
/ /'237-
UNIVERSIDAD NACIONAL AUTÓNOMA DE MÉXICO 

FACULTAD DE MEDICINA 
DIVISIÓN DE ESTUDIOS DE POSTGRADO 

HOSPITAL INFANTIL DE MÉXICO "FEDERICO GÓMEZ" 

"TUMORES PRIMARIOS MALIGNOS DE OIDO" 
REVISIÓN DE 15 AÑOS EN EL HOSPITAL 

INFANTIL DE MÉXICO "FEDERICO GÓMEZ" 

T E S S : 

PARA OBTENER EL TÍTULO DE: 

MÉDICO PEDIATRA 

PRESENTA 

DRA. YADIRA LILIÁN; BE.JAR RAMÍREZ 
L___ 

DIRECTOR DE TESIS: 

DR. CARLOS DE LA TORRE GONzALEZ 

MÉXICO, D.F. 



 

UNAM – Dirección General de Bibliotecas 

Tesis Digitales 

Restricciones de uso 
  

DERECHOS RESERVADOS © 

PROHIBIDA SU REPRODUCCIÓN TOTAL O PARCIAL 
  

Todo el material contenido en esta tesis esta protegido por la Ley Federal 
del Derecho de Autor (LFDA) de los Estados Unidos Mexicanos (México). 

El uso de imágenes, fragmentos de videos, y demás material que sea 
objeto de protección de los derechos de autor, será exclusivamente para 
fines educativos e informativos y deberá citar la fuente donde la obtuvo 
mencionando el autor o autores. Cualquier uso distinto como el lucro, 
reproducción, edición o modificación, será perseguido y sancionado por el 
respectivo titular de los Derechos de Autor. 

 

  

 



,, 

AUTORl7..A LA TESIS: 

DR. CARLOS DE LA TORRE GONZAl.E7.: 
PROFESOR TITULAR DEL CURSO DE OTORRJNOLARINGOLOGÍA 

PEDIA TRICA 
JEFE DEL SERVICIO DE OTORRINOLARINGOLOGÍA PEDIATRICA 

DEL llOSPITAL INFANTIL DE MEXICO .. FEDERICO GOMEZ .. 



AGRADECIJ\llENTOS 

i\grndezco de íonna cspc:cial a las personas que hicieron posible la 
realización de esta. tesis: entre las que cuento con fomiliarcs. amigos y personas 
t¡uc por alguna circunstancin como p.-ofcsorcs y compañeros .... me 
proporcionaron las facilidades necesarias pan1 la recopilación de bibliog.rafia 
uccrca de este padccinticnto oncológico afortunadamente poco frecuente en 
nuestro medio. Espccialmcmc a n1i madre por su tenacidad pótra superarse 
pcnnm1cntc111cntc y por sus consejos que apreciare siempre. A rni tia l\.1ati que 
ha fungido como una segunda tnadrc para mi y mis hijas y a Ja que grncias a su 
apoyo he podido superar una de Jnis más grandes 1nctus. completar esta tesis. 

A mis pacientes y sus padres que son motivo de cjctnplo pnm muchos 
por su tcnnz lucha por la vida. y a mis maestros de pediatría a Jos que gmcias n 
sus cnsciinnzns he aprendido n querer mi carrera ficlmcnlc. 

Por ultimo n dios por pcnnitinuc seguir tnthajando en beneficio de los 
niiios de mi P:iís y dc mis propias hijas. 

Dra. Ymlim Béjur 



INDICE 

PAGINA 
INTRODUCCIÓN----------------­

JUSTIFICACIÓN------------

-------- 1 

2 

PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA------'--~------ 2 

OBJETIVOS---------------·-· __ ..:__ 

l\IATERIAL Y METODO------· -------·---------

FONDO HISTORICO 

EPIDEMIOLOGIA-----

GENETJCA---------------------------· ---·-------

ESTABLECIMIENTO DEL DIAGNOSTICO 

Y PRESENTACIÓN CLJNICA----------------

CLASIFICACION DEL TUMOR 

CIFIV'\S DE SOBREVIDA PAIV°' iv-.BDOMJOSARC~MA EN 

DIFERENTES SERIES------------------C--

DIAGNOSTICO-------------------

2 

3 

3. 

5 

7 

9 

JI 

15 

16 
. .~>- :~: .. ':~~:/-· '-.·­

PRESENTACIÓN. GIV-.DOS o ESTADIOS-··-.-.. ~__:_~.:.:.-.-·--. _ _e_ 18 
' -··-.-.'."' -

CONSIDEIV-.CIONES PRONOSTICAS y TRATAMIENT<:i:-'-·--~- 19 

CASOS CLJNICOS---------------~:"--'----­

RES UL TA DOS---------------

CONCLUSIONES--

21 

23 

2-1 

BIBLIOGIV-.FÍA----------------· -'----------- 25 

T.ESIS COIJ 
FA.T.T.A Di<' Qfilili.f:'.lcT 
-- _.,.., '""MJJ.'1 

-----..... 
'LI 



TUMORES PRIMARIOS J\IALIGNOS DE OJDO 
REVISION DE 15 AÑOS EN EL HOSPITAL INFANTIL DE MEXICO 

••FEDERICO GOMEZ •• 

INTRODUCCION 

R,\.BDOMIOSARCOl'\JAS Y DIFERENCIACION DE SARCOMAS 

Un snrco111n es un tmnor sólido nu11igno que surge de las células 1ncscnquimatosas 
primitivas y que se disc1ninn a cada parte del cuerpo. Las células n1cscnquimatosas 
nonnt1h11cntc se desarrollan en el tejido conectivo .. tejido fibroso .. cartílago .. músculo y 
hueso. Dentro del desarrollo de Jos sarcornas no se tlcvu a cabo la di fcrcnciación completa~ 
aunque el patólogo puede ofrecemos una evidencia de alguna mnduración .. por ejemplo Jos 
tumores malignos de cartílago pueden ser designados como condrosarcornas y los dt: tejido 
fibroso con10 fibrosarcorna dependiendo de la nuuluración que se encuentre en el tun1or y 
que shnulc Jo 111ús próxi1no. El ténnino de rahdo111iosarco1na Jmce .-efen.:nciu-- a un llnnor 
llUC surge de los tejidos que non11aln1cntc irnitan al n1úsculo cstriado.11.::• No obstante el 
rahdo111iosarco1na a 111cnudo su.-gc de los tejidos en sitios 1ncscnqui111utosos poco onlina.-ios 
donde existe 111(1sculo estriado. y no de rnancra ordina.-ia como la vejiga. Ln difCrcncia con 
el sarco111a es que es un tun10.- cuyas células de origen aparecen del 111csodcnno pero el 
grado de nladuración es 1nuy prirnitivo. sin en1bargo esto no indica o especifica el tipo de 
tejido. El rahdo1niosarco111a es el sarcoma 1niís corn(m de tejidos blandos en personas 
júvcnes de ~1proxilnadmncntc 21 años <le edad y constituye ,Jcl 5-8 %1 de Jos casos de cimccr 
en los niños. esto es i1npnrtantc por la frecuencia y los nu."1ltiplcs sitios anat{nnicos en Jos 
lJUC puede surgir. cotno en el hueso temporal donde se registra urrn incidencia del 7°/t, en 
niiios.11, El rahdo1niosarco1na es 1noderm.Jmncnte sensihle u la radioterapia así co1no a la 
lJUimiotcrapia. el pntgreso en Ja terapia ha 111ejorado In sohrevida y ha disminuido las 
secuelas tantias derivadas del trntmnicnto. Con el 111&.!jormnit.:nto de la sohrcvida ha sido 
in1portnnte considerar los foctores pronósticos. designar clínicarnente las pruebas de una 
cxtraonlinal"ia variedad de subtipos histoli>gicos y las paulas en el tratmnicnto en cuanto a la 
cxtcnsi(,n. Todos Jos sarcornas de tejidos hlanch.'s pueden disc1ninarsc a úreas contiguas del 
cuerpo e incluso n1its all:i de sus tipos de origen. 
Consi<lcrundo Jos subtipos histológicos todas las fon11as de sarco111as y sarco1nas 

indifcrcncindtls, estos pueden infiltrar lus cstn1cturas locales y eventualmente invadir tejido 
linff11ico y sangre. En el caso de los tumores prinrnrios 1nalignos del oído es frecuente su 
diseminación .:1 travCs de las áreas anató1nic.:1s contil!u:1s. 
El rnhdon1iosarcrnna y san:orna indiferenciado pu;den surgir de cualquier sitio virtual del 
cuerpo. De acuerdo al sitio de origen. los tejidos linfi."1ticos rcgionaJcs y Ja localización a 
111ayor distancia con10 los pultnoncs. la 1nédula t..lsca y los huesos deben ser considerados en 
la valorucibn de cada paciente. En este estudio deherá considerarse espccial111cntc e] 
ruhdomiosarco111a primario de oído lJUC es el ntotivo dd estudio. y corno caso único de 
llunor priinario de oído el de linfon1n linfoblástico 



.IUSTIFICACION 

Los tun1orcs primnrios malignos de oído en Jn edad pediátrica. ocupan un porcentaje muy 
pequeño dentro de los pndccin1icntos oncol6gicos en este grupo ctarco (7%)" lo que explica 
su evolución a estadios avanzados debido a Ja dificultad inicial para su diagnóstico. El 
presente estudio consiste en un análisis retrospectivo con c1 fin de conocer Ja incidencia así 
con10 Ja sobrcvida de los tumores prin1arios malignos de oído en c1 Hospital lnfi1ntiI ele 
México ··Federico Gó111cz· .. (1-llMFG) trnn~1ndo en cuenta además. los aspectos clínicos. 
diagnósticos y terapéuticos. 

PLANTEAl\llENTO DEL PROBLEl\IA 

Se desconoce Ju sintomatología inicial .. nsi como las fuentes histológicas de este tipo de 
tmnorcs. por Jo que se hncc ncccsnrio conocer estos datos para su diagnóstico oportuno. 

OB.I ETIVOS 

CONOCER: 

J. - Las carnctcristicas clínicas de los tumores malignos primarios de 
oído. 

2. - Las tOnnns de diagnóstico temprano y trntiunicnto oportuno. 

3. - La clasificación apropiuda del tun1or primario maligno de oído. 

4. - Las n1odulidadcs terapéuticas de csras entidades. 

5. - Establecer el pronc.lstico. 

6. - Identificar la tasa real de frecuencia y sobrcvida global a 14 años. 

2 



i\IATERIAL Y l\IETODO 

Se realizó un estudio retrospectivo. de un gn1po de pacientes con diagnostico de tu1nor 
primario ntaligno de oído., utcn<lidos en el Hospital lnf...,ntil de México ·~Federico Góm1..-zº 
(HJMFG) .. en el periodo comprendido de Enero de 1979 a Dicicn1brc de 1994., In 
intbn11ación fue obtenida del expediente de cada paciente., en donde se obtuvieron: edad .. 
sexo. cuadro clínico., diagnostico clínico e histopatológico .. auxiJiurcs de diagnostico .. 
lnllmniento y evolución. 

FONDO lllSTORICO 

El rabdo1niosarcoma y sarcoma indiferenciado son comúnmente divididos en 6 tipos 
histológicos convencionales: Vircho"v ( 1821-1902) separa los surco1nas de tejidos blundos 
y huc..c;;o de otrns tOnnas de cáncer conto los epiteliales y los hctnatológicos. \Vcbcr 
describe el rubdo1niosarconH1 corno un;1 entidad separada en 1984 en un reporte de un 
hombre de 2 J años con una recurrcncia de las mnigdalas. La prin1cra descripción de un 
conjunto de casos. nparcció en 1946 con Ja Landrnark puhlication por A.P Stout <1uicn 
siguió n un reporte por Pack's de una diversidad clinicn y patológica de tmnores c.¡uc 
surgieron en tejidos blandos somoíticos. ~=·'• La descripción patológica de rabdo111iosarcon1a 
corno unidad es señalada por Hon1 y Entcrlinc en J 95S. '-luiencs reportaron al 
rabdo111iosarco111a corno un tumor maligno de tejidos blandos previarnente designado corno 
ruhdorniosarconrn embrionario en personas jóvenes asi con10 sarconms plco1nbrficos en 
personas 111ayorcs. 
El ruhdo1niosarco1na c111hrionario Jlanrndo asi porque ll1S tejidos sin1ulun una innrndurcz de 
músculo esquelético; ha sido dividido en la fhnna sólida o hntroidc. El rabdon1iosarco1na 
embrionario o sólido es aquel cuyus estructurus no cstún cubiertas por n1ucosn y es el que 
tiene n1cjor nrn:glo histolúgico. Con rnenor frecuencia se ohscrva el rabdorniosaJ"co1na 
crnhrionario t1 hotroide que surge de cstructunL~ cubiertas con rnucosa y que se presenta en 
las cavidades del cuerpo. Pcclc y 1-lauscr revisaron la literatura del carcinon1a de conducto 
auditivo cxtcn10 y oído nlcdio en 1941,. dándole credibilidad a Ja prirnera descripción de 
este padccirnicnto hecha por \Vildiroudout~ Schwartzc. Lucac y Kidd y otros alrededor de 
1775., ... En 1956 Riopdlc y Thcriault utiliznron el ténnino rabdon1iosarco111a alveolar 
tonrnndo en consideración el aspecto tisular del tun1or y parénquin1a puln1onar 
n1icroscbpicmncntc nonnal. P• De esta IOrn1a. Enzingcr y Sharnki acurnularon 1 1 O pacientes 
con rabdo1niosarcorna alvcolur en 1969. Por otra parte varios investigadores han descrito 
un snrco111a que surge de tejidos blandos histológicmnentc sin1ilar al sarcon1a de E'\ving de 
hueso. Las series retrospectivas con pacientes pediátricos empezaron a aparecer en las 
ultirnas décadas. La cxtensn lista ele publicaciones puede ser hallada en articulas que hablan 
de rabdo1niosarco111as y de otros sarconuLo; de tejidos blandos. t w.111 
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E P 1 D E J\I 1 O LO G 1 A 

Los tumores del oído y hueso temporal ocurren con 1ncnos frecuencia en mnos que en 
nduhos y los surco111as de tejidos blandos de oído .. son las fonnas rnñs con1uncs de cáncer .. 
correspondiéndole el 7% de todos Jos casos <.¡uc involucran el hueso tcn1pornL c1:n 

El rabdo1niosarcon1a es el sarcon1n de tejidos blandos más cotnún en personas n1cnorcs de 
1 S años, y ocupa el 5-8% de cáncer en Jos nifios m rn En un estudio realizado en el Childrcn 
of Hospital de Philndclfia <-JUc abarco 10 ::1ños .. con 1482 pacientes diagnosticados con 
cáncer~ se mostró que 122 casos (8%) fucro11 de sarconm de tejidos blandos .. del total que 
ocuparon el sarcoma y sarconu1 indiferenciado que comprcndio el 571?/o de los casos 1m 
Jcnklin y Son ley reportaron el 71 '% de gente joven referida a esa institucil~n para 
tratmnicnto de sarconu1 de tejidos blandos y rahdorniosarcrnna o sarcoma indiferenciado 
1m. De acuerdo al Third National Cúnccr Survcy y que ahorco 2 estados y 7 órcas 
111etrnpolit:.1na.<> en el periodo de 1969-197 l encontraron 130 casos de sarcorna de tejidos 
hJandos en nifios blancos y 9 en niños negros de un total aproxinrndo de cinco 111illoncs y 
setecientos 1nil niños respcctivmncntc. De estos. el 69.53~~ de Jos casos en niños blancos y 
3.33'~'Ó en niños negros correspondieron a rabdomiosarcrnna. El porcentaje total fue de 8.4 
casos de sarcoma de tejidos blandos por nlillón en niños blancus por :.1ño y 3.9 casos por 
111illbn en nifios negros por año. 
Sc han reportado 1nús de 100 rabdo111iosurco111as de oído desde 1933 11 .... 11 •• En un estudio en 
Inglaterra. Ja incidencia de cáncer de hueso tc1npornl fue sin1ilar tunto en mujeres 
J / 1,000.00 x año. corno en ho111bres 0.6/ 1.000.00 de l 968 a 1977 ~ ••• En los Estados 
Unidos en el periodo 1973-1984 Jos datos del Instituto Nacional de Cúnccr observaron una 
incidencia sirnilar •"· En varios estudios genéticos~ aproxirnadamcnte 60'%-70o/o de los 
tu111orcs 1nalignos del nido se originan del pabellón auricular .. 20'!-C. a 30o/o del conducto 
auditivo externo y 1 O~'l. del oído rncdio y la rn:.1stoidcs ""·:""' 
13reslow y Langhols~ sutnaron al n .. ~istro en el 111undo del c:.inccr la experiencia en el SEER 
Sohrcvida~ Epidctniologia y resultados finales. Progranrn del Instituto Nacional de C~inccr 
parn niños con ncoplasia,;11 Et rahdnn1iosarconu1 fue en cierto rnodo n1cnos frecuente que el 
ncurohlasto111a y el nefrohlastorna (tu1nor de '\Vihns) y de alguna manera n1üs frecuente en 
hn111hres .. esto no tuvo una rcl.aciún significativa en cuanto a Ja locntización gcogrótica 
entre los cinco continentes ni tmnpoco reveló algím can1bio en la incidencia de 
rahdon1iosarco1na pediátrico en un periodo <le 20 años~ de 1958 a 1977. La infonnación 
publicada señah1 que el rabdu1niosurcon1a y probabJcn1cnte c1 sarco1na indiferenciado 
ocurren en todo el inundo. 
El ruhdo111ios~trcon1a es un padccin1icnto que predomina en personas jóvenes 1nenorcs de 
21 uños. sin que exista alguna <litCrencia inexplicable entre grupos étnicos. Esto ""~de 
~1Jguna 111anera interesante. ya que existe una asociación entre la edad. cJ sitio del sarcoma 
pri1nario y Ja histología del tumor. 



GENETICA 

Los reportes del surgin1iento del rabdomiosnrcoma como una vesícula congénita del 
puln1ón en dos niños con nevó basal de Gordin en un sindron1c de carcinoma celular y de 
varios niños con síndrome de tbto/alcohol o ncurofibromatosis sugieren una base genética 

Ln asocinción con ncurofibron1ntosis tiene una intrigante porque pacientes que han 
desarrollado sarcon1a ncurogcn1co pueden tener evidencia de diferenciación 
rabdomiosarcmnntosa en Ja nrnsn tun1oral. la entidad patolétgica n1a1igna co1110 Jo es el 
tumor de tritón rnnligno. puede ser encontrado con pacientes que padecieron 
ncurofibJ"onullosis ~=•-::?.:1. Un reporte describe un rnbdorniosarconut embrionario en dos 
tmnorcs de nuna periférica maligna en tres ,gcncr:1cioncs de una fmnilia con 
ncurofibron1tllosis 1.;11. 

En su111n • .se han reportado casos nislados de rabdo111iosarco111a con10 en el sindrornc de 
Rubcsti-taybi y sindrornc de Robcrts 1:-1 .. m. Las ano1nalias del sisten1a ncn:ioso central y dd 
tracto genitourinario parecen incrc111cntur su fn:cucnci¡1 en niños con rahdo111iosarcon1a.:-11. 
Así n1is1110 se han descrito varias farnilias con rnúltiplcs tun1orcs incluyendo 
rahdo1niosarco1na. La asociación entre el cáncer de 1nmna y sarcon1u de tejidos-blandos. fue 
descrita iniciahnente por Lec y Fraun1eni en 1969,: .... :11 

Una usociaci,"1n si1nilar a la observada en Inglaterra fue el surgirnicnto de ciincer de mmna 
en 1nadres de niños c-011 sarcoma de tejidos blandos. ·=~-: .. 1 Otros reportes del incrcrncnto en 
Ja ocurrencia de ti:nniliarcs c-011 ruhdon1iosarcon1U. GJiobJasto1na., cúnccr de n1.:nna. cúncer 
de puhnún y cfü1ccr m.lrenocortical se han reportudo no.111. Un~1 fOn1Hl de herencia autos61nica 
dominante para Ja predisposición de sarcorna de tejidos blandos y otras f(--,nnns de cúnccr 
fue sugerida en algunas de estas fümilias. La alln asociación de una segunda ncoplasiu 
ntaligna en sobrevivientes de niños con sarcomu de tejidos blandos y cáncer de primer 
grado es relativa f\:1. f\'lalkin y colaboradores. describieron una n1utaciún gcnninal en el gen 
E J> 53 con1u un gen de tu1nnr supresor del cromoso111a 1 7 que ocurre en las fOnnas 
autosórnicas do1ninantcs en cinco fon1ilias con si11dron1c de Li y Frau1ncni 1" •• Sin cn1burgo. 
Ja n1utaciún cxacw difiere entre las vnrias f:·unilius. ya que h1 1nisma n1utadón fue 
dcscubicna entre 1nicrnhros de la rnisnrn fmnilia afectada con los cn1nponcntes tun1on1les 
del sindn.une de Li y Fr.:nuneni. Para estudiar Ja citogenética de los sarcornas de tejidos 
hlandns en pacientes porta<lorcs de esta ncoplúsia se han seguido cxan1inando 
sistcrnúticainente en un periodo t.lc 1 O a 15 años. coincidiendo con el des~1rrollo de técnicas 
de bandeo que pcnnitcn la caractcrizacibn detallada de las ant.1nnalidadcs cro1nosón1icus y 
el reporte de estos tumores. siendo los datos lin1iwdos prohahlcn1ente por la haja incidencia 
de Jos 1nis1nos. Dl1S especi1nencs tmnoralcs de dos niiios con rahdon1iosarco1na ctnhrionario 
y dos rab<lo1niosan:nn1;:L.;; al\'colarcs de adultos se estudiaron para anonnalidadcs 
cariotipicas 1"'.i-n1 (Cuadro 1 ). La posible relación entre las anonnalidadcs cromosómicas y 
las alteraciones en la cxprcsil111 de oncogenc!-' ha sido estudiada .. lu larga sobrcvida en 
unúlisis de crornosonrns de hun1anos con rabdomiosarco1na fue reportada por \Vang-"•uu y 
colaht.1radorcs .. ellos descubrieron la traslocación 12 a 13 en cuatro de siete pacientes con 
rahdo1niosarcon1u alveolar y dos cro1noson1as extras en ocho de nueve pacientes con 
rabdo1niosarco1na c111brionario f\"1. Douglas y colegas reportaron la traslocación T2 a 13 y 
QJS Q 14 en otras variaciones de rabdo1niosarco1na alveolar 111.h1. Scrahle y colaboradores 
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descubrieron posterionnente una hetcrogcnicidad constitucional en el brazo pequeño dcJ 
cromoson1a J J ovi. Both Scr..iblc y Hiti observaron que en el ml1sculo esquelético del gen 
1nyoD-I es tan1bién un hrazo pequeño del cromosoma l Jp, pero esto es distinto del 
in1pucsto en el Jocus del gen J J P~ para rabdo1niosarcon1a, las investigaciones se han 
centrado en la cxaminación del tejido tun1oral para alteraciones en genes supresores de 
tun1or, con10 t:n el gen p53 y el rctinoblaston1a gen Rb 14tl . .a1 • .a! • .m. Los defectos en cJ gen p53 
np:uccen ni..is frccucntc1ncnte en el 45% co1npron1eticndo al gen Rb. Ln in1prcsión del 
genoma tan1bién puede jugar un papel in1portuntc •·'-''· Otras aprcciucioncs para carnbios en 
protooncógencs y descripciones en mnplificacioncs de N-1nyc en algunos casos de 
rabdomios:1rcorna ,o . .af>). El gen gly fue mnplificudo en uno de tres estudios de 
rahdomios;1rcorna por Roherts y colaboradores 1.a,, y cinco de J 4 rabdornins;ircon1a 
c1nhrionario se observaron con n1utacioncs en puntos de genes en las N-ras o K-n1s '"•1 La 
evidencia de 1nutación en rabdo1niosarconi;1 y sarcornas indiJCrcnciudo es en cuanto u las 
anonnulidadcs genéticas irnportnntc. por lo <JUC hay 4uc tenerlo co1no base. 

CUADRO 

.··. 
... _ ··_ :.···· 

No. 1 

EDAD DEL 
PACIENTE 

0 l:·_: ,:ANORMALIDAD 
'. ~ROl\f:oSOMiCA 

RABDOMIOSARCOMA 7 AÑOS 5q+ 9q+ l 6pt 1 7pt. 
EMBRIONARIO 

RABDOMIOSARCOJ'vlA 12 AÑOS 2,6.8,12,13.18,20,21 
EMBRIONARIO del( 1) 

RABDOJ\.·llOSARCOl\UI. 22 AÑOS Trnslocación (2; l 3)trcs 
ALVEOLAR 2c¡+,dcl (13) 

RABDOMIOSARCOl\·f;\ 32 AÑOS Trnslocación (2, 13) 

l-c:--c-c-Ac·l--\-'~L~~0-=1-_;_\_l~~---+-----~--------l~(o~3~7'-'.cg.!_:!2 _______ -l 
RABDOMIOSARCOMA NIÑOS Trnslocación ( 1; 3) 3p 21 

t-c-,---=c-=-=-c~,.-~-==--·- ____ --------- ---------1 punto de ruptura 
RABDOMIOSARCOMA NIÑOS Traslocación ( 1; "?) 3p 21 

SARCOl\·I;\ 
INDIFERENCIADO 

CELULAS ESPINOSAS 

1 i1.L.u PA. lh•f. 19 

nunto de nmtura 
23 AÑOS Traslocación (X; 1 8) 

59AÑOS Traslocación (X; 18) 

TESD 
LEALL4. LE 
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PATOGENESIS CELULAR Y MOLECULAR 

Ln causa del rnbdomiosarcoma y sarcoma indif"ercnciado es aun desconocida,. la 
rndiotcrapin puede producir primaria y sccundarian1cntc sarcomas en tejidos blandos y 
hueso. más frccuentcn1cntc reportado es lo concerniente a sarcoma secundario en adultos 
después de radiación en c&"mccr de n1ama y otras ncopfa..c;;ias epiteliales 1.iY.501 Tmnbién se han 
reportado en varios pacientes sarcrnnns sccundurios de hueso y tejidos blandos tratados 
con radiación en cáncer pcdhitrico en quienes se les aplico tmnbiCn quirniotcrapia •"'·~=1 
Quizás por un incrcrncnto en el cfcclo de Ja rudiación la adn1inistración de In actinornicina 
D ha si<lo asociada con un alto riesgo de n1alignidadcs secundarias en niños.~1, Una 
predisposición gcnélica para canceres secundarios sobre lodo en niños con una fom1a 
gcnélica de retinohlas1on1a se puede asociar con un incre111cnto del riesgo de 
rabdomiosarco1na en áreas radiadas y regiones dislantcs del cuerpo t$·O. Koufos y col. 
docun1cntaron dis1ninución de hctcrogcnicidad del cro111oso1na J J p en rabdomiosarcomu de 
tejidos en dos pacientes co111parados con testigo nonnal. esto sugiere que existe un 1nutantc 
alelo que puede causar rabdon1iosarco1na y otros dos turnorcs c1nbrionarios cmno tun1or de 
"ViJn1s y 1 Jcputohlastnnm •••• Los oncogcncs N rah han sido dcscuhiertos en el Rb en la linea 
celular de rnbdon1iosarcon1a hmnano ..... Se ha postuludo una relación entre la exposición a 
~icidos JCnoxinccticos o clorofCnoles y el desarrollo de sarco1nas de tejido blandos en 
adultos .s~.~ ... •.,,M•.1.11. En niños Jos hallazgos en rnb<lo111iosarcoma o sarcon1a indifercncimJo 
pueden ser menos relevantes ya que estos tienen 1nenos posibilidad de estar expuestos. 1-Jny 
infOnnación p1"eliJninar disponible de un estudio control de 33 casos de niños con 
rahdo111iosnn:mnn en Carolina del Norte. incluyendo una asoci~1ción estndisticamcntc 
significativa entre rahd01niosarcn111a en niños y padres furnadorcs {¡-lcf"o no madres). Esto 
sugiere que los carci11<\gcnos de los dgarrillos. los cuales causan 1nutacioncs en las células 
cspennúticas. pueden estar irnplicados. En rcsurnen. los casos de rabdo1niosarco1na tuvieron 
n1ús cxposiciún a qui1nicos en el medio mnhicnte que Jos en.sos control 1 .. :, Un estudio 
control de casos en rnujeres hlancns en Kansas. quienes teninn 21 años de edad o 111ás 
indicnron que el uso de cloranfenicol. en finnadon1s poco frecucntes o trabajadoras con 
productos de madera puede esta,- asociado a un incrcn1ento de riesgo de desarrollar sarco1na 
de tejidos hlandos en el adulto, ... ,, Dos estudios controles de casos en niños europeos. 
sugieren que la toxc1nia 111atcn1a en cJ en1harazo y el uso de antibiólicos inmediatamente 
después del nacirnicnto o ciertas ocupaciones del padre u de In nrndre pueden estar 
relacionada:.; a un incrc1nento en el riesgo de dcsarroJlas sarcoma de tL:jidos blandos en Ja 
infimciu ~1<-1"'' El IRS (Estudio lntcrgn1pnl de Rahdo1niosarcoma) llevo a cabo un estudio 
L·pidc1ni0Jógico an1plio en h1s E:..tadns Unidos y Jos resultados son accesibles. Un rcswncn 
de infi..1nnación epidc1ni0Jógica pri111aria para adultos. se publico en 1989,w,, 

Hay varias tünnm; de sarcorna <le tejidos blandos que aparecen en animales después 
de la cxposici{1n a agentes nocivos. tales con10 vinis y químicos. El 1nctilcloranteno. 
ctilnitrosurca. sulfito de níquel y otros quin1icos son capaces de inducir a snrcon1as de 
tejidos hlandos en varias especies de nni1nalcso,7 . .,~. Lu inyccei6n de sulfito de níquel ha 
p,-oducido rabclon1iosarconut testicular. lo cual es interesante porque los testículos 
nonnuhncntc no contienen células de 1núsculo estriado y porque el sarcoma paratesticular 
ocurre en hu111an0St.,.;i1. 
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Los vin1s pueden causar sarcomas de tejidos blandos en ratones y otros roedores, gatos y 
n1onos lanudo&10, La existencia de virus tumorales en animall..~. encaja con la evidencia 
in1pli..;ando al virus Epstcin-Barr en el linfo1na de Burkit y virus en linfocitos T hun1anos en 
algunas fonnas de leucemia que sugieren causas virales de otras fonnas de c4:incer humano , 
incluyendo al sarcoma indiferenciado y rabdomiosnrcoJna que pueden cncontrarse,11.7;-1. Las 
investigaciones en biología 1nolecular y celular y Ja cinética de crccilnicnto del sarco111a 
indiferenciado y rubdomios~1rcon1a son rclativan1cntc li111itadas con1paradas con las de 
lcuccn1ia o linfo111a de Burkitt. Varias lineas celulares a largo pinzo. derivadas ele 
rahdon1iosarco111a fueron establecidas hace 20 añosm.'"''· En estudios Inmunológicos 
recientes .. se encontró que los pacientes con rabdon1iosarcoma tenían circulando en sangre 
periférica linfocitos que fueron citotúxicos a células tu1norule.s cultivadas: en un cnso los 
linfocitos de una 111ujcr snm1. inhihieron el crccin1icnto de células de rahdnn1iosarcomn 
cultivadas to1nadas de su hcnnana gcrncla idéntica.·~.-... Otros estudios han descrito 
inhibicilin de innumidad celular de sarco111a especifico por suero de pacientes portadores de 
sarcon1n progresivo 1':'·1 Los ratones con rabdon1iosarco1una inducido por 1nctilcolnntreno 
producen factores scricos que inducen In respuesta n1itogénica de células linfoides~ 

sugiriendo que el crccilniento tumoral y Ja imnunosupresion están de ulguna forn1a 
relacionadas ,.. ..... '° 

Los estudios de cinética celular se han conducido usando lineas celulares de humano 
y ratu derivadas de rabdon1iosarcon1a º"·'º· Las lineas ccJularcs de rnbdon1iosarco1na 
producen procohigcno y varias clases de glicoprotcinas de superficie celular involucradas 
en interacción célula-célul~1 ··~·"" Las célulm~ de rahdon1iosan:on1a cultivadas tmnbién 
pueden producir vnrios protnotorcs de crecin1iento y factores inhihidon:s de creci111icnto 
~"u'' El DNA extraído de células de sarcon1a hurnano puede transtOmrnr células 3T3 y 
fihrohlastns Jnnnanos 1• ... ~,, En un estudio. Ja evidencia sugiere que el fi1ctor transfonnantc 
fue un vin1s RN.·"\ tipo C .m Las céluh1s hunrnnas de rahdo111iosarco111a cultivadas han 
producido fochlr de cn.:cin1iento de lihrobla.stos húsicos. lo cual pron1ucvc el crecin1iento de 
células tu111oralcs y la ncovascularizaciún u .. , 

La cvaluaciún citnfluoro111étrica de DNA contcnidus en células tumorales ha 
detnostrado una variedad de patrones m1cuploides de DNr'\. en rabdon1iosarcC11na 
emhrionario parece ser IH regla pero hay diferencias acerco:• de Ja significancia pronóstica de 
estos Jmll:1zgos ......... , Shapiro y col. Correlacionaron células 1un1oralcs ploidcs .. subtipos 
histológicos. y el resultado de tratmniento en niños con rabdo1niosarcon1a. Encontruron que 
célul~1s tmnoralcs hiperploidcas aparecen principulnu:ntc en rabdonliosarcomn c1nbrionnrio 
cuyo resultado fue fi1vor:.1blc rclativmncnte: cornúnrnentc el rnbdon1iosareo1nn alveolar tiene 
un patrón casi tctrnploidc y un peor pronóstico: Los tun1orcs que contienen DNA diploidc 
tienen el pronóstico 1nás pobre•"'=• 
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ESTABLECIMIENTO DEL DIAGNOSTICO Y PRESENTACIÓN CLINICA 

Puede ser extremadamente dificil establecer un diagnostico de rubdon1iosarcoma. 
El rabdo1niosnrconu1 abnrca cerca del SOo/o de Jos sarcomas de tejidos blandos en niños y un 
7% en oído. Otras entidades 111cjor caracterizadas, como sarcoma sinovial. fibrosarcoma. 
sarcorna alveolar de panes blandas y hc1nangiopcricítoma. son de fácil dingnostico9 aunque 
pueden ser confundidas ocasionahncntc con rabdomios.arconH1s. 

Otrns posibilidades incluyen el sarco1na de E"ving cxtn1ósco y Jos tu111orcs 
ncurocctodcnnícos pri1narios de tejidos blandos Este cspcctn .. l sobrepuesto ele apariencias 
histológicas, encaja con h1 tendencia del n1bdo1niosarcon1a de ser 111uy poco diferenciado. 
requiriendo técnicas diagnósticns auxiliares en estos casos. 

Las características histopatoll>gicas del tumor apreciadas en 1nicroscopia de luz son 
de pocu utilidad: estrías cn1zndas sirnu1nndo n1úsculo estriado. lJUe parecen ser sin cn1bnrgo 
un nrnílogo ncoplüsico del turnor (ª' ...... Estas estrías cn1zmfas a n1cnudo son inaparcntcs en 
tinciones de nnina. pero pueden accntuursc en tincioncs especiales mies con10 ñcido 
fOslOtungstico. 

El diagnostico innumocitoquimico del rahdnn1iosarcon1a empica - anticuerpos 
confiables dirigidos contra n1Úsculo csyucléticn y otras proteinas n1iogcnas que incluyen 
proteínas espccifo.:as de n1úsculo tales corno 111iosina de 1núsculo esquelético~ n1ioglobina, 
crcatinquinasa (enzi1na f\trvf) actina de rnúsculo csquclétii.:o y proteínas de b~mda z .... ~.~-ª':"-"~• 
Eslos anticuerpos pueden ser ex1re1nadmncnte útiles para establecer el diagnostico. porque 
aun con una escasa cantidad de células malignas detectadas en un cmnpo de cientos de 
célulus. puede ser de valor diagnostico. Su valor relativo en el di;1gnostico ha sido fuente 
de algunas discusi(mcs. p4..·ro algunos cst{m de acuerdo t¡ue Ja actina especitien de rnúsculo y 
la desrnina Sllll los únicos anticuerpos ütiles. aunque dchcn ser prohados por otros 
nrnrcadores porque no son específicos para rnúsculo esqt1t:lético. Los reportes del grupo del 
Estudio lntergn1pal de Rahdn1niosarco1na sobre la utilidad l.h: anticuerpos rnúltiplcs y fijos. 
en cJ diagnostico de rabdon1iosarcon1a de la infi.1ncia y sarctnnas de Ja 111is111a familia. 
dcmucstrn que la antidcsmina y .iclina especifica para 111úsculu fueron muy útiles 1""• 

El cxan1cn cilolúgico de cspccirncnes de aspiracitu1 con agujas delgadas e 
in1nunoquirnica tmnhiCn puede ser usados para establecer el diagnostico o documentar 
turnur residual o recurrente. pero la poca 1nrn:stra obtenida con esta tCcnica. descartan el uso 
de investigaciones potenciuhnentc in1portantes de DNA y ;utoilisis de cromoso1nas. lo cual 
cvcntuahnentc puede llegar a ser critico en juicio de pronóstico y plnncación del 
tratamiento. 1H••• Estos 1nis1nos anticuerpos pueden cn1plcarse en Ja detección de células 
activadas fluorescentes y clasificarlas paru diagnostico. y pueden ser de utilidad para 
purificar Ja 111édula bsea •'"1 10.::1 

El rnicroscopio electrónico ha sido cxtrcnutdmncntc 1°Jtil en el diagnostico de 
rahdnrniosan.:orna. c.spccialrncnte cuando los tu1norcs son prin1itivos. dado que Ja 
di fcrenciación de otros sarcon1as de tejidos hlandos es fundmnental. El aspecto 
característico es el que .se presenta con di fcrcnciación sarco111erica (p.e paquetes de actina-
111iosinn. tnatcrial de bnnda z),. e incluso de filan1cntos únicos de 16nm de 111iosinn de 
n1úsculo esquelético Jo cual es de valor diagnóstico 1101.1°'"'1 

CON I 
ORIGEILJ 
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Desafortunadamente In situacic.ln actual es n1ucho n1iis dificil; la mayoría de Jos casos de 
rnbdo1niosarcon1a son diferenciados más t:-icihncntc mediante microscopia de luz 
co1nplcmentada con imnunoquimicn. En algunos casos el ctnplco de n1icroscopio 
electrónico puede clarificar los resultados nmbiguos. Esta consideración es especinhncntc 
cicrtu para el rnbdo1niosarcoma primitivo y otros tumores comúnn1entc catalogados cotno 
ºpequeñas células tumorales periféricasº. 1notivo frecuente de diugnostico dificil; no 
obstante._ el desarrollo de nuevas técnicas diagnosticas. podría resolver éste problcn1a 11o.1.1os • 

• °", En algunos casos la rcbiopsia después de Ja quilniotcrapia puede ser diagnostica ya que 
el tumor se UitCrcncia en su fonna celular posterior ul tratmnicnto. 11M1 

En cuanto a In prcscnto.tción clínica de Jos turnorcs con localización ótica. estos a 
1ncnudo sirnulan un pudccin1icnto otológico supurativo cn"mico. Con frecuencia el cáncer 
que surge del oído no es continuado sino hasta seis 111escs después del st:guin1icnto de los 
síntomas (Ussn1u1Jcr J. y cols) "''º 
\Villhm1 1 Kunhcl y cols. 111,.,1 cliscñuron una tabla de presentación de sintornas en cáncer de 
conducto auditivo cxtcn10 y hueso temporal. (cuo.1dro 2) 

CUADl~O 2 

SÍNTOMAS NUMERO DE PORCENTA.JE (%) 
PACIENTES 

OTORREA 396 61 
OTALGIA 396 51 
l\IAS/\ EN CONDUCTO 113 37 
AUDJ"J·1vo EX#rl!RNO 
l IJPO/\CUSll\ 336 29 
1-.IASA l'ERl,,URICULAR 130 19 
l"AR .. Al.ISIS F.f\CIAL 441 16 
VERTIUO so 15 
TINITUS 156 11 

Tunuul;.1: \\ 111111111 1 1'unhcl 01 ..... , .. "I oílhr r'IC'rnal auditory can•I Vol 2"' No. 5 l"'Y6. 
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CLASIFICACION DEL TUJ\IOR 

Después de que se establece el diagnostico de rabdon1iosarcoma. surge el problema 
de clasificarlo .. Ja .. c:; faltas para apreciar n1ás o nlcnos las formas agresivas de la cnt'Cnncdad 
tiene el potencial de resaltar en un sobre tr:.UanlÍcnto o bajo tratan1icnto en protocolos que 
son nnnas de alto y bajo riesgo. tales con10 algunos protocolos anteriores del grupo para el 
Estudio lntcrgrupal del Rabdo1niosurcon1a y ntús rccicntc1ncntc y el rnás aceptado el de In 
Universidad de Piltsburgh para carcino1nas de oído, en el que se incluye; Localización del 
tun1or en el hueso temporal. grado de invasión óticn y cmnbíos patológicos en el oído . .i10.1111 

Los antecedentes de cJasi ficación del rahdomiosurconta son confusos. lniciahncntc. 
solo el rJhdorniosarcon1a del adulto (plcornorfico) fue reconocido,., •. más tarde. se nprccio 
que el turnor fue n1ucho 111i1s frecuente en niños que en adult0Si1~1 El diagnostico de 
rabdo1niosarco111n en adultos a sido cventuahncntc abandonado. porque los sarcomas del 
udulto uhora son mús cornúnmcntc diagnosticudos con10 histiocito111a maligno 
plco1norfico11111m. Rnhdon1iosarcon1ajuvcnil es un tcnnino que co1nprcndc todas las tOmrns 
de n1bdon1iosarco1na de la infancia incluyendo las dos fomms 1nús comúnmente 
reconocidas. crnbrionario y al'\·colar. 

La nparicncia histológica de la 1nayoria de Jos casos de rabdon1iosarcoma es 
bastante caracteristicn para llegar al diagnostico tales corno crnbrionario y ulvcolar.11~1. Los 
casos 111ás prirnitivos a veces tienen que recurrir a lns técnicas discutidas iniciahnentc para 
establecer el diagnóstico de rahdo1niosarco111a. El rabdorniosarconrn hotrioidal. es casi 
exclusivmnenlc un turnor de niños. hist0Jógicnn1cntc es solo una vurinción de 
rabdomiosarc0111a en1brion::1rio. 

El rabdo111iosarc<.1n1a plco1ntlrtico (<.lcl adulto} es 1nuy raro en niños. Sin c1nbargo. 
estas entidades reconocidas cuentan para no 111ás de un S l o/c, en Jos casos tornados en el 
grupo para c1 Estudio lnrcrgntpal del Rahdo111iosarco1na -1 y del gn1po para el Estudio 
JntcrgrupaJ del Rahdomiosarcon1a -11~ 111z.11l1 el ou-o 19% y nun n1ás el 81% estitn sujetos a 
CClntrovcrsia. accntuadan1cntc por la fl1Jla de un csquc111a de clasificación histológico 
cnnvcncional para predecir el con1portan1icnto clínico con un nito grado de seguridad. Los 
tipos convencionales de rabdo111iosarconHt y su relación con Ja edad del paciente. sitio 
p.-irnario y frecuencia de aparición se 111ucstrnn en el (cuadro 3). 

r 
Ll~~iLL/~~ ~ 2 

'fi~ .-:,·: =:: 
- __ ,. ·•·'.,J C~, .. ; ¡· 

(. . ,. :.r . 
1_./ •. •,;. ·¡ ; _ ___, 
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CUADRON0.3 

;~,'{t~'J;;;1¿~,_1:$?~:~<· -~~<¿~~~~~:º '~RE-CUEN_7J":~?:~ !l1.~Jfo~~'~lt 
RABDOMIOSARCOMA CABEZA CUELLO 57 3-12 AÑOS 

EMBRIONARIO Y TRACTO 

RABDOMIOSARCOMA 
BOTROIDE 

GENITOURINARIO 
VEJIGr'\. 

NASOFARINGE Y 
6 0-8 AÑOS 

¡__ ___________ ¡ ____ V~~A.c_G""~l~N._,A~---I-----------'-----~---< 
RABDOMIOSARCOMA TRONCO Y 19 6-21 AÑOS 

AL VEOLAR.o_ ___ f--!=EC::x!.··!.r!.RO'EM 1 DA DES 
SARCOMA TRONCO Y 10 6-21 AÑOS 

INDIFERENCIADO '-'°'E~x'-·1!.·_,R,.,E=.'M=l,.,D=A,_,D"°"E"'S'-+----------+----~----l 
OTROS TRONCO Y 8 6-21 AÑOS 

L..-------------'-E"'·:X_,_··,_r"R._,~f\11 DAD ES 

La fi:llta de significación pronostica asociada con el dh1gnostico convcncionul de 
rahdo1niosarco1na c1nbrionario y alveolar hu in1pulsndo a investigar Ja validez de los 
criterios usndos para hni.:cr uqucllas distinciones. Bale y asociados m11 piden 70% del tu111or 
para tener un patrún alveolar abierto. para el diagnostico de rabdon1iosan:o111a alveolar: los 
crilcrios del gn1pn para el E.~audio lntcrgn1pal del Rahdo111ios:srco1na -1 y del grupo para el 
Estudio Jntcrgrupal del Rahdorni(-,sarcotna -11. especifican SOo/t,. el grupo para el Estudio 
lntergrupal del Rahdomiosarco111a-lll requiere criterios para un diagnostico de 
rnhdo1niosarconrn alveolar si se cni.:ucntra cualquier patrón nh:colnr de este. sucede que un 
putrbn tic tejido alveolar ahicrto puede no ser suficiente para el diagnostico. otras 
investigaciones lrnn sugerido una investigación arnplia de In histología y pronostico del 
rabdon1iosarcnn1a. esto parece garantizar el nu1yor conocin1icnto sobre vnriantes sólidas de 
rabdo111iosarconrn. alveolar ya que histológicarncntc no se reconocen facilmcntc con10 
rabdorniosarco1na alvcnlur en auscnci~1 de alvéolos abiertos. Dado que no hay un cs4ucn1a 
de clasificación ~1ceptado unúnirnementc para rabdon1iosurco1na. un panel de trece 
patblogos de Estados Unidos y Europa. hajo uuspicio del Instituto N~u:ionul del Cánccr­
Progrnrna de evuJuación de la Terapia del Cúnccr (NCl-CTEP) y el Estudio Intergrupal del 
Rahdon1iosarcon1a. revisaron un estudio ciego de 800 casos de los archivos del material de 
patología del grupo para el Estudio lntcrgrupal del Rabdo1niosarco1na-IJ y detcnninaron 
tJUC cualquier característica histológico citologíca era pronostica. Por primera vez. todos los 
grandes sistemas uctunles en uso han sido co111parados. analizados y evaluados con relación 
n Jos resultados con pacientes en un protocolo estandarizado. 

La 1ncta fue desarrollar un sisten1a univcrsnl para la clasificación pronostica del 
ruhdorniosarcurna de Ja infancia. Una versión de sclccci(ln del esquema. contparado con el 
esqucrna existente actuahncntc en uso son Jos estudios del gnipo para el Estudio 
lntcrgn1pal del Rabdorniosarco111n(Cuadro 4). 
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CUADRON0.4 

BOTROIDAL 

EMBRIONARIO 

ALVEOLAR 

SARCOMA DE 
HJSTOLOOIA 

INDETER!\.llNADA 
SARCOMA 

INDIFERENCIADO 
S/\RCOJ\.IA EXTR/\OSEO 

DE EWINOS 

BUEN PRONOSTICO (1) 
BOTROIDAL 

LEIOMIOMATOSO 

PRONOSTICO 
INTERMEDIO (11) 
EMBRIONARIO 

PRONOSTICO POBRE(lll) 
ALVEOLAR 

AL VEO LAR SÓLIDO 
RMS PRIJ\.IJTJVO 

PRONOSTICO 
RESERVADO (IV) 

S/\RCOM/\ DE E\VING 
EXTRA OSEO. 

SARCOMA 
INDIFERENCIADO. 

DEí'INIDOS COMO NO 
RABDOMIOSARCOMAS 

EJEMPLO: 
SINOVJOSARCOM/\. 

Músculo liso. células 
espinosas. tu1nor y fibrosis. 
Sobrcvidn cornparnhlc con 
sarcoma hotroidcs agregue.Jo a 
una cntcgoria de n1cjor 
pronostico. 
Es ::1ccptuhlc patrón no 
alveolar. puc:dc ser un cstro111n 

rico. tun1or dc células 
csninosas. 
Cualquier palrón nlvcolar9 

mistna citología. patrón no 
alveolar si111ilnr Pero 
111iogcncsis ntra dcrcctuhlc por 
inn1unncitoauíin1ica 
Todos son no­
rabdrnnios::irco111as pero csla 
dcn1ostrndo que .~e incluyen en 
III. 

i\·1ús rccicntcn1cntc se han adicionado gn1pos para la clasificación de carcino1na del hueso 
tcn1poral co1no en el ca..o;;o de la Uni'\•crsidad de Pittsburgh en el que se cla....;ificaron los 
estadios radiogn"'tfico-putológicos del carcino1na pri111ario de oído de células csc~unosas.ou1 
Aunque sin1ilarcs superficialmente al csqucn1u convencional. Jos criterios específicos parJ 

inclusión en una categoría dudn resultan en rccolocación de casos de otros grupos. Después 
de la rcclasificacibn. la significancia pronostica histológica emerge de los 1nisn1os casos del 
grupo pura el Estudio lntcrgn1pal del Rabdon1iosarcoma -JI previumcntc hecho~ indicando 
los criterios revisados que rclacionun rct1h11cntc resultados clínicos. Arriaga y cols 
propu~icron un sistcrna de clasificación. este sistcrnu rcncja Ja observación de Ja extensión 
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prhnaria del tun1or. siendo este el mayor factor pronostico para ctínccr de conducto 
nuditivo ex.temo.( cuadro 5) 
CUADRON0.5 

:"ESTADIO'.'' :j.::':,;<Otoc;n: "-"'!'"'.'i~·,' ·'~:.c:.•-cc···>'·>'DESCRIPCIÓN. ··"º-'"'.•:~··-";c.·°''"' '-~:' ,,. ·' •'!W· 
TJ Tutnor 1in1itndo al CAE con erosión ósea o evidencia de extensión a tejidos 

blandos. 
T2 Tumor con lín1itc de erosión al canal auditivo cxtcn10 (espesor incornpleto) 

o hallazgos radinlclgicos con Jin1itcs consistentes (<O.Scrn) involucrando 
tciido blando. 

T3 Turnor que erosiona el canal auditivo c.xlcrno (espesor lleno) con Ji1nitc 
<0.5cn1) involucrando tejido hlando y oído 111cdio y/o 1na.stoidcs o causando 
par::ílisis facial en su llrcscntación. 

T 4 'run1or erosionando la codea. :ipcx petroso. pared tnedial del oído 1nedio. 
canal de carótida. filrmncn yugular o dura o con extensión {> 0.5c111) 
involucranc.lll tejidos hlando.s. 

N Involucro de 11<1d<.l.S linfüticos. es un hallazgo de pobre Pronostico y 
autom{1tican1cntc el paciente pasa a una 111aynr categoría (por cjl!m: Estadio 
111 [Tl.Nll o estadio IV~¿_:!.) NI). __ 

l\·1 l\lctústasis a <listanc..:ia indica un pronostico pc.lbre e irunediatmncnte colocn 
al naciente en la catcg.:...o:...n"-·:~1 d=c~c~·s~t:~1<~h~·o~I'-~'---------------~ 

.\rd1(Hular:onc11lo~~ ll••d :"'llC"<:LS"rJ: 1!11:1;!.l8.1:?..\!-IY414 

El desarrollo hiolt\gico del rahdornios¡m.:oma y sarcon1a indi tCrcnci~1do. los cuales 
parecen ser si111ilarcs .. lrnn estad<> en cscnttinio durante Jos l1Jtin1os 30 mios así con10 fas 
técnicas de tratainicnto n:alizadas. Úhin1m11cntc .. el conocimiento de ha evolución de estos 
tumores fue litnitado por su relativa poca frecuencia; aún en grundcs instituciones puede 
munenwr no 111{1s de JO a 15 casos por año. Las limitaciones ttunbién fUcron i111pucstns por 
Ja variedad de sitios pri111udos y cmcgorfos histológicas y mucs del descubrimiento de 
agentes quimiotcrupcuticos efectivos .. por el hecho que Ja 1nayoria de niños con estos 
tmmircs nu1crcn dentro de los 2 años suhsiguicntcs ::11 diagnostico .. co1nl1ntncntc por 
n1ct{1stasis cn puhnón o nlcdula ósea .11 .. , 

La experiencia eun rahdo1nios .. 1rco1no.1 y sarc01na inditi.:rencirn.lo ha dejado un o:unargo 
sabor de boca ahon1 conu> h:1cc 20 años. Soule y cols encontraron solo 19 sobrcvivicntt.."S de 
un ~nJpo de 102 niiios trau1dos en Clinica l\.-fayo e.Je 1950 a 1965 por rabdon1iosarcon1a (15 
vivían en el 75) o sarconrn inditi.:n:nciado (...J de 27). 11111 Kihnan y cols reportaron una cifr-J 
de sohrcvivcncia de solo J 4l}6 en cinco aiios para niños con n1bdon1iosarcon1a n1anejados 
con n1cdidas indicó.ufas inicinln1cntc para erradicar el tun1or local (p.c rcrnoci6n quirúrgica 
radicircrapia o mnbos) sin n1ultiagcntcs quin1iotcrapicos sistén1icos después del 
diagnostico.11'1 
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Jaffc y cols en 1970 reportan 40 niños con tu1nor de hueso temporal y ntastoidcs con 
una sohrcvidn n 2 nñosutth una cifrn de sobrcvidn del 36'Yo en 5 años fue reportada por 
Mycrs y cols de 107 niños blnncos tratados entre 1965 y 1969 en vnrios sitios de Jos 
Estndos Unidos. Otros centros reportaron cifrns e.Je cinco nños de sobrcvida que varían del 
l 0% al 30% antes de la introducción e.Je rnultiagcntcs quimiotcrapicos ._~tándar n::o,uo. Una 
ct:.1pa prcquimiotcrnpcutica con cifra de sobrcvivcncia del 31 n/o en cinco años se reporto por 
Flan1ant y asociados de 'Vilfcjuif' en Francia 11::::1. En este estudio a 15 años .. reali7 .. ado en el 
I lospital lnfimtil de rvtéxico UFederico GólTIL~H la t:.1...o;;;a de sobrcvkla de 4 pucicntcs a 15 años 
fue de 77%. Todos los investigadores infon11an que una cifra elevada (65% a 89%) de las 
1nctústasis eventuales y a n1cnudo las medidas quirúrgicas solas pueden no erradicar el 
tmnor locnl. porque rnuchos de los tu1norcs aparecen en In cabeza y cuello .. donde la 
extirpación quirúrgica cmnplcta no es posibJc.11;o1.m.(cuudro 6) 

Cll'l{,\.S Dt: SOUREVIDA PARA RAUl>Ol\llOSAltCOJ\IA •:N Ull-"ERENTES st;1uES 

CUADR06 

AUTOR>:: NUJMERO.'DE· ·PERIODO DE 

:~\fhl-~ :--· l'ljlÑQS:·· : T.l_E:~~~~SE" 

~1yers y cCllS 
U.S.A 1975 
Flamant y 
cols. Fr.mcin 
1984 
De Ja Torre y 
C(lJS 1994 
~léxico 
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4 
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5AÑOS 

14AÑOS 

PORCENT ~;JE_ DE s~n~yipA' 
:~,.· ;~,, ~:.J;'~~I·. 
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DIAGNOSTICO 

El rubdon1iosarcon1a y sarcon1a indi fcrcnciado caen dentro de tres grandes 
subgrupos. Uno al que Je corresponde aproxirnadarncntc el 25% de los sarcomas de cabc7..a 
y cuc11o uparccc en lu orbita; 50% en otros sitios paramcningcos: y el 25% restante en piel 
cabelluda, caro. n1ucosa bucal. oro fhrinsc. laringe y cuello. La relación por sexo es casi 
igual y fo cd~ul media al mo1ncnto del diagnostico es upruxin1adan1cntc de 6 años. 11!-11 

Los turnorcs del párpado de Ja orbitu producen proptosis y ocasionalmente 
ofialrnoplcjia 11:~.•:f>1; Jos tmnorcs en este sitio se diagnostican tcrnpn:mamcntc. antes de que 
la disc1ninacié>n a distancia tenga lugar. La invasión de linfáticos regionales es poco co1nún 
prohablcn1cntc por que las orbitas tienen escaso drenaje Jinfi"ttico. Los sarcon1a" 
pararncningcos no orhitules aparecen mús cornúmncnte en la nasofaringc y senos 
parunasalcs .. oído 111c<lio y región 111astoidca y tOsa infratcn1porul ptcrigoidca. Estos tumores 
c01núnn1cntc producen obstn1cción nasal. o de Jos senos. con o sin descarga rnuco pun1lcnta 
y algunas veces sanguinolcnt:1. La parúlisis de los ncr\'ios craneales algunas \'cccs indican 
cxtcnsibn directa hacia las 111cningcs.11:~.1:'1 L~1 hipertensión sistén1ica. v1.)n1itos y cefo.Jea 
pueden ser el resultado del crcci111icnto intrncraneal del tun1or después de erosionar el hueso 
contiguo en la base del crúnco.11: ... , Estos tumores tmnbién pueden disc1ninarse a distancia., 
principuln1cntc a puhnones y hucso.11u11 

Los sarco1nas craneoccr\'icalcs aparecen en otras ~"trcas adcrn•is de hLo; orbitas y sitios 
panuneningcos y gcncnilmente cursan sin dolor. crecimiento lcnlo y progresivo y tienden a 
local izarse 1111.11.=, 

El diagnostico espeei fico para tumores pri111arios de cabeza y cuello debe incluir 
TAC con contenido craneal. senos p~.ranasalcs y región paracspinal, punción lun1bar par..i 
prntcinas. cuenta celular y citología. 

La intervención quinºzrgica habitual es biopsia insicional para el diagnostico, la total 
rcmocil,n del tmnor a rnenudo no es fi:icil. 

Los tmnorcs de oído y hueso tc1npornl ocurren 1ncnos frecuentemente en niños (.¡ue 
en ¡1dulhlS 11·1 En contraste al prcdon1inio de tu111orcs epiteliales en adultos, las nL~plasias 
nrnlignas que involucran hueso tc1nporal en niños son principalmente sarco1nas de tejidos 
hlmuJos pri1nariamcnte rahdon1iosarcu111a. Aproxiinadmncntc el 7% de todos los casos de 
n1hdo1niusarco1na involucran el hueso tcn1poral ffl'.•7• 1nás de J 00 rabdo1niosarcon1as de oído 
se lrnn reportado desde 1933 ,:o.~~ •• La n1ayoria de pacientes con n1bdomiosarco1na de hueso 
temporal se presentan entre J a 12 nños de cdud con sinton1as de otalgia y otorrea 1:0, La 
prevalencia de estos sinto1nas en niños con tratamiento de infección de oído a menudo 
resultan en .-ctraso en el diagnostico del tun1or. 

Apro.'ti111a<larncnte 50% de pacientes tienen hallazgos neurológicos en el ticn1po del 
diagnostico, siendo esto de alta incidencia de invasión 1ncningca.m.01 

El intcrgn1po para el estudio de rahdmniosarcomn (IRS 1-V) r-ccomiendn la tcntpia 
1nultin1odal con resección quirúrgica seguida por quirniotcrapia y radioterapia. uu 

En caso que el tmnor no se pueda extirpar totahnente la cirugía se li1nita n biopsia 
para confinnar el diagnostico. 
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Los diagnósticos diferenciales del rabdomiosarcoma y sarcoma indiCcrcnciado 
incluyen otras entidades oncológicas y una gama de condiciones no oncológicas. Los 
truu111:1tis1nos pueden producir una n1asa alargada en los tejidos blandos, especialmente 
sobre las cxtrc1nidades, carJ o tronco. 
Gcncrnlmcntc el antecedente de un nccidcntc es posible, y un hcnu1to1na asociado es blando 
y pálido. Los sarcon1as con1únrncntc no son blandos y no dun un matiz común panicuJur a 
Jos tejidos superficiales o proCundos de Ju piel. El crecimiento de una 1nnsa no blanda, 
cspcciahnentc sin un antecedente claro de trauma, debe alertar siempre ni cxmninudor a 
considerar Ja biopsin cspcciahncntc si la cxpansic.ln se contimu1 en observaciones repetidas 
en J u 2 sc111amts. Una masa en oído puede producir ohstrucci<."111 o descarga por Jo que se 
indica una hiopsia, si una extracción quirúrgica se rcali7..:1 de fi1n11u completa, se evita Ju 
n1utilndón. 

La biopsi:1 debe ser considerada cuando un niño tiene una 1n:1sa que progresa, aun si 
Ja región afC:ctada esta hlanda y el paciente esta fcbriJ (si Jos estudios parn infección no hnn 
sido posilivos) porque um1 ncnplasi¡1 tratable puede ser Ja allcración suhyacenlC.111•1 

Otras neoplasias 1nali,gnas de Ja infancia pueden siinular rabdo111iosarconu1 o 
sarcoma inditCrcnciado, ocasionahncnte clororna Jcucémico o colección de histiocitos (p.c 
histiocitosis de células de..• LanBcrhans) pueden producir proptosis unilateral ~ por Jo cual 
debe ser hiopsiado para estahlcccr el dj¡ignosticu correcto.in""~' 

Después del diagnostic<-• de rnhdo111iosarco1na o sarco1na indiferenciado y :iun sin 
conlar con n1:1lcrial patoléigico conlinn:.uorio. st: dcbcr:in solicitar vnrios estudios clínicos y 
radioli1gicos para detcnninar la lesión y observar Ja evidencia de discn1inación. El e.xmnen 
tisico <.fUC se realice: dcbc ser co111pJcto con atención especial .a las cstrncturns Jinfúticas 
rcgionnJc..·s. Unn vez realizado el diagnostico tun1oral, se dcbcnin realizar diversos cxúrncncs 
gcncrnlcs de sangre tal como: Cuc1Ha sanguínea cornplcta. pn1ehas de filneil'ln hepdtica y 
renal. udcnHÍS de ch..•ctrofilos. c¡1Jeio serico. frlsfi."lro y niveles de ácido úrico antes de 1:1 
quimiotc.."r:1pia. Los pacicntc..·s con rumores prinrnrios y n1crüstasis ¡1 n1cdula úsca pueden 
tener ~1hcrados los \'a lores de sangre peri tCricn. se c.Jchcn consic.lerar otros valores de la 
coagulucic'ln cuando existan datos e.le CID. Se dchen realizar uspiraciún y biopsia e.le 1nedula 
ósea aún en ausencia de rnc.."tústasis obvia o de eucnlas sang.uí1h .. •¡1s ahcruch1s. El cornpron1iso 
úsc..·o puede n:tlcjarse por hipcrcaJccrnia. ,,,,. 1J•.11~1 

Los estudios radiognHicc.>S dchen incluir estudios :-;i111plcs de Ja parte afectada y un 
estudio úscc:> referido incluso corno el pr<."lcediJnicnto rnás sensible.o}~• Los 111strcndorcs 
nucleares usados cc.1n ·rc-9CJn1-ditOsfl1tn puc..·dcn ser útiles en dctcm1inar en cunJquicr hueso 
que :1Jbcrguc depósitos tun1oralcs 1netashiticos. Para el co1npro1niso de cabc-;;a y cuello~ Ja 
tornogrntia con1puluriz;uJn con o sin contraste de accrcan1iento, para que cJ radiólogo 
evalúe d vohunen de riesgo pan• invasión subcJinic~1 del twnor y planear las úreas de 
trata1nic11to.1"'J 1"'' 

La técnicu nuis actual es Ja Resonancia J\..fagnética (Rl\.1) es n1uy pro1nctcdorn con10 
un adyuvante a Jos estándares de estudio en inm.,gen. 
Una de las ventajas ele Ja RJ\f c.."i dar facilidad a la técnica de imagen parJ atenuar Jos 

artefactos óseos 'JUC pueden dnr algunos problc1nas para detectar lesiones de :ircas dcJ 
hLu ... ~o. 1•"~.1u.1.-"' 

r 
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PRESENTACIÓN EN GRADOS O ESTADIOS 

Considerar la extensión del tumor es necesario en cada paciente. porque la terapia y 
pronostico dependen del grado del cual Ja 1nasa se ha extendido más allá del sitio primario,. 
Jos pacientes con tumores localizados rcinoviblcs quirúrgicamcntc tienen mejor pronostico 
<JUC uqucltos en los cuales la cnfonncdad ha producido 111ctñstasis detectable clínicamente. 
Se han realizado varios sistcrnas de csrndios para estudio clínico dct sarcoma 
pcdültrico1us.Ht.i. muchos de estos estudios son quirúrgico-patológicos. Dada la irnportancia 
de ta extracción quiriirgica (cuando es posible) con10 parte del tratmnicnto y auquc este 
acceso es practico. las opciones <-Juiriirgicas vari::m y no son aplicables unifOnncrncntc .. 
adc1111:is algunos sistemas colocnn a Jn cnfCnncdad <lise111inada en estadio 111 y otros en 
estadio IV .. llevando a lu confusión. 

Otra clasificacicln es el sistemn TNM(Tu1nor. Nódulos .. l'\11etfü~tasis). el cual se basa 
en dctenninur el prctratmnicnto del tun1or existente .. es m11plian1entc utilizado para 
estadilic;ir tumores en adultos y tmnhién se hn aplicudo en sarcu111as pedhitricos en Franciu 
y Estados Unidos.,., ...... 1.1.i\1 El con1ité Del Intcrgn1po para el Estudio de R;1hdomiosarco111a 
desarrolló un sistc111a e.le cstudificadón quirúrgico patoh.lgico que se ha utilizudo 
un1plimnentc desJc el año 1972. En el sistema TN~I el tmnaño (an1plitud de ditunctro) y 
sitio del tun1or pri111ario es i1nportante. asi con10 cualquier cstn..actura 1nacrosctlpicmnentc 
invadida por el tu1nor. El tarnaño y cunsistcnci~1 de los linfúticos regionales son hnportantes 
y se debe realizar un juicio clínico del comproruiso tmnoral de los linff1ticos. Los resultados 
radiográficos y el exmnen de la 1ncdula se usan para dctcnninar la presencia de n1ctásH1sis. 
El .subtipo histoh\gico del h1nu1r se obtiene de revisar las 111ucstras patológicas~ de esta 
fOnna los turnores pueden ser clasificados sin In variable 4uin.irgica. La prohabilidnd de 
infiltración a linfiiticos regionales o a cstnicturas adyucentcs v.::1ri;1 con el sitio del tu111or 
prirnarin. La rndiotcrapia se realiza a la región si el turuor compro111cte ganglios en el 
cxan1en pato)úgico. Cualquier f;rcci1niento de ganglios linfiiticos regionales en cualquier 
sitio deben ren1ovcrsc y enviarse a cxmncn patológico para detcnninar si Ja rndiotcrapia 
dehc realizarse con10 parte del n1anejo subsiguiente del paciente. 

Í TESIS CON 
i FALLA DE OR!GEfiT 
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CONSIDERACIONES PRONOSTICAS Y TRATAMIENTO 

Ln identificación de variables pronosticas es de rnnyor importancia en el desarrollo 
de Jos surcornns y realizar ensayos clínicos de cuklados de esta entidad, Ja meta es mejorar 
Ja sobrcvida de pucicntcs con rabdomiosnrcoma y sarcoma. así con10 el resto de los tumores 
de oído, y reducir su 1norbiJidad. Diversas: variables pronosticas significantes se Jmn 
identificado .. Ja n1ás i1nportantc parece ser del grupo clínico o extensión de la cnfcnncdad 
al 1numcnto que se inicia fo quimiotcrapiu. Los pacientes sin met:istasis detectada tienen 
mucho 111cjor pronostico que uqucllos con Ja cnfcnncdad diseminada. n .. .,,1!-0.nll Entre Jos 
pacientes con surcorna localizado. aquellos cuyo tumor es extraído quinirgican1cntc en su 
totalidad (gn1po l) tienen rncjor cifra de sobrcvida que aquellos con lesiones residuales 
microscl'>picas o con escisión regional amplia (grupo 11) A Jos pacientes con sarcoma 
residual mnplio (grupo 111) les va menos bien. pero tienen una rnuyor sobrcvida cornparados 
con uqucllos con rnctástasis diagnosticadas. 

El sitio prirnario es una vnrinblc pronosticu irnportantc por "·arinS razones: In 
primcru. Ja localización de un turnor dctcnnina los signos y sinto1nas que llcv<1n ni 
dh1gnos1ico~ los tun1orcs situados profundarncntc a menudo son grandes y presumiblerncntc 
ticncn Ja posibili<lad de disc111inarsc por un periodo de tiempo rnás largo que uno 
superficial rápidmncntc '\"Ísiblc. Segunda: In probabilidad de disc1ninación linf..itica y 
hcmatógcna varia con el sitio pri111nrio. Tercera: Ja Joculización tiene! in1plicaciones para la 
tcrnpia. el sitio pritnario tarnbién afecta Ja tolerancia de estructuras non11nlcs ndynccntcs 
pura las dosis y vollunencs efCctivos de radioterapia. 

El 1ipo histológico del turnor es una variuhlc importante. según el grupo para el 
Es1udio lntcrgrupal del Rahdo111iosarcor11a, pacientes con ruhdon1ios~1rconrn y sarcoma 
indiferenciado tienen sobrcvida más pobre Jos de tmnor alveolar que aquellos con 
rahdo111iosarcon1a cn1brionarioi1 .. ,1 Ha habido discusión C<>nsidcrahlc aceren de Ja relativa 
importancia del sitio pri111nrio e histolo,g:ia. espedalmcnte en casos de lesiones alveolares. 
Siguiendo anfüisis n1ultivariahles en el extranjero indican que el sitio prinmrio es nlás 
importante que Ja histopatológia. 

La variable pronostica nuis significativa es In respuesta al tratarnicnto pon1ue 
aquellos quienes nunca alcanzaron Ja obJiteración cmnpleta del tun1or (p.c una respuesta 
tolal a la terapia) no sobrc:vivir:.in. La respuesta tcn1pmnu al tratan1icnto parece relacionarse 
con un rncjor pronostico. ,u .. 

J lay tres rnodalidadcs reconocidas actuaJ111e11te parn el tratutniento de nifios con 
cúnccr de oído~ rcrnocilm quirúrgica (si es füctiblc). radioterapia para d control del tu1nor 
rc.:si<lual y quilniotcrupia sisté1nica. 

El 111ancjo quirúrgico prin1ario es la fOnna n1ñs riipi<la dc extirpar la enfermedad y 
sicn1prc dchc usarse si Ja función subsiguiente o cosmética no c111pcora en gran fonna. El 
nrnnejo quirúrgico esta relacionado a la localización y extensilln del turnar y también se 
influye por preservar las estructuras y funciones vitales. Así es que en los sitios de cabeza y 
cuello In hiopsia incisional (para diagnostico) y único proccdirnicnto c¡uirúrgico factible por 
la proximidud de vasos y nervios vitales asi corno consideraciones cosméticas o ambos. ••:o~ 
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Las complicaciones del nlancjo qu1rurgico se rcJacionan al s1uo del tumor,. 
cualquier procedimiento que involucre el tejido subcutáneo y la piel con10 una escara o 
perdida del tejido de la región de Ja cual el volun1cn del tumor es removido. La experiencia 
del cirujuno es crítica en la ejecución de la operación adecuuda. La disección radical de 
gunglios regionales es desalentadora por Ju cicatrizución subsiguiente y el Jinfcdcn1a y 
porque no hay datos convincentes de 'JUC In disección ganglionar radical sen tcrnpCutica en 
rabdon1iosarcorna y san:o111a indiferenciado pediátrico. Ln hnhilidml es in1portantc sobre 
todo en In cxplorución 'luirúrgica de Ja lesión en cnbcza y cuello .. cuando Jos vasos y 
nervios importantes cstlin c..o;;trcchmncntc con1pron1ctidos. 

Se han descrito una gran cantidoul de estudios pan1 el trntmnicnto de los tumores 
prin1arios de oído que han incluido Ja rcscccibn de hueso tcn1poral total o en bloque .. con 
trntan1icntos combinados de quin1ioternpin y radioterapia sin contar en alguno de estos con 
estadístie;1s significntivas en cuanto al pronostico de los pacientes y para ~ada caso se 
incluyen características histopntológicas difCrcntes ... :_1..is.-1 ... s:.•11 
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CASOS CLINICOS 

CASO NUMERO 1 

Femenina de ocho meses de c..~nd <Juc ncudc al H.1.1\tf.F.G por presentar un tun1or 
rctroaurícuJar izquierdo de consistencia dura y '\'Íolácca .. n Ja que se realizo biopsia y estudio 
histop~1tológico rcpor1óndosc LJNFOl\tfA LINFOBLÁSTJCO. Dentro de Jos estudios de 
gabinete se realizo unn politornografia de oído que se rcportt.l con presencia de rnnsa 
ocupativa confinada a partes hlunda.s sin participación ósea. EJ estudio de medula ósea se 
reportó nonna/ 9 así corno liquido ccf"aJorruquidco. Inició quimioterapia 20 días después y un 
nuevo reporte de liquido ccfülorraquídco se identifico de aspecto turbio. de color opalino. 
coagulo negativo. película ncgmh:a. proteínas de JS111,g1?1,. glucosa 23rng%. Jcucncitos 963. 
con una diferencial de polin1orJO nucleares de cero y n1ononuc1L•nr<..~s de 1 OOo/.,. Tres n1cscs y 
siete días después. fi11Iccc bajo los diagnósticos de choque n1ixto. desequilibrio 
hi<lroclcctrolitico gmvc Jlor hipcrnatrcmia. síndrome linfilnrn-Jcuccmin Jinfc>hliistica y 
scpticcn1in con foco puhnonar y cntcral así como desnutrición de tercer ,grado. 

CASO NUMERO 2 

Fcn1cnina de un nño y seis n1cscs de edad que acude. al H.l.M.F.O por aurncnto de 
volumen en lu rc,gi(._"ln prcauricular izquierda y ot:ilgia,Sc sospcchu rnasa turnoral por lo c1ue 
se decide su resección. El estudio J1ístopatológico .fue cornpatiblc con 
RABDOJ\fJOSARC01\1NA ALVEOLAR. La n1edula ósea se reportó corno nonnal así 
corno el estudio de liquido ccfolorraquidco. Se inició <JUÍrnioterJpia con adriamicina y 
víncristina así co1110 radíotcropfo con cobalto 60. 5000 n1ds dosis tumor durante 6 scrnanas9 

con Jo que se logra 111antcncr nsinto111ático durante 9 meses presentándose asinton1átíco 
nueve 1ncscs después y Jmstu enero 94. Posrcrionnentc Calleció por con1pficacíonl."S de fa 
1Juín1iotcropia. 

r m, 1':'r-r1-s e,... --i.::i:J • UíJ 
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CASO NUl'vlERO 3 

Femenina de dos años y ocho meses de edad que acude al 1-LJ.f\ILF.G por presentar 
tun1oración rctroauricular izquierda que dcf'onna pabellón y conductc.."> auditivo externo~ con 
lesiones nccróticas a.o;;i corno otorrea purulenta. Se considero el diagnostico de mastoiditis 
ugudu con absceso subpcriostico por lo c1uc se trato inicinhncntc con mastoidcctmnia 
radical y drenaje de nhsccso. Los hallazgos trunsopcratorios fueron con1patihlcs con 
neoplasia de hueso tc111pornl. El estudio histopatolúgico reportó RABD0f\.1JOS.-\.RC0~1i\ 
El\1BRIONARIO ESTA.DIO IJJ de mastoides izquierda. La medula {};ca fue idcntificadu 
como nonnnl así co1110 el rcsultndo de liquido cefalorraquídeo. Rccihib tratmnicnto con 
quitniotcrapia a base de aclinornicina y vincristina t1si corno radiotcnipiu con hon1ba de 
cobalto 60 .. 5000 rads. Tuvo seguimiento durante seis rncscs y once dius sin volver ti acudir 
u su ultin1a citn. desconociéndose su cv0Juciiu1. 

CASO NUMERO.¡ 

l\.Jasculino de cuatro años de edad que acude al 1-1.1.f\.1.F.G por presentar aun1ento de 
volu1ncn en rcgiiln tcrnporal izquierda así con10 protrusión del pt1bcllón auricular ipsilutcral. 
otalgia y otorrea. Se ingresa con diagnostico <le mastoiditis y ubsccso subpcriostico .. por to 
t.IUC se n1ancja con n1astoidccto111ia rudical 1nús 111catoconchoplastia .. cncontr{mdosc tmnor 
de aspecto granulo111atosu en el conducto auditivo cxtcn1n <JUC se cornunica con el oído 
rncdio y rcgitin rclrn y antcrosupcrior de pabellón nuricular izquierdo. La n1nstoidcs sé 
encontraba lisada .. el tejido con dcstn1cci<'ln de Ja tabla cxtcmu de la porción escan1osa del 
tctnporal y exposición de la duran1adrc. El estudio histopatolúgico report6 
RAl3DOl'\llOSARCOMA EMBRIONARIO IZQUIERDO de mastoides y conducto 
audilivo cxtcn10. La 1ncdula t.lsca y liquido cefalorraquídeo se reportaron nc1n11¡1Jcs. La 
garn¡1graffo ósc~1 111ostni hipcrcaptaciún anonnal del radiofúnnaco en el hueso temporal 
iz«.Juicrdo y el resto del CS«.Jucleto non11al. La gnn1ugrnfia hcpat~esplcnica con hígado 
nonnal y prohahlc csplcnornegalia. Inició tratumicnto a base de <1uin1iotcrapia con 
VIJ\VCR .. CFy ADR así corno radioterapia con 42 crcis en 25 sesiones. Se rcaJiza 
tornografia axial cornputarizmla de cráneo seis rncscs posterior al diagnostico. rcporttindosc 
recidiva de tumor prirnario. Postcrion11cntc fhllcció por progresión del turnor. 
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RESULTADOS 

Se realizó un estudio retrospectivo en el HIMFG, hospital de concentración 
nacional de tercer nivel de atención. con la recopilación de datos de t 5 años. en el periodo 
comprendido de los años 1979 a 1994 encontrándose 4 casos de tumores primarios 
malignus de oído confinnados por n1étodo histopatológico. La edad de prcscntución oscila 
entre Jos 2 n1cscs y los 4 años. encontrándose prcdorninnntcrnentc rabdotniosarcoma en tres 
de Jos casos. to que ocupo el 5-8% de todos los tun1orcs en los niños del 1-1.l.l\t!.F.G. en la 
1 itcrnturn mundial se reporta con10 pron1cdio un 7°/o '"'·'-'· De estos cuatro casos se presentó 
uno de linfo1na Jinfoblústico como hallazgo interesante del <...~ludio. ya que no se 
encuentran en la litcruturn nacional ni ntundial primarios reponaclos de este tun1or de oído 
en niños. La experiencia indicada por los resultados obtenidos en esta revisión tanto 
bihliogn1fica (25 años} co1110 clínica ( 15 años) en el Hospital Jnfhntil de México ºFederico 
Gótncz ... corrobora el hecho de que los tun1orcs prin1arios malignos de oído tienen una baja 
incidencia y su presentación clínica es varinhle. 

La tun1ornción prirnaria ntús frecuente fUc el rahdomiosarcoma crnbrionurio 
prcscntúndosc en el 50~0 de los casos (2 de 4 ). usi 111is1no se ha descrito que el 
n1hdnrniosarcon1a alveolar es el tumor ntñs frecuente en udolcsccntcs. cncontr:tndosc en 
cstu revisión corno tumor prinmrin tnaligno de oído en una ]actante dt: laño y seis n1escs de 
edad como rahdo1niosarcon1a alvcnlnr de región tctnporal izquierda estadio 11. 

La localización ntás frecuente del turnor fue del lado izquierdo en el 100°/o de los 
cnsns. No se rclncionaron antecedentes heredo fontiliarcs de ci'mccr en el historial clínico. 
La prcscntación del tmnor entre n1ujcrcs y hon1hrcs fue ntayor en el sexo fcntcnino con una 
relación 1nujcr-ho1nhrc de 3: 1 rcspcctivantcntc. 

La sobrcvida global a 15 aiios fue de 77°/u. hasta los 15 años de rc,·isiún .. sin 
cnthargo los fi11Jccin1icntos posteriores y el escaso nún1cro de pacientes nos producen un 
sc...~go intportantc por lo c1uc obvian1entc no podemos concluir si existe o no una diferencia 
e~tadistican1cntc sig,ni ficativa. 

Ln rnsa real de incidencia en nuestro hospital fue de 3.4 x 100.000 egresos en 1 S 
años. 

En cuanto a la revisión bibliografica Jos datos son concordante...;; en cuanto a la poca 
frecuencia de prescntución, sin ctnbargo esto no resulta tr..1nquilizantc .. ya que deberemos 
pcnnancccr alertas para él dhsgnostico adecuado y tc1npmno de esta entidad patológica .. lo 
que nos pem1itini un tratamiento oportuno. evitando con esto las secuelas ofreciéndole a 
estos pacientes una tncjor entidad de vida. 
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CONCLUSIONES 

1. Los turnon .. "S pri1narios n1aJignos de oído ocupan un pequeño porcentaje dentro 
de los padecimientos oncológicos en Ja edad pediátrica (7%). 

2. De las series reportadas el carcinmna y robdomiosarcomu son los tumores 
prin1arios malignos n1ás frecuentes .. y aun la literatura no cuenta con mucha 
inlbmuación para los pacientes en edad pcdüítrica. 

3. El tu111or prinutrio e.Je oído reportado en esta rcvisicln corno Linfon1a 
Linfob1í1stico printario de uido en una niña de 8 n1cscs de edad .. es el primero 
reportado en In literatura n1undial IHL<ita ahorn. 

4. Existe un subdiagnostico pura los tun1orcs prin1arios malignos de oído. 
5. Es inn1incntc conocer los aspectos clínicos para él diagnostico tcrnpnmo,dc Jos 

tmnorcs prin1arios 111~1lignos de oído tales co1no; Otorrea crónic39 Ot01Jgia9 

hipoacusia~ p;1rñlisis focial y crecin1iento turnoraL 
6. Existe 1nejor sobrcvida ct.m el diagnostico temprano de esta entidad .... 
7. El pronostico 1ncjora cuando se utilizu la terapia cornbinada (cirugía. 

quilnioten1pia y rm.Jiotcrapin). · 
8. Existe infonnación suficiente para la esaadificacitln tumoral. 
9. Existen bases genéticas i1nponnntcs paru el desarrollo de esta entidad. poi- lo que 

se hace necesario continuar esa linea de investigación. 
1 O. La tasa de incidencia en el hospital es baja~ sin cn1bargo se requiere unn· serie 

mñs arnplia pura no tener c1Tor en Ja interpretación de rcsuhados. 
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