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I.- INTRODUCCION

El rabdomiosarcoma es el tumor mas frecuonte de
los sarcomas de partes blandas en edad pedidtrica; exclu--
yende los tumores del SNC, su frecuencia de aparicidén as -
superada soloc por el neuroblastoma y el tumor de Wilms de-
los nifios con tumores sdlidos malignos.

Hasta la fecha existe una diversidad de crite--
rios en cuanto a diagnéstico y tratamientoj consideramos -
de suma importancia hacer una revis%én bibliografica de ==
los (ltimos 5 ados; para tratar de aportar 10; mds recien-
tes conceptos diagndsticos y terapéuticos, y agregamos a -
esta raevisidn bibliogrdfica la experiencia de diagnéstico-
y tratamiento de una revisidn de 14 casos, durante 5 ados-
de {(1978-1982) en el C.H. 20 de Noviembre del ISSSTE. Y --
basados en los resultados obtenidos en esta serie de pa--«
cientes y la aportacidn bibliogrdfica se agrega un proto-

colo para el manejo de esta entidad patologica.



II.- GENERALIDADES

RABDOMIOSARCOMA EMBRIONARIO

DEFINICION,- El rabdomiosarcoma es un tumor ma-
ligno, que surge del rabdomioblasto, siendo el mis comun -
de lo8 sarcomas de partes blandas en la edad pedidtrica. -
Su frecuencia es solo superada por el neuroblastoma y el -~
tumor de Wilma {4).

ANTECEDENTES HISTORICOS.- Weber en 1854 puslicd
el primer caso conocido de rabdomiosarcoma en la lengua de
un hombre de 2! ados. Rakov en 1937 publicé 15 primera ---
gran serie de rabdomiosarcomas, Sttobe y Durgeon, descri--
bieron la forma embrionaria que es la mas frecuente en ni«
flos de corta edad, Riopele y Therisult describieron la e==
forma alveolar del rabdomiosarcoma, que aparece mas fre---
cuente en el adolescente (19).

FRECUENCIA,- Representa el 5% de los tumores ma
lignos, es mds comin que los tumores de musculo liso, la =
incidencia anual es de 5.8 por milldn en nifios menores de-
15 afos, el 70 % corresponde a nifios menores de 10 afos --
con la mayor incidencia entre los 2 y 5 aflos (10,26).
Sexo.- La frecuencia reportada en ambos Sexos varia nota--
blemente, de una serie a otra, pero es mas o menos similar

en ambas. La serie mds grande reportada hasta el momento -



que es la (IRS) se observd un predominio del sexo masculi-.
no 59 % (27) . E1 sarcoma botroides es mas comin en nidas.

LOCALIZACION,~- La cabeza y cuello representa el
36 %; extremidades el 24 %} geniturinario el18 %; y el -—-
tronco el 8 % (10, 17, 26). En la cabeza y cuello, la 6r--
bita es el Sitio primario mas comin, Sigue en orden de -—-
frecuencia y orden decreciente, oido, cuello, nasofaringe,
y laringe (7, 18, 26).

CUADRO CLINICO.- Los signos y sintomas dependen
fihdamentalmente del lugar y- del tamafio del tumor.
Orbita.- Se refiere una masa indolora, palpable de creci--
miento répido y con ptosis, proptosis; y equimosis del par
pado y la limitacidn de los miscules oculares. b
0ido.- Cuando se extiende al oido medio frecuentemente los
nervios craneales se encuentran afectados; y es comtin la -
paralisis del séptimo par (10).

Nasofaringe.- Produce obstruccién de las vias aereas, con-
epistaxis, disfagia y una masa visible a 1a exploracidn --
rf{sica. En el 3% % de los pacientes con invasidn a las pa-
rameningeas como nasofaringe, oido medio y sencs paranasa-
les, el tumor se extiende directamente al SNC y la sintoma
tologia que puede producir es pardlisis de los nervios —--
craneales (10);

Cuello.- Puede manifestarse como disfonia, disfagia o una-
tumoracidén de partes blandas, entre las condiciones diag--
nésticas a descartar cabe sefalar los linfomas, lesiocnes -~

inflamatorias y los quistes de la regidn braqueal (27).



Retropetitonco,- Los tumores do estn localizacidn pueden ser -
asintomiticos mientras no nicancen cnormes proporciones, los -
pacientes pueden presentar cundros de dolor abominal o signos
y #intomas de obstruccidn intestinal, A estas alturas la madre
y ¢} mo'(licu pueden aprociar la presencia de una tumoarncion y -
como disgnostico diferencial hiy que excluiv el tumoer de Wilms
neurohlastoma, linfoma, teratowas y otros sarcomas de partes -
blandas (26} .

Perind,- Loa tumeres de estns zonAs, por lo genceral ne proeuesn-
tan como masas superficiales que pueden llegar a interferir --
can el noroal funclonamiento inteatinal o de la vojiga urina--
rin (27).

Testiculo.- Se presentn como una mnaa unilateral, no dolorusa-
mévil, intraescrotral y se puede transiluminar cuando existe -
hidrocele asociado. Las metastasis a ganglios inguinnles #on -
raras ya que solo la bolaa escrotal hace su drenaje linfatico~
A ©5tus, y o3 poco frecucente la infiltracion a escroto, Es mas
comin la invnsidn a ganglios parmaorticos e hiliares renales -
ya que el dreonaje linfdtico del teaticulo y del cordon esper--
maticu, e# directo n ganglios retroperitoneales {15),

Yeiipgn y prostata.- Puede manifestarse por 1a presencia de una
maga supx'np\;bicx\ yn sen por el tumor mismo o por la distension
de 1o vejign consecutiva a la obstruccidn urisarin. E1 paso de
detritus por la ovina refleja necrosis del tejido neaplasico -

(W),




Vagina.- E1l sintoma principal es el sangrado, que se pre--
senta en el 50 % de las niflas, o bien apaxece como una ma-
sa polipoide que sSobresale a la vagina, friable con areas-
de hemorragia y de necrosis con la apariencia de una mola-
hidatiforme (35).

Extremidades.- Se manifiesta por la presemcia de una masa-
indolora, linfedema, red venosa colateral y adenopatias,
Pared toracica.- Tumor, dolor regional, antecedente de ---

trauma, derrame pleural.

ANATOMIA PATOLOGICA,- Los tumoxes Se agrupan --
de acuerdo a 1a modificacidn de Horn y Erline, en tres ca-
tegorias) Embrionario} alveolar y pleomérfico (25).
Histiogénesis.- Patton y Horn correlacionaron la morfcloéfa
del rabdomicsarcoma con el desarrollo eémbxionario del mis--
culo esquelético ¥ pudieron observar que esta variedad se ~
asemeja mucho al mlisculo en formacidn de siete y diez sema-
nas, E1 rabdomiosarcoma alveolar parecia xeproducir el as--
pecto del misculo fetal a las diez v doce semanas; mientras
no se encontrd correlacion alguna entre el misculo embrio--
nario y la forma tumoral de la variedad pleomérf‘ica por lo-~
que presenta una desdiferenciacion del misculo esquelético-~
adulto (24).

Macrosdpicamente aparece como un nddulo situado-

profundamente, de movilidad limitada y de consistencia va--



riable. Aunque mds comunmente blande y con la apariencia -~
de carne de pescado (25), Su color es rojizo, pero puede --
estar moteado con areas de hemorragia y necrosis, 3 raro--
observar grandes zonas de reblandecimiento quistico.

El sarcoma botroides adopta la forma de miltiples
pdlipos mucinosos que recuerdan granos de uva (5). En este-
tipo pueden producirse ulceraciones e infecciones secunda--
rias cuando el tumor sSe encuentra expuesto al exterior de -~
1a superficie corporal.

En 1la drbita el t;mor aparece como una masa ge-=
latinosa y de aspecto encefaloide lo que al corte muestra -
areas de hemorragia y necrosis (10).

En las ext;emidades el tumor se localiza como --
una masa palpable e indolora de crecimiento rdpido y dentro
de la masa muscular puede encontrarse limitado debido a la-
formacion de pseudocdpsula, dicha masa tiende a ser lobula=
da vy extenderse a lo largo de 1los planos aponeur&ticos Yy --
dentro del tejido grascso subcutdneo. Algunos tumores pre--
sentan espacios quistices que contienen cantidad variable -
de tejido necrdtico (25).

Se adjudica a Stout el reconocimiento del rabdo-
mioblasto como célula original de esta neoplasia, Este in--
vestigador describic al ;abdomioblasto o elemento celular -
caracteristico del tumor como uma célula de tamafio variable
a menudo grande y de forma diversa. Dicha célula a veces es

redonda con citoplasma acidéfilo, a menudo granular, con =-



estriaciones transversales y longitudinales. En ocasiones
tiene forma acintada con uno o varios nicleos que le dan-
el aspecto de sincicio, otras veces aparece como una ra--
queta o renacuajo, la gque presenta una prolongacidn cito-
plasmética alargada y en el lado opuesto el nicleo.

Entre las estructuras histologicas del rapdo--
misarcoma embrionario se encuentran las células grandes, -
alargadas y fusiformes, contienen un solo nicleo central-
vesicular e hipercromdatico y abundante citoplasma eosSind-
filo. Dichas células se disponen en haces paralelos.o en=-
forma de masas sinciciales, de aspecto mixoide alrededor-
vasos sanguineos, las estriaciones longitudinales y trang
versales se encontraron en el 40 % de los tumores, las -~
figuras mitdticas son numeroses,

El sarcoma botroideo €s un rabdomiosarcoma em-
brionario de aspecto polipoide, que se desarrclla por de-
bajo de la superficie mucosa, contiene abundante estroma-

y vasos sanguineos dilatades (5, 13, 19, 24, 25).

ESTADIO CLINICO,- Tiene valor clasificar por =
etapas y con cuidado a cada paciente con sarcoma de teji=-
dos blandos, ya que el tipo y la extensidn del tratamien-
to dependen de la etapa del tumor. Ademas la clasificacion
precisa a este respecto proporciona un medio para comparar

los resultados de diversas modalidades, ordenes y combina-



‘ciones terapéuticas, se han descrito diversas clasificacio-
nes por etapas, la que mis se usa es la que aplica el estu-
dio intergrupal del rabdomiosarcoma (IRS), iniciado en 1972
en colaboracién con el grupo de estudio de céncer, leuce---
mia aguda grupo B y por el griupo de oncologfa.del Sureste de
EE,UU., (10, 15, 22, 26).

Grupo I, Enfermedad localizada y resecada por completo no =
estdn afectados los ganglios regionales.
a).- Confinada a misculo u organo de origen
b) .~ Afeccidn por contigluedads infiltrado por fue-
ra del misculo u 6rgano de origen, como ocu~=—
rre én planos aponeuroticos.,
Grupo II, Tumor localizado y con enfermedad residual microg
copica (ganglios negativos),

a) .~ Enfermedad regional resecada por completo --
con enfermedad residual microscopica (gan---
glios negativos).

b) .- Enfermedad regional, resecable con enfermedad
regional microscapica (ganglios positivos).

Grupo III, Reseccion incompleta o biopsia con enfermedad --
residual macroscopica,
Grupo 1V, Enfermedad metastasica {va existente desde ¢l =--
pripcipio).

METASTASIS.- Los sitios mas comunes de metastasis -



Son ganglios linfdticos, pulmones, médula osea, huesos e- -
hfgado; las lesiones encefdlicas ocurren en un porcentaje -
‘pequeﬁo sobre todo cuando el tumor primario se encuentra- -—
en cabeza y cuello. Aunque cualquier otra localizacidn no -

excluye metastasis al SNC.

DIAGNOSTICO,~ Debe establecerse mediante el es--
tudio histopatoldgico del tumor; ya sea con biopsia, o en =
etapas tempranas en que el tumor sea resecable extirparls -
por completo.

Debe incluirse en el diagnostico una exploraciocn -
fisica completa y de acuerdo a 1as manifestaciones clinicas
estudios que indiquen(inva idén a estructuras vecinas, Exis-
ten estudios mandatorios y opcionales de acuerdo a la loca-
lizacién del tumox. De las primeras debera practicarse de -
laboratoriot Examenes de rutina (BH, EGO, Q.S., transamina-~
sas, bilitrrubinas, fosfatasa alcalina, deshidrogenasa lac-
tica).determinacidn de antigeno carcinoembrionario, estudio
citoquimico y ¢itolégico de liquide cefalorraquideo y médu—
1a osea por aspiracidn.

De gabinetet Rx, de torax PA y lateral, serie osea
metastasica, urografia excretora, gamagrama hepdatico.

Estudios opcionales se indicara dependiendo de la-
localizacidn del tumor; entre estos podemos mencionar veno-
cavografia inferior, linfografia, tomografias lineales y —-—

computarizadas (24).
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TRATAMIENTO,.- Las modalidades primarias incluyen 7
cirug{a. radioterapia y quimioterapia. Estos tratamientos -
se pueden utilizar de manera simultidnea o en combinacién,r-
en sucesidn combinada o interrumpida, secgun el caso de gque-
Se trate.

Cirug{a,.,- Es el método mas eficaz para erradicar un tumor -
localizado. Hay dos combinaciones comunes para posponer 103
intentos de una extirpacion quirdrgica. La primera es cuan-
do 1a masa tumoral es grande y la involucidn del tumor con-
quimioterapia es factible, a veces en combinacidn con radig
terapia esto permite una extirpacidn quirdrgica mas senci--
1la y con menos defectos residuales o mutilantess por ejem-
plo la preservacidn de una extremidad funcional o evitar un
vaciamiento pélvico. El segundo es cuando el peligro de en~
fermedad metastdsica es grande y la cirugfa debe posponerse
para  evitar el retrazo del tratamiento de las metdstasis. -
No debe permitirse que la cirugia produzca una desfigura.-

cidén cosmética, cuando se recurre a la cirugia serd util --
establecer bordes limpios de enfermedad alrededor del tumor
Radioterapia.- La dosis eficaz para lograr el control local
del tumor es de 5,000 a 6,000 rads aplicados en un lapso de
5 a 6 semanas. Los objetivos principales de la radiotera---
pia como modalidad de tratamiento consisten en erradicar el

tumor localizado, ya sea macroscdpico o microscdpico y ayu-
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dar a disminuir el tumor con objets de proporcionar una re-
seccidn quirirgica completa, Los factores limitantes son da
La preocupacidn principal es el efecto de la radioterapia -
en los tejidos normales en crecimiento adyacentes al tumor-
Esta preocupacion Se relaciona con efectos tanto a corto --
como a largo plazo. En particular cuando el campo de radia-
c¢idn incluye pulmon, higado, rifidn y corazdn, mediastino y-
hueso, El segundo factor es la decisidn de usar la 1a radio
terapia, es la supervivencia potencial esperada del pacien-
te y el posible peligro de induccidn de una segunda neopla-
sia tipo sarxcoma.

Quimioterapia.,- Los cuatro medicamentos que Aan tenido los-
efectos mds importantes contra los sarcomas de tejidos blan
dos soni Ciclofosfamida, vineristina, actinomicina D y a---
driamicina. Las combinaciones eficaces han incluido vincris
tina mds actinomicina D, Vincristina més actinomicina D mds
ciclofosfamida, (VAC)., Y uso de cuatro medicamentos en for-
ma combinada y Sucesiva VAC mds adriamicina., Aungue el uso-
de estos medicameatos han terminado siendo eficaces contra-
la enfermedad del grupo I y II, ha sido mucho mds dificil -
la erradicacidn de los tumores del grupo III y IV/ Aunque -
por s{ miswo este tipo de tratamiento con quimioterapia ---
multiple produce toxicidad importante también es cierto que
han sido eficaces para lograr la supervivencia prolongada -
y libre de enfermedad en un buen porcentaje de pacientes de

rabdomioSarcoma en etapas avanzadas (26, 27, 11, 2, 6, 14).
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Vincristina.- La dosis recomendada es de 2 mgs/m2 §/C por ~--
via intravenosa cada semana durante 8~ 12 semanas (méximo -
2 mgs diarios). Esta sustancia no causa supresidn de la mé=--
dula o6sea. Entre sus efectos secundarios encontramos, neuro-
toxicidad periférica, estrefiimiento, alopecia y necrosis por
extravasacidn.

Actinomicina D.- Se recomienda 15 mcg/Kg/dia, por via intra-
venosa por 5 dias (maxime 500 mecg/dia), cada 6 12 semanas --
por 5 a 6 ciclaos de tratamiento. Tambien se utiliza para po-
tencializar radioterapia cuardo existen grandes tumores, y -
se desea una involucion del tumor rdpida. Entre los efectos-
secundarios que produce encontramos que es una droga muy mie
losupresora, llega a producir pancitopenia importante, la --
extravasacidén produce quemadura severa, alopecia y estomati-
tis,

Ciclofosfamida.- La dosis indicada es de 10 mgs/Kg/dia por -
via intravenosa por 7 dias cada 6 semanas, ciclofosfamida o-
ral 2 mg/Kg/dia por 2 afos, las dosis terapéuticas usadas en
combinacion ton actinomicina D y vincristina producira sSupre
sidn temporal de los neutrofilos, lo que puede ser un proble
ma temporal importante., Durante estos per{odos de granulope-
nia profunda deberan de tratarse con prontitud los signos de
infeccidn como fiebre, mediante antibidticos por via intra=-
venosa en dosis intensivas para hacer minimo el peligro de -
sepsis, Su uso prolongado produce cistitis hemorragica que

puede llevar a la fibrosis.
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Adriamicina,- Las ddsis utilizadas son de 40 - 60 mg/m2 de
superficie corparal por via intravenosa cada 4 - & semanas
produce supresidn importante de la médula dsea, la extra--
vasacidn produce gquemadura severa, cardiotoxicidad.
TRATAMIENTO DE SQSTEN.~ A causa de efectos colaterales de
la guimioterapia y radioterapia se requieren medidas de ~
sostén tales comol Transfusidn de paquete globular (eri--
trocitos) en caso de anemia por depresidn medular, trans-
fusidn de concentrédo plaguetario en caso de trmboecitopenia
grave (menos de 20,000 plaquetas), con objeto de tratar -
los problemas hemurrag{paros, en caso de neutéopenia gErame-
ve y para ayudar en el tratamiento de la septricemia y de -
infeccidn localizada se dispone de transfusiones de granu-
locitos (28). .

La nutricidn parenteral es también el medio efi-
caz de tratamiento de los pacientes durante el tratamiento
intesiwvo.

La fisioterapia durante 1as radiaciones ¢ des---
pués de las miamas es de utilidad cuando la zona de trata-
miento primario abarca una extremidad, la cadera o la colum
na vertebral.

La consulta dental es una parte vital de trata--
miento cuando 1a nasofaringe o la bucofaringg estan dentro

del campo de radiaciones,
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Apoyo psicosocial.- A menude Se necesita ayuda de
las trabajadoras Sociales y de otros miembros del equipo -
de salud para cada uno de los pacientes con objeto de sos=-
tener a estos y a sus familiares durante los graves pro---
blemas y las manifestaciones toxicas del programa de trata
miento.

PRONOSTICO.~- Se basa en varios factores, hasta el
momento el mds determinante es el estadio de ia enfermedad
al momento del diagnostico (22). También incluye el sitio-
d@ localizacidn de la enfermedad, el tipo histoldgico, la-
edad (18),

En general todos los reportes coinciden en que el
pronostice es mejor entre mas localizada esté la enferme-=
dad. El intergrupc para el estudio del rabdomiosarcoma re-
porta una sobrevida del 90 % para el estadio I, mas del --
80 % en el estadio LI, mas del 60 % en el estadio III, y -
el 50 % en el estadio IV (28).

Sitio.- La localizacidn anatomica del primario --
tiene una influencia definitiva en la sSocbrevida, Sutow a--
firma que los de mejor prondstico son los de la orbita pox
que son 10s que mas tempranamente se diagnostican, en ge--
neral los de mejor pronﬁstico son los de cabeza y cuello -
que los de extremidades (19).

Edad,- En una serie mas grande de pacientes estu-
diados se observd que hay una relacion significativa entre
el estadio de la enfermedad y la edad agrupandosSe la mayo-

ria de los pacientes menores de 2 aflos en los estadios inji
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ciales y lo9 pacientes de 11 a 15 afios en los estadios a--
vanzados, Por otra parte Sutow menciona que los pacientes-
menores de 7 aflos de una serie del H,M.D., Anderson tiens -
una tasa de supervivencia significativamente mejor que los
mayores de 7 afios.

En una publicacidn del grupo de la clinica Mavo -
de 78 niflos el periodo de supervivencia (con y sin enferme
dad)} era de 68 % al afio, 47 % a los 2 afios, 40 % a los 3 -
afios ¥ 35 % a los 5 afies.

En el IMSS se reporta una mortalidad de 37.5 % a-
los 2 afos de un estudio realizadoe de 6 afos, detectando--
se la mayor parte de los pacientes en los estadios II y -

III.
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III .~  HIPOTESIS

La sobrevida de los pacientes con rabdomiosarcoma
embrionario diagnosticados y tratados en el C.H. 20 de No=-

viembre del ISSSTE, es corta debido a que llegan en etapas

avanzadas,
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1V.- MATERIAL Y METODOS

Se tomaron de los anales estadisticos del servi-=
cio de oncologia pediétrica del C,.H, 20 de Noviembre del -
ISSSTE, 14 casos de rabdomiosarcoma embrionario, diagnésti
co corroborado por-estudio histopatoldgico, en un periodo-
de 5 afos (1978-1982), tomando en cuanta la edad, séxo lo=-
calizacidn, estadio clinico, tipo histoldgico, terapéutica

empleada, evolucion del padecimiento y Sobrevida.
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Y.~ RESULTADOS

En nuestro matorial de estudio encontramos Il casos-
de rabdomiosarcoma embrionaric en una revisidn de lns dltiemns
5 nfoa (1978-1482),

E1 ratdomiosnrcoma eﬁhriqnarin veurre en ia pidez --
en el lactante, preescolar, escolar. Desde ef RN hastan lou --
1) afios de edad, su mayor frecuencia es cn lu edad prcescol:nlv

s I ’ . ' n
en nuestra revision ocurrio con mas frecuencia en la ednd -w-

preescolar y menos frecuente en el adolececnte,

DISTRIBUCION POR EDAD

|8 - €2 a, b
2 - 46 a. 5
6 - 12 a, 3

12 - 14 a, 1

ih pocientes

No. casos
5

7

by 5 Epay



20
DISTRIBUCION DE ACUERDO AL SEXO

M asculino 5

Femenino 9

14 pacientes

NO, CASOS 10 b

femenino masculino
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DISTRIBUCION ANATOMICA

Cabeza y cuello 3
Extremidades 6
Geni turinario 3
Retroperitoneo 1
Tronco 1

14 pacientes

El sitio mis frecuente fueron las extremidades
y el menos frecuente el tronco y retroperitoneo,

En nuestra revision a la totalidad de los pa =--
cientes mse les realizo biopsia y el resultado histoldgico-
fué el de rabdomiosarcoma embrionario, no se encontré nin-
glin otro tipo.

De acuerdo al estadio clinico del rabdomiosar--
coma embrionario, clasificacidn hecha por el comité inter-
grupal para el estudio del rabdomiosarcoma, iniciada en --
1972,

En nuestra revision el estadio clinico en el --
que se efectud el diagnsstico fué el sjiguiente:

DISTRIBUCION POR ETAPA CLINICA

Grado I 1
T & 3
II1 4
v’ 6

TH pacientes
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Los métodos terapéuticos empleados en 103 paxa.
cientes en estudio fué de acuerdo al estadio clinico en ~-
que se efectud el diagndstico utilizando terapia combinada
consistente en cirugia, quimioterapia y radioterapia.

Estadio I, Un paciente localizado en cabeza de-
epididimo, se efectud reseccidn completa del tumor, quimig
terapia con vineristina y ciclofosfamida, B meses de evo--
lucion con tratamiento vive.

Estadio II.~ tres pacientes, reseccidn completa
del tumor, quimioterapia y radioterapia.

Primer paciente, Se localizd en regidn glutea, se efectud
biopsia, radioterapia con 2,500 rads, quimioterapia con --
vincristina y ciclofosfamida, fallecid a los 7 meses de e-
fectuado el diagnistico, la causa fué infeccién por inmuno
depresion.

Segnundo paciente. Se localizd en region nasogeniana dere-
cha, se efectudé biopsia, quimioterapia con vincristina, -~
ciclofosfamida mds actinomicina D, mds adriamicina, radio-
terapia con 2,500 rads, fallecic a los 9 meses de efectua-
do el diagnéstico, la causa fué infeccidn por inmunosupre-
sion.

Tercer paciente.- Localizado en vejiga y prostata, se efe-
tud reseccidn completa del tumor, no recibié radioterapia-
quimioterapia con vincristina mas actinomicina D, m#s ci--
clofosfamida por 2 afles, vive actualmentecon 3 aflos de =--

suspendido el tratamiento y s8in actividad tumoral.
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Estadio JII.- Guatro pacientes tratados con ¢ie
rugia, quimioterapia y radioterapia,
Primer paciente.- Localizado en uraco y vejiga, Se efectud
biopsia, recibié vincristina mds actinomicina D, mds ciclo
fosfamida mds DTIC, radioterapia con 3,500 rads, fallecio-
dos afos de efectuado el diagnostico por actividad tumoral
Segundo paciente.Localizada en region glutea, se efectud-
biopsia, radioterapia de 3000 rads, vincristina mas acting
micina D, mas ciclofosfamida fallecio 2 meses de efectuado
el diagnéstico por actividad tumoral.
Tercer paciente. Localizado en regidn glutea, se efectud -
biopsia, radioterapia con 3,000 rads, vincristina mds acti
nomicina D, mas ciclofosfamida, mas adriamicina, mas DTiC, -
dos aiflos de evolucidn vive,
Cuarto paciente, Localizacidn extramedular, biopsia, radio
terapia con 3,000 rads, mas 5000 en sitios de metastasis, -
recibe vincristina, actinomicina D, mas ciclofosfamida, =--
mas adriamicina, mds metrotexate e hidrocortizona intrate-
cal vive con 10 meses de evolucion.

Estadio IV,- Recipieron tratamiento con cirugia
quimioterapia y radioterapia,
Primer paciente.- Localizado a hipo y nasogaringe, se le =
efectuc biopsia, recibid 4,500 rads, vincristina mas acti-
nomicina D, falleci¢ a los 6 meses de efectuado el diagnds

tico por actividad tumoral.
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Segundo paciente. Localizado a miembro pelvico derechs, se
realizd biopsia, recibid 4,500 rads, vincristina mds acti~
nomicina D mas ciclofosfamida, mas adriamici a, mas DTIC, -
5 aflos de evolucidn fallecio por actividad tumoral.,

Tercer paciente. Localizado en region lumbosacra, efectud-
biopsia,recibid 5,000 rads, vincristina mis actinomicina D
mas ciclofosfamida, mas adriamicina, fallecid a los 2 ados
de efectuado el diagnostico por actividad tumoral.

Cuarto paciente. Localizada a cara anterior de antebrazo,
se efectuc biopsia, recibid 5,500 rads, vincristina mds -
actinomicina D, mds ciclofosfamida, mds adria@icina mas -
DTIC, fallecid J aflos después de efectuado el diagndstico
por actividad tumoral.,

Quinto paciente,Pierpa izquierda, se efectud biopsia, re-
¢ibia3,000 rads, vincristina mas actinomicina P, mds ci~-
clofosfamida mds adriamicina, un mes de efectuado el diag
ndstico, vive.

El anvario de supervivencia fués 61 % al afo, 38 % a los-

2 afios, 25 % a los 3 afles, 25 % a los 5 ados.
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VII,~ DISCUSION Y CONCLUSIONES

En nuestra revision se estudiaron 14 pacientes -
con rabdomiosarcoma embrionarie, por lo gue respecta a la-
edad, la mayor incidencia se encontro en 1os grupos esta--~
blecidos entre los 2-6 adlos, gque esta de acuerdo con 1o en
contrado por otros autores {26, 18, 21},

En cuante al sexo fué mas frecueante en el fe--
menino habiendo en este parametro amplia divergencia, pues
unos auteres seflalan mayor el masculino (25), y otros es -
igual para ambos sexos (23},

En cuanto a la localizacion anatomica la mayor
incidencia se encontro en extremidades, cabaza y cuello, -
siendo menos frecuente el tronco, gque e3td de acuerdo con-
l1a bibliografia revisada (24, 26, 27).

Con lo que respecta a la clasificacisn histolg
gica la Unica variedad encontrada en nuestro estudia fuéd -
el tipo embrionario, toncordando con lo referide por otros

autores,

En tanto a jia distribucion por etapa clinica -
del padecimiento, la realidad de nuestra casuistica es la-
deteccidn tardia del padecimiento pueato que el mayor por-
centaje de pacientes corresponden a los estadios mds avan-
zados, estadio I 7 %, estadio II, 21 %, estadio IXI 28 4 -
estadio IV 35 %. Por 1o que respecta a 1os resultados te-e
rapéuticos en nueatro estudioc son pobres en los encohtra--

dos por otros aufores (6,11), encontrando que nuestra mor-~

26
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TABLA DE CORRELACION DE ESTADIO Y SOBREVIDA

Estadio Vivos tiempo muertos tiempo
1 1 8/12 0
II 1 5 aflos 2 9/t2
III 2 2 adflos 2 2 afios
IV 1 1/12 s 1 ado
5 9 )

TABLA DE CORRELACION DE SITIO PRIMARIO Y SOBREVIDA

L::::é::::c;n vivos tiempo muertos tiempo
Extremidades 1 2 afos 5 2 afles
Cabeza y cuello o y 7 meses
Geniturinario 2 3 afios 1 2 ailos
Retroperi tornreo 1 10/12 0
Tronco 1 2/12
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talidad fué de 63 % ( de 14 pacientes fallecieron 9), y el

porcentaje sobrevida de 37 % ( de 14 pacientes viven 5, de

los cuales solo un Se encuentra "curado'" 5 afios de evolu~s

cion 2 con quimioterapia y ] aflos sin actividad tumoral sin
tratamiento. Los cuatro pacientes restantes se encuentran -
con tratamiento con una sobrevida que va de 3- 15 meses,

El anuario de sobrevida encontrado fué de 61 % al ado, ---

38 % a los 2 afos, 25 % a les 3 ados, menos del 25 % a los-
5 afios,

En cuanto a tratamiento todos nuestros pacien--
tgs fueron tratados de acuerdo a lo establecido por el es-«
tudio intergrupal pera el rabdomiosarcoma utilizando ciru--
gfa nunca mutilante (‘de acuerdo al estadioc y la localiza=-
cion fué el tipo de reseccidn que se realizd). En cuanto a-
la radioterapia, todos los pacientes recibieron en el sitio
primarioc del tumor en dosis que oscilaron entre 3,000 y ---
5,500 rads dosis tumor, haciendo cambién uso de radiotera--
pia para enfermedad metastasica. En cuanto a la quimiotera
pia la conducta fué usar mas de 2 drogas en forma combinada
v periddicamente en lapsos que varian de 4-6 semanas y un ~
tiempo que va de 6 a 24 meses utilizando para el estadio I-
y IT VCR + CFA + ACT- D, estadios III y IV VAC + adriamicin
Y en alpanos casos se agregé al tratamiento DTIC., Y en el =~
paciente con tumor primario localizado extramedular dorsal-
y lumbar se agrego a su tratamiento metrotexate e hidrocor-

tizona intratecal.
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Es de suma importancia mencionar el trabajo rea
lizado por el comite intergrupal para el estudio del rabdo«
miosarcoma funcionando en EE,UU, desde 1972, {4, 7, 1o, 11,
14, 15, 17, 18, 26, 27). Y de esta manera adaptarlo a nuesS=-
tro medio, proponiendo un protocolo para diagnostico y tra-

tamiento.



VIl.- PROTOCOLO A _ﬁ‘@"
Lras

Protocolo para estudio y tratamiento de los sar---

comas de partes blandas

1,- DIAGNOSTICO

1.1,

1.5,

Historia clinica

1.1.1, Ecad

1.1,2. Sexo

1.1,3, Antecedentes hereditarios

1.1.4, Padecimiento actual,

1,1,5, Exploracion fisica exploracion de abdomen-
con fosas renales, masas musculares y regig
nes gapglionares.

Laboratorio.

1.2,1, Antigeno carcinoembrionario

1,2,2, Estudio citoqufmico y citologico de ifquido
cefalorraquideo.

1,2.3, Médula Jdsea (puncicn).

1,2.4, Examenes de rutina (B.H., E.G.0.,, D.H,L., -
bilirrubinas, transaminasas, fosfatasa al--
calina) .

1.2.5, Tiempos de coagulacidn.

Gabinete,

1.,3.,1, Rx. torax P,A, y lateral.

1.3.2. Serie oSea metastisica.
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.i.J.j. Gamagrama hépatico.
1.3,4, Urograria excretora
1,3.5. Estudios oRcionales {tomografias lineales
y/o computarizada, linfografia inferior).
1,4, Biopsia {sitio tumorall.
1.4,1, Biopsia excicional (cuando no es posible--
reseccidn quirurgica)
1.4.2., Reseccion tumoral (tumor encapsulado).
2,- TRATAMIENTO,
*2,1,Cirugia M
7 2.1,1. Cirugia radical parcial tumoral
2.1.2. Cirugia radical total (reseccidn tumoral).
primera y segundo tiempo.
NUNCA CIRUGIA MUTILANTE,
2,2.Radioterapia,
Al sitio del tumor primario y extencion de campos,
dependiendo de extencidn de la enfermedad {(metds--
tasis), dosis tumor varia desde 3,500-5000 rads, -
durante 4 - 6 semanas. No exceder de 200 rads por-
dia.
Radioterapia a los estadios I, II, III, IV.{se ex-
cluye estadio I en pacientes menores de 12 meses),
2.3,Quimioterapia.
2.3.1, Previa a la cirugia
2:3.2, Simultanea a radioterapia.
2.3.3, Posterior a cirugia y radioterapia.
2,3.4.Con drogas multiples, pericddicamente por 2 -

afios
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<

- VCR 2 mg/m2 S.C.
2,3.5. Estadios . I
. A - ACT- D 15 meg/Kg/dia
11 por 5 dias

C - CFA- 2,5 mg/Kg/dia V/0
por 2 afos.

- v
IiT . A
€C un ciclo I/Y, x 7 dias a
v 10 mg/kg/dia

V.0, x 2 afos,

Adriamicina 40-60 mg/m2., §/C.
por dia por un dia c/4-6 sem,

2.3.6 En caso de no responder se pueden utilizar -

otras drogas como DTIC,

j.- PRONOSTICO,
3.1 ., Influye edad, sitio del tumor, estadio ciinico y -
tipo de tratamiento.
3.1.1, Estadio I 83 % curacion
3.1.2, Estadio II 60 % curacidn

3.1.3, Estadio III y IV 40 % de curaciodn,



RAGDOMXOSARCOMA EMBRIONARIO 4

r ' — =]

DIAGNOSTICO TRATAMIENTO PRONOSTICO
sxolisu \ //
+ 1 IR .
Higtoria Lavoratorio Gabinete Cirugia Radioterapia Quimioterapia 11 IIIL I
clinica
©  antigeno car-Rx. torax I,- C.R.T sitio del tumor I.- VAG 80% 60% ho%k
Edad cxnomnbx‘iona- P.A. lat. ’ TRt primario .
sexo rio, Cz.toqux— Serie IX.~ C.R.T 3,500 a II .- VAC
antecedentes mico citolo-~ osea ° sTee 57000 rads
heredofami- co de L.C.R. metastd III.- ler k-6 semanas
liares Mequla osea  g; .o tiempo GAR.P. | % . e III.- VAG +
padecimiento f::;n::ea de Gamagrama~- gdg.Ttxempo 200 rads adriamicina
actual Hepatxco ¢ * por dia
(81, EGO, Urografia IV,- G.R.P.
Exploracidn yransaminasas Excretora IX&",V“? +
fisica bilirrubineas) riamicina
tiempos de
coagulacion

C.R,T - Cu-ug1a radical total
C.R.P - Cirugia radical parcial
VAC - Vincristina + actinomicina D + Ciclofosfamida

(49
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VIII.- RESUMEN

El rabdomiosarcoma embrionario es el sarcoma-
mas frecuente encontrade en la niflez. La edad mas frecuen
te es la preescolar. El sitio de mayor localizaciodn fud -
cabeza, cuello y extremidades, El manejo debe ser multi--
disciplinario y el tratamiento multimodal (cirugia, qui--
mioterapia y radioterapia). El porcentaje de curacidn es-
ta influido directamente por diversos factores (edad, lo-
calizacidn y estadio). ,

Todo paciente con diagn6stico de rabdomiosar=-
coma debe ser canalizado a un centro especializado para -

recibir un tratamiento adecuado y ofrecerle mejor pronds-

tico.
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