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2 . -   ANTECEDENTES:  

 

E l  t umor  a t í p i co  t e r a to id e  r abdo i de  (TATR) ,  e s  una  en t i dad   

poco  f r e cuen t e  ,  l e  d e f i n e  su  ep i demio l og í a  ,  c a r ac t e r í s t i c as  

imageno lógi ca s ,   ana t omo topogra f í a ,  pa t o log í a ,  

i nmunoh i s t oqu ími ca  y  compor t ami en to  b io lóg i co  .  

 

De r iv a  s u  nombre  d e  l a  s imi l i t ud  h i s t o l ógi ca  con  e l  

r abdomio sa r coma  rena l  d es c r i t o  en  1978  po r  Beckwi t h
i
,  p e ro  

c a r ece  de  l a s  c a r ac t e r í s t i c as  p rop i as  d e l  múscu l o  esque l é t i co .  

En  1985 ,  B r in e r  
ii
 l o  documen tó  en  e l  s i s t ema  ne rv i oso  cen t r a l  

;  Le f t kowi t z  e t  a l ,  
iii
 en  1987   d e f i n i e ron  l a  en t id ad  c l í n i co -

pa to l óg i ca  y  Ro rke  y co l abor ado res  en  1996  p r ec i s a ron  l a  

en f e rmedad  con  l a s  ca r ac t e r í s t i c as  c l í n i co -pa t o lóg i ca s  ,  

i nmunoh i s t oqu ími ca s  y    ano rmal i d ades  c romosómica s  que  l e  

d i s t i nguen  
iv
.  

 

 

EP IDEMIOLOGIA:  

 

S e  d es conoce  su  i nc i denc i a  ;  l a  p r eva l enc i a  e s t imada  e s  d e l  1  

%  en  meno res  de  18  año s  
v
 ;  s e  h an  r epo r t ado  más  d e  200  ca sos  

en  l a  l i t e r a t u r a  mund i a l  
vi
 ;  r ep r e s en t a  e l  6 . 7% de  l o s  t umores  

en  meno res  d e  2  año s
vii
.  S e  h a  r epo r t ado  en  adu l to s  

viii
.  

 

 

GENETICA:  

 

La  ano rmal id ad  gené t i c a  más  f r e cuen t emen t e  i nvo l uc rada  en  

l o s  TATR  (70  -  80%) ,  e s  l a  d e l ec i ón  o  monosomía  d e l  

c romosoma 22q11 .2  
ix
,  en  e l  gen  

hSNF5/ IN I1 /BAF47 /SMARCB1,  componen t e  d e l  compl e jo  

r emode l ado r  d e  c roma t in a  y d epend i en t e  d e  adenos i na-

t r i f o s f a t o  SWI/SNF  ;  e s  un  gen  sup r eso r  t umora l  que  s e  

encuen t r a   i n ac t iv ado  en  l o s  t umore s  r abdo i des ,  t an to  r ena l es  

como in t r a c r aneanos  
x
.  E l  25% de  l o s  t umores  mues t r an  

exp r es i ón  r educ ida  d e  á c ido  r i bonuc l e i co   y  d e  p ro t e í n as ;  

pos ib l emen t e  en  re l a c i ón  a l  p ape l  d e l  gen  en  l a  s í n t es i s  

p ro t e i c a .  

 

 

CLASIF ICACION:  

 

De  acue rdo  a  l a  OMS  
xi
,  a l  TATR  l e  co r r e sponde  un  o r i gen  

embr ionar io  y  e s  g r ado  IV .  

 

 

 

H ISTIOGENESIS :  
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E s  un  en i gma;  d ado  que  p r es en t a  ca r ac t e r í s t i c as  ep i t e l i a l e s ,  

mesodé rmi cas  y  n eu r a l e s ,  y  puede  des a r ro l l a r s e  en  cua lqu i e r  

p a r t e  d e l  cue rpo ,  s e  l e  ad jud i ca  un  o r i gen  embr i ona r i o  ,  

pos ib l emen t e   d e  l a  c r e s t a  n eu r a l .  
xii
 

 

 

H ISTOPATOLOGIA :  

 

E l  concep to  h i s t opa t o l ógi co  de  t umor  a t í p i co  

t e r a t o id e / r abdo i de  h a  c ambi ado  de sde  l a  d es c r i p c ión  de  

Le fkowi t z  
xiii
 ,  qu i én  r e conoc i ó  l a  h e t e rogene idad  tumora l  y  l a  

d i f e r enc ió  d e l  t umor  r abdo ide  mal i gno  des c r i t o  en  e l  s i s t ema  

ne rv io so  c en t r a l ,  p ropuso  s e  l e  l l ama ra  t umor  a t í p i co  t e ra t o id e  

d e  l a  i n f anc i a .  E l  concep t o  ganó  popu l a r id ad  con  los  t r aba jos  

d e  Ro rke
xiv
 en  1995  ,  f u e  i n c lu i da  en  l a  c l a s i f i c ac ión  de  

t umore s  que  a f ec t an  e l  s i s t ema  ne rv i oso  c en t ra l  de  l a  

O rgan iz ac ión  Mund i a l  d e  l a  S a l ud  en  e l  año  2000  y de f in id a  

como  un  t umor  embr iona r io  d e  p re s en t ac ión   c l í n i c a  en  n i ño s ,  

compues t a  d e  cé l u l as  r abdo ide s ,  con  o  s i n  cé l u l as  

n eu roec t odé rm ica s  p r imi t i v a s ,  y  con  cé l u l as  t umora l es  

ep i t e l i a l e s  y  mesenqu ima to s as  
xv
 .   

 

La s  c a r ac t e r í s t i c as  mi c ros cóp i ca s  que  de f in en  l a  en f e rmedad  

i n c lu yen  l a  p r es enc i a  de  c é l u l a s  r abdo i des :  l a rgas ,  d e lgadas ,  

con  p rominen t e  c i t op l a sma  eos i no f í l i co ;   un  g rupo  d i f e r en t e  de  

c é l u l as  s a t e l i t a l e s  que  r odean  a  l a s  cé l u l as  r abdo ides  y  g rupos  

d e  c é l u l a s  i n espec í f i c as  i n t e r rump idas  po r  s ep tos  

f i b rovas cu l a r es ,  cé l u l as  n eu roec t odé rmi cas ,  ep i t e l i a l e s  y  

mesodé rmi cas
xvi
;  h a s t a  un  70% de l  ma t e r i a l  t umora l  puede  es t a r  

f o rmado  po r  c é lu l a s  s im i l a r es  a l  t umor  n eu roec t odérmi co  

p r imi t i vo .  

 

P a rwan i  y  co l s  
xvii

,  d e f in i e ron  a l gunas  c a r ac t e r í s t i cas  

c i t opa to l óg i cas  a l  ana l i z a r  p r epa rac ione s  f r es ca s  con  t i nc i ones  

d e  h ematox i l i n a  y  eos in a :  e s  h ip e r ce l u l a r,   con  p ro l i f e r ac ión  

va s cu l a r  rodeada  de  c é lu l a s  t umora l e s  ,  g r andes  y  r edondeadas  

c é l u l as  p l a smoc í t i ca s  y  c é l u l as  r abdo ide s .  Obse rvaron  t ambi én  

numero so s  cuerpo s  apop to i cos ,  m i t os i s  y  ma t e r i a l  n ec ró t i co .   
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INMUNOHISTOQUIMICA:  

 

La  i nmunoh i s toqu ím ica  s e  r e f i e r e  a l  p roce so  de  l oca l i z ac i ón  de  

p ro t e í n as  c e lu l a r es  que  func ionan  como an t í genos  b i o lóg i cos   

y  que  son  some t i dos  a  an t i cue rpo s   e spec í f i cos .  

 

De r iv ado  de  l a  he t e rogene idad  de l  TATR  ,  con fo rmado  po r  

t e j i do  n eu roec t odé rm ico ,  mesodé rm i co  y ep i t e l i a l ,  mues t ra  una  

no t ab l e  v a r i ab i l i dad  f eno t íp i c a  i nmunoh i s t oqu ími ca  
xviii

.  En  

ba s e  a  l a  r ev i s ión  de  l a  l i t e ra tu r a  e l  compo r t am ien t o  

i nmunoh i s t oqu ími co  de l  TATR  es  e l  s i gu i en t e  :  

 

MARCADOR REACTIVIDAD 

Vimen t i n a  Pos i t i vo  

An t í geno  ep i t e l i a l  d e  membrana  Pos i t i vo  

P ro t e ín a  g l i a l  f i b r i l a r  á c id a  Pos i t i vo  

S i nap to f i s in a  Pos i t i vo  

Ac t i n a  de  múscu lo  l i so  Pos i t i vo  

C i toque r a t i n a  Pos i t i vo  

Neu ro f i l amen to s  Pos i t i vo  i n cons t an t e  

Desmina  Nega t ivo  

S -100  Pos i t i vo  

A l f a  f e t op ro t e ín a  Nega t ivo  

Gonado t ro f i n a  co r ión i ca  humana  Nega t ivo  

Fo s f a t as a  a l c a l i n a  p l a cen t a r i a  Nega t ivo  
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CUADRO CLINICO:  

 

La  p r e s en t ac ión  c l í n i c a  d e l  TATR  e s  s im i l a r  a l  d e  o t ros  

t umore s  p ed i á t r i cos  .   

 

E l  t i empo  de  evo luc i ón  es  co r to  ,   d í a s  o  meses  ;  l a  

p r e s en t ac i ón  c l í n i c a  es t á  d e t e rm inada  po r  l a  l o ca l i z ac i ón  

t umora l  
xix
.  

 

Tumores  i n f r a t en t o r i a l e s :  

S e  c a r ac t e r i z an  po r  h i pe r t ens ión  endoc r anea l  s e cunda r i a  a  

h id roce f a l i a  obs t ru c t iv a ,  s e  p r es en t a  cuando  e l  t umor  

compr ime  l a  c i r cu l ac i ón  de  l í qu i do  ce r eb roe sp i na l  a  n ive l  d e l  

a cueduc t o  d e  S i lv io  o  l o s  fo r ámenes  d e  Lushka  y Magend i e ,  o  

b i en  po r  e f ec to  de  masa  c aus ado  po r  e l  p rop i o  t umor.  Lo s  

p ac i en t e s  p r es en t an  c e f a l a l g i a ,  i r r i t ab i l i d ad  ,  n áus ea ,  vómi to ,  

i n c r emen to  en  e l  p e r íme t ro  c e f á l i co ,  aumen to  d e l  t ono  en  l a  

f on t ane l a  an t e r io r  y  edema  pap i l a r  en  e l  f ondo  de  o jo .   

 

S í nd rome ce r ebe loso :   

Lo s  p ac i en t es  debu t an  con  a t ax i a  t r onca l ,  d i sme t r í a ,  

d i s d i adococ i nec i a ,  d i s c ronome t r í a  ,  t emblo r,  ma rcha  

c e r ebe l os a ,  voz  c e r ebe l os a ;  e s  s e cunda r i o  a  compres i ón  sob re  

e l  p a r énqu ima  ce r ebe lo so  o  su s  a f e r enc i as  y  e f e r enc i a s  en  l o s  

p edúncu lo s  c e rebe lo so s  super io r,  med io  e  i n f e r io r.  

 

P a r á l i s i s  d e  n e rv ios  c r aneanos :  

Su  co r r e l a c i ón  ana tomo topográ f i c a  es  v a r i ab l e  :  

I I .  La  a f ecc i ón  de l  n e rv i o  óp t i co  se  c a r ac t e r i z a  po r  edema 

pap i l a r  s e cunda r io  a  h i d roce fa l i a  o  po r  h i pe r t en s i ón  

endoc r anea l  deb i do  a  un  g r an  vo lumen  tumora l .  

I I I  IV V I .  Ex i s t e  compromiso  de  l o s  n e rv ios  ocu l omoto r e s  a  

n iv e l  d e l  t e c t um  mesence f á l i co  l o  que  cond i c i ona  s í nd rome  de  

Pa r i naud ;  a  p a r á l i s i s  de l  V I  n e rv i o  c r aneano  como  un  f a l so  

s i gno  de  f o ca l i z ac ión  s ecunda r i o  a  h i pe r t en s i ón  endoc r aneana .  

V.  E l  compromiso  de l  ne rv i o  t r i gém ino  s e  man i f i e s t a  como 

d i sminuc ión  de l  r e f l e j o  co rnea l  en  s u  f a s e  s en s i t i v a  o  po r  

do l o r  n eu ropá t i co  en  e l  t e r r i t o r io  i n e rvado .  

V I I .  E l  l a c t an t e  con  compromiso  de l  n e rv io  f a c i a l  p re s en t a  

p a r e s i a  o  p a r á l i s i s  f a c i a l .  

V I I I .  E l  compromiso  de l  n e rv i o  v es t i bu lococ l ea r  s e  c a r ac t e r i z a  

po r  n i s t agmus ,  h i poacus i a ,  anacus i a .  

IX  X  XI .  La  a f ecc i ón  de  l o s  n e rv ios  g l oso f a r íngeo ,  vago  y  

e sp i na l  s e  c a r ac t e r i z an  po r  d i sminuc ión  de l  r e f l e j o  d eg lu to r i o ,  

n aus eoso ,  d i s fon í a ,  d i s f ag i a ,  a l t e r ac i ones  en  l a  mecán ica  

d eg l u to r i a ,  a s ime t r í a  d e l  v e lo  d e l  pa l ada r,  p a r es i a  o  p a rá l i s i s  

d e  l o s  múscu l os  es t e rnoc l e idomas to ideo  y t r apec i o ,  a s í  como  

t o r t í co l i s .  R i g idez  nuca l  po r  h e rn i a  de  l a s  am ígda l as  

c e r ebe l os as  e  i r r i t ac i ón  de  l a s  r a í ce s  d e l  n e rv io  e sp ina l .  Es t os  
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n e rv io s  c r aneanos  se  v en  a f ec t ados  en  e l  p i s o  de l  IV ven t r í cu lo  

y  en  l o s  t r í gonos  med i a l es  d e l  h ipog l oso  y v ago ,  o  en  su  

t r ayec t o  c i s t e rna l   .  

X I I .  E l  compromiso  de l  n e rv i o  h ipog lo so  mayo r  s e  c a rac t e r i z a  

po r  a f ecc ión  de  l o s  múscu lo s  moto r e s  d e  l a  l engua  e  

i n capac i dad  pa r a  p ro t r u í r l a .  S e  deben  a  compromi so  de l  p i so  

d e l  IV ven t r í cu l o  o  su  t r ayec t o  p e r i f é r i co .  

 

Tumores  s up r a t en t o r i a l e s :  

S e  c a r ac t e r i z an  po r  c r i s i s  convu l s i v as  s ecunda r i as  a  i r r i t a c i ón  

de l  p a r énqu ima  ce r eb r a l  ad yacen t e ,  h ip e r t ens i ón  endocr anea l  

po r  obs t r u cc ión  en  l a  c i r cu l ac ión  de  l í qu ido  ce r eb roesp ina l  o  

po r  aumen to  d e  vo lumen  de  o r i gen  tumora l  .  

S í nd rome  p i r am ida l :   h ip e r t on í a ,  h ip e r re f l ex i a ,  r e f l e j os  

p a to l óg i co s  y  p a r e s i a  o  h em ip l e j i a  d e  ex t r emidades  po r  

compromiso  en  l a  v í a  p i r am ida l .  
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IMAGENOLOGIA 
xx
 :  

 

Loca l i z ac i ón :  

 

E l  TATR puede  p r e s en t a r s e  en  cua lqu i e r  s i t i o  d e l  s i s t ema  

ne rv io so  c en t r a l ,  a l gunos  au t o r es  l o  s i t ú an  con  más  f r e cuenc i a  

en  l a  fo s a  po s t e r i o r.  En  l o s  r e su l t ados  d e l  e s tud i o  d e  l a  

Soc i edad  Amer i cana  de  Onco log í a  C l ín i c a
xxi
,  e l  52% s e  l oca l i z ó  

en  l a  f o s a  pos t e r i o r,  39% sup ra t en t o r i a l ,  5% p inea l ,  2% 

e sp i na l ,  2% mu l t i fo ca l .  

 

Lo s  t umore s  s up r a t en to r i a l e s  son  más  f r e cuen t es  en  e l  l óbu lo  

f r on t a l ,  s egu ido  de l  t empo ra l  y  p a r i e t a l .  

 

Lo s  t umore s  i n f ra t en to r i a l es  s e  l o ca l i z an  en  e l  ángu lo  

pon toce r ebe l oso  y r eg i ón  pe t r o c l i v a l ,  en  r eg iones  l a t e r a l e s  d e  

l o s  h em is f e r io s  c e rebe losos .  Con  meno r  f r e cuenc i a  en  l a  l í n ea  

med i a  adyacen t e  a l  v e rmi s  c e r ebe l oso .  

 

La  apa r i enc i a  t omográ f i c a  y  d e  r e sonanc i a  nuc l ea r  magné t i c a  

e s  i n e spec í f i c a  p e ro  p r es en t a  c a r ac t e r í s t i c as  d e  ma l i gn idad :  

s on  t umore s  d e  g ran  t amaño ,  con  ca l c i f i c ac ione s ,  n ec ro s i s  y  

h emor r agi a ,  edema  pe r i l e s i ona l ,  r e fo rz amien t o  homogéneo  de l  

med io  d e  con t r as t e  y  a  menudo  un  componen t e  qu í s t i co .  

 

D i s eminac i ón :  

E l  15% de  l o s  t umore s  p r es en t an  d i s eminac ión  men íngea  a l  

momen to  d e l  d i agnós t i co ;  con  meno r  f r e cuenc i a  i nva s i ón  

ex t r a c r aneana  ó s ea  y s ubga l ea l .  La  d i s eminac i ón  men íngea  

c a r ece  d e  impac to  en  l a  s ob r ev i da  
xxii

.  

 

Tamaño  t umora l :  

E l  t amaño  t umora l  puede  med i r s e  con  l a  f ó rmul a  axbxc / 2  (en  

donde  l a s  v a r i ab l es  s on  l a s  med i c i ones  en  s en t i do  

med io l a t e r a l ,  r o s t r o cauda l  y  do rsoven t r a l ) ,  l o s  t umore s  

i n f r a t en t o r i a l es  sue l en  s e r  más  pequeños  en  r e l a c ión  con  l o s  

s up r a t en t o r i a l es .  

 

Dens idad  tomográ f i c a :  

Lo s  t umore s  s on  h ipe rden sos  en  compa rac ión  con  l a  s us t anc i a  

g r i s ,  y  p r e s en t an  r e fo rz amien t o  homogéneo .  

 

In t en s id ad  po r  r e sonanc i a  nuc l ea r :  

E s  h e t e rogénea ,  mos t r ando  á r eas  h ipo in t ens a s ,  i so in t ens a s  e  

h ip e r i n t en s as  t an to  en  T1 ,  T2  y F l a i r.  E l  45% de  l os  t umores  

p r e s en t an  s angrado  o  r e s t os  d e  s angrado .  E l  r e fo rz amien t o  d e l  

med io  d e  con t r as t e  s ue l e  s e r  homogéneo .  E l  t umor  mues t r a  

r e s t r i c c ión  en  l a  s ecuenc i a  d e  d i fu s i ón .  
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Edema  pe r i t umora l :  

S e  p r es en t a  h as t a  en  e l  50% de  l o s  TATR .  

 

Re fue rzo  de l  med io  d e  con t r a s t e :  

E s  f r ecuen te  ;  e l  67% mues t r a  r e fo rz am ien t o  homogéneo  e  

i n t en so  y en  e l  37% e s  mode rado  .  Só lo  e l  16% no  r e fue rza  

an t e  l a  admin i s t r a c i ón  de l  con t r as t e .  

 

Qu i s t e s  o  nec ros i s :  

La  mayo r  p a r t e  de  l o s  TATR p re s en t an  un  componen t e  qu í s t i co  

i n t r a t umora l  o  ex t r a t umora l  cuya  c áp su l a  r e fue rz a  con  e l  

med io  d e  con t r a s t e  ,  e l  con t en ido  qu í s t i co  d i f i e r e  de  l a s  

c a r ac t e r í s t i ca s  de l  l í qu ido  ce r eb roe sp ina l  y  s ue l e  r e l a c iona r s e  

a  ma t e r i a l  n ec ró t i co  o  g r ado s  v a r i ab l es  d e  h emor r agi a .  
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D IAGNOSTICO:  

 

Requ i e r e  d e  l a  so specha  c l í n i ca :  s í nd rome p i ramida l ,  

s í nd romes  de  h i pe r t en s i ón  endoc r anea l  y  c e r ebe l oso  en  e l  

l a c t an t e  o  p r ees co l a r  con  d í as  o  mese s  d e  evo luc i ón ,  que  

p r e s en t an  un  t umor  sup r a  o  i n f r a t en to r i a l  con  ca r ac t e r í s t i cas  

imageno lógi ca s  de  h i pe rden s idad ,   r e fo rz amien t o  homogéneo  

de l  con t r as t e  y  un  componen t e  qu í s t i co .   

 

E l  d i agnós t i co  d e f in i t i vo  r equ i e re  d e l  e s t ud i o  h i s topa t o lóg i co :   

p r e s enc i a  d e  c é l u l as  r abdo ide s ,  c é lu l as  t umora l es  ep i t e l i a l e s  ,  

a s í  como  e s t ab l ece r  e l  d i agnós t i co  d i fe r enc i a l  con  e l  t umor  

n eu roec t odé rm ico  p r imi t i vo
5
 ,    e s  l a  i nmunoh i s t oqu ími ca  e l  

med io  pa r a  r ea l i z a r l o .  E l  TATR p r es en t a  r e ac t i v id ad  

homogénea  a  l a  v imen t i n a ,  an t í geno  ep i t e l i a l  d e  membrana  y 

a c t i n a  de  múscu lo  l i so  ,  en  con t r a s t e ,  e l  t umor  

n eu roec t odé rm ico  p r im i t i vo  no  
1 4
.  

 

La s  ano rma l id ades  gené t i c a s  son  ca r ac t e r í s t i c as :  e l  85% de  lo s  

TATR  p r es en t an  a l t e r a c i ones  d e l  c romosoma 22  
xxiii

,  m i en t r as  

que  e l  medu lob l a s toma  no ,  y  s e  r e l a c i ona  más  f r e cuen t emen te  

con  a l t e rac iones  en  e l  c romosoma  17q  
xxiv

.  

 

 

TRATAMIENTO:  

 

La  h i s t o r i a  d e l  t r a t ami en t o  d e l  TATR va  l i gado  a l  d e l  

medu lob l as t oma ,  deb ido  a  s imi l i t udes  c l í n i c a s  y  p a t o lóg i ca s ;  

l a  r ev i s ión  mas  r ec i en t e  de l  t r a t am i en to  e s  l a  pub l i c ada  po r  

H iden  
xxv
 ,  qu i en  r e a l i z ó  un  r eg i s t ro  n ac i ona l  mu l t i -

i n s t i t uc iona l  con  i n fo rmac i ón  qu i rú rg i ca ,  qu imio  y  

r ad i o t e r apéu t i c a  .   

 

 

QUIMIOTERAPIA:  

 

La s  e s t r a t eg i a s  onco l ógi ca s  con  qu imio t e r ap i a   s on  b i en  

conoc idas ,  pues  l a  en f e rmedad  es  más  común  en  menore s  de  3  

años ;  s e  i n i c i a  e l  t r a t ami en t o  onco l ógi co  con  qu im io t e r ap i a   y  

s e  ev i t a  e l  t r a t amien to  con  r ad i o t e r ap i a  h as t a  una  edad  mayo r,  

a l  cons i de r a r  l o s  e f ec to s  d e l e t é r eo s  de  l a  r ad io t e r ap i a  sob r e  e l  

s i s t ema  ne rv io so  c en t ra l  en  fo rmac ión .  

 

Lo s  r e su l t ados  d e l  t r a t am i en t o  d e l  TATR con  lo s  r egimenes  de  

qu imio t e r ap i a  convenc iona lmen t e  empl eados  en  e l  t r a t am ien t o  

d e l  medu lob l as toma ,  son  des a l en t ado res  y  un i fo rmemen t e  

f a t a l es  d e  a cue rdo  a  l o s  r e su l t ado s  d e  Ro rke  
4
 ( 52  pac i en t es )  y  

Bu rge r  
5  

(37  pac i en t es ) .  Es to  l l evó  a l  empl eo  de  p ro toco l os  

onco lóg i co s  más  ag r e s ivos  como e l  IRS - I I I  ( In t e rg roup  
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r abdomio sa r coma  I I I  s t udy)  
xxvi

 ,  que  comb ina  c i rug í a ,  

r ad i o t e r ap i a ,  qu imio t e r ap i a  i n t ens iv a  ( i n c lu yendo  in t r a t e ca l ) ;  

mos t ró  r esu l t ados  f avo rab l es  en  e l  s en t i do  de  que  aumen tó  e l  

p e r i odo  de  t i empo  l i b r e  d e  l a  en f e rmedad  y s u  s ob rev ida .  

Teka t z u  
xxvii

,   en  2005  mos t ró  l a  expe r i enc i a  d e l  Hosp i t a l  

P ed i á t r i co  d e  S an  Judas  (Memphi s ,  TN) :  i n c r emen to  en  l a  

s ob r ev ida  con  a l t a s  dos i s  d e  qu imio t e r ap i a  b as ada  en  

a l qu i l an t e s .  

 

En  e l  momen to  a c t u a l ,  no  ex i s t e  con s en so  sobr e  e l  mane jo  

onco lóg i co  óp t imo  de l  TATR ,  l o s  r e su l t ado s  d e l  r eg i s t ro  

pub l i c ado  po r  Hiden  
2 5
,   mues t r an  una  va r i edad  de  reg imenes  

qu imio t e r apéu t i co s  d epend i en t es  de  l a  i n s t i t uc ión  y e l  

oncó logo  t e r apeu t a ,  en  gene r a l  s e  b asan  en  l a  combinac ión  de  

a l t a s  do s i s  d e  p l a t i no  y agen t e s  a lqu i l an t es .  

 

 

RADIOTERAPIA:  

 

La  expe r i enc i a  con  r ad i o t e r ap i a  e s  menos  conoc i da ,  l a  

ev idenc i a  e s  que  l a  p r i nc ipa l  c aus a  d e  mo r t a l i d ad  e s  l a  

r e c id iva  l o ca l  e  i n f i l t r a c ión  l ep t omen íngea  y que  l a  

r ad i o t e r ap i a  p r ev i ene   ambos  even to s  f a t a l es
xxviii

.  

 

En  o t r os  t umores  c e r eb r a l es ,  s e  empl ea  l a  r ad i o t e r ap i a  h as t a  

d e spués  de  l o s  3  años  d e  edad ,  pues  e l  empl ea r l a  an t e s  s e  

r e l a c i ona  con  d i s func i ón  endoc r i n a ,  a r r es to  d e l  

n eu rodes a r ro l l o  y  d é f i c i t  cogn i t i vo .  Ex i s t en  repo r t es  

r e t ro spec t ivos  d e  pac i en t es  menore s  de  3  año s  con  TATR  que  

r e c ib i e ron  r ad io t e rap i a  c r aneoesp ina l ,  s e  obs e rvó  mejo r í a  en  l a  

s ob r ev ida ,  p e ro  no  r epo r t an  l a  a f ecc i ón  cognosc i t i va .  

Ac tua lmen te ,  l o s  r e su l t ado s  d e l  g rupo  de  t r aba j o  d e l  t umor  

a t í p i co  t e r a to id e  r abdo i de  
5
 ,  r e comiendan  ampl i amen t e  l a  

r ad i o t e r ap i a  como  compl emen to  t e r apéu t i co .  

 

No  ex i s t e  un  con sen so  s ob r e  l a  t é cn i ca  d e  r ad i ac i ón  óp t ima ,  

ex i s t en  r epo r t e s  d e  c asos  con  sob r ev ida  aumen t ada  que  

r e c ib i e ron  r ad io t e rap i a  ho loc r aneana  ,  c r aneoax ia l  y  d e  c ampo  

a i s l ado  ,  como  l os  r epo r t ados  po r  Chen  e t  a l
xxix

 y  l a  expe r i enc i a  

d e l  Hosp i t a l  S an  J udas  (Memphi s ,  TN)  
2 5
 .  Lo s  p ac i en t es  

r e c ib i e ron  un  bo lo  d e  50 -56  Gy sob r e  e l  l e cho  tumora l  y  25 .5 -

30  Gy sobr e  e l  n eu roe j e .  

 

 

 

Re su l t ado  de  l a  i nve s t i gac ión  de  Z immermann  e t  a l  
xxx
,  qu i en  

r epo r tó  e l  p r ime r  ca so  de  sob rev i da  a  l a rgo  p l azo  ,  un  pac i en t e  

d e  14  mese s ,  somet i do  a  c i rug í a ,  qu imio t e r ap i a  y  r ad io t e rap i a  ;  

d e r i v a  e l  con s ide ra r  s e r i amen te  e l  u so  d e  r ad i o t e rap i a  como 
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med ida  impo r t an t e  d e l  t r a t ami en t o  o  a l  menos  como  método  de  

r e s ca t e .  

 

Ex i s t en  r epo r t e s  d e  p ac i en t e s  con  TATR  somet i do s  a  

r ad i oc i rug í a  ,  l o s  r e su l t ado s  son  p rome t edo res
xxxi

.  

 

 

C IRUGIA:  

 

E l  p ape l  d e  l a  c i r ug í a  e s  menos  po l ém ico  y s u s  r e su l t ado s  más  

con t unden t e s :  l a  r e s ecc i ón  qu i rú rg i ca  compl e t a  me jo r a  l a  

s ob r ev ida  ,  l a  r e secc i ón  pa r c i a l  no
5
.  

 

 

D IAGNOSTICO DIFERENCIAL:  

  

E l  p r in c i pa l  e s  e l  t umor  n eu roec todé rmi co  

p r imi t i vo /medu lob la s toma ,  y  s e  e s t ab l ece  en  e l  e s tud io  

h i s t opa to l óg i co  de  s u  compo r t am i en t o  b i o l ógi co  po r  med io  de  

l a  i nmunoh i s toqu ím ica  .  E l  TATR e s  po s i t i vo  pa r a  v imen t in a ,  

an t í geno  ep i t e l i a l  d e  membrana  y a c t i n a  d e  múscu l o  l i s o ,  e l  

medu lob l as t oma  no .  

 

 

COMPLICACIONES  DEL TRATAMIENTO:  

 

No  ex i s t en  pub l i c ac iones  s ob r e  l a s  compl i c ac i one s  de l  

t r a t am i en t o  qu i rú rg i co ;  h ay r epo r t es  s ob r e  l a s  compl i c ac i ones  

d e l  t r a t ami en t o  onco lóg i co :  f i eb r e  y  n eu t ropen ia ,  n eumon ía ,  

co l i t i s  n eu t ropén i ca ,  n eu ropa t í a  p e r i f é r i c a ,  h ipoacus i a ,  

ano r ex i a ,  a r r es t o  cogn i t i vo ,  a lopec i a ,  h ipo t i r o id i smo .  

 

 

PRONOSTICO:  

 

La  r ev i s ión  de  l a  l i t e ra tu r a  mues t ra  una  s ob r ev ida  d e  6 -8  

mese s .  Has t a  e l  p r es en t e  año  s e  h an  r epo r t ado  4  sob rev i v i en t es  

l i b r es  d e  l a  en f e rmedad  ,  t uv i e ron  en  común:  l a  r e s ecc i ón  

qu i rú rg i ca  compl e t a  ,  e squemas  in t en s ivos  d e  qu im io  y 

r ad i o t e r ap i a .  
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MARCO TEORICO DE  REFERENCIA:  

 

En  1995  Weinb l a t t  
2 8
,  r epo r tó  e l  p r ime r  p ac i en t e  con  TATR en  

r emi s ión  so s t en ida ,  emp leó  l a  comb inac i ón  de  c i rug í a  r ad i ca l ,  

r ad i o t e r ap i a  y  qu im io t e r ap i a  con  e l  r ég imen  d i s eñado  pa r a  e l  

t r a t am i en t o  d e l  r abdomiosa r coma  pa ramen íngeo  IRS - I I I  

( r ég imen  36 ) .  O l son  
xxxii

,  r epo r tó  2  sob r ev iv i en t e s  a  l a rgo  p l a zo  

con  t r a t ami en to  s im i l a r.  

 

La  expe r i enc i a  hosp i t a l a r i a  d e l  In s t i t u t o  Nac i ona l  d e   P ed i a t r í a   

pub l i c ada  po r  e l  D r.  Fe rnando  Rueda  F ranco
1 9
,  i n c luyó  10  

pac i en t e s  t r a t ado s  d e  mane r a  h e t e rogénea  con  c i rug í a ,  

qu imio t e r ap i a  y  r ad io t e r ap i a ;  mos t ró  una  sobr ev i da  p romed io  

d e  3 .7  meses  ,  y  obs e rvó  un  p ronós t i co  me jo r  p a r a  aque l lo s  

p ac i en t e s  t r a t ado s  con  c i r ug í a ,  qu im io t e r ap i a  y  r ad i o t e r ap i a .  

No  hubo  r emi s i ón  de  l a  en f e rmedades  y t odos  l o s  p ac i en t es  

f a l l e c i e ron .  

 

E l  e s t ud i o  d e  Chen  e t  a l  
2 9
 ,  mues t r a  l a  expe r i enc i a  d e l  

In s t i t u t o  neu ro l ógi co  de  Ta i pe i ,  que  i n c lu yó  17  pac i en t es  

s omet idos  a  c i rug í a  r ad i ca l ,  qu im io t e r ap i a  y  r ad i o t e rap i a  :  3  

p ac i en t e s  con  sob r ev ida  l a rga ,  no  hubo  r emi s i one s  o  

s ob r ev iv i en t e s .  

 

La  expe r i enc i a  d e l  Hosp i t a l  ped i á t r i co  d e  Bos t on  pub l i c ada  po r  

l a  D ra .  Z immerman  en  e l  2005
6
,    d e t a l l a  e l  mane j o  onco lóg i co  

con  qu im io t e r ap i a  y  r epo r t a  cua t r o  s ob r ev iv i en t e s  a  l a rgo  

p l azo .  E l  qu in t o  y más  r e c i en t e  p ac i en t e  con  sob r ev i da  a  l a rgo  

p l azo  f u e  pub l i c ado  po r  Bouv i e r  y  co l s
xxxiii

.  

 

 

                                                 
i
 Beckwi th  JB ,  P a lme r  NF .  H i s t opa tho logy and  p rognos i s  o f  

Wi lms  t umors :  r e su l t s  f r om  t he  F i r s t  Na t i ona l  Wi lms '  Tumor  

S t udy.  Cance r  1978 ;41 (5 ) :1937 -48 .   
ii B r ine r  J ,  Bannwar t  F,  K le ihues  P,  e t  a l .  Ma l ignan t  sma l l  
ce l l  tumor  o f  the  b ra in  w i th  i n te rme ia te  f i lamen ts :  a  case  
o f  p r ima ry ce reb ra l  rhabdo id  tumor.  Ped ia t r  Pa to l  
1985 ;3 :117 -118 .  
iii Le fkowi t z  IB ,  Ro rke  LB,  Packe r  RJ ,  e t  a l :  A typ ica l  
te ra to id  tumor  o f  i n fancy:  de f in i t i on  o f  an  en t i t y.  Ann  
Neu ro l  1987 ;22 :  448–449.   
iv Lucy  Ba l ian  Ro rke ,  M.D. ,  Roge r  J .  Packe r,  M.D. ,  e t  a l .  
Cen t ra l  ne rvous  sys tem a typ ica l  te ra to id / rhabdo id  tumors  
o f  in fancy  and  ch i ldhood :  de f in i t ion  o f  an  en t i t y.   J  
Neu rosurg  1996 .  85 :56–65 .  
2002  Jun–Ju l ;  24 (5 ) :  337–342 .  
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MARCO TEORICO DE REFERENCIA:  
 
En  1995  Weinb la t t  2 8 ,  repo r tó  e l  p r ime r  pac ien te  con  TATR 
en  remis ión  sos ten ida ,  emp leó  la  combinac ión  de  c i rug ía  
rad ica l ,  rad io te rap ia  y  qu im io te rap ia  con  e l  rég imen 
d iseñado para  e l  t ra tamien to  de l  rabdomiosa rcoma 
pa ramen íngeo  IRS- I I I  ( rég imen 36 ) .  O lson  i,  repor tó  2  
sob rev iv ien tes  a  la rgo  p lazo  con  t ra tamien to  s im i la r.  
 
La  expe r ienc ia  hosp i ta la r ia  de l  Ins t i t u to  Nac iona l  de   
Ped ia t r ía   pub l icada  por  e l  D r.  Fe rnando Rueda Franco 1 9 ,  
i nc luyó  10  pac ien tes  t ra tados  de  manera  he te rogénea con  
c i rug ía ,  qu im io te rap ia  y  rad io te rap ia ;  most ró  una  
sob rev ida  p romed io  de  3 .7  meses  ,  y  obse rvó  un  
p ronós t ico  me jo r  pa ra  aque l los  pac ien tes  t ra tados  con  
c i rug ía ,  qu im io te rap ia  y  rad io te rap ia .  No  hubo  remis ión  de  
la  en fe rmedades  y  todos  los  pac ien tes  fa l lec ie ron .  
 
E l  es tud io  de  Chen e t  a l  2 9  ,  mues t ra  la  expe r ienc ia  de l  
Ins t i tu to  neu ro lóg ico  de  Ta ipe i ,  que  inc luyó  17  pac ien tes  
somet idos  a  c i rugía  rad ica l ,  qu im io te rap ia  y  rad io te rap ia  :  
3  pac ien tes  con  sob rev ida  la rga ,  no  hubo  rem is iones  o  
sob rev iv ien tes .  
 
La  expe r ienc ia  de l  Hosp i ta l  ped iá t r i co  de  Bos ton  
pub l icada  po r  la  Dra .  Z immerman  en  e l  2005 6 ,    de ta l la  e l  
mane jo  onco lóg ico  con  qu im io te rap ia  y  repo r ta  cua t ro  
sob rev iv ien tes  a  la rgo  p lazo .  E l  qu in to  y  más rec ien te  
pac ien te  con  sobrev ida  a  la rgo  p lazo  fue  pub l icado  por  
Bouv ie r  y  co ls ii.  
 
E l  Hosp i ta l  de  San  Judas  (Memph is ,  TN) ,   pub l i có  su  
expe r ienc ia  en  e l  2005 ;  31  pac ien tes  en  un  pe r iodo  de  19  
años .  Emp lea ron  t ra tam ien tos  he te rogéneos ,  la  mayor  
pa r te  basados en  agen tes  a lqu i lan tes  (c i c lo fos famida  /  
c i sp la t ino  /  v inc r i s t ina  /  e topós ido ) ,  y  e l  esquema ICE 
(ca rbop la t i no / i f os famida /e topós ido )  ,  con  resecc ión  
qu i rú rg ica  en  g rado  va r iab le  y  rad io te rap ia .  Repo r ta ron  
t res  pac ien tes  en  remis ión  con  te rap ia  ICE .  
 
Tekkok  x x x i i i  pub l icó  su  rev i s ión  de  la  l i te ra tu ra  en  donde  e l  
común denom inado r  de  22  sob rev iv ien tes  a  la rgo  p lazo  
fue :  una  resecc ión  qu i rú rg ica  ex tensa ,   mane jo  
qu im io te rapéu t i co  agres ivo  y  rad io te rap ia .  
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PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA:  
 
¿Cuá l  es  la  expe r ienc ia  hosp i ta la r ia  en  e l  t ra tamien to  de l  
tumor  a t íp ico  te ra to ide  rabdo ide  en  e l  Hosp i ta l  In fant i l  de  
Méx ico  de  1990  a l  2008?  
 
 
JUSTIFICACION:  
 
E l  Hosp i ta l  In fan t i l  de  Méx ico  Fede r ico  Gómez,   se  ha  
conve r t ido  en  un  cen t ro  nac iona l  de  re fe renc ia  
onco lóg ica ,  t iene  una  amp l ia  exper ienc ia  en  e l  mane jo  de  
los  tumores  ce reb ra les  ped iá t r i cos  en  las  á reas  
qu i rú rg ica ,  onco lóg ica  y  rad io te rapéu t i ca .   
 
E l  t umo a t íp i co  te ra to ide  rabdo ide  es  una  en fe rmedad de  
rec ien te  desc r ipc ión  y  d iagnós t ico  ,  es  poco  f recuen te ,   
en  nues t ro  med io  ca recemos de  la  in fo rmac ión  
ep idem io lóg ica ,  onco lóg ica  y  qu i rú rg i ca  que  nos  permi ta  
b r inda r  la  a tenc ión  óp t ima.  
 
Sabemos  que  la  resecc ión  qu i rú rg i ca ,  qu im io te rap ia  y  
rad io te rap ia  me jo ran  la  sobrev ida  de l  pac ien te  ped iá t r i co  
con  tumor  a t íp ico  te ra to ide  rabdo ide  ;  p lan teamos conoce r  
nues t ra  expe r ienc ia  hosp i ta la r ia  y  es tab lece r  la  me jo r  
es t ra teg ia  de  t ra tam ien to .  
 
 
H IPOTESIS:  
 
La  exper ienc ia  en  e l  t ra tamien to  de l  tumor  a t íp i co  
te ra to ide  rabdo ide  en  e l  Hosp i ta l  In fan t i l  de  Méx ico  
“Fede r i co  Gómez”  es  s im i la r  a  la  in fo rmac ión  repo r tada  en  
la  l i te ra tu ra .  
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OBJETIVOS:  
 
 
  OBJETIVO GENERAL:  
 
Mos t ra r  la  expe r ienc ia  hosp i ta la r ia  en  e l  d iagnós t i co  y  
t ra tamien to  de l  tumor  a t íp ico  te ra to ide  rabdo ide .  
 
 
  OBJETIVOS ESPECIFICOS:  
 
1 .  Iden t i f i ca r  las  ca rac te r ís t i cas  ep idem io lóg icas  de  los  
pac ien tes  con  TATR.  
2 .  Mos t ra r  las  ca rac te r ís t i cas  c l ín icas  de  los  pac ien tes  
a fec tados  po r  e l  TATR.  
3 .  Conoce r  las  ca rac te r ís t i cas  rad io lóg icas  de  los  
pac ien tes  con  TATR.  
4 .  Conoce r  los  aborda jes  qu i rú rg icos  y  t ra tamien tos  
onco lóg icos  emp leados  en  e l  mane jo  de l  TATR.  
5 .  Iden t i f i ca r  las  compl i cac iones  de l  t ra tamien to  
qu i rú rg ico  y  onco lóg ico .  
6 .  Conoce r  la  sobrev ida  de  los  pac ien tes  con  TATR .  
7 .  Generar  la  es t ra teg ia  de  te rapéu t ica  
mu l t id i sc ip l ina r ia  más adecuada pa ra  e l  t ra tam ien to  de l  
TATR.  
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MATERIAL Y METODOS:  
 
T IPO DE EST UDIO:  
 
Se  rea l i zó  un  es tud io  re t rospec t i vo ,  l ong i tud ina l ,  
desc r ip t i vo .  
 
 
UNIVERSO DE TRABAJO:  
 
Pac ien tes  in te rven idos  qu i rú rg icamen te  en  e l  se rv ic io  de  
Neu roc i rug ía  Ped iá t r i ca  de l  Hosp i ta l  In fan t i l  de  Méx ico  
“Fede r i co  Gómez”  de l  1 º  de  ene ro  de  1990  a l  1  j un io  de l  
2008 ,  con  d iagnós t ico  h is topa to lóg ico  de  tumor  a t íp ico  
te ra to ide  rabdo ide .  
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CRITERIOS DE SELECCIÓN:  
 
CRITERIOS DE INCLUSION:  
 
•  Edad  0  –  18  años .  
•  Ambos sexos .  
•  In te rven idos  por  e l  se rv ic io  de  neu roc i rug ía  
ped iá t r i ca  de l  Hosp i ta l  In fan t i l  de  Méx ico  “Fede r ico  
Gómez”  de l  1 º  de  ene ro  1990  a l  1 º  ju l io  2008 .  
•  Con  d iagnós t i co  h i s topa to lóg ico  de  TATR.  
 
 
CRITERIOS DE NO INCLUSION:  
 
•  Pac ien tes  con  d iagnós t ico  h is topa to lóg ico  de  TATR 
cuyo  exped ien te  c l ín i co  no  se  encuen t re  en  e l  a rch ivo  
ins t i tuc iona l .  
 
 
CRITERIOS DE EXCLUSION:  
 
•  Pac ien tes  con  d iagnós t ico  h is topa to lóg ico  in ic ia l  de  
TATR cuya  rev is ión  inmunoh is toqu ím ica  fue  compat ib le  
con  un  tumor  d i f eren te .  
 
 
 
PROCEDIMENTOS:  
 
•  Rev is ión  re t rospec t i va  de  los  repo r tes  
h is topa to lóg icos  de  tumor  a t íp ico  te ra to ide  rabdo ide  en  la  
base  de  da tos  de l  se rv ic io  de  pa to log ía .  
•  Rev is ión  de l  exped ien te  c l ín ico  en  e l  a rch ivo   
i ns t i tuc iona l  .  
•  Recop i lac ión  de  la  in fo rmac ión  en  un  mode lo  de  
cap tac ión  de  da tos  ind iv idua l .   
•  Aná l is i s  de  la  in fo rmac ión .  
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ANALISIS  ESTADISTICO:  
 
Se  emp leó  e l  paque te  es tad ís t i co  in fo rmát ico  SPSS 
ve rs ión  12  .  Muest ra  de  resu l t ados  con  f recuenc ias  ,  
po rcen ta jes ,   med idas  de  tendenc ia  cen t ra l  y  d ispers ión .  
 
 
DEFINICIONES OPERACIONALES:  
 
Resecc ión  to ta l :    Repo r te  qu i rú rg i co  de  resecc ión  
tumora l  supe r io r  a l  90% con  es tud io  t omográ f ico  o  de  
resonanc ia  nuc lea r  magnét ica  que  lo  con f i rme.  
 
Resecc ión  pa rc ia l :   Repo r te  qu i rú rg i co  de  resecc ión  
tumora l  en t re  e l  40  y  90% con  es tud io  tomográ f ico  o  de  
resonanc ia  nuc lea r  magnét ica  que  lo  con f i rme.  
 
B iops ia :     Repo r te  qu i rú rg i co  de  resecc ión  
tumora l  menor  a l  40% con  es tud io  tomográ f ico  o  de  
resonanc ia  nuc lea r  magnét ica  que  lo  con f i rme.   
 
Sob rev ida  p ro longada :  Pac ien te  que  haya  sobrev iv ido  
mas de  6  meses  a  pa r t i r  de l  in ic io  de l  t ra tamien to  
qu i rú rg ico .  
 
Remis ión  sos ten ida :  Pac ien te  s in  ev idenc ia  de  ac t i v idad  
tumora l  en  es tud ios  de  imagen  luego  de  12  meses de  
in ic iado  e l  t ra tam ien to  qu i rú rg i co .  
 
Cu rac ión :     Pac ien te  s in  ev idenc ia  de  
ac t i v idad  tumora l  en  es tud ios  de  imagen luego  de  24  
meses de  in i c iado  e l  t ra tam ien to  qu i rú rg i co .  
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DEFINICION DE VARIABLES:  
 

Var iab le  De f in ic ión Ti p o  de  
va r i ab l e  

Gra do  de  
r ese cc ió n  

Re sec c ió n  t o ta l  (>9 0%) ,  p a rc i a l  
( 40 - 90%) ,  b i op s ia  (< 40%)  

Cu a l i t a t i va  
I n de pe nd ien t e  
Ord ina l  
Co n t inu a  

Ra d io te rap ia  P res en c ia  o  a use nc ia  d e  
r ad io t e ra p ia  

Cu an t i t a t i va  
I n de pe nd ien t e  
Nom in a l  
Co n t inu a  
 

Qu im io t e ra p ia  P res en c ia  o  a use nc ia  e n  l a  
r ea l i zac ió n   d e  q u im io t e ra p ia  

Cu an t i t a t i va  
I n de pe nd ien t e  
Nom in a l  
Co n t inu a  

Ed ad  Ed ad  de l  p ac ien te  e n  me ses  Cu an t i t a t i va  
De pe nd ie n te  
Nom in a l  
Co n t inu a  
 

Se xo  Se xo  d e l  p ac ie n te  Cu an t i t a t i va  
De pe nd ie n te  
Nom in a l  
Co n t inu a  

Tiem po  de  
e vo luc ió n  

Tiem po  de  i n i c io  de  l os  
s ín tom as  a l  p r imer  c on t ac t o  
i n s t i t uc i on a l  

Cu an t i t a t i va  
De pe nd ie n te  
Nom in a l  
Co n t inu a  
 

Sa ng rad o  Ca n t ida d  d e  s ang ra do  
o per a to r i o  e n  m l  

Cu an t i t a t i va  
De pe nd ie n te  
Nom in a l  
Co n t inu a  

Tiem po  
q u i rú rg ic o  

Tiem po  de  du r ac ión  de l  
p roc ed im ie n to  en  m in u tos  

Cu an t i t a t i va  
De pe nd ie n te  
Nom in a l  
Co n t inu a  
 

T iem po  
a ne s té s i co  

Tiem po  de  du r ac ión  an es t és ic a  
e n  m in u tos  

Cu an t i t a t i va  
De pe nd ie n te  
Nom in a l  
Co n t inu a  
 

Com p l i -  
c ac i one s  
H id r oce f a l ia  
Hem or rag ia  
En f e rmed ad  
c e re b ra l  
p e rd ed ora  de  

Com p l i cac ion es  pos t op era t o r ias  De pe nd ie n te  
Nom in a l  
Co n t inu a  
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s a l  
Mu e r te  
Seg u im ie n to  
 

Seg u im ie n to  de l  p ac ien t e  
r epo r tan do  su  es tad o  a c tu a l  

Cu an t i t a t i va  
De pe nd ie n te  
Nom in a l  
Co n t inu a  
 

Re ing reso s  Núm ero  de  re i ng res os  
h os p i t a la r i os  

Cu an t i t a t i va  
De pe nd ie n te  
Nom in a l  
Co n t inu a  

H i s t o p a t o l o g í a  
H e m a t o x i l i n a  
e o s i n a  
V i m e n t i n a  
A n f í g e n o  
e p i t e l i a l  d e  
m e m b r a n a  
S i n a p t o f i s i n a  
N e u r o f i l a m e n t o  
D e s m i n a  
P r o t e í n a  s 1 0 0  
C i t o q u e r a t i n a  

M a r c a d o r e s  i nm u n o h i s t o q u i m i c o s  
r e a l i za d o s  

C u a n t i t a t i v a  
D e p e n d i e n t e  
N o m i n a l  
C o n t i n u a  

De sar r o l l o  
p s ic omot r íz  

De sar r o l l o  p s i com ot r íz  p re v i o  
a l  pa de c im ien t o ,  se  r ep or ta r á  
c omo no rma l / an orma l .  

Cu a l i t a t i va  
Co ncu r re n te  
Nom in a l  
Co n t inu a  

Ce f a lea  P res en c ia  de  do lo r  d e  c ab e za  Cu an t i t a t i va  
Co ncu r re n te  
Nom in a l  
Co n t inu a  

Vóm i to  P res en c ia  de  vóm i to  Cu an t i t a t i va  
Co ncu r re n te  
Nom in a l  
Co n t inu a  

A ta x i a  P res en c ia  de  a l t e ra c io nes  de  l a  
mar ch a  co n  am p l iac i ón  en  la  
b as e  d e  s us te n ta c ió n  e  
i n es t ab i l i d ad  

Cu an t i t a t i va  
Co ncu r re n te  
Nom in a l  
Co n t inu a  

L e ta rg ia  A l t e ra c ió n  d e l  es t ad o  d e  a l e r t a :  
s omn o len c ia ,  es tu po r  o  c oma.  

Cu an t i t a t i va  
Co ncu r re n te  
Nom in a l  
Co n t inu a  

H ip o re x ia  D i sm in uc ió n  d e l  a pe t i t o  Cu an t i t a t i va  
Co ncu r re n te  
Nom in a l  
Co n t inu a  

C r i s i s  
c on vu ls i va  

Mo v im ien t os  ano rma les  
s ec un dar io s  a  ac t i v i d ad  co r t i c a l  
i r r i t a t i va .  

Cu an t i t a t i va  
Co ncu r re n te  
Nom in a l  
Co n t inu a  

Ma c ro ce f a l i a  Aume nto  en  l as  d ime ns ione s  
d e l  p e r íme t r o  ce f á l i c o  p a ra  la  
e da d .  Se  r epo r ta rá  s u  
p res en c ia  o  au se nc ia .  

Cu an t i t a t i va  
Co ncu r re n te  
Nom in a l  
Co n t inu a  
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Dip lo p ia  P res en c ia  de  v i s i ón  do b le  Cu an t i t a t i va  
Co ncu r re n te  
Nom in a l  
Co n t inu a  

I n co n t in enc ia  
d e  e s f ín t e re s  

I n co n t in enc ia  u r i na r ia  o  f eca l  Cu an t i t a t i va  
Co ncu r re n te  
Nom in a l  
Co n t inu a  

Tomog ra f ía  P res en c ia  o  a use nc ia  d e  
t om og ra f ía  de  c ráne o  s imp le  y  
c on t r as t ad a  

Cu an t i t a t i va  
Co ncu r re n te  
Nom in a l  
Co n t inu a  

Re son an c ia  
n uc lea r  
mag n é t i ca  

P res en c ia  o  a use nc ia  d e   
r eso na nc ia  nu c le a r  mag n é t i ca  

Cu an t i t a t i va  
Co ncu r re n te  
Nom in a l  
Co n t inu a  

E l e c t r o e n c e f a l o
g r a m a  

Pres en c ia  de  
e l ec t r oe nce f a log rama  no rm a l   
o  an orma l  

Cu an t i t a t i va  
Co ncu r re n te  
Nom in a l  
Co n t inu a  

Su pra t en t o r i a l  L oc a l i za c ió n  su pra te n to r i a l  
t um ora l  

Cu an t i t a t i va  
Co ncu r re n te  
Nom in a l  
Co n t inu a  

I n f ra te n to r i a l  L oc a l i za c ió n  i n f ra te n to r i a l  
t um ora l  

Cu an t i t a t i va  
Co ncu r re n te  
Nom in a l  
Co n t inu a  
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MODELO DE CAPTACION DE DATOS:  
 
 
 
NOMBRE______________
___________  
EDAD_______   
SEXO______________ 
EXPEDIENTE__________
___________   
DOMICIL IO____________
___________FECHA_____
______________________  
N IVEL 
SOCIOECONOMICO_____
_____ 
AHF:    CANCER________ 
APNP:  
APN:  DESARROLLO 
PSICOMOTRIZ_________ 
APP:  
PADECIMIENTO 
EVOLUCION 
MESES_________   
S INTOMA
S 

SIGNOS 

CEFALALG
IA 

VOMITO 

HIPOREXI
A 

ATAXIA 

D IPLOPIA LETARGIA 
 CRISIS  

CONVULSIVA
S 

 INCONTINEN
CIA 
ESFINTERES 

 FONTANELA 
ANTERIOR 
TENSA 

 
EXPLORACION FIS ICA 
GENERAL:  
PESO____   TALLA____ 
ESTADO NUTRICIONAL 
EXPLORACION 
NEUROLOGICA:  
S INDROME DE 
HIPERTENSION 
ENDOCRANEAL 

NERVIOS 
CRANEANOS 
SINDROME 
PIRAMIDAL 
SINDROME 
SENSIT IVO 
SINDROME 
CEREBELOSO 
OT RO 
 
EST UDIOS 
DIAGNOSTICOS:  
RX:  
EEG:  
TOMOGRAFIA S IMPLE :  
H IPERDENSA______  
H IPODENSA______  
QUISTICA_________ 
TOMOGRAFIA 
CONTRASTADA:  
REFORZAMIENTO 
HOMOGENEO___ 
REFORZAMENTO 
HETEROGENEO__ 
RESONANCIA NUCLEAR 
MAGNETICA 
T1  
H IPERINTENSO 
HIPOINTENSO 

 

T2  
H IPERINTENSO 
HIPOINTENSO 

 

FLAIR 
 

 

D IFUSION 
AUMENTO 
DISMINUCION 

 

T1  CONTRASTADO 
REFORZAMEINTO 
HOMOGENEO 
REFORZAMEINTO 
HETEROGENEO 

 

 
      
LOCAL IZACION:  
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SUPRATENT
ORIAL 

INFRATENT
ORIAL 

  
 
C IRUGIA 
FECHA________________
____    T IEMPO 
QUIRURGICO_______  
SANGRADO____________
____ 
INCIDENTES___________
____ 
CARACTERISTICAS 
MACROSCOPICAS______
________ 
RESECCION  
TOTAL                                     
PARCIAL 
B IOPSIA 
CAUSA 
COMPLICACIONES 
ESTANCIA HOSPITALARIA 
ESTANCIA EN TERAPIA  
 
PATOLOGIA:  
MARCADOR POS

I  
T IV
A 

NEGA 
T IVA 

HEMATOXIL I
NA EOSINA 

  

V IMENTINA   
ANTIGENO 
EPITELIAL 
DE 
MEMBRANA 

  

S INAPTOFIS
INA 

  

NEURFILAM
ENTOS 

  

DESMINA   
S100    
SMA   
C ITOQUERA
TINAS 

  

 
QUIMIOTERAPIA :  
FECHAS:  
TRATAMIENTO:  

COMPLICAIONES:  
RADIOTERAPIA  
FECHAS 
COMPLICACIONES 
HIDROCEFALIA 
HEMORRAGIA 
ENFERMEDAD CEREBRAL 
PERDEDORA DE SAL 
OT ROS 
 
SEGUIMIENTO MESES 
ESTADO ACT UAL 
MORTALIDAD MESES 
REINGRESOS CAUSA 
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CONSIDERACIONES ETICAS APLICABLES AL ESTUDIO:  
 
E l  p resen te  es tá  cons ide rado  den t ro  de  las  normas é t i cas  
re fe r idas  en  la  dec la rac ión  de  He ls insk i  con  la  
mod i f i cac ión  de  Tok io  as í  como  en  la  Ley  Gene ra l  de  
Sa lud  de  los  Es tados  Un idos  Mex icanos .  
 
CONSIDERACIONES DE LAS NORMAS E  INSTRUCTIVOS 
INSTITUCIONALES EN MATERIA DE INVESTIGACION 
CIENTIF ICA:  
 
La  p resen te  tes is  es tá  desa r ro l lada  con fo rme a  las  
no rmas  ins t i t uc iona les  en  ma te r ia  de  inves t igac ión .  
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RESULTADOS:  
 
Se  rev i sa ron  los  reg is t ros  h is topa to lóg icos  con  
d iagnós t ico  de  tumor  a t íp ico  te ra to ide  rabdo ide  rea l izados  
en  e l  se rv i c io  de  pa to log ía   de l  Hosp i ta l  In fan t i l  de  Méx ico  
“Fede r i co  Gómez” ,  en  e l  pe r iodo  de  t iempo:  1 º  de  ene ro  
1990  a l  1  jun io  2008  .  Se  ob tuv ie
 
A l  es tud ia r  su  exped ien te  c l ín i co  7  pac ien tes  cumpl ie ron  
con  los  c r i te r ios  de  inc lus ión ;  2  no  fueron  inc lu idos  por  
ausenc ia  de l  exped ien te  c l ín ico  en  e l  a rch ivo  
ins t i tuc iona l ;  se  exc luyó  1  pac ien tes  con  d iagnós t ico  de  
TATR cuya  rev is ión
con  carc inoma de  p lexo  co ro ide .
 
 
EP IDEMIOLOGIA:
 
De  los  7  pac ien tes  es tud iados  5  fue ron  de l  sexo  femen ino  
y  2  de l  mascu l ino ,  F :M,  2 .5 :1 .   (G rá f i ca  1 ) .
 

G rá f i ca  1 .  D is t r ibuc ión  de  acue rdo  a l  sexo .
 

Grá f i ca  1 .  D is t r ibuc i
 
La  edad  p romed io  fue  de  2  años  con  rango  de  2  meses  a  
7 .4  años .  
 
E l  85% de  los  pac ien tes  fueron  o r iundos  de l  Es tado  de  
Méx ico  ,  uno  de  Guana jua to
escasos  recu rsos  económ icos .

Femenino; 

71%

 

Se  rev i sa ron  los  reg is t ros  h is topa to lóg icos  con  
d iagnós t ico  de  tumor  a t íp ico  te ra to ide  rabdo ide  rea l izados  
en  e l  se rv i c io  de  pa to log ía   de l  Hosp i ta l  In fan t i l  de  Méx ico  
“Fede r i co  Gómez” ,  en  e l  pe r iodo  de  t iempo:  1 º  de  ene ro  
1990  a l  1  jun io  2008  .  Se  ob tuv ie ron  10  pac ien tes .  

A l  es tud ia r  su  exped ien te  c l ín i co  7  pac ien tes  cumpl ie ron  
con  los  c r i te r ios  de  inc lus ión ;  2  no  fueron  inc lu idos  por  
ausenc ia  de l  exped ien te  c l ín ico  en  e l  a rch ivo  
ins t i tuc iona l ;  se  exc luyó  1  pac ien tes  con  d iagnós t ico  de  
TATR cuya  rev is ión  inmunoh is toqu ím ica  fue  compat ib le  
con  carc inoma de  p lexo  co ro ide .  

EP IDEMIOLOGIA:  

De  los  7  pac ien tes  es tud iados  5  fue ron  de l  sexo  femen ino  
y  2  de l  mascu l ino ,  F :M,  2 .5 :1 .   (G rá f i ca  1 ) .  

G rá f i ca  1 .  D is t r ibuc ión  de  acue rdo  a l  sexo .

Grá f i ca  1 .  D is t r ibuc ión  de  acue rdo  a l  sexo .  

La  edad  p romed io  fue  de  2  años  con  rango  de  2  meses  a  

E l  85% de  los  pac ien tes  fueron  o r iundos  de l  Es tado  de  
uno  de  Guana jua to ,   7  pac ien tes  

escasos  recu rsos  económ icos .  

Masculino; 

Femenino; 
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Se  rev i sa ron  los  reg is t ros  h is topa to lóg icos  con  
d iagnós t ico  de  tumor  a t íp ico  te ra to ide  rabdo ide  rea l izados  
en  e l  se rv i c io  de  pa to log ía   de l  Hosp i ta l  In fan t i l  de  Méx ico  
“Fede r i co  Gómez” ,  en  e l  pe r iodo  de  t iempo:  1 º  de  ene ro  

ron  10  pac ien tes .   

A l  es tud ia r  su  exped ien te  c l ín i co  7  pac ien tes  cumpl ie ron  
con  los  c r i te r ios  de  inc lus ión ;  2  no  fueron  inc lu idos  por  
ausenc ia  de l  exped ien te  c l ín ico  en  e l  a rch ivo  
ins t i tuc iona l ;  se  exc luyó  1  pac ien tes  con  d iagnós t ico  de  

inmunoh is toqu ím ica  fue  compat ib le  

De  los  7  pac ien tes  es tud iados  5  fue ron  de l  sexo  femen ino  

Grá f i ca  1 .  D is t r ibuc ión  de  acue rdo  a l  sexo .  

 

La  edad  p romed io  fue  de  2  años  con  rango  de  2  meses  a  

E l  85% de  los  pac ien tes  fueron  o r iundos  de l  Es tado  de  
7  pac ien tes  fueron  de  

Masculino; 

29%

, 0%

, 0%
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EXPERIENCIA D IAGNOSTICA:  
 
Los  pac ien tes  a fec tados  con  TATR ca rec ie ron  de  
an tecedentes  de  impo r tanc ia  pa ra  e l  padec im ien to  en  su  
h is to r ia  c l ín i ca ,  inc luso  de  an teceden tes  neop lás i cos  
he redo fami l ia res .  Todos  los  pac ien tes  e ran  p rev iamente  
sanos  y  con  desar ro l lo  ps icomot r íz  norma l .  
 
Debu ta ron  su  en fe rmedad  en  p romed io  19  d ías  p rev ios  a l  
i ng reso  hosp i ta la r io  ( rango  4  -  46  d ías ) .  Los  mot i vos  de  
consu l ta  (Tab la  1 ) ,  más  f recuen tes  fueron :  vómi to ,  
a l te rac iones  de l  es tado  de  a le r ta ,  c r i s i s  convu ls i vas ,  
a l te rac iones  de  la  marcha  y  dé f i c i t  moto r.  
 

Tab la  1 .  Cuadro  c l ín ico .  

Síntomas y s ignos Pac ientes  Frecuencia  % 

Vómi to  6  86  

Le ta rg ia  3  43  

Convu ls iones  3  43  

A tax ia  3  43  

Hemipares ia  2  29  

Cefa la lg ia  2  29  

Aumen to  en  la  tens ión  
fon tane la r  

2  29  

H iporex ia  1  14  

Es t rab ismo 1  14  

D ip lop ia  1  14  

A fecc ión  de  es f ín te res  1  14  

 
Tab la  1 .  Cuadro  c l ín ico  de  los  pac ien tes  con  TATR.  
 
En  la  exp lo rac ión  neu ro lóg ica  e l  86% de  los  pac ien tes  
in tegra ron  un  s índ rome de  h ipe r tens ión  endocranea l ,  71% 
a fecc ión  de  ne rv ios  c raneanos y  43% un  s índrome 
cerebe loso  y  p i ramida l .  Los  nerv ios  c raneanos más 
f recuen temente  a fec tados  fueron  e l  V I  (4  pac ien tes) ,  V I I  
(2  pac ien tes ) ,  I I  (1  pac ien te ) ,    pa rá l i s is  de l  I I I  ne rv io  
c ranea l  (1  pac ien te ) .  
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Gráf i ca  2 .  Exp lo rac ión  neu ro lóg ica
 

Gra f i ca  2 .  D iagnós t ico  s ind romát ico .  
endoc ranea l .   
 
A todos  los  pac ien tes  se  les  rea l i zó  tomogra f ía  s imp le  y  
con t ras tada  de  c ráneo  as í  como resonanc ia  nuc lear  
magné t i ca  que  iden t i f i caban  la  p resenc ia  tumora l .  A 2  
pac ien tes  se  les  rea l i zó  e lec t roence fa lograma :  
documentó  en  
moderada  a  seve ra  .
 
 

MENINGEO, 5%

PARINAUD, 5%

Gráf i ca  2 .  Exp lo rac ión  neu ro lóg ica  

Gra f i ca  2 .  D iagnós t ico  s ind romát ico .  HIC :  h ipe r tens ión  

A todos  los  pac ien tes  se  les  rea l i zó  tomogra f ía  s imp le  y  
con t ras tada  de  c ráneo  as í  como resonanc ia  nuc lear  
magné t i ca  que  iden t i f i caban  la  p resenc ia  tumora l .  A 2  
pac ien tes  se  les  rea l i zó  e lec t roence fa lograma :  
documentó  en  ambos ac t i v idad  ep i lép t i ca  ano rma l  
mode rada  a  seve ra  .  

CEREBELOSO, 16

%

PIRAMIDAL, 16%

NERVIO 

CRANEAL, 26%
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:  h ipe r tens ión  

A todos  los  pac ien tes  se  les  rea l i zó  tomogra f ía  s imp le  y  
con t ras tada  de  c ráneo  as í  como resonanc ia  nuc lear  
magné t i ca  que  iden t i f i caban  la  p resenc ia  tumora l .  A 2  
pac ien tes  se  les  rea l i zó  e lec t roence fa lograma :  

ambos ac t i v idad  ep i lép t i ca  ano rma l  

HIC, 32%

CEREBELOSO, 16
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EXPERIENCIA NEUROQUIRURGICA:  
 
E l  85  % de  los  t umores  se  loca l i za ron  en  la  f osa  pos te r io r  
y  e l  15% supra ten to r ia les .  E l  28% tuvo  una  loca l i zac ión  
sup ra  e  in f ra ten to r ia l .   

 
Tab la  2 .  Loca l i zac ión  tumora l .  

LOCALIZ ACION PACIENTES SIT IO ANATOMICO          
 

In f ra ten to r ia l  4  Fosa  pos te r io r  
Fosa  pos te r io r  
Fosa  pos te r io r  
Fosa  pos te r io r  a  8 v a  
vé r teb ra  to rác ica  

Sup ra ten to r ia l   e  
i n f ra ten to r ia l  

2  Pa r ie ta l  pos te r io r  
de recho  y  f osa  pos te r io r  
Pa r ie ta l  pos te r io r  
de recho  y  f osa  pos te r io r  

Sup ra ten to r ia l  1  Pa r ie ta l  i zqu ie rdo  

Tab la  2 .  Loca l i zac ión  tumora l  .  
 
Los  p roced im ien tos  tuv ie ron  una  du rac ión  de  250  m inu tos  
( rango  120 -370  m inu tos) ,  sangra ron  675  m l  ( rango  150 -
1500  m l )  .  Las  comp l i cac iones  t ransopera to r ias  
repo r tadas  (57%)  fueron :  sangrado  t ransope ra to r io  (2  
pac ien tes) ,  ines tab i l idad  hemod inám ica  con  b rad ica rd ia  e  
h ipo tens ión  a t r ibu ida  a  la  man ipu lac ión  de l  p i so  de l  IV  
ven t r ícu lo  (2  pac ien tes ) .  
 
E l  g rado  de  resecc ión  se  re lac iona  con  la  ex tens ión  
tumora l ;  f ue  pos ib le  rea l i za r  una  resecc ión  to ta l  en  2  
pac ien tes  ,  uno  de  loca l i zac ión  pa r ie ta l  y  o t ro  ce rebe losa ;  
en  2  pac ien tes  se  rea l i zó  resecc ión  pa rc ia l ,  t uv ie ron  
loca l i zac ión  cerebe losa  en  e l  p r ime ro  y  ve rm iana  con  
ex tens ión  in t ra r raqu idea  has ta  T8  en  e l  segundo,  ambos 
p roced im ien tos  fueron  l im i tados  po r  i nes tab i l i dad  
hemod inám ica  t ransope ra to r ia  pues  p resen ta ron  
h ipo tens ión ,  b rad ica rd ia  y  taqu ica rd ia .  
 
Se  rea l i za ron  3  b iops ias ;  no  fue  pos ib le  rea l i za r  una  
resecc ión  to ta l  po r  sangrado  tumora l ,   se  t ra tó  de  un  
pac ien te  de  2  meses  con  tumor  ce rebe loso  y  dos  
pac ien tes  con  tumor  sup ra  e  in f ra ten to r ia l  .  
 
Dos  pac ien tes  fue ron  re in te rven idos  con  la  f ina l idad  de  
inc remen ta r  e l  g rado  de  resecc ión ,  pe ro  no  se  log ró  por  
hemor rag ia  t ransope ra to r ia  tumora l .  
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G rá f i co  3 .  
 

 
G rá f i co  3 .  Grado  de  resecc ión  tumora l .  Resecc ión  to ta l :  
>90%,  resecc ión  pa rc ia l  40
 
Los  tumores  de  fosa  pos te r io r  f ue ron  abo rdados  med ian te  
c raneo tomía  subocc ip i ta l  en  decúb i to  p rono  (n=3 ) ,  en  un  
pac ien te  se  rea l i zó  lam ino tomía  t ransesp inosa  T2
co locando  a l  pac ien te  en  decúb i to  ven t ra l .
 
Los  tumores  sup ra ten to r ia les  pa r ie ta les ,  (n=3 ) ,   se  
abo rda ron  med ian te  c raneo tomía  pa r ie ta l  co lga jo  l ib re  v ía  
t ransco r t i ca l .  
 
 

Biopsia, 43%

 
G rá f i co  3 .  Grado  de  resecc ión  qu i rú rg ica .

 

Grá f i co  3 .  Grado  de  resecc ión  tumora l .  Resecc ión  to ta l :  
>90%,  resecc ión  pa rc ia l  40 -90%,  b iops ia  <  40%,  n=7 .

Los  tumores  de  fosa  pos te r io r  f ue ron  abo rdados  med ian te  
c raneo tomía  subocc ip i ta l  en  decúb i to  p rono  (n=3 ) ,  en  un  
pac ien te  se  rea l i zó  lam ino tomía  t ransesp inosa  T2
co locando  a l  pac ien te  en  decúb i to  ven t ra l .  

Los  tumores  sup ra ten to r ia les  pa r ie ta les ,  (n=3 ) ,   se  
abo rda ron  med ian te  c raneo tomía  pa r ie ta l  co lga jo  l ib re  v ía  

Total; 

28.5%

Parcial; 

28.5%

Biopsia, 43%

, 0%
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Grado  de  resecc ión  qu i rú rg ica .  

Grá f i co  3 .  Grado  de  resecc ión  tumora l .  Resecc ión  to ta l :  
90%,  b iops ia  <  40%,  n=7 .  

Los  tumores  de  fosa  pos te r io r  f ue ron  abo rdados  med ian te  
c raneo tomía  subocc ip i ta l  en  decúb i to  p rono  (n=3 ) ,  en  un  
pac ien te  se  rea l i zó  lam ino tomía  t ransesp inosa  T2-T6  

Los  tumores  sup ra ten to r ia les  pa r ie ta les ,  (n=3 ) ,   se  
abo rda ron  med ian te  c raneo tomía  pa r ie ta l  co lga jo  l ib re  v ía  
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EXPERIENCIA ONCOLOGICA:  
 
Nues t ra  expe r ienc ia  onco lóg ica  most ró  6  pac ien tes  
mane jados  con  c i rug ía  y  qu im io te rap ia ;  só lo  1  pac ien te  
rec ib ió  además rad io te rap ia  po r  se r  mayo r  de  3  años .  
 
No  hay  expe r ienc ia  en  e l  mane jo  de  TATR con  
rad ioc i rug ía .  
 

Tab la  3 .  Exper ienc ia  onco lóg ica .  

RESECCION ESQUEMA ESTADO 

Tota l  c i c lo fos famida+carbop la t ino  
+e topós ido  

Sob rev ida  
p ro longada  
y  deceso  a  
los  6  meses   

To ta l  c i c lo fos famida+carbop la t ino  
+e topós ido  

Remis ión  
sos ten ida  
v i vo  a  
15 .1meses 

Pa rc ia l  i f os famida+ca rbop la t ino  
+e topós ido  

Deceso  a  
los  31  d ías  

Pa rc ia l  ca rbop la t ino+c ic lo   
f os famida+etopós ido+temoda l  

Deceso   a  
l os  4 .3  
meses  

B iops ia  c i c lo fos famida+carbop la t ino  
+e topós ido  

Deceso  a  
los  4  meses  

B iops ia  i f os famida+ca rbop la t ino  
+e topós ido  

Deceso  a  
los  4  meses  

B iops ia  ca rbop la t ino+e topós ido  Sob rev ida  
p ro longada  
de  8 .4  
meses  

 
Tab la  3 .  Expe r ienc ia  onco lóg ica  en  e l  t ra tam ien to  de l  
tumor  a t íp ico  te ra to ide  rabdo ide  y  es tado  de  sa lud  ac tua l .  
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HISTOPATOLOGIA:  
 
Se  rea l i zó  inmunoh is toqu ím ica  en  6  pac ien tes ,  los  
resu l tados  se  muest ran  en  la  tab la  4 .  
 
Las  t inc iones  con  hematox i l ina  y  eos ina  documenta ron  la  
p resenc ia  de  cé lu las  rabdo ides  y  neu roec todérm icas  con  
las  s igu ien tes  carac te r ís t i cas  :  cé lu las  ovo ides  con  núc leo  
excén t r i co ,  nuc leo lo  p rom inen te ,  c i top lasma eos inó f i lo ,  
hemor rag ia  y  necros is .  
 

Tab la  4 .  Inmunoh is toqu ím ica .  

MARC ADOR Hi lden 2 5  H IM A B  C  D  E F  

Viment ina  41 /43  5 /5  +  +  +   +  +  
EMA 31 /41  4 /6  +  +  +  -  -  +  
CQ 23 /39  2 /5  -   +  -  -  +  
S100  14 /31  2 /2      +  +  
ENE 17 /30  3 /3   +    +  +  
PGFA 13 /37  2 /4    -  +  -  +  
ACTINA 14 /27  3 /5  +  -  +  +   -  
DESMINA 5 /31  0 /1     -    
NEUROF 7 /18  1 /1     +    
A -FETOP 2 /7  1 /2  +     -   
P53  -  1 /1      +10%  
SYN  1 /4   -  +  -   -  

Tab la  4 .  Resu l tados  de  los  es tud ios  inmunoh is toqu ím icos .   
N=a - f .  EMA=ant ígeno  ep i te l ia l  de  membrana .  CQ= 
c i toque ra t inas .  ENE=eno lasa  neu rona  espec í f i ca .  
PGFA=pro te ína  g l ia l  f ib r i la r  ác ida .  
NEUROF=neuro f i lamentos .  α -FETOP  =  α - f e top ro te ína .  
SYN=s inap to f i s ina .  
 
 
MORBIL IDAD:  
 
Las  compl i cac iones  de l  t ra tamien to  inc luye ron :  
E l  re ingreso  de  4  pac ien tes  por tado res  de  de r ivac ión  
ven t r icu la r  po r  d is func ión  va lvu la r ;  3  pac ien tes  con  
seps is ,  1  pac ien te  con  aspe rg i los i s  pu lmona r  y  1  con  
neumon ía  nosocom ia l .  
 
En  dos  pac ien tes  se  documen tó  su  esca la  f unc iona l  p re  y  
pos tope ra to r ia . .  
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Tab la  5 .  Esca la  de  Ka rno fsky.  
 Karnofsk y 

preopera tor io  
Karnofsk y 
pos topera tor io  
mediato ,  (30  
d ías )  

Sobrevida  
prolongada 

90 30  

Remis ión 
sos ten ida  

70 50  

Tab la  5 .  Esca la  de  Ka rno fsky en  e l  es tado  p reope ra to r io  y  
pos tope ra to r io .  
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SOBREVIDA:  
 
La  expe r ienc ia  hosp i ta la r ia  en  e l  Hosp i ta l  In fan t i l  de  
Méx ico  “Feder i co  Gómez” ,  muest ra  una  mor ta l idad  de l  71  
%,  con  una  sob rev ida  med ia  de  6 .1  meses  ( rango  1 .1 -15 .1  
meses ) ,  repo r tamos 2  pac ien tes  con  sob rev ida  
p ro longada ,  uno  de  e l los  ac tua lmen te  v i vo  con  ac t i v idad  
tumora l  y  en  t ra tam ien to  pa l ia t i vo  ana lgés ico  y  onco lóg ico  
y  un  pac ien te   v i vo  en  remis ión  sos ten ida  con  15 .1  meses  
s in  ev idenc ia  de  ac t i v idad  tumora l .   
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D ISCUSION:  

 

La  expe r i enc i a  hosp i t a l a r i a  mex i cana  de  compa rac i ón  e s  l a  

pub l i c ada  po r  e l  Dr.  Rueda  F r anco  en  e l  In s t i t u to  Nac i ona l  de  

P ed i a t r í a  
1 9
 ;  p redominó  e l  s exo  mascu l i no  (70%)  sob r e  e l  

f emen ino ,  en  nues t ro  es tud io  p r edominó  e l  s exo  femen ino  

( 71%) .   La  edad  p romed io  d e  nues t r o s  p ac i en t es  e s   menor  

( 29 . 8  v s  37 .8  mese s ) ,  a l  i gua l  que  e l  t i empo  de  evo l uc i ón  a l  

momen to  d e l  i ng r eso  (37  meses  vs  19  d í a s  en  nues t r a  s e r i e ) ,  

a sumimos  se  d ebe  a  una  r e f e r enc i a  hosp i t a l a r i a   t emprana .   

 

La  s ob r ev i da  r epo r t ada  en  nues t r os  pac i en t es  e s  supe r io r  a  l a  

r epo r t ada  po r  e l  D r.  Rueda  Fr anco ,  3 . 7  meses  Vs  6 .1  p a ra  

nues t r os  p ac i en t es ,  a sumimos  s e  t r a t a  d e  l a  i n c i d enc i a  de l  

abo rda j e  mul t i d i s c ip l i na r io  en  l a  en f e rmedad .  

 

En  nues t ra  i n s t i t u c i ón  l a  l o ca l i z ac ión  t umora l  p r edominó  en  l a  

f o s a  pos t e r io r,  i n f ra t en to r i a l ;  m i en t r as  que  en  l a  s e r i e  de l  D r.  

Rueda  F r anco  f u e  sup r a t en to r i a l .  Logra ron  a l  i gua l  que  nue s t r a   

i n s t i t uc ión  una  r esecc ión  to t a l  o  p a r c i a l  en  l a  mayo r  p a r t e  d e  

l o s  p ac i en t es .  Repo r t a ron  do s  pac i en t es  con  sobr ev ida  

p ro l ongada ,  p e ro  ac t u a lmen t e  f a l l e c i do s ,   nue s t r a  s e r i e  r epo r t a  

3  p ac i en t es  con  sob r ev ida  p ro longada ,  2  d e  e l l o s  a c t u a lmen te  

v ivos ,  e l  p r ime r  c aso  Mex i cano  s in  ev i denc i a  d e  l a  en f e rmedad  

v ivo  lu ego  de  15 .1  mese s  y  un  pac i en t e  v i vo  con  ac t i v i dad  

t umora l  .  A l  i gua l  que  l a  s e r i e  pub l i c ada  po r  e l  D r.  Rueda  

F r anco :  p redominó  e l  s í nd rome de  h i pe r t en s i ón  endocr anea l  en  

e l  cuadro  c l í n i co  .  Ambas  i n s t i t u c i one s  mos t r a ron  lo s  me jo r e s  

r e su l t ado s  en  t é rminos  d e  sob r ev i da  a l  r e a l i z a r  una  r e secc ión  

qu i rú rg i ca  l o  más  comp le t a  pos i b l e  y  admin i s t r a r  qu imio  y 

r ad i o t e r ap i a .  

 

La  compa rac ión  in t e rnac i ona l  con  mayo r  v a l id ez  en  r e l a c ión  a l  

t r a t am i en t o   mu l t i d i s c i p l i n a r io  es  l a  r ev i s i ón  Tekkok  en  2007  
3 7
  ;  en  nue s t r a  s e r i e  p r edomina ron  lo s  p ac i en t e s  meno res  d e  3  

años ,  fu e ron  t r a t ados  con  r es ecc ión  t o t a l  o  p a r c i a l  y  

qu imio t e r ap i a  con  d i f e r en t e s  e squemas  onco lóg i cos ,  no  se  

admin i s t r ó  r ad io t e r ap i a  a  n ingún  meno r  d e  3  años ,  en  

con t r apa r t e  ex i s t en  r epo r t e s  d e  p ac i en t es  s i n  ev i denc i a  de  

l e s ión  menore s  de  t r e s  año s  mane j ados  con  r ad io t e r ap i a  po r  

Chen
2 9
,  O l son  e t  a l  

3 2
,  Tekau tz  e t  a l

i
,  Z immerman  e t  a l  

6  
que  se  

encuen t r an  v i vos  ,  s i n  ev i denc i a  d e  l a  en f e rmedad  t r a t ado s  con  

r e s ecc i ón  to t a l ,  qu im io t e r ap i a  y  r ad io t e r ap i a .  
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CONCLUSIONES :  

 

La  expe r i enc i a  hosp i t a l a r i a  en  e l  mane j o  mul t i d i sc ip l i n a r i o  d e l  

t umor  a t í p i co  t e r a to id e  r abdo ide  e s  s emej an t e  a  l o s  ob t en idos  

po r  l o s  p r i nc ipa l e s  c en t ro s  ho sp i t a l a r io s  d e  r e f e r enc i a  

onco lóg i ca  ;  s e  t i ene  una  e l evada  mor t a l i d ad  y s e  ob t i enen  l o s  

me jo r es  r e su l t ados  l u ego  de  r e a l i z a r  una  r e s ecc ión  to t a l ,  

admin i s t r a r  a l t a s  dos i s  de  qu imio t e r ap i a  y  r ad i o t e r ap i a ,  

i n c lu so  en  meno res  d e  3  año s .  

 

La  r e s ecc i ón  t umora l  t o t a l  s e  v e  l im i t ada  po r  l a  edad  de l  

p ac i en t e  y  l a  ex t ens ión  tumora l ,  de  mane r a  que  a  meno r  edad  y  

mayo r  ex t ens i ón  re su l t a  mas  d i f í c i l  r e a l i z a r  una  r esecc ión  

s upe r i o r  a l  90%.  

 

Repo r t amos  3  p ac i en t es  con  sob rev ida  p ro longada  ,  do s  d e  

e l l o s  a c t u a lmen t e  v ivos ,  e l  p r ime ro  r epo r t ado  en  Méx ico  en  

r emi s ión  s os t en ida  l u ego  de  15 . 1  mese s  d e  r e a l i z ado  e l  

d i agnós t i co ,  e l  s egundo  con  ac t i v i d ad  t umora l  p e ro  v ivo  l u ego  

de  6  mese s  d e  r e a l i z ado  e l  d i agnós t i co .  

 

Cons ide r ando  l a  a c t i v i d ad  b io lóg i ca  d e l  t umor  a t í p i co  

t e r a t o id e  r abdo i de  y  s u  e l evada  mor t a l i d ad ,  con t r a  l o s  r i e sgos  

d e l  t r a t ami en to  r ad io t e r apéu t i co ,  me  r e su l t a  ev i den t e  e l  pe so  

que  puede  t ene r  l a  r ad io t e r ap i a  en  e l  mane j o  compl emen t a r io  

d e l  t umor  a t í p i co  t e r a t o id e  r abdo ide ,  t an t o  compl emen t a r io  

como  de  r e s ca t e .  

 

E l  t r a t am i en t o  que  ha  mos t rado  me jo r e s  r e su l t ados  y  que  

p roponemos  pa r a  e l  t r a t ami en to  d e  l o s  p ac i en t es  a f ec t ado s  con  

t umor  a t í p i co  t e r a to id e  r abdo i de  es  e l  s i gu i en t e :  

 

C i rug í a  t o t a l ,  s uper i o r  a l  90%;  qu imo t e r ap i a  ( e squema ICE  o  

IRS ) ;  r ad io t e r ap i a  ( c r aneoesp i na l  y  a l  l e cho  t umora l )  y/ o  

r ad i oc i rug í a .  
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