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PRESENCIA INUSUAL DE RABDOMIOSARCOMA PLEOMORFICO
EN PACIENTES PEDIATRICOS. REPORTE DE TRES CASOCS EN EL
HOSPITAL GENERAL DE MEXICO Y REVISION DE LA
LITERATURA

INTRODUCCION.

El rabdomiosarcoma es uno de los sarcomas mas frecuentes de los tejidos
blandos, especialmente en los nifios, en la region de la cabeza , cuello y urogenital.
Su histologia varia y han sido divididos en tres subtipos- embrionario (botroides),
alveolar y pleomorfico. El subtipo embricnario constituye mas de la mitad de los
casos. Ademas de diferencias histoldgicas existen importantes diferencias
bioldgicas entre distintas variantes. Ef rabdomiosarcoma pleomdrfico ( un tumor
raro) tiende a aparecer en individuos mayores de 45 afios de edad promedio . Por
el contrario las otras tres varantes son rarss en los adultos ; el 90% aparece
antes de los 20 afios. Los varones se afectan alge mas frecuente gue las mujeres
y los blancos mas que los negros. (1

El Rabdomiosarcoma puede aparecer en cualquier zona del
organismo(cerebro, corazon , orbita), y menos de una cuarta parte se localiza en
musculo. Alrededor de un 40% se localiza en la cabeza (orbita, fosas nasales y
nasofaringe), 30% en el aparato genitourinario (paratesticular, vejiga, préstata,
retroperitoneo, vagina, vulva) y cerca del 20% en las extremidades principalmente
en el interior de los misculos.

En esta ocasion nos enfocaremos al rabdomiosarcoma pleométfico ya que
este se presentd en tres casos de pacientes pediatricos, lo cual suele ser raro, en
los infantes. El rabdomiosarcoma pleamorfico se caracteriza por [a presencia de
grandes células tumorales atipicas (algunas con abundante citoplasma eosinéfilo),
células en raqueta, células vacuoladas en “arafia” y rabdomioblastos primitivos
distribuidos de forma laxa y orientados al azar. La identificacién de esta variedad
depende de los resultados de las técnicas de inmunoperoxidasa o del estudio
ultraestructural.i1z)

El rabdomiosarcoma se presenta como una masa en crecimiento rapido a
lento cuando se localiza cerca de la supetficie corporal. los situados mas
profundamente suelen alcanzar un tamafo considerable antes de su
descubrimiento. Las neoplasias que se localizan en cabeza y cuello tenden a
invadir las paredes dseas de la drhita y los senos paranasales, o bien los orificios
vertebrales, impidiendo su reseccion completa. Algunos de estos tumores han
mostrado respuesta a la combinacion de cirugia, radicterapia y quimioterapiz.(2)
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MARCO TEORICO.

Et rabdomiosarcoma infantil representa aproximadamente el 3.5% de |os casos de
cancer en los nifios de 0 a 14 afios de edad y el 2% entre adolescentes y adultos
jévenes entre 15 y 19 afios de edad.;3s. En los pacienbes que reciben batamiento
de manera oportuna presentan supervivencia a 5 afios de mas del 60% después
del diagndstico.i5s1. Los sitios primarios mas comunes donde aparece el
rabdomiosarcoma son ia cabeza y el cuello (parameningec, drbita, faringeo, etc.),
el aparato genitourinario y extremidades.(s«1 Otros sitios primarios menos comunes
incluyen el tronco, la region intratoracica, el tracto gastrointestinal {incluyendo
higado y tracto biliar) y la region de perianal.

En la mayoria de casos el rabdomiosarcoma se presentan de forma
esporadica sin ningln factor de riesgo o de predisposicidn reconocible. Entre los
factores de riesgo tenemos el sindrome de susceptibilidad al cdncer Li-Fraumeni
{con mutacidn en la linea germinal P53),i78) ¥ la neurofibromatosis tipo 1.19,10;

Dentro de la clasificacion celular enconttamos a los siguientes @ tipo
embrionaric con el subtipo botroide, el rabdomiosarcoma de células fusiformes,
alveolar y el tipo pleomarfico. El subtipo embrionario (incluyendo botroide) es el
tpo  histologico mas frecuente observado en nifics, representando
aproximadamente un 60 a 70% de los rabdomiosarcomas infantiles. Los tumores
con histologia embrionaria surgen tipicamente en la cabeza , en la regidn del cuello
o en e} tracto genitourinario aunque puede ocurrir en cualguier sitio . Los tumores
botroides representan aproximadamente el 10% de los casos de
rabdomiosarcomas y éstos son tumores embrionarios que surgen bajo la superficie
mucosa de los orificios corporales tales como |2 vagina, vejiga, los orificios nasales
y el tracto biliar. La varianbe de células fusiformes de los rabdomiosarcomas
embrionarios se observa con mayor frecuencia en el sitio paratesticular, Tanto los
subtipos botroide como ef fusiforme celular se les asocia con un buen prondstico .
Aproximadamente el 20% de los nifios con rabdomiosarcoma tiene el subtipo
alveolar; se nota un aumento de este subtipo entre adalescentes y en pacientes
con sitios primarios que incluyen extremidades, tronco y regidn perineofpenirectal.
Los sacomas de tejido blando no diferanciado también se presentan en nifios y se
tram de manera similar a aquelloss con rabdomiosarcoma alveolar. El
rabdomiosarcoma pleomorfo o polimorfo (kambién conocido come indiferenciado)
ocurre predominantemente en pacientes de 30 a 50 afios de edad y rara vez se ve
en nifios .El rabdomiosarcoma pleomdrfico se caracteriza por la presencia de
grandes células tumorales, atipicas (algunas con abundante citoplasma eosindfilo),
ceélulas en raqueta, células vacuoladas "en arafia” y rabdomioblastos mas
primitivos, distribuidos de una forma laxa y orientados al azar.2)



Las células clasicas elongadas son poco frecuentes y las estriaciones transversales
practicamenta no existen. Por tanto la identificacion de esta variedad depende en
gran medida de los resultados de las técnicas de inmunoperoxidasa o del estudio
ultraestructural. La microscopia electrdnica es muy util en la identificacidn de los
rabdomiosarcomas. Los hallazgos caracteristicos, cuando estan presentes, son la
presencia de miofilamentos gruesos y finos y los complejos ribosomas-miosina.(2;

A pesar de que nuestro interés se centra en el rabdomiosarcoma pleomdrfico de
manera preferencial se hara una pequeiia remembranza de las otras variedades
histoldgicas.

Las histologias embrionarias y alveolares tiene caracteristicas moleculares
distintivas que han sido usadas para la confirmacion del diagndstico y que pudieran
ser dtiles en el futuro para moniterar la presencia de nimeros pequefios de células
tumorales después de iniciado el tratamiento.;11,121 Existe un desplazamiento entre
el gen AKHR en e} cromosoma 13 , ya sea el gen PAX3 en el cromosoma 2 o el gen
PAX7 en el cromosoma 1 que es caracteristica del rabdomiosarcoma alveolar.ii1,13
los desplazamientos que involucran al gen PAX3 se presentan en
aproximadaments el 70% de los casos de rabdomiosarcoma alveclares, mientras
que el gen PAX? aparenta estar comprometido en el 20% de los casos.i) Los
casos alveolares acompafiados del gen PAX7 parecen presentarse a una edad mas
temprana y podrian tener una supervivencia libre de enfermedad mas prolongada
que los casos acompafiados de una composicién genética PAX3.1:31. Por otro lado
los tumares embrionarios, con frecuencia muestran pérdida de material
genomicoespecifico en el brazo corto del cromosoma 1l.1314151 La pérdida
consistente de material gendmico de la regién del cromosoma 11pi5 en los
tumores embricnarios significa la presencia de un gen supresor tumoral. B
rabdiomicsarcoma embrionario y alveolar también se distinguen en la tendencia de
sus células tumorales a someterse a ampliacion gendmica.



A continuacién se muestra
rabdomiosarcoma y su localizacion primaria, asi como la sobrevida del paciente.s)
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En cuanto a las etapas, como se observa anteriormente, el prondstico para nifios
con rabdomiosarcoma depende de la edad, el sitio primario y el subtipo histaldgico.
Se han identificado grupos de pronostico favorables a través de estudios previos de
Intergrup Rhabdomyosarcoma Studies (IRS) y se han disefiado planes de
tratamiento basados en la asignacion de pacientes a diferentes grupos
dependiendo del pronostico de cada uno, Los primeros 3 estudios de Intergrup
Rhabdomyosarcoma Studies (IRS-III) prescribieron planes de tratamiento basado
en un sistema clinico de agrupacién can grupes definidos segun el grado de la
enfermedad y segin el grado inicial de reseccion quirdrgica. las definiciones de los
grupos clinicos en los estudios IRS-I a IRS-III se muestran a continuacion.rz,1e)

GRUPO L.

Enfermedad localizada, con reseccion completa del tumor y no presenta
complicacion ganglionar regional. Aproximadamente 13% de todos los pacientes
estén en este grupo.

GRUPO 11.

Reseccidn macroscopica del tumor can enfermedad residual microscdpica, pero no
presenta afeccidn ganglionar regional. El grupo clinico IIB tene enfermedad
regional con afeccidn ganglionar, con reseccion completa y sin enfermedad
residual. El grupo clinico 1IC tiene una enfermedad regional con ganglios afectados,
resecados macroscopicamente, pero con evidencia de complicacién residual
microscopica yfo histoldgica del ganglio regional distal (del sitio primario).
Aproximadamente el 20% de todos los pacientes estan en este grupo.

GRUPO III.

Reseccidn incompleta (o solo biopsia) del sitio primaric y por o tantc tiene
enfermedad residual macroscopica. Aproximadamente el 48% de todos los
pacientes estan en este grupo.

GRUPO IV.
Presencia de enfermedad metastasica distante en el momento del diagndstico.
Aproximadamente el 18% de todos los pacientes estan en este grupo.

Ademas del grupo clinico, el actual grupo de estudic de rabdomicsarcoma
intergrupal, los protocolos basan sus decisiones de tratamiento en un sistema de
clasificacion por etapas pretratamiento basado en el TNM. La etapa del pacient se
determina clinicamente por el tamafio y el lugar del tumor primario, por la afeccion
ganglionar y por la presencia o ausencia de metastasis



A continuacion se dan definiciones breves para cada etapa:iiz a.20

ETAFA 1.

Enfermedad localizada favorable que incluye a la drbita o cabeza y cuello
(excluyendo sitios parameningeos), o regidn genitourinaria, no vejiga/no préstata
o tracto biliar.

ETAFPA 2.

Enfermedad localizada no favorable en cualquier sitio primario que no incluyan los
nombrados en [a etapa 1. Los tumores prirarios deberan medir menos de Scm de
diametro y no debera haber afeccién ganglionar regional.

ETAFPA 3.

Enfermedad localizada no favorable en cualquier sitio primario que no incluya los
nombrados en Ia etapa 1. Estos pacientes difieren de los pacientes de la etapa 2
porque tienen tumores primarios mayores de 5cm y/o afeccidn ganglionar regional,

ETAPA 4,
Enfermedad metastasica al momento del diagndstico.

El actual grupe de estudio de rabdomiosarcoma intergrupal asigna los pacientes a
protocolos de tratamiento mediante el usc de un esquema de clasificacidn que
combina el grupo clinico y la2 informacién sobre la etapa que se describe mas
arriba. Para fines de protocolo los pacientes se clasifican como de bajo riesgo, de
riesgo intermedio, o de alto riesgo. la definicion general de cada una de estas
categonias se describe a continuacion

bajo riesgo. pacientes con rabdomiosarcoma embrionario localizade que se
presenta en lugares favorables (como en la etspa 1} y pacientes con
rabdomicsarcoma embrionario que se presentan en sitios desfavorables ya sea con
enfermedad completamente resecada, (como en el grupo clinico I} o con
enfermedad microscdpica residual (como en el grupo clinico ).

riesgo intermedio. pacientes con rmbdomiosarcoma embrionario que se presenta
en sitios desfavorables, con enfermedad residual macroscopica {como en grupo
clinico III), pacientes con rabdomiosarcoma metastasico embrional que se
presentan en nifias menores de 10 afios de edad, y pacientes con
rabdomiosarcoma no metastasico alveolar o pleomorfico en cualquier lugar,

alto riesgo. pacientes con rabdamiosarcoma metastdsico o rabdomiosarcama
pleomadrfico al momento de la presentacidn excepto los casos embrionales en nifios
menores de 10 afios de edad.
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En cuanto al tratamiento se refiere que todos los nifios ¢on rabdomiosarcoma
requieren de tratamiento de modalidad multple. Esto implica reseccion quirdrgica
si es posible, seguida de quimioterapia, posteriormente cirugia de segunda
inspaccion para pacientes con tumores no resecados inicialmente, y dependiendo
del tipo histoldgico, la extension original de la enfermedad y la extension del
resecado, radioterapia.

Opciones de tratamiento en el manejo quirdrgico.

cabeza y cuello. En el caso de tumores de cabaza y cuello , que son superficiales
y no orbitdrios, es apropiado efectuar una excision amplia y cuando sea factible,
aunque haya margenes mas estrechos debido a restricciones anatomicas. Siempre
se debera considerar los factores cosmeéticos y funcionates; sin embango con las
técnicas modemnas, la reseccion completa en pacientes con tumores superficiales
no tiene que ser inconsistente con buenos resultados cosméticos y funcionales. En
el caso de pacientes con tumores primarios en la cabeza y en el cuello que se
consideran no resecables, se ha optado por la radioterapia y la quimioterapia como
base del manejo del rabdomiosarcoma.[z1,z3,241. Los rabdomiosarcomas de la orbita
no requieren excenteracidn orbitaria en el momento del diagnéstico, Unicamente
de una biopsia para establecer el diagndsticoizz. La biopsia es seguida de
quimioterapia y radioterapia, con excenteracion orbitaria reservada para el nimero
pequefio de pacientes con enfermedad persistente y recurnrente, f2s,2).

sitios truncales. Los pacientes con lesiones en la pared abdominal o toracica
debera seguir las mismas pautas indicadas en las lesiones de extremidades, ¢ sea
excision local amplia y un intento de obtener margenes microscopicos negativos.
En el caso de los pacientes con masas voluminosas debe practicarsele una biopsia
antes de administrarse quimioterapia seguida de reseccién tardia, con margenes
negativos y reconstruccion; la mayoria de los pacientes que presentan este tipo de
tumores an estos sitios, tenen enfermedad localizada en las que se puede llevar a
cabo una reseccion con margenes negativos y por ende estar relacionados con una
buena supervivencia a largo plazo.(z7,2e.

En pocas acasiones es factible resecar la enfermedad intratoracica o
intraabdominal, debido a la extension masiva del tumor al momento del
diagnostico y su extension a drganos vitales.,

sistema genitourinario. Los sitios primarios del rabdomiosarcoma infantil dentro
del sistema genitourinario incluyen el area paratesticular, vejiga, prostata, vagina y
Utero. Las lesiones adyacentes al testiculo o cordén espermatico deberan ser
extraidas por orquiectomia y reseccidn del cordon espermatico entero. Se ha
descubierto que los tumares paratesticulares tienen una incidencia relativaments
alta de diseminacidn linfatica (26% aprox) 201 ¥ todos los pacientes con tumores
primarios paratesticulares deberan contar con TC contrastada para evaluar
afeccicn ganglionar. Para pacientes con menos de 10 afios de edad en Grupo
clinica I y cuya TC ne muestre crecimiento de ganglios linfaticos, no son necesarias
las biopsias ganglionares retroperitoneales, sin embargo se recomienda la realizar

TC cada 3 meses.[2,3.21].
8.



Los pacientes con TC positiva o sospecha de afeccion gancgionar se recomienda
biopsia de ganglios linfaticos retroperitoneales, y el tratamiento se basa en los
hallazgos obtenidos en este procedimiento. Se indica una diseccion de
gangliosretroperitoenal en los nifics mayores de 10 afics con rabdomiosarcoma
paratesticular, debido a la alta incidencia de metastasis linfatica regional de este
sitio.

El salvamiento de |3 vejiga es una meta terapéutica importante para pacientes con
tumores que surgen de la pristata y en vejiga. Para pacientes con tumores
primarios genitourinarios de ia vagina, vulva y Utero, el procedimiento quinirgico
inicial consiste por lo general en una biopsia transvaginal. En general ,la respuesta
a la quimioterapia de los tumores vaginales y de la vulva excluyen la necesidad de
la cirugia radical inicial.z2. Una intervencién quirirgica conservadora para
rabdomiosarcoma vaginal, con quimioterapia primaria y radiacion ayuvante cuando
sea necesario, parece resultar en una supervivencia libre de enfermedad
excelente.jaaq)

sitios en las extremidades. £l procedimiento quirirgico definiiva incluye
excision local amplia con extraccion en bloque (211 Puede indicarse la amputacion
para ciertos pacientes con lesiones compartamentales extensas que comprometen
las principales estructuras neurales o vasculares ademas dei muscuto de origen.
sitios melastasicos. La reseccidn primaria de enfermedad metastasica es
raramente indicada excepte para metastasis pulmonares aisladas.ss). La
enfermedad metastasica persistente del pulmén después de radiacion y
quimioterapia deber@ también resecarse cuando sea posible, para que los
pacientes logren estar libres de enfermedad, siempre y cuando se pueda preservar
la funcién pulmonar adecuada.

Las opciones de tratamiento con quimiocterapia dependera del analisis apropiado y
de factores de riesgo. Un subgrupo con pronostico favorable ha alcanzado grandes
tasas de supervivencia con regimenes quimioterapéuticos que sdlo usan vincristina
con dactinomicina.i=a7. Este subgrupo esta definido por tumores en sitios
favorables con reseccion completa o enfermedad microscopica residual, sitios
desfavarable con tumor pequefic y reseccion completa o sitic orbitérics con
enfermedad macrscopica residual, En aquellos pacientes con sitio primario
orbitario, afadir el ciclofosfamida a la vincristina y a la dactinomicina aumenta la
tasa de supervivencia . Los pacientes con prondsticos intermedios tienen tasas de
supervivencia que van de 55 a 70%, esta categoria incluye pacientes con
rabdomiosarcoma embrionario en sitic no favorable con enfermedad macroscépica
residual (como el grupo clinico III), pacientes con rabdomiosarcoma metastasico
embrionario en ninos menores de 10 afios y rabdomiosarcoma no matastasica
alvealar en cualquier lugar.



Para los pacientes con pronostico intermedio se utiliza vincristina, dactinomicina y
ciclofosfamida, como tratamiento quimioterapeutico estandar.ss,a71

Los pacientes con enfermedad metastasica al momento del diagndstico (etapa 4)
presentan un prongstico precario con la terapia actual; se necesitan nuevos
enfoques de tratamiento para mejorar la tasa de supervivencia en este grupo, la
excepcion son los pacientes con histologia embrionario menores de 10 afios de
edad. Estos pacientes parecen tener mejor prondstico (supervivencia>50%) que
otros pacientes con enfermedad metastasica.
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JUSTIFICACION.

En el servicio de Oncologia de la Unidad de Pediatria del Hospital General de
México se han tratado pacientes con procesos neoplasicos en general, ocupando un
lugar muy importante la presencia del rabdomiosarcoma. En esta ocasidn estamos
haciendo mencidn del rabdomiosarcoma pleomdrfico o indiferenciado ya que
haciendo una revision de 30 afios, esta unidad de pediatria ha presentado un total
de 3 casos con este tipo de rabdomiosarcoma lo anterior con avalué tanto por las
caracteristicas  histoldgicas de los tumores , asi como estudios de
inmunohistoquimica.

La intencién de este trabajo es dar a conocer dichos casos y a su vez
recardar que es un padecimiento poco frecuente en los pacientes pediatricos
siendo mas comin en adultos mayores de 50 afios. Asi mismo aqui se trata de
recordar las caracteristicas de cada uno de los subtipos del rabdomiosarcoma, su
clasificacion, diagndsticos, ratamiento y prondstico, haciendo énfasis en los mas
comunes en los infantes.

1L



PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA.

Dar a conocer que el rabdomiosarcoma pleomdrfica en pediatria, no es algo
frecuente en este grupo de edad, siendo mas frecuentes el tipo alveolar y
embrionaria,

Aqui se notificard de tres casos desde la existencia del servicio de Pediatria en el
Hospital General de México O.D. Asi mismo se hablard de clasificacién sitios de
presentacion y tratamiento.

También se demostrara que en la literatura existen escasos reportes de
rabdomiosarcoma pleomérfico .




OBJETIVOS GENERALES.

Conocer la experiencia con la que cuenta el servicio de Oncologia de la Unidad de
Pediatria del Hospital General de México en cuanto a rabdomiosarcoma
pleomorfico o indiferenciado, asi como su abordaje para el diagnéstico y parte del
tratamiento empleada.

OBJETIVOS ESPECIFICOS.

1.Conocer los casos de rabdomiosarcoma pleomdrfico en pacientes pediatricos del
Hospital General de México.

2.Edad de presentacion y prevalencia por sexo en los casos de rabdomiosarcoma
pleomarfico .

3.Conocer acerca de la literatura en cuanto a rabdomiosarcomas haciendo énfasis
en el subtipo pleomdrfica.

4.Conocer abordaje diagndstico en el rabdomiosarcoma pleomdérfico.



DISENO DE ESTUDICQ.

Estudio retrospectivo de 30 afios, longitudinal, observacional, con revisién del
expediente clinico de pacientes con el diagndstico de rabdomiosarcoma subtipo
pleomorfico en el servicio de Oncologia pediatrica del Hospital General de México.

CRITERIOS DE INCLUSION.

Pacientes con el diagndstico de rabdomiosarcoma pleomdrfico, avalado con
expediente clinico.

CRITERIOS DE EXCLUSION.
Pacientes con otro subtipo de rabdomiosarcoma |, asi como pacientes con estudio
histopatoldgico no concluyente.
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MATERIAL Y METODOS.




Expedientes clinicos del archivo clinico de la unidad de Pediatria del Hospita!
General de México.

Hoja de captura de datos.
Bibliografia mas adelante referida.
Computadora pentium III, con procesador de textos Work millenium.

Computadora pentium III, con procesador de gréficos.
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RESULTADOS.

Se realizé un estudio retrospectivo de 30 afios en cuanto la incidencia de
rabdomiosarcoma pleomoarfico en pacientes peditricos en el Hospital General de
México, y se encontré que tres pacientes los cuales tanto por estudio
histopatoldgico como de inmunohistoquimica, fueron catalogados con
rabdomiosarcoma de dicho subtipo, a continuacidn se hard mencidn de los casos :

1.- Masculino de 2 afios de edad captado en el afio de 1976 por el servicio de
Oncologia del Hospital General de México, con dos meses de evolucidn, con
incremento de volumen en muslo izquierdo de consistendia dura con deformidad de
la regidn, se le da el diagndstico de rabdomiasarcoma pleomdrfico basado en
biopsia y estudio de inmunchistoquimica positivo al mes de haberse captado. Se
encontraron células pleomorficas, con incremento en la cromatina, con nicleos
ovoides o alargados de cromatina marginada y nucleolos peguefios y
aparentemente citoplasma eosindfilo claro o vacuolado, citoplasma con
estriaciones transversales, presencia de mitosis anormal.

A este pacuente se le propone la desarticulacion del miembra pélvico afectado
negandose y mas tarde dandose de alta de manera voluntaria, sin dar tiempo a
iniciar tratamiento con quimioterapia y/o radioterapia.

2.- Pacienbte masculino de 2 afios de edad al momento del diagndstico, que fue
captado por el servicio de oncologia pediatrica en el afic de 1988, con 6 meses de
evolucion, con la presencia de tumoracién en antebrazo y gliteo derecho, con
deformidad perianal, presencia de prolapso rectal, presencia de fiebre noctuma,
perdida de peso de tres meses de evolucion. Se toma biopsia de la tumoracion
perianal encontrandose reporte de biopsia con rabdomiosarcoma subtipo
pleomorfico, se le realizd estudio de inmunchistoquimica can desmina positivo.
Paciente el cual fue tratado con quimioterapia del tipo vincristina por 3 ciclos,
ciclofesfamida tres ciclos y dactinomicina por 5 ciclos, asi mismo con sesiones de
radioterapia, las cuales fueron suspendidas sin completarse las mismas debido a
quemaduras. Paciente que abandona el tratamiento a los 6 meses de haberse
iniciado, sin tener seguimiento del mismo,



3.- Faciente masculina de 4 anos de edad captada por el servicio de Oncologia del
Hospital General de México en el afio de 1995, quien acudid por disfagia y tumor
en cuello region lateral derecha, asi como fiebre nocturna de un mes de avolucidn
y perdida de peso de 5 kg en un mes. Se le realiza reseccion del tumor
realizandose estudic patolégico de la pieza quirlirgica refiriéndose de tamafio
aproximado de 8x5x3cm, de color café clara, con superficie serosa lisa, al corte de
color blanco amarillento, con zonas de hemorragia y necrosis, concluyendo en el
diagndstico de rabdomiosarcama subtipo pleomodrfico, con estos resultados se
toma estudio de inmunohistoquimica repartandose positivo asi como resultado de
desmina, Paciente el cual se reporta con tratamient> a base de radioterapia y
mdltiples ciclos de ciclofosfamida , vincristina y actinomicina. Presentd recaida con
reseccion guinirgica completa. Actualmente en vigilancia.
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DISCUSION.

Como hemos podido observar efectivamente el rabdomiosarcoma pleomdrfico se
presento en tres casos en pacientes pediatricos, predominando en pacientes
masculinos, con una edad menor a los 5 afios de edad y que se  presents como
se menciona en la literatura (principalmente tronco vy extremidades).

En dos de los casos, como ya se habia hecho referencia, no hubo
seguimiento debido a que uno de ellos al saber el diagndstico y lo que se le
realizaria de tratamiento  decidié abandanar el tratamienta. Otro de los casos ya
una vez hecho el diagndstico y haber iniciado parte del tratamiento deciden sus
familiares egresarlo de manera voluntaria. El dltimo caso es el (inico paciente que
continud con el tratamiento , actualmente en vigilancia.

CONCLUSIONES.

El rabdomiosarcoma es el mas comdn de los sarcomas de tejidos blandos tanto en
nifias como adolescentes, siendo el mas com(n el subtipa embrionario.

En este trabajo se hablo de tres casos de pacientes con rabdomiosarcoma
pleomorfico el cual es casi exclusivo de pacientes adultos mayares de 50 afios y
existen muy pocos casos de infantes con este padecimiento.

En el Hospital General de México en la Unidad de Pediatria se presentaron en 30
afios, alrededor de 52 casos de rabdomiosarcoma, siendo (Onicamente tres los
casos con subtipo pleomorfica. Como se menciona el literatura, el
rabdomiosarcoma pleomdrfico ocupa alrededor del 1% en los pacientes
pediatricos; en este estudio ocupd alrededor del 5.7%, lo cual es discretamente
alto a lo encontrado en diversas publicaciones, lo que nos habla de que
probablemente el rabdomiosarcoma pleomérfico a ido en incremento en los hifios,
ya no siendo exclusivos de los adultos, o que nos obliga a realizar todas las
medidas diagncsticas para realizar el tratamiento adecuado en estos pacientes,
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