacion cn cancer pediditrico en quicnes sc¢ les aplico también quimioterapia ¢isz
Quizids por un incremento en el cfecto de Ia radiacion 1a administracion de la actinomicina
D ha sido asociada con un alto riesgo de malignidades sccundarias en nifiosss, Una
predisposicion gendética para canceres  sccundarios sobre tode en nifios con una forma
genética  de  retinoblastoma se pucede asociar con un incremento  del riesgo de
rabdomiosarcoma e¢n arcas radiadas y regiones distantes del cuerpo (s, Koufos y col.
documentaron disminucién de heterogenicidad del cromosoma | Ip en rabdomiosarcoma de
tejidos en dos pacientes comparados con testigo normal, esto sugicre que existe un mutante
alelo que puede causar rabdomiosarcoma y otros dos tumores embrionarios como tumor de
Wilms y Hepatoblastoma s Los oncogenes N rab han sido descubiertos en ¢l Rb en la linca
celular de rabdomiosarcoma humano e Sc ha postulado una relacion entre la exposicion a
acidos fenoxiaceticos o clorofenoles y el desarrollo de sarcomas de tejido blandos en
adultos srawwen. En nifios los hallazgos en rabdomiosarcoma o sarcoma indiferenciado
pucden ser menos relevantes ya que estos tienen menos posibilidad de estar expucstos. Hay
informacion preliminar disponible de un estudio control de 33 casos de nifios con
ina del Norte, incluyendo una asociacion estadisticamente
sarcoma en nifios y padres fumadores (pero no madres).
arrillos, los cuales causan mutacionces en las células

rabdomiosarcoma en Caro
significativa entre rabdomic Esto
sugicere que los carcinogenos de los ci
espermiticas, pueden estar implicados. En resumen. los casos de rabdomiosarcoma tuvieron
mas exposicion a quimicos en el medio ambiente que los casos control on Un estudio
control de cusos en mujeres blancas en Kansas, quicnes tenian 21 aifos de cdad o mas
indicaron que el uso de cloranfenicol, en fumadoras poco frecuentes o trabajadoras con
productos de madera puede estar asociado a un incremento de riesgo de desarrollar sarcoma
de tejidos blandos en el adultoes Dos cstudios controles de casos en nifios curopeos,
sugicren que la toxemia materna ¢en el embarazo y ¢l uso de antibidticos inmediatamente
después del nacimiento o ciertas ocupaciones del padre o de la madre pueden estar
relacionadas a un incremento en el ricsgo de desarrollas sarcoma de tejidos blandos en la
infancia s El IRS (Estudio Intergrupal de Raubdomiosarcoma) llevo a cabo un estudio
epidemiologico amplio en los Estados Unidos v los resultados son accesibles. Un resumen
de informacion epidemiologica primaria para adultos, se publico en 1989,

Hay varias formas de sarcoma de wejidos blandos que aparecen en animales despucs
de la exposicion a agentes nocivos, tales como virus y quimicos. El metilcloruanteno,
ctilnitrosurea, sulfito de niquel y otros quimicos son capaces de inducir a sarcomas de
tejidos blandos en varias especies de animaleserso La inyeccion de sulfito de niquel ha

interesante porque los testiculos

producido  rabdomiosarcoma testicular, lo cual c¢s
normalmente no contienen células de musculo estriado y porque ¢l sarcoma paratesticular

ocurre en humanosee.
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Los virus pueden causar sarcomas de tgjidos blandos en ratones y otros roecdores, gatos y
monos lanudoseen La existencia de virus tumorales en animalcs, encaja con la evidencia
implicando al virus Epstein-Barr en ¢l linfoma de Burkit y virus en linfocitos T humanos ¢n
algunas formas de leucemia que sugieren causas virales de otras formas de céncer humano ,
incluyendo al sarcoma indiferenciado y rabdomiosarcoma que pueden encontrarse owm. Las
investigaciones en biologia molecular y celular y la cinética de crecimiento del sarcoma
indiferenciado y rabdomiosarcoma son relativamente limitadas comparadas con las de

leucemia o linfoma de Burkitt. Varias lincas celulares a largo plazo, derivadas de
rabdomiosarcoma  fucron cstablecidas hace 20 afiosos:. En estudios Inmunologicos
recientes, se encontrd que los pacientes con rabdomiosarcoma tenian circulundo en sangre
periférica linfocitos que fueron citotdxicos a células tumorales cultivadas; en un caso los
linfocitos dec una mujer sana, inhibicron el crecimiento de células de rabdomiosarcoma
idénticac:s Otros estudios han descrito

cultivadas tomadas de su hermana gemela
inhibicion de inmunidad celular de sarcoma especifico por sucro de pacientes portadores de
Los ratones con rabdomiosarconma inducido por metilcolantreno

surcoma progresivo on
Ia respuesta mitogénica de células linfoides,

producen factores scricos que inducen
sugiriendo que ¢l crecimiento tumoral y la immunosupresion estin de alguna forma

relacionadas oo
Los estudios de cindtica celular se han conducido usando lineas celulares de humano

y rata derivadas de rabdomiosarcomia wea. Las lincas celulares de rabdomiosarcoma
producen procoligeno y varias clases de plicoproteinas  de superficie celular involucradas
en interaccion célula-célula waan  Las células de rabdomiosarcoma cultivadas también
pueden producir varios promotores de crecimiento y factores inhibidores de crecimiento
o Bl DNA extraido de células de sarcoma humano pucde transformar células 3T3 y
fibroblastos humanos «..n En un estudio, la evidencia sugiere que ¢l factor transformante
fuc un virus RNA tipo C .« Las células humanas de rabdomiosarcoma cultivadas han
producido factor de crecimiento de tibroblastos basicos, lo cual promucve ¢l crecimiento de

células tumorales y la neovascularizacion o,

La evaluacion citofluorométrica de DNA  contenidas en células tumorales ha
demostrado  una  variedad de  patrones  ancuploides de DNA  en rabdomiosarcoma
embrionario parece ser la regla pero hay diferencias acerca de la significancia pronéstica de
estos hallazgos «wen Shapiro y col. Correlacionaron células tumorales ploides, subtipos
histolagicos. y el resultado de tratamiento en nifios con rabdomiosarcoma. Encontraron que
células tumorales hiperploideas aparecen principalmente en rabdomiosarcoma embrionario
cuyo resultado fue tavorable relativamente; cominmente ¢l rabdomiosarcoma alveolar tiene
un patrén casi tetraploide y un peor prondstico: Los tumores que conticnen DNA diploide

ticnen el prondstico mas pobre o




ESTABLECIMIENTO DEL DIAGNOSTICO Y PRESENTACION CLINICA

Puede ser extremadamentc dificil establecer un diagnostico de rubdomiosarcoma.
El rabdomiosarcoma abarca cerca del 50% de los sarcomas de tejidos blandos en nifios y un
7% en oido. Otras entidades mejor caracterizadas, como sarcoma sinovial, fibrosarcoma,

arcoma alveolar de partes blandas y hemangiopericitoma, son de ficil diagnostico, aunque
pueden ser confundidas ocasionalmente con rabdomiosarcomas.

Orras posibilidades incluyen ¢l sarcoma de Ewing extraosco y los tumores
neuroectodermicos primarios de tejidos blandos  Este espectro sobrepuesto de apariencias
histolégicas, encaja con la tendencia del rabdomiosarcoma de ser muy poco diferenciado,
requiriendo téenicas diagndsticas auxiliares en estos casos.

Las caracteristicas histopatologicas del tumor apreciadas en microscopia de luz son
de poca utilidad: estrias cruzadas simulando musculo estriado. (ue parecen ser sin embargo
un anilogo neoplasico del tumor @wen Estas estrias cruzadas a menudo son inaparentes en
tinciones de rutina. pero pueden acentuarse en tinciones especiales tales como dcido
fostotungstico.

El diagnostico inmunocitoguimico del
coniiables dirigidos contra musculo csquelético y otras proteinas miogen
proteinas especificas de moasculo tales como miosina de muasculo esquelético, mioglobina,
creatinquinasa (enzima MM) actina de muisculo esqueldtico y proteinas de bunda Zuscenaron
Estos anticuerpos pueden ser extremadamente ttiles para establecer el diagnostico, porque
aun con una escasa cantidad de células malignas detectadas en un campo de cientos de
células, puede ser de valor diagnostico. Su valor relativo en el diagnostico ha sido fuente
. pero algunos estin de acuerdo que 1a actina especifica de musculo y
utiles, aunque deben ser probados por otros

rabdomiosarcoma emplea - anticuerpos
que incluyen

de algunas discusione
Ia desmina son los tnicos anticuerpos
marcadores porque no son especificos para muasculo esquelético. Los reportes del grupo del

lad de anticuerpos mttltiples y fijos,

Estudio Intergrupal de Rabdomiosarcoma sobre la uti
en el diagnostico de rabdomiosarcoma de la intancia ¥y sarcomas de la misma tamilia,
demuestra que la antidesmina y ictina especitica para muisculo fueron muy Otiles o

El examen citologico de especimenes de aspiracion con agujas delgadas ¢
inmunogquimica  también puede ser usados para establecer el diagnostico o documentar
tumor residual o recurrente, pero la poca muestra obtenida con esta téenica, descartan ¢l uso
de investigaciones potencialmente importantes de DNA y anilisis de cromosomas, lo cual
ceventualmente pucde llegar a ser critico en juicio de pronédstico ¥y plancacion del
tratamicnto. wes Estos mismos anticuerpos pueden emplearse en la deteccion de células
activadas fluorescentes y clasificarlas para diagnostico, y pueden ser de utilidad para

puriticar la médula ésea am e
El microscapio clectronico ha sido extremadamente til en el diagnostico de

rabdomiosarcoma, especialmente cuando los tumores son  primitivos, dado quec la
diferenciacion  de  otros sarcomas  de tgjidos blandos  ¢s  fundamental. El  aspecto
caracteristico es ¢l que se presenta con diferenciaciéon sarcomerica (p.¢ paquetes de actina-
miosina, material de banda 2), ¢ incluso de filumentos dnicos de 16nm de miosina de

musculo esquelético 1o cual es de valor diagnéstico qasaen




Desafortunadamente la situacion actual es mucho mias dificil; 1a mayoria de los casos de
diferencindos maias fiacilmente mediante microscopia de luz

rabdomiosarcoma son
En algunos casos ¢! cmplco de microscopio

complementada con inmunoquimica.
clectrénico puede clarificar los resultados ambiguos. Esta consideracion es especialmente

cierta para el rabdomiosarcoma primitivo y otros tumores comunmente catalogados como
“pequciias células tumorales periféricas™, motivo frecuente de diagnostico dificil; no
obstante, el desarrollo de nucvas téenicas diagnosticas, podria resolver éste problema aosios.
e En algunos casos la rebiopsia después de la quimioterapia puede ser diagnostica ya que
¢l tumor se diferencia en su forma celular posterior al tratamiento. aor

En cuanto a la presentacion clinica de los tumores con localizacion otica. cstos
menudo simulan un padecimiento otologico supurative cronico. Con frecuencia el cincer
que surge del oido no es confirmado sino hasta scis meses despucs del seguimiento de los

sintomas (Ussmuller J. y cols) o
Willinm | Kunhel y cols.awm disciiaron una tabla de presentacion de sintomas en céancer de

conducto auditivo externo y hueso temporal. (cuadro 2)

CUADRO 2
SINTOMAS NUMERO DE PORCENTAJE (%)
PACIENTES

OTORREA 396 61
OTALGIA 396 51
MASA EN CONDUCTO 113 37
AUDITIVO EXTERNO

HIPOACUSIA 336 29
MASA PERIAURICULAR 130 19
PPARALISIS FACIAL 441 16
VERTIGO 80 i5
TINITUS 156 11

Tomedaz William | Kunhel Diseases of the exicrnal avditory canal Vol 29 No. § 1996,




CLASIFICACION DEL TUMOR

Después de que se establece ¢l diagnostico de rabdomiosarcoma, surge el problema
de clasificarlo, las fallas para apreciar mas o menos las formas agresivas de la enfermedad
ticne cl potencial de resaltar en un sobre tratamiento o bajo tratamiento en protocolos que
son armas de alto y bajo riesgo, tales como algunos protocolos anteriores del grupo para ¢l
Estudio Intergrupal del Rabdomiosarcoma y mis recientemente y ol mis aceptado el de la
Universidad de Pittsburgh para carcinomas de oido, en el que se incluye; Localizacion del
tumor cn el hueso temporal, grado de invasién Gtica y cambios patolégicos en el oidoaienn
ficacién del rabdomiosarcoma son confusos. Inicialmente,

Los antecedentes de cla
solo ¢l rubdomiosarcoma del adulto (pleomortico) tue reconocidows. mis tarde, se aprecio
que ¢l tumor tuc mucho mas frecuente en nifios que en adultosas, El diagnostico de
rabdomiosarcoma en adultos a sido eventualmente abandonado, porque los sarcomas del
adulto ahora son mis comunmente diagnosticados como histiocitoma maligno

plecomorficomis. Rabdomiosarcoma juvenil cs un termino que comprende todas las formas
de rabdomiosarcoma de la infancia incluyendo Jas dos formas mas comunmente

reconocidas, embrionario y alveolar.
La apariencia histologica de la mayoria de los casos de rabdomiosarcoma  cs

bastante caracteristica para llegar al diagnostico tales como embrionario y alveolaraez. Los
casos mias primitivos a veces tienen que recurrir a las téenicas discutidas inicialmente para
establecer el dingnéstico de rabdomiosarcoma. El rubdomiosarcoma botrioidal, es casi
histolégicamente c¢s solo una variacién de

exclusivamente un tumor de niiios.

rabdomiosarcoma embrionario.
El rabdomiosarcoma pleomartico (del adulto) es muy raro cn nifios. Sin embargo,

estas entidades reconocidas cuentan para no mas de un 81% cn los casos tomados en el
grupo para ¢l Estudio Intergrupal del Rabdomiosarcoama -1 ¥ del grupo para ¢l Estudio
Intergrupal del Rabdomiosarcoma -1, aimin el otro 19% y aun mas el 81% cstin sujetos a
controversia, acentuadamente por la falla de un esquema de clasificacién histolégico
convencional para predecir ¢l comportamiento clinico con un alto grado de seguridad. Los
tipos convencionales de rabdomiosarcoma y su relacion con Ia edad del paciente, sitio
primario y frecuencia de aparicién se muestran en el (cuadro 3).




CUADRO NO. 3

TIPO PATOLOGICO | SITIOS PRIMARIOS |: FRECUENCIA(%
PREDOMINANTES| ©~- .0 . -»
RABDOMIOSARCOMA | CABEZA CUELLO 57 3-12 ANOS
EMBRIONARIO Y TRACTO
GENITO URINARIO
RABDOMIOSARCOMA VEJIGA 6 0-8 ANOS
BOTROIDE NASOFARINGE Y
VAGINA
RABDOMIOSARCOMA TRONCO Y 19 6-21 ANOS
ALVEOLAR EXTREMIDADES
SARCOMA TRONCO Y 10 6-21 ANOS
INDIFERENCIADO EXTREMIDADES
OTROS TRONCO Y 8 6-21 ANOS
EXTREMIDADES -

Gaiger ¥ cols. Experience of the tntergroup Rhabdomyosarcoma 1981,

La falta de significacion pronostica asociada con el diagnostico convencional de
rabdomiosarcoma embrionario y alveolar ha impulsado a investigar la validez de los
criterios usados para hacer aquellas distinciones, Bale y asociados g piden 70% del tumor
para tener un patron alveolar abierto, para el diagnostico de rabdomiosarcoma alveolar; los
criterios del grupo para ol Estudio Intergrupal del Rabdomiosarcoma -1y del grupo para el
Estudio Intergrupal del Rabdomiosarcoma —11, especifican 50%, ¢l grupo para ¢l Estudio
Intergrupal  del  Rabdomiosarcoma-lll  requiere  criterios  para  un  diagnostico  de
rabdomiosarcoma alveolar si se encuentra cualquier patrén alveolar de este, sucede que un
patron de wjido  alveolar abierto pucde no ser suficiente  para el diagnostico, otras
investigaciones han sugerido una investigacion amplia de la histologia y pronostico del
ar ¢l mayor conocimiento sobre variantes solidas de

rabdomiosarcoma, esto parcce garan
rabdomiosarcoma alveolar ya que histolégicamente no s¢ reconocen facilmente como

arcoma alveolar en ausencia de alvéolos abicertos.  Dado que no hay un esquema
de clasifieacion aceptado unanimemente para rabdomiosarcoma, un panel de trece
patélogos de Estados Unidos y [Europa, bajo auspicio del Instituto Nacional del Cancer-
Programa de evaluaciéon de 1a Terapia del Cancer (NCI-CTEP) y el Estudio Intergrupal del
Rabdomiosarcoma, revisaron un estudio ciego de 800 casos de los archivos del material de
patologia del grupo para ¢l  Estudio Intergrupal del Rabdomiosarcoma-1] y determinaron
que cualquier caracteristica histologico citologica cra pronostica. Por primera vez. todos los
istemas actuales en uso han sido comparados, analizados y evaluados con relacién

rabdom

grandes
a los resultados con pacientes en un protocolo estandarizado.
La mcta fue desarrollar un sistema universal para la clasificacién pronostica del

rabdomiosarcoma de la infancia. Una versién de seleccion del esquema, comparado con el
esquema  existente actualmente en uso son los cstudios del grupo para el Estudio

Intergrupal del Rabdomiosarcoma(Cuadro 4).




CUADRO NO. 4

CLASIFICACION IFICA
CONVENCIONAL DRAFT © i
BOTROIDAL BUEN PRONOSTICO (1) Muisculo liso, células
BOTROIDAL espinosas, tumor y fibrosis.
LEIOMIOMATOSO Sobrevida compuarable con
sarcoma botroides agregado
una categoria de mejor
pronostico.
EMBRIONARIO PRONOSTICO Es aceptable patrén no
INTERMEDIO (11) alveolar, pucede ser un estroma
EMBRIONARIO rico, tumor de células
espinosas.
ALVEOLAR PRONOSTICO POBRE(ID | Cualquier patréon alveolar,
ALVEOLAR misma citologia, patron no
ALVEOLAR SOLIDO alveolar similar pero
RMS PRIMITIVO miogenesis rara detectable por
inmunocitoquiimica
SARCOMA DE PRONOSTICO Todos son no-
HISTOLOGIA RESERVADO (1V) rabdomiosarcomas pcro esta
INDETERMINADA SARCOMA DI EWING demostrado que se incluyen en
SARCOMA EXTRAOSEO. I,
INDIFERENCIADO SARCONMA
SARCOMA EXTRAOSEO INDIFERENCIADO.
DE EWINGS DEFINIDOS COMO NO
RABDOMIOSARCOMAS
EJEMPLO:
SINOVIOSARCOMA.
Tomado det = i Sarcoma 21 v C1 Ci

Mas recientemente se han adicionado grupos para la clasificacién de carcinoma del hueso
temporal como en el caso de la Universidad de Pittsburgh en el que se clasificaron los
estadios radiogrifico-patolégicos del carcinoma primario de oido de eélulas escamosus. uia

Aunque similares superficialmente al esquema convencional, los criterios especificos para
inclusién en una categoria dada resultan en recolocacioén de casos de otros grupos. Después
de 1a reclasificacion, la significancia pronostica histologica emerge de los mismos casos del
grupo para el Estudio Intergrupal del Rabdomiosarcoma -11 previamente hecho, indicando
los criterios revisados quc relacionan realmente resultados  clinicos. Arriaga y cols
propusicron un sistema de clasificacion, este sistema refleja la obscervacion de la extension
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primaria del tumor, sicndo este ¢l mayor factor pronostico para cincer de  conducto

auditivo externo.(cuadro 5)
CUADRO NO. §

5

: DESCRIPCION::
Tumor limitado al CAE con erosién ésea o evidencia de extensi

on a tejidos

blandos.

Tumor con limite de crosién al canal auditivo externo (espesor incompleto)

™
o hallazgos radiologicos con limites consistentes (<0.5cm) involucrando
tejido blando.

T3 Tumor que crosiona ¢l canal auditive externo (espesor Heno) con limite
<0.5¢m) involucrando tegjido blando ¥ oido medio y/o mastoides o causando
parilisis facial en su presentacion.

T Tumor erosionando la coclea, dpex petroso, pared medial del oido medio,

n (> 0.5¢m)

canal de carétida, foramen yugular o dura o con exten

involucrando tejidos blandos.

N Involucro de nodos linfaticos. es un
automaticamente ¢l paciente pasa a una mayor categoria (por cjem: Estadio
11 [T1,N1] o estadio 1V [T2.3,4] N1).

M Metastasis a distancia indica un pronostico pobre ¢ inmediatamente coloca
al paciente en la catecgoria de_estadio IV

hallazgo de pobre pronostico y

1994

Arch Otulars ogatory Head Neck Surg 12011228

El desarrollo biologico del rabdomiosarcoma y sarcoma indiferenciado, los cuales
parceen ser similares, han estado en escrutinio durante los altimos 30 afios asi como las
téenicas de tratamiento realizadas. Ultimamente, ¢l conocimicnto de la evolucién de cstos
tumores fue limitado por su relativa poca frecuencia; atn en grandes instituciones puede
aumentar no mas de 10 a 15 casos por aio. Las limitaciones también fucron impuestas por
la variedad de sitios primarios y categorias histologicas y antes del descubrimiento de
agentes quimioterapeuticos cfectivos, por el hecho que la mayoria de nifios con estos
tumores mueren dentro de los 2 ailos subsiguientes al diagnostico, cominmente por

metdstasis en pulmon o medula ései awy

L.a experiencia con rabdomiosarcoma y sarcoma indiferenciado ha dejado un amargo
sabor de boca ahora comeo hace 20 afios. Soule y cols encontraron solo 19 sobrevivientes de
un grupo de 102 niitos tratados en Clinica Mayo de 1950 a 1965 por rabdomiosarcoma (15
vivian en el 75) o sarcoma indiferenciado (4 de 27). wvn Kilman y cols reportaron una cifra
de sobrevivencia de solo 14% en cinco afios para nifios con rabdomiosarcoma mangjados
con medidas indicadas inicialmente para erradicar ¢l tumor local (p.e remocién quirdrgica
radioterapia o ambos) sin  multingentes  quimioterapicos  sistémicos después  del
diagnosticomn




Jaffe y cols en 1970 reportan 40 nifios con tumor de hueso temporal y mastoides con
una sobrevida a 2 afiosam, una cifra de sobrevida del 36% en 5 afios fuc reportada por
Myers y cols de 107 nifios blancos tratados cntre 1965 y 1969 cn varios sitios de los
Estados Unidos. Otros centros reportaron cifras de cinco afios de sobrevida que varian del
10% al 30% antes de la introduccion de multiagentes quimioterapicos estandar oo, Una
ctapa prequimioterapeutica con cifra de sobrevivencia del 31% en cinco aiios se reporto por
Flamant y asociados de Viligjuif en Francia a::. En este estudio a 15 aiios, realizado en cl
Hospital Infantil de México “Federico Gomez™ la tasa de sobrevida de 4 pacientes a 15 afios
fue de 77%. Todos los investigadores informan que una cifra elevada (65% a 89%) dc las
metiastasis eventuales y a menudo las medidas quirirgicas solas pueden no crradicar cl
wmor local, porque muchos de los tumores aparecen en la cabeza y cuello, donde la

extirpacién quirirgica completa no es posible.sazu(cuadro 6)

CIFRAS DE SOBREVIDA PARA RABDOMIOSARCONMA EN DIFERENTES SERIES

CUADRO 6

NUMERO:DE].. “PERIODO DE “PORCENTAJE DE SOBREVID/
2 NINOS™ TIEMPO QUESE ] - L ena e
R ) __ESTUDIO
Myers y cols 107 5 ANOS
U.S.A 1975
Flamant y 345 5 ANOS 31%
cols. Fruncia
1984
D¢ Ia Torre y 4 14 ANOS 77%
cols 1994
México




DIAGNOSTICO

El rabdomiosarcoma y sarcoma indiferenciado caen dentro de tres grandes
subgrupos. Uno al que le corresponde aproximadamente el 25% de los sarcomas de cabeza
y cuello aparece en la orbita; 50% cn otros sitios parameningeos; y ¢l 25% restante cn picl
cabelluda, cara. mucosa bucal, oro faringe, laringe y cucllo. La rclacién por sexo es casi

ad media al momento del diagnostico es aproximadamente de 6 afios. azs
proptosis y ocasionalmente

igual y la c

Los tumores del parpade de la orbita producen
oftalmoplcjia usaz; los tumores en este sitio se diagnostican tempranamente, antes de quc
la diseminacion @ distancia tenga lugar. La invasion de linfiticos regionales es poco comun
probablemente por que las orbitas tienen escaso drenaje  linfiatico. Los sarcomas
parameningeos no orbitales aparccen mis  comunmente en la nasofaringe vy
paranasales, oido medio y region mastoidea y fosa intratemporal pterigoidea. Estos tumorces
comunmente producen obstruccion nasal, o de los senos, con o sin descarga muco purulenta
y algunas veces sanguinolenta. La pariilisis de los nervios crancales algunas veces indican
extension directa hacia las meninges.. « La hipertension sistémica, vomitos y cefalea
pucden ser el resultado del crecimicento intracraneal del tumor después de erosionar ¢l hueso
Estos tumores también pueden diseminarse a distancia,

senos

contiguo ¢n la base del crancouniz
principalmente a pulmones y hueso.ow

Los sarcomas crancocervicales aparccen en otras dreas ademi
parameningeos y generalmente cursan sin dolor, crecimiento lento y progresivo y tienden a

s de las orbitas y sitios

localizarse o

El diagnostico cspecifico para tumores primarios de cabeza y cuello debe incluir
TAC con contenido crancal, senos paranasales ¥ region paraespinal, puncién lumbar para
proteinas, cuenta celular y citolog

remocion del tumor a menudo no es fihcil.
L_os tumores de oido y hueso temporal ocurren menos trecuentemente en nifos que

en adultos on En contraste al predominio de tumaores epiteliales en adultos, las neopls
malignas que involucran hucso temporal en nifios son principalmente sarcomas de tejidos
blandos primariamente rabdomiosarcoma. Aproximadamente ¢l 7% de todos los casos de
rabdomiosarcoma involucran ¢l hueso temporal arsn mids de 100 rabdomiosarcomas de oido
se han reportado desde 1933 woan. La mayoria de pacicntes con rubdomiosarcoma de hueso
temporal sc presentan entre 1 a 12 os de edad con sintomas de otalgia y otorrea on La
prevalencia de estos sintomas en nifios con tratamicnto de infecciéon de oido a menudo

resultan en retraso en ¢l diagnostico del tumor.
Aproximadamente 50% de pacientes tienen hallazgos neurolégicos en el tiempo del
ico, siendo esto de alta incidencia de invasion meningca.usas
El intergrupo para ¢l estudio de rabdomiosarcoma (IRS 1-V) recomienda la terapia
multimodal con rescecion quirargica seguida por quimioterapia y radioterapia. se
En caso que ¢l tumor no sc pucda extirpar totalmente la cirugia se limita a biopsia

diagno

para confirmar el diagnostico.

! TESIS

-t




Los diagnésticos diferenciales del rabdomiosarcoma y sarcoma indiferenciado
incluyen otras entidades oncolégicas y una gama de condiciones no oncolégicas. Los
traumatismos pucden producir una masa alargada en los tgjidos blandos, especialmente

sobre las extremidades, cara o tronco.
Generalmente el antecedente de un accidente es posible, y un hematoma asociado es blando
¥y pilido. Los sarcomas cominmente no son blandos y no dan un matiz comun particular a
los tejidos superficiales o profundos de la piel. El crecimiento de una masa no blanda,
especialmente sin un antecedente claro de trauma, debe alertar siempre al examinador a
considerar la biopsia cspecialmente si la expansion se confirma cn obscrvacioncs repetidas
en | a 2 semanas. Una masu cn oido puede producir obstruccidn o descarga por lo que se
indica una biopsia, si una extraccion quirirgica se realiza de forma completa, se cvita la

mutilacion.

La biopsia debe ser considerada cuandoe un nifio tiene una masa que progresa, aun si
1a region afectada esta blanda y ¢l paciente esta febril (si los estudios para infeccion no han
sido positivos) porque una neoplasia tratable puede ser 1a alteracion subyacente.a

Otras neoplasias malignas de la infancia pucden simular rabdomiosarcoma o
sarcoma indiferenciado, ocasionalmente cloroma leucémico o coleccién de histiocitos (p.e
histiocitosis de células de Langerhans) pueden producir proptosis unilateral - por lo cual
debe ser biop o para establecer ¢l dingnostico correcto.aw ns,

Después del diagnostico de rabdomiosarcoma o sarcoma inditerenciado y aun si
contar con matcrial patologico confinnatorio, se deberin solicitar varios estudios clinicos
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ionales. Una vez realizado el diagnostico tumoral, se deberan realizar diversos exiamenc:
angre tal como: Cuenta sanguinea completa, prucbas de funcion hepatica y
calcio serico, t6storo y niveles de deido arico antes de la
primarios y metastasis a medula 6sca pucden

iderar otros valores de Ia

generales de
renal, ademd
quimioterapia. Los pacicntes con tumores
tener alterados fos valores de sangre peritérica. se deben cons
coagulacion cuando existan datos de CIHD. Se deben realizar aspiracion y biopsia de medula

. El compromiso

de clectrolito;

sas alterads

Oseit atm en ausencia de metiastasis obvia o de cuentas sanguin
e 1t

Osco puede retlgjarse por hipercalcemi:
Los estudios radiogrificos deben incluir estudios simples de la parte afectada y un

estudio dsco referido incluso como ¢l procedimiento mis sensibleass  Los rustreadores
nucleares usados con Te-99m-difosfato pucden ser Gtiles en determinar en cualquier hucso
que albergue depésitos tumorales metastiaticos. Para el compromiso de cabeza y cucllo, 1a
tomoygrafia computarizada con o sin contraste de acercamicnto, para que el radidlogo
evaltie ¢l volumen de riesgo para invasion subclinica del tumor y planear las dreas de

tratamicento. cwaan

La técnica muis actual es la Resonancia Magnética (RM) es muy prometedora como
un adyuvante a los estindares de estudio en imagen.
Una de Jas ventajus de la RM es dar fucilidad a la téenica de imagen para atenuar los
artefactos 6scos que pueden dar algunos problemas para detectar lesiones de drcas del

hueso. aazusasn




PRESENTACION EN GRADOS O ESTADIOS

Considerar la extensién del tumor s necesario en cada paciente, porque la terapia y
pronostico dependen del grado del cual la masa se ha extendido mas alla del sitio primario,
los pacientes con tumores localizados removibles quinirgicamente tienen mcjor pronostico
que aqucllos en los cuales la enfermedad ha producido metastasis detectable clinicamente.
Se han realizado wvarios sistemas de estadios para estudio clinico del sarcoma
pediitricoaasase, muchos de estos estudios son quirargico-patoldgicos. Dada la importancia
de la extraccion quirirgica (cuando es posible) como parte del tratamicnto y auque este
acceso es practico, las opciones quirtrgicas varian y no son aplicables uniformemente,
ademis algunos sistemas colocan a la enfermedad diseminada en estadio 111 y otros en
estadio IV, llevando a la confusion.

Otra clasificacion ¢s el sistema TNM(Tumor, Nodulos, Metastasis), ¢! cual se basa
en determinar ¢l pretratamiento del tumor existente. es ampliamente utilizado para
estadificar tumores en adultos y tamt se ha aplicado en sarcomas pedidtricos en Francia
v Estados Unidos. aiaems Bl comité Del Intergrupo para el Estudio de Rabdomiosarcoma
desarrollé un sistema de  estadificacion  quirirgico  patoldgico que se ha utilizado
ampliamente desde el aio 1972, En el sistema TNM el mmaiio (amplitud de didmetro) y
sitio del tumeor primario es importante, asi como cualquier estructura macroscopicamente
invadida por ¢l tumor. El tamaiio y consistencia de los linfaticos regionales son importantes
¥ sc debe realizar un juicio clinico del compromiso tumoral de los linfiticos. Los resultados
radiogrificos y ¢l examen de 1a medula se usan para determinar Ia presencia de metastasis.
El subtipo histologico del tumor se obtiene de revisar las muestras patologicas, de esta
forma los tumores pueden ser clasificados sin la variable quinirgica. La probabilidad de
infiltracion a linfiticos regionales o a estructuras adyacentes varia con el sitio del tumor
primario. La radioterapia s¢ realiza a la region si el tumor compromete ganglios en ¢l
examen patologico. Cualquier crecimiento de ganglios linfiticos regionales en cualquier
sitio deben removerse y enviarse a examen patolagico para determinar si Ja radioterapia
debe realizarse como parte del mangjo subsiguiente del paciente.
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CONSIDERACIONES PRONOSTICAS Y TRATAMIENTO

La identificacién de variables pronosticas es de mayor importancia en ¢l desarrollo
de los surcomas y realizar ensayos clinicos de cuidados de esta entidad, 1a mcta es mejorar
Ia sobrevida de pacientes con rabdomiosarcoma y sarcoma, asi como ¢l resto de los tumorces
de oido, y reducir su morbilidad. Diversas variables pronosticas significantes se¢ han
identificado, la mas importante parece ser del grupo clinico o extension de Ia enfermedad
a] momento que se inicia la quimioterapia. Los pacientes sin metastasis detectada tienen
mucho mejor pronostico que aquellos con la enfermedad diseminada. asiwesn Entre los
pacientes con sarcoma localizado, aqueilos cuyo tumor es extraido quirargicamente en su
totalidad (grupo I) ticnen mejor cifra de sobrevida que aquellos con lesiones residuales
microscopicas o con escision regional amplia (grupo i1) A los pacientes con sarcoma
residual amplio (grupo I11) les va menos bien, pero tienen una mayor sobrevida comparados

con aquellos con metastasis diagnosticadas.
El sitio primario es una variable pronostica importante por varias razones: la
la localizacion de un tumor determina los signos y sintomas que levan al
diagnostico, los tumores situados profundumente a menudo son grandes y presumiblemente
tienen la posibilidad de diseminarse por un pceriode  de tiempo midis largo que uno
superficial rapidamente visible. Segunda; la probabilidad de diseminacion linfitica y
hematdgena varia con el sitio primario. Tercera: la localizacion tiene implicaciones para la
terapia, ¢l sitio primario también afecta la tolerancia de estructuras normales adyacentes

para las dosis ¥ volitmenes cfectivos de radioterapia.
El tipo histologico del tumor s una variabl
Estudio Intergrupal del Rabdomiosarcoma, pacientes con rabdomiosarcoma y
indiferenciado  tienen sobrevida mas pobre los de tumor alveolar que aquellos con
rabdomiosarcoma embrionarioess: Ha habido discusion considerable acerca de 1a relativa
importancia del sitio primario ¢ histologia. especialmente en casos de lesiones alveolares.
Siguiendo andlisis multivariables ¢n el extranjero indican que ¢l sitio primario ¢s mas
importante que la histopatologia.
L.a variable pronostica mas significativa ¢s la respuesta al tratamiento porque
aquellos quicnes nunca alcanzaron la obliteracion completa del tumor (p.¢ una respuesta
total a la terapia) no sobrevivirin, La respuesta temprana al tratamiento parece relacionarse

primera

¢ importante, segan el grupo para el
sarcoma

con un Mejor Pronostico. s
Hay tres modalidades reconocidas actualmente para el tratamiento de nifios con

1cer de oidos remocién quiriargica (si es fuctible). radioterapia para el control del tumor

residual y quimiolumpia sistémica.
El mancjo qulrur;,xco primario cs Ia forma mais raplda de extirpar la enfermedad y

siempre debe usarse si la funcién subsiguiente o cosmética no empeora en gran forma. El
mancjo quirargico esta relacionado a la localizacion y extension del tumor y también sc
influye por preservar las estructuras y funciones vitales. Asi es que en los sitios de cabeza y
cuello la biopsia incisional (para diagnostico) y Gnico procedimiento quirargico factible por
ia proximidad de vasos y nervios vitales asi como consideraciones cosméticas o ambos. u:0




Las complicaciones del mancgjo quirirgico se relacionan al sitio del tumeor,
cualquier procedimicento que involucre el tgjido subcutineo y la piel como una escara o
perdida del tejido de la regiéon de la cual el volumen del tumor es removido. La experiencia
del ‘cirujano es critica en la gjecucion de la operacion adecuada. La diseeciéon radical de
ganglios regionales cs desalentadora por la cicatrizacion  subsiguiente y el linfedema y
porque no hay datos convincentes de que la diseccion ganglionar radical sea terapéutica en
rabdomiosarcoma y sarcoma indiferenciado pediitrico. La habilidad cs importante sobre
todo en la exploraciéon quirorgica  de la lesion en cabeza v cuello, cuando los vasos y
nervios importantes estan estrechamente comprometidos.

Se han descrito una gran cantidad de estudios para el tratamiento de los tumores
primarios de oido que han incluido la rescecion de hueso temporal total o en bloque, con
tratamientos combinados de quimioterapia y radioterapia sin contar en alguno de estos con
estadisticas signiticativas en cuanto al pronostico de los pacientes ¥ para cada caso sc
incluyen caracteristicas histopatoldgicas diferentes.zsasanszen
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CASOS CLINICOS

CASO NUMERO !

Femenina de ocho meses de edad que acude al H.ILM.F.G por presentar un tumor
retroauricular izquicerdo de consistencia dura y violicea, a la que se realizo biopsia y estudio
histopatolégico reportindose LINFOMA LINFOBLASTICO. Dentro de los estudios de
gabinete se realizo una politomografia de oido que se reporté con presencia de masa
ocupativa confinada a partes blandas sin participacion 6sea. El estudio de medula 6sca se
reporté normal, asi como liquido cefalorraquideo. Inicidé quimioterapia 20 dias después y un
nuevo reporte de liquido cefalorraquideo sc identifico de aspecto  turbio. de color opalino,

coagulo negativo, pelicula negativa, proteinas de 35mg%, glucosa 23mg%s, leucocitos 963,
con una diferencial de polimorfo nucleares de cero y mononucieares de 100%. Tres meses y
choque mixto, desequilibrio

sicte  dius después,  fallece bajo  los diagnosticos de
sindrome linfoma-leucemia linfoblastica y

hidroclectrolitico grave por hipernatremia,
septicemia con foco pulmonar y enteral asi como desnutricion de tercer grado,

CASO NUMERO 2

Femenina de un afio y seis meses de edad que acude, al H.I.M.F.G por aumento de
volumen cn la region preauricular izquierda y otalgia,Sce sospecha masa tumoral por lo que
se¢  decide  su  rescecién.  El estudio  histopatologico  fue  compatible  con
RABDOMIOSARCOMNA ALVEOLAR. La medula sea se reporté como normal asi
como ¢l eswudio de liquido cefalorraquideo. Se inicié quimioterapia con adriamicina y
vincristina asi como radioterapia con cobalto 60, 5000 rads dosis tumor durante 6 semanas,
con lo que se logra mantener asintomatico durante 9 meses prescntandose asintomitico

nueve meses después y hasta c¢nero 94. Posteriormente fallecié por complicaciones de la

quimioterapia.
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CASO NUMERO 3

Femenina de dos aiios y ocho mescs de cdidd que acude al HU.M.F.G por prescntar
tumoraciéon retroauricular izquicrda que deforma pabellén y conducto auditivo externo, con
lesiones necréticas asi como otorrea purulenta. Se considero el diagnostico de mastoiditis
aguda con absceso subperiostico por lo que se trato inicialmente con  mastoidectomia
radical y drenaje de absceso. Los hallazgos transoperatorios fueron compatibles con
neoplasia de hueso temporal. El estudio histopatologico reportdé. RABDOMIOSARCOMA
EMBRIONARIO ESTADIO 11l de mastoides izquierda. L.a medula dsea fue identificada
como normal asi como ¢l resultado de liquido cefalorraquideo. Recibid tratamiento con
quimioterapia a base de actinomicina y vincristina asi como radioterapia con bomba de
cobalto 60, 5000 rads. Tuvo seguimiento durante seis meses y once dias sin volver a acudir
ndose su evolucion.

a su ultima cita, desconoci

CASO NUMERO 4

Masculino de cuatro afios de edad que acude al HUILN.F.G por presentar aumento de
volumen en region temporal izquierda asi como protrusion del pabellon auricular ipsilateral,
otalgia y otorrea. Se ingresa con diagnostico de mastoiditis ¥y absceso subperiostico, por lo

miis meatoconchoplastia, encontrandose tumor
de aspecto granulomatoso en ¢l conducto  auditive externo que se comunica con ¢l oido
medio ¥ region retro y anterosuperior de pabellon auricular izquierdo. La mastoides sé
encontraba lisada, ¢l tejido con destruccion de Ja tabla externa de la porcidén escamosa del

temporal y  exposicion  de la duramadre.  El estudio  histopatolégico  reporto
RABDONIOSARCOMA EMBRIONARIO [ZQUIERDO de mastoides y conducto
auditivo externo. La  medula dsea y liquido cefalorraquideo se reportaron normales. La
gamagratia ésea mostréd  hipercaptacién anormal del radiofiinnaco en el hueso temporal
izquierdo ¥ ¢l resto del esqueleto normal. La gamagrafia hepato-esplenica con higado
normal » probable esplenomegalia. Inicié tratamiento a base de quimioterapia con
VIP,VCR,CFy ADR asi como radioterapia con 42 crecis en 25 sesiones. Se realiza
tomografia axial computarizada de crinco seis meses posterior al diagnostico, reportindose
recidiva de tumor primario. Posteriormente fallecio por progresion del tumor.

que se mangja con mastoidectomia radical
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RESULTADOS

Se realizé un estudio retrospectivo en el HIMFG, hospital de concentracién
nacional de tercer nivel de atencién, con la recopilacién de datos de 15 ajios, en cl periodo
comprendido d¢ los afios 1979 a 1994 encontriandosc 4 casos de tumores primarios
malignos de oido confirmados por método histopatolégico. La edad de presentacién oscila
cntre los 2 meses y los 4 ailos, encontrindose predominantemente rabdomiosarcoma cn tres
de los casos, lo que ocupo cl 5-82% de todos los tumores en los nifios del H.LM.F.G, en la
literatura mundial se reporta como promedio un 7% ws. De €slos cuatro casos se presento
uno de linfoma linfoblastico como hallazgo interesante del estudio, ya que no sc
cncuentran cn la literatura nacional ni mundial primarios reportados de este tumor de oido
en nifios.  La experiencia indicada por los resultados obtenidos en esta revision tanto
bibliografica (25 afios) como clinica (15 aiios) en ¢l Hospital Infantil de México **Federico
Gomez", corrobora el hecho de que los tumores primarios malignos de oido tienen una baja
incidencia y su presentacion clinica es variable. .

La tumoracion primaria mas  frecuente fue ¢l rabdomiosarcoma embrionario
presentindose en el 50% de los casos (2 de 4), asi mismo sc ha descrito que el
rabdomiosarcoma alveolar es ¢l tumor mds frecuente en adolescentes, encontriandosc en
esta revision como tumor primario maligno de oido en una lactante de lafio y seis meses de
cdad como rabdomiosarcoma alveolar de region temporal izquicrda estadio 11

La localizacion mas frecuente del tumor fue del lado izquierdo en el 100% de los
casos. No se relacionaron antecedentes heredo familiares de cincer en el historial clinico.
La presentacion del tumor entre mujeres y hombres fue mayor en ¢l sexo femenino con una
relacion mujer-hombre de 3:1 respectivamente.

La sobrevida global a 15 afos tuc de 77%, hasta los 15 afos de revision, sin
embargo los fallecimientos posteriores y el escaso niimero de pacientes nos producen un
sesgo importante por lo que obviamente no podemos  concluir si existe o no una diterencia
estadisticamente significativa.

La wsa real de incidencia en nuestro hospital fue de 3.4 x 100.000 egresos en 15

anos.
En cuanto a Ia revision bibliografica los datos son concordantes en cuanto a la poca
frecuencia de presentacion, sin embargo esto no resulta tranquilizante, ya que deberemos
pernmanecer alertas para ¢l diagnostico adecuado y temprano de esta entidad patolégica, lo
que nos permitird un tratamiento oportuno, cvitando con esto las sccuelas ofreciéndole a

estos pacientes una mejor calidad de vida.
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CONCLUSIONES

Los tumores primarios malignos de oido ocupan un pequeiio porcentaje dentro
de los padecimicntos oncoldgicos en la edad pedidtrica (79%).

Dc las series reportadas el carcinoma y rabdomiosarcoma son los tumores
primarios malignos mas frecuentes, y aun la literatura no cuenta con mucha
informacion para los pacientes en edad pedidtrica. )

El tumor primario de oido reportado en esta revision
Linfoblastico primario de oido cn una nifia de 8 meses de cdad, es el pnmero
reportado cn la literatura mundial hasta ahora. :
Existe un subdiagnostico para los tumores primarios malignos de oido.

Es inminente conocer los aspectos clinicos para €l diagnostico u.mpmno de los
tales como; Otorrean cromca, oln]gm,

como Linfoma

tumores primarios malignos de oido
l\iponcucia paralisis facial y crecimiento tumoral.
Existc mcjor sobrevida con ¢l diagnostico temprano de esta entidad.~

El pronostico mgjora cuando se utiliza la  terapia combinada (curugm

quimioterapia y radiotcrapia).

Existe informacion suficiente para la estadificacion tumoral,
Existen basecs genéticas importantes para el desarrollo de esta entidad, por lo quv. ‘
se hace necesario continuar esa linea de mvgsugncxon

. La tasa de incidencia en el hospital es baja, sin embargo se requicre una’ serie

mias amplia para no tener error en la interpretacion de resultados.
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