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I.- INTRODUCCION 

El rabdomiosarcoma es el tumor más frecuente de 

los sarcomas de partes blandas en edad pediátrica¡ exclu-­

yendo los tumores del SNC, su frecuencia de aparición ~s -

superada solo por el neuroblastoma y el tumor de Vilms de-

los niaos con tumores sólidos malignos. 

Hasta la fecha existe una diversidad de crite--

rios en cuanto a diagnóstico y tratamientoJ conside~amos -

de suma importancia hacer una revisión bibliográ~ica de -­

los Ú1timos 5 anos; para tratar de aportar los más recien-

tes conceptos diagnósticos y terapéuticos, y agregamos a -

esta revisi&n bibliográfica la experiencia d~ diagnóstico­

y tratamiento de una revisión de 14 casos, durante 5 años-

de (197B-19B2) en el c.H. 20 de Noviembre del ISSSTE. Y --

basados en lo• resultados obtenidos en esta serie de pa--­

cientes y la aportación bibliográfica se agrega un proto­

c9lo para el manejo de esta entidad patológica. 
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II.- GENERALIDADES 

RABDOMIOSARCOMA EMBRIONARIO 

DEFINICION,- El rabdomiosarcoma es un tumor ma­

ligno, que surge del rabdomioblasto, siendo el más común -

de los sarcomas de partes blandas en la edad pediátrica. -

Su trecuencia es solo superada por el ncuroblastoma y el -

tumor de Vilms {4). 

ANTECEDENTES HISTORICOS.- Weber en 1854 publicó 

el primer ca5o conocido de rabdomiosarcoma en la lengua de 

un hombre de 21 años. Rakov en 19J7 publicó la primera --­

gran serie de rabdomiosarcomas, Sttobe y Durgeon, descri-­

bieron ia torma embrionaria que es la más Crecuente en ni­

ños de corta edad. Riopele y Therisult describieron la 

rorma a1veolar del rabdomiosarcoma, que aparece más rre--­

cuente en el adolescente {19). 

FRECUENCIA.- Representa el 5~ de los tumores m~ 

lignos, es más com•Ín que los tumores de músculo liso, la. -

incidencia anual es de 3,8 por millón en niños menores de-

15 años, el 70 % corresponde a niños menores de IO años 

con la ~ayor incidencia entre los 2 y 5 años (10,26). 

Sexo,- La frecuencia reportada en ambos sexos varia nota-~ 

blemente. de una serie a otra, pero es más o menos similar 

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



que es la (IRS) se observó un predominio del sexo masculi· 

no 59 % (27). El sarcoma botroides es más común en niñas. 

LOCALIZACION.- La cabeza y cuello representa el 

J6 ,i., extremidades el 24 ~I geniturinario el18 %1 y el ·-· 

tronco el 8 ,i. (10, 17, 26). En la cabeza y cuello, la Ór-· 

bita es el sitio primario más común, sigue en ordén de --· 

Crecuencia y ord~n decreciente, o!do, cuello, na5ofaringe, 

y laringe (7, 18, 26). 

CUADRO CLINICO,- Los signos y síntomas dependen 

~tlfidamentalmente del lugar y· del tamaño del tumor. 

Orbita.- Se refiere una masa indolora, palpable de creci-­

miento rápido , con ptosis, proptosis; y equimosis del PªI 

pado y la limitación 4e los músculos oculares. 

O{do.- Cuando se extiende al o{do medio ~recuentemente los 

nervios craneales se encuentran afectadoss y es común la -

parálisis del séptimo par (to), 

Nasofaringe.- Produce obstrucción de las vías aereas, con­

epistaxis, disCagia y una masa visible a la exploración -­

física. En el 35 % de los pacientes con invasión a las pa­

rameningeas como nasofaringc, o{do medio y ~enos paranasa­

les, el tumor se extiende directamente al SNC y la sintom~ 

to1og!a que puede producir es parálisis de los nervios --­

craneales (tO)J 

Cuello.- Puede maniCestarse como disronia, disragia o una­

tumoración de partes b1andas. entre las condiciones diag-­

nósticas a descartar cabe señalar los linfomas, lesiones -

in~lamatorias y los quistes de la región braqueal (27), 



-----------·--

fh1trop0Htonco.- Lo6 tumorc:s dti eatn localización pued•:n !l~r -

nt1 iutomÁti co!I miontrn• no ntcaucen uno1·meit f'lroporci onos, lo!'J -

pnci1.?ntes pul•tlert pr~!'lentor cunttro!I de do.lor ahtlominnl o tiip,no""' 

y ~{nto111ns dP obstrucción inte:itinnt. A e11tas ulturns 1« ntadre 

y Q'} médicu puuden u¡iroeinr• la prel4ttncia de unn turnornciÓn y -

diagnóstico difct<?ncinl h¡1y r¡ue excluir el tunior de ifilms 

neuroblnstomR, linfom3, tcn1toinas y otro!I :snrcomns dt! J'nrtl•,g -

hlanJas ( 26) , 

Perinc.• ... Lo9 tumores de e11lns zonas, por lo Renor:11 nP prt.·~rnu­

tan como mnsa:s :superficialr.s que puedP.n llegar n interferir -­

ol norinnl runclonamionto i11tr.atinn1 o 110 ln voj i1:·" urinn--

ria ( 27). 

Te:HÍculo , .. Se presentn mnsa unilntcral, no Uolorusa-

mÓvi l. intrRescrotral y se puede trnn!li.luminar cunndo t.•:ci.!'lte -

hidrocele asociado. Las mctñstRsis a ganglios ineuinnle~ Hon -

ra:.·n:s ya que solo lo. balan cscrotul hace su drenaje linf•;t:ico­

a estos, y l'S poco Crecucnte ln infi ltrnción a rscroto. Es m.:~ 

común la invasión n ganglios p.3rflinorticos e hiliarc.s rennlc>s -

ya qtu• l•l drcn,'\je linfÓtico del teat!culo y d(.01 cordón e~per-~ 

máticu, e~ directo n gnnglios retroperit:oOl'ó\lCR {t 5), 

Veji1-:'n y rróstota.- fluPdo mnnifestarse por ln prt!!lcucu\ do u11<1 

n~n"la ."111prnp\Íhicn yn ~en por el tur:inr niismo o por l;i il1stcn~ión 

de ln vejign con!SOcutiv;1 a lu obstrucción urinnrin. El pa::io (h• 

clet.ri tu:t s1or la orina roflcja necrosi:.i <tC'l tejido nuop11\sico -
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Vagina.- El síntoma principal es el sangrado, que se pre-­

senta en el 50 ~de las niaas, o bien aparece como una ma­

sa polipoide que .sobresale a la vagina, rriable con áreas­

de hemorragia y de necrosis con la aparie~cia de una mola­

hidatif'orme ( 5). 

Extremidades.- Se manifiesta por la presencia de una masa­

indolora, linredema, red venosa colateral y adenopatias. 

Pared torácica.- Tumor, dolor regional, aritecedente de --­

trauma. derrame pleural. 

ANATOMIA PATOLOGICA.- Los tumores se agrupan -­

de acuerdo a la moditicación de Horn y ErAine, en tres ca­

tegorias1 EmbrionarioJ alveolar y pleomór~ico (25). 

Histiogénesis.- Patton y Horn corre1acionaron la morCologÍa 

del rabdomiosarcoma con el desarro11o embrionario del mús-­

culo esquelético y pudieron observar que esta variedad se -

asemeja mucho al músculo en rormaciÓn de siete y diez sema­

nas. E1 rabdomiosarcoma a1veo1ar parecía reproducir e1 as-­

pecto del músculo f'etal a las diez y doce semanas¡ mientras 

no se encontró correlación alguna entre ei músculo embrio-­

nario y la forma tumoral de la variedad p1eomÓrf'ica por la­

que presenta una desdiferenciaciÓn del mÚ.scu1o esquelético­

adulto (24). 

MacrosÓpicamente aparece como un nódulo situado­

profundamonte, de movilidad limitada y de consistencia va--
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riable. Aunqu'e más comunmente b1ando y con la apariencia 

de carne de pescado (25), Su color es rojizo, pero puede 

estar moteado con áreas de hemorragia y necrosis, es raro-­

observar grandes zonas de reblandecimiento qutstico. 

El sarcoma botroides adopta la forma de múltiples 

pÓlipos mucinosos que recuerdan granos de uva (5), En este-

tipo pueden producirse ulceraciones e infecciones secunda--

rías cuando el tumor se encuentra expuesto al exterior de -

la superficie corporal. 

En la Órbita e1 tumor aparece como una masa ge--

latinosa y de aspecto encefaloide lo que al corte muestra -

áreas de hemorragia y necrosis (to). 
( 

En las extremidades el tumor se 1oca1iza como --

una masa palpable e indolora de crecimiento rápido y dentro 

de la masa muscular puede encontrarse limitado debido a la­

formaciÓn de pseudocápsu1a, dicha masa tiende a ser lobula~ 

da y extenderse a lo largo de los planos aponeuróticos y -­

dentro del tejido grasoso subcutáneo. Algunos tumores pre-­

sentan espacios quisticos que contienen cantidad variable -

de tejido necrótico (25), 

Se adjudica a Stout el reconocimiento del rabdo­

mioblasto como célula origina1 de esta neoplasia, Este in--
• i 

vestigador describio al rabdomÍDblasto o elemento celular -

característico del tumor como una célula de tamaño variable 

a menudo grande y de forma diversa. Dicha célula a veces es 

redonda con citoplasma acidÓ~ilo, a menudo granular, con 
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estriaciones transversales y longitudinales. En oca~iones 

tiene forma acintada con uno o varios núcleos que le dan­

e1 aspec~o de sincicio, otras veces aparece como una ra-­

queta o renacuajo, la que presenta una prolongación cito­

p1asmática a1argada y en el 1ado opuesto el núcleo, 

Entre las estructuras histológicas del rabdo-­

misarcoma embrionario se encuentran las células grandes,­

alargadas y ~usiformes, contienen un solo núcleo central­

vesícular e hipercromático y abundante citoplasma eosinó­

filo. Dichas células se disponen en haces paralelos, o en­

forma de masas sinciciales, de aspecto mixoide alrededor­

vasos sanguíneos, las estriaciones longitudinales y tran~ 

versa1es se encontraron en el 40 ~de los tumores, las ~­

figuras mitÓticas son numerosos. 

El sarcoma botroideo es un rabctomiosarcoma em­

brionario de aspecto polipoide, que se desarrolla por de­

bajo de ia superficie mucosa, contiene abundante estroma­

y vasos sanguineos di1atados (5, 1), 19, 24, 25). 

ESTADIO CLINICO,- Tiene valor clasificar por -

etapas y con cuidado a cada paciente con sarcoma de teji­

dos blandos, ya que e1 tipo y la extensión del tratamien­

to d~pendcn de 1a etapa del tumor. Además la clasiCicación 

precisa a este respocto proporciona un medio para comparar 

los resu1tados de diversas modalidades, ordenes y combina-
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ciones terapéuticas, se han descrito diversas clasificacio­

nes por etapas, la que más se usa es la que aplica el estu­

dio intergrupal del rabdomiosarcoma (IRS), iniciado en 1972 

en colaboración con el grupo de estudio de cáncer. leuce--­

mia aguda grupo B y por el gr1.p:> de oncología. del sureste de 

EE,UU, (lo, 15, 22, 26), 

Grupo I, Enfermedad localizada y resecada por completo no -

están afectados los ganglios regionales, 

a).- Confinada a músculo u Órgano de origen 

b).- Afección por conti~edad1 infiltrado por fue­

ra del músculo u Órgano de origen, como ocu-­

rre en planos aponeuróticos. 

Grupo II, Tumor localizada y con enfermedad residual micra~ 

capica (ganglios negativas), 

a).- Enfermedad regional resecada por completo -­

con entermedad residual microscópica (gan---

glios negativas). 

b) .- Enfermedad regional, resecable con enfermedad 

regional microscópica (ganglios positivos}, 

Grupo III, Resección incompleta o biopsia con enfermedad -­

residual macroscópica. 

Grupo IV, Enfermedad metastásica (ya existente desde el --­

pri~cipia) • 

METASTASIS.- Los sitios más comunes de metástasis -
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son ganglios linfáticos, pulmones, médu1a osea, huesos e­

h{gado; las lesiones encefálicas ocurren en un porcentaje 

pequeño sobre todo cuando el tumor primario se encuentraM -

en cabeza y cuello• Aunque cualquier otra locali2ación no -

excluye metástasis al SNC. 

DIAGNOSTICO,- Debe establecerse mediante el es-- -

tudio histopatolÓgico del tumor; ya sea con bi~psia, o en -

etapas tempranas en que el tumor sea resecable extirparlo -

por comp1eto, 

Debe incluirse en el diagnóstico una exploración -

r{sica completa y de acuerdo a las manifestaciones clínicas 

estudios que indiquen' inva iÓn a estructuras vecinas. Exis­

ten estudios mandatarios y opcionales de acuerdo a la loca­

lización del tumor. De las primeras debera practicarse de -

laboratorio• Examenes de rutina (BH, EGO, Q.S., transamina­

sas, bi1itrrubinas, Cosfatasa alcalÍna, deshidrogenasa lác­

tica) ,determinación de antígeno carcinoembrionario, estudio 

citoqu{mico y citolÓgico de l{quido cefalorraquídeo y médu-

1a osea por aspiración, 

De gabinete• Rx. de torax PA y lateral, serie osea 

metastásica, urogracta excretora, gamagrama hepático. 

Estudios opcionales se indicará dependiendo de la­

localizaciÓn del tumor; entre estos podemos mencionar veno­

cavograf!a inferior, linfograf{a, tomograr(as lineales y -­

computarizadas (24), 
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TRATAMIENTO, - Las modalidades primarias inc1uyen 

cirug{a, radioterapia y quimioterapia. Estos tratamientos -

se pueden utilizar de manera simultánea o en combinación, -

en sucesión combinada o interrumpida, scgÚn el caso de que­

se trate, 

Cirugía.- Es el método más eficaz para erradicar un tumor -

localizado. Hay dos combinaciones comunes para posponer 1os 

intentos de una extirpación quirúrgica. La primera es cuan­

do la masa tumoral es grandé y la involución del tumor con­

quimioterapia es factible, a veces en combinación con radi~ 

terapia esto permite una extirpación quirúrgica más senci--

1la y con menos defec~os residuales o mutilantes1 por ejem­

plo la preservación de una extremidad funcional o evitar un 

vaciamiento pélvico. El segundo es cuando el peligro de en­

fermedad metastásica es grande y la cirugía debe posponerse 

para· evitar el retrazo del tratamiento de las metástasis. -

No debe permitirse que la cirug{a produzca una desCigura-­

ciÓn cosmética, cuando se recurre a la cirug{a será Útil -­

establecer bordes limpios de enrermedad alrededor del tumor 

Radioterapia.- La dosis ericaz para lograr el control loca1 

del tumor es de S,000 a 6,ooo 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 

t~or localizado, ya sea macroscópico o microscópico y ayu-
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dar a disminuir el tumor con objeto de proporcionar una re­

sección quirúrgica completa, Los factores limitantes son d~ 

La preocupación principal es el efecto de la radioterapia -

en los tejidos normales en crecimiento adyacentes al tumor­

Esta preocupación se relaciona con efectos tanto a corto -­

como a largo plazo, En particular cuando el campo de radia­

ción incluye pulm~n, higado, riñón y corazón, mediastino y­

hueso. El segundo factor es 1a decisión de usar la la radi~ 

terapia, es la supervivencia potencial esperada del pacien­

te y el posible peligro de inducción de una segund~ neopla­

sia tipo sarcoma. 

Quimioterapia.- L~s cuatro medicamentos que han tenido los­

efectos más importantes contra los sarcomas de tejidos blan 

dos sont CiclofosEamida, vincristina, actino~icina D y a--­

driamicina. Las combinaciones e~icaces han incluido vincri~ 

tina más actinomi~ina D. Vincristina más actinomicina D más 

ciclofosfamida, (VAC), Y uso de cuatro medicamentos en for­

ma combinada y sucesiva VAC má9 adriamicina. Aunque el uso­

de estOs medicam€~tos han terminado siendo eficaces contra­

la enfermedad del grupo I y II, ha sido mucho más dificil -

la erradicación de los tumores del grupo III y IV/ Aunque -

por sf mismo este tipo de tratamiento con quimioterapia 

multiple produce toxicidad importante tambi~n 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 dÓsis recomendada es de 2 mgs/m2 S/C por 

via intravenosa cada semana durante 8- 12 semanas (máximo 

2 mgs diarios). Esta sustancia no causa supresión de la mé-­

dula Ósea. Entre sus efectos secundarios encontramos, neuro­

toxicidad perirérica, estreñimiento, alopecia y necrosis por 

extravasación. 

Actinomicina D.- Se recomienda 15 mcg/Kg/día, por via intra­

venosa por 5 dias (máximo 500 mcg/d{a), cada 6 12 semanas -­

por 5 a 6 ciclos de tratamiento. Tambien se utiliza para po­

tencializar radioterapia cuañdo existen grandes tumores, y -

se desea una involución del tumor rápida. Entre los efectos­

secundarios que produce encontramos que es una droga muy mi~ 

losupresora, llega a producir pancitopenia importante, la -­

extravasación produce quemadura severa, alopecia y estomati-

tis. 

Ciclofosfamida.- La dÓsis indicada es de to mgs/Kg/dÍa por -

vía intravenosa por 7 dias cada 6 semanas, ciclofos~amida o­

ral 2 mg/Kg/dia por 2 años, las dÓsis terapéuticas usadas en 

combinación con actinomicina D y vincristina producira supr~ 

siÓn temporal de los neutrÓfilos, lo que puede ser un prob1~ 

ma temporal importante. Durante estos per~odos de granulope­

nia profunda deberán de tratarse con prontitud los signos de 

infección como fiebre, mediante antibióticos por vía intra-­

venosa en dÓsis intensivas para hacer m{nimo el peligro de -

sepsis, su uso prolongado produce cistitis hemorrágica que 

puede llevar a la fibrosis. 
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Adriamicina.- LasdÓsis utilizadas son de 40 - 60 mg/m2 de 

superficie corporal por vía intravenosa cada 4 - 6 semanas 

produce supresión importante de la médula Ósea, la excra-­

vasación produce quemadura severa, cardiotoxicidad. 

~RATAMIENTO DE SOSTEN.- A causa de efectos colaterales de 

la quimioterapia y radioterapia se requieren medidas de -

sostén tales como• Transfusión de paquete globular (eri-­

trocitos) en caso de anemia por depresión medular, trans­

fusión de concentrado plaquetario en caso de trmbocitopenia 

grave {menos de 20,000 plaquetas), con objeto de tratar -

los problemas hemorragÍparos, en caso de neutropenia gra-­

ve y para ayudar en el tratamiento de la septicemi~ y de -

infección localizada se dispone de transfusiones de granu­

loci tos (28}, 

La nutrición parenteral es también el medio efi­

caz de tratamiento de los pacientes durante el tratamiento 

intesivo. 

La fisioterapia durante las radiaciones o des--­

pués de las mismas 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 la nasofaringe o la bucofaringe están dentro 

del campo de radiaciones. 
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Apoyo psicosocial.- A menudo 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 tóxicas del programa de trat~ 

miento. 

PRONOSTICO.- Se basa en varios factores, hasta el 

momento el m~s determinante es el estadio de la enfermedad 

al momento del diagnóstico (22). También incluye el sitio­

d~ localización de la enfermedad, el tipo histológico, la­

edad (18), 

En general todos los reportes coinciden en que el 

pronóstico es mejor entre más localizada esté la enCerme-­

dad. El intergrupo para el estudio del rabdomiosarcoma re­

porta una sobrevida del 90 % para el estadio I, más del --

80 % en el estadio II, más del 60 % en el estadio III, y -

el 50 % en el estadio IV (28), 

Sitio.- La localización anatómica del primario 

tiene una influencia definitiva en la sobrevidrt, Sutow a-­

firma que los de mejor pronóstico son los de la Órbita POE 

que son los que más tempranamente se diagnostican, en ge-­

neral los de mejor pronóstico son los de cabeza y cuello -

que los de extremidades (19), 

Edad,- En una serie más grande de pacientes estu­

diados se observó que hay una relación signiricativa entre 

el estadio de la enfermedad y la edad agrupandose la mayo­

ría de los pacientes menores de 2 años en los estadios ini 
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ciales y los pacientes de 11 a 15 años en los estadios a-­

vanzados. Por otra parte Sutow menciona que los pacientes­

menores de 7 años de una serie del H.M.D. Anderson tiene -

una tasa de supervivencia signiricativamente mejor que los 

mayores de 7 años. 

En una publicación del grupo de la cllnica Mayo -

de 78 niños el per{odo de supervivencia (con y sin enferm~ 

dad) era de 68 % al año, 47 % a los 2 años, 40 % a los ) -

años y )5 % a los 5 años. 

En el IMSS se reporta una mortalidad de 37,5 % a­

las 2 años de un estudio realizado de 6 años, 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 diagnosticado• 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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IV,- MATERIAL Y HETODOS 

Se tomaron de los anales estadísticos del servi-­

cio de oncoJ.og{a pediátrica del C,.H. 20 de Noviembre del -

ISSSTE, 14 casos de rabdomiosarcoma embrionario, diagnósti 

co corroborado por. estudio histopatolÓgico, en un perlodo­

de 5 años (1978-1982), tomando en cuanta la edad, sexo lo­

calización, estadio. clínico, tipo histológico: terapéutica 

emple~da 0 evolución del padecimiento y sobrevida. 
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V, - RESU~TADOS 

En nue•tro r¡,o..torinl de eatut.lio encontrc:tmo:s 111 casos• 

do rnbdomioso.rcomn embrionario cm una revi:dÓn de los lÍÍt.imn~ 

5 n~n• (1978-l'J82). 

El rnbdomio.snrc:omo etnbriQrlario uc11rt·e ("n l•• ni i"'\L•·,. 

en el lactnnto, preesc:oln1·, esc;:Qlftr. Drsde cJ RN hnstn 10~1 

J) 111'\o:'l de P.dad, 5u mnyor frecuencia es en 111 edad preescolat· 

ero nlJL'Btrn revi:sicín ocurrió con m&a frocue1H.in en ln t'dnd - .. -. 

pt'eescolar y menos frecu~nte en el adolecl'nto. 

No. co~o.s 

DlSTR tBUCI ON POR EDA O 

RN C~n. 4 

6 

) 

<C 6 n. 

12 ª• 
14 n, 

4 

14 pn.cionte~ 

10 l 5 

E.OAL 



NO. CASOS 10 

5 

DISTRIBUCION DE ACUERDO AL SEXO 

M ascul.ino 

Femenino 

5 

9 

-¡¡-¡;ac i ent: es 

femenino masculino 

20 



DISTRIBUCION ANATOMICA 

Cabeza y cuello 

Extremidades 

Geni turinario 

Retro peritoneo 

Tronco 

) 

6 

) 

14 pacientes 

21 

El sitio más frecuente fueron las extremidades 

y el menos frecuente el tronco y retroperitoneo. 

En nuestra revisión a la totalidad de los pa -­

cientes se les realizó biopsia y el resultado histolÓgico­

fué el de rabdomiosarcoma embrionario. no se encontró nin-

gún otro tipo. 

De acuerdo al estadio clínico del rabdomiosar--

coma emb~onario, clasi~icación hecha por el comité inter-

grupal para el estudio del rabdomiosarcoma, iniciada en --

1972. 

En nuestra revisión ol estadio clínico en el --

que se efectuó el diagnóstico rué el siguiente• 

DISTRIBUCION POR ETAPA. CLINICA 

Grado I 

Il 

III 

rv· 

3 

4 

6 
ni pacientes 
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Los métodos terapéuticos empleados en los pa~-­

cientes en estudio rué de acuerdo al estadio clínico en --

que se eCectuó el diagnóstico utilizando terapia combinada 

consistente en cirugía, quimioterapia y radioterapia. 

Estadio I, Un paciente localizado en cabeza de-

epididimo, se efectuó resección completa del tumor, quimi2 

terapia con vincristina y ciclo~osfamida, 8 meses de evo-­

lución con tratamiento vive. 

Estadio II.- tres pacientes, resección completa 

del tumor, quimioterapia Y radioterapia. 

Primer paciente, Se localizó en región glutea, se efectuó 

biopsia, radioterapia con 2,500 rads, quimioterapia con 

vincristina y cicloCosCamida, CalleciÓ a los 7 meses de e-

~ectuado el diagn~stico, la causa rué inrección por inmuns 

depresión. 

Segnundo paciente, Se localizó en región nasogeniana dere­

cha. se efectuó biopsia, quimioterapia con vincristina, -­

cic1ofostamida más actinomicina D, más adriamicina, radio-

terapia con 2,500 rads, Ealleció a los 9 meses de eEectua-

do el diagnóstico, la causa Cué inCecciÓn por inmunosupre-.. s1on. 

Tercer pacien·te,- Localizado en vejiga y próstata, se eCe­

tuó resección completa del tumor, no recibió radioterapia­

quimioterapia con vincristina más actinomicina D, mils ci--

cloCosCamida por 2 anos, vive actualmentecon 3 anos de ---

suspendido el tratamiento y sin actividad tumoral. 



Estadio JII,- Cuatro pacientes tratados con ci­

rug{a, quimioterapia y radioterapia, 

Primer paciente,- Localizado en uraco y vejiga, se eCectuó 

biopsia, recibió vincristina más actinomicina D, más cicl,g 

fosfamida más DTIC, radioterapia con 3,500 rads, falleció­

dos a~os de efectuado el diagnóstico por actividad tumoral 

Segundo paciente.Localizada en región glutea, se efectuó­

biopsia, radioterapia d~ )000 rads, vincristina más actin~ 

micina D, más ciclofosfamida Calleció 2 meses de efectuado 

el diagnóstico por actividad tumoral. 

Tercer paciente. Localizado en región glutea, se efectuó -

biopsia, radioterapia con ),000 rads, vincristina más acti 

nomicina D, más ciclofos~amida. más adriamicina, más DTIC.­

dos años de evolución vive. 

Cuarto paciente, Localización extramedular, biopsia, radi~ 

terapia con 3,000 rads, más 5000 en sitios de metástasis,­

recibe vincristina, actinomicina D, más cicloros~amida, -­

más adriamicina, más metrotexate e hidrocortizona intrate­

cal vive con to me8es de evolución. 

Estadio IV.- Recibieron tratamiento con cirugía 

quimioterapia y radioterapia. 

Primer paciente.- Localizado a hipo y nasogaringe, se le -

e~ectuó biopsia. recibió 4.500 rads, vincristina más acti­

nomicina D, Calieció a 1os 6 meses de eCectuado el diagnÓ~ 

tico por actividad tumoral, 
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Segundo paciente. Localizado a miembro pélvico derecho, se 

realizó biopsia, recibió 4,500 rads, vincristina más acti­

nomicina D más ciclofosCamida, más adriamici a, má~ DTIC,-

5 a/los de evolución falleció por actividad tumorai. 

~ercer paciente, Localizado en región lumbosacra, efectuó­

biopsia,recibiÓ 5,000 rads, vincristina más actinomicina D 

más cicloCosramida, más adriamieina, falleció a los 2 a~os 

de efectuado el diagnóstico por actividad tumoral. 

Cuarto paciente, Localizada a cara anterior de antebrazo, 

se ef'ectuó biopsia, recibió S.500 rads, vincri.stina ,mtls -

actinomicina O, más cicloCosfamida, más adriamicina más -

DTIC, t'alleció '.J a/los después de efectuado el diagnóstico 

por actividad tumoral, 

Quinto paciente.Pierna izquierda, se etectuó biopsia. re­

cibiÓ),000 rads, vincristina más actinomicina D. más ci-­

clot'ost'amida más adriamicina, un mes de efectuado el diag 

nóstico, vive. 

El anuario de supervivencia rué1 61 ~ al allo, )8 % a los-

2 años, 25 ~ a los ) años, 25 % a los S años, 
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VII, - DISCtJSION '{ CONCLUSIONES 

En nuestra revisión se estudiaron 14 pacientes -

con rabdomiosarcoma embrionario, por lo que respecta a la­

edad, la mayor incidencia se encontro en los grupos esta-­

blecidos entre los 2-6 a~os. que está de acuerdo con lo en 

contrado por otros autores {26, 18, 21}, 

En cuanto al sexo rué más frecuente en el fe-­

menino habiendo en este parametro amplia divergencia, pues 

unos autores se~alan mayor el masculino (25), y otros es -

igual para ambos sexos (23), 

En cuanto a la localización anatómica la mayor 

incidencia se encontro el' extremidades, cab,aza y cuel.lo, -

siendo menos frecuente el. tronco, que esta de acuerdo con­

lo bibliografía revisada (24, 26, 27). 

Con lo que respecta a la clasificación histol,2 

gica la Única variedad encontrada en nuestro estudio rué -

el tipo embrionario, concordando con lo referido por otros 

autores. 

En tanto a la distribución por etapa clínica -

del padecimiento, la realidad de nuestra casuística es l.a­

detección tard!a dP.l padecimiento puesto que el mayor por­

centaje de pacientes corresponden a los estadios más avan­

zaüos, estadio I 7 'f,, estadio II, 21 ')b, estadio III 28 ~ -

estadio IV )5 ')b, Por lo que respecta a los resultados te-­

rapéuticos en nuestro estudio son pobres en los encontra-­

dos por otros autores (6,11}, encontrando que nuestra mor-

26 
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TABL.A DE CORRELACION DE ESTADIO Y SOBREVIDA 

Estadio 

I 

II 

III 

IV 

TABLA DE 

Localización 
anatómica 

Extremidades 

Cabeza y cuello 

Geni turinari o 

Retroperi 1:oneo 
Tronco 

Vivos tiempo muertos tiempo 

8/12 o 

5 ai'los 2 9/12 

2 2 ai'los 2 2 años 

1/12 5 ai'lo 

5 9 

CORRELACION DE SITIO PRIMARIO Y SOBREVIDA 

vivos tiempo muertos tiempo 

2 ai'los 5 2 ai'los 

o 4 1 meses 

2 .'.J ai'los 2 años 

10;12 o 
2/12 

5 9 
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talidad rué de 6J % ( de 14 pacientes fallecieron 9), y el 

porcentaje sobrevida de )7 % ( de 14 pacientes viven 5, de 

los cuales solo un se encuentra "curado" 5 años de evolu~" 

ciÓn 2 con quimioterapia y ) a~os sin actividad tumoral sin 

tratamiento. Los cuatro pacientes restantes se encuentran -

con tratamiento con una sobrevida que va de J- 15 meses. 

El anuario de sobrevida encontrado rué de 61 % al año, 

JB % a los 2 años, 25 % a los J años, menos del 25 % a los-

5 años. 

En cuanto a tratámicnto todos nuestros pacien-­

tes fueron tratados de acuerdo a lo establecido por el es-­

tudio intergrupal para el rabdomiosarcoma utilizando ciru-­

g{a nunca mutilante ('de acuerdo al estadio y la localiza-­

ciÓn rué el tipo de resección que se realizó) • En cuanto a-

1a radioterapia, todos los pacientes recibieron en el sitio 

primario del tumor en dÓsis que oscilaron entre ),000 y ---

5, 500 rads dÓsis tumor, haciendo ·c:ambién uso de radiotera-­

pia para enfermedad metastásica. En cuanto a la quimioter~ 

pia la conducta fué usar mñs de 2 drogas en forma combinada 

y periódicamente en lapsos que varian de 4-6 semanas y un -

tiempo que va de 6 a 24 meses utilizando para el estadio I­

y II VCR + CFA + ACT- D, estadios III y IV VAC + adriami~in 

y en al~nos casos se agregó al tratamiento DTIC. Y en el -

paciente con tumor primario localizado extramedular dorsal­

y 1umbar se agrego a su tratamiento metrotoxate e hidrocor­

tizona intratecal. 
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Es de suma importancia mencionar el trabajo re~ 

!izado por el comité intergrupal para el estudio del rabdo­

miosarcoma funcionando en EE.UU. desde 1972. (4, 7, 10, 11, 

14, 15, 17, 18, 26, 27). Y de esta manera adaptarlo a nues­

tro medio, proponiendo un protocolo para diagnóstico y tra­

tamiento. 
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·• tt .llJ ... 
VII.- PROTOCOLO • ~t~;,:~· 

(r~l~ 

Protocolo para estudio y tratamiento de los sar---

comas de partes blandas 

1 , - DIAGNOSTICO 

1.1. Historia clínica 

1 ,1 .1. Edad 

1, I. 2. Sexo 

1,1.J, Antecedentes hereditarios 

1,1.4, Padecimiento ~ctua1, 

1 ,1.5, Exploración CÍsica exploración de abdomen-

con Cosas renales, masas musculares y regí~ 

nes ganglionares, 

' 1,2, Laboratorio. 

t,2,t, Antígeno carcinoembrionario 

1 ,2,2, Estudio citoqu[mico y citolÓgico de liquido 

ceCalorraquideo. 

1,2,), Médu1a Ósea (punción). 

1 .2.4, Examenes de rutina (B.H., E.G.o., D,H,L,, -

bilirrubinas, transaminasas, CosCatasa al--

calina). 

t.2,5, Tiempos de coaguiación. 

1 .), Gabinete, 

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

1 ,J,2, Serie ~sea metast~s~ca, 



1 ,:J,:J, Gamagrama hépatico, 

1 .).4. Urograría excretora 

:JO 

1,3.5, Estudios opcionales {tomograCias lineales 

y/o computarizada, linCograC{a inCerior), 

1,4, Biopsia (sitio tumoral), 

1,4,1, Biopsia excicional (cuando no es posible-­

resección quirúrgica) 

1.4.2. Resección tumoral (tumor encapsulado). 

2, - TRATAMIENTO. 

•2.l .Cirug{a 

2.1 ,1. Cirugía radical parcial tumoral 

2.1,2, Cirugía radical total {resección tumoral), 

primerq y segundo tiempo. 

NUNCA CIRUGIA MUTILANTE, 

2,2.Radioterapia, 

Al sitio del tumor primario y extención de campos, 

dependiendo de extención de la enCermedad {metás-­

tasis), dosis tumor varia desde :J,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.l.Quimioterapia, 

2,3,t, Previa a la cirugía 

2,:J,2, Simultánea a radioterapia. 

2,J,], Posterior a cirugía y radioterapia, 

2,:J,4,Con drogas multiples, periódicamente por 2 -

años 



{ 2.3. 5, Estadios I 

II 

III 

IV 
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V - VCR 2 mg/m2 S,C. 

A - ACT- D 15 mcg/Kg/dia 
por 5 dias 

e - CFA- 2,5 mg/Kg/dia V/O 
por 2 años. 

V 

A 

C un ciclo I/V. x 7 días a 
10 mg/kg/dia 
V .o, x 2 años, 

Adriamicina 40-60 mg/m2, S/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, 

,,1 • Inf'luye edad, sitio del tumor, estadi.o clínico y -

tipo de tratamiento. 

,, 1, 1. Estadio I ª' "" curación 

3.1.2. Estadio 1I 60 '/. curación 

3,1,3, Estadio III y IV 40 '/. de curación. 



RAODOMIOSARCOMA EMBRIONARIO 6 

l 
DIAGNOSTICO 

1 
BIOPSIA 

1 

' Historia 
cllnica 

l 
Gabinete ' Laboratorio 

Edad 
sexo 

antecedentes 
heredot'ami­
liares 

antígeno car-Rx. torax 
cinoembriona- P.A. lat. 
rio, Citoquí'- Serie 
mico ci tolÓ-- osea 
co de L-C,N. metastá­
Merjula e>aea 

padecimiento Exat~enea de 
actual ru ina 

ExP-loraciÓn 
.risica 

{ BH, EGO, 

transaminasa.s 
bilirrubinas) 
tiempos de 
coagulación 

si ca 
Gamagrama­
Hépatico 
Urograt':í'.a 
Excretora 

1 
1 

TRATAMIENTO 

/!~ 
Cirugía 

I,- c.n.T. 

II.- C.R.T. 
IIi.- 1 er 
tiempo C,(R.P. 
2do. tiempo 
C.R.T. 

IV,- C.R.P. 

Radioterapia Quimioterapia 

sitio del tumor I,- YAC 
primario 
),500 a 

5,000 rads 
4-6 semanas 
no más de 
:wo rads 
por dia 

II .- VAC 

Ill .- VAC + 
adriamicina 

IV,- VAC + 
Adriamicina 

1 
PRONOSTICO 

Jj\ 
I II III IV 

80% 60% 

C.R,T - Cirug:í'.a radical total 
C.R.P - Cirug:í'.a radical parcial 
VAC - Vincristina + actinomicina O+ Ciclot'ost'amida 



VIII.- RESUMEN 

El rabdomiosarcoma embrionario es el sarcoma­

más frecuente encontrado en la ni~ez. La edad más frecuen 

te es la preescolar. El sitio de mayor localización rué • 

cabeza, cuello y extremidades. El manejo debe ser multi-­

disciplinario y el tratamiento multimodal (cirugía, qui-­

mioterapia y radioterapia). El porcentaje de curación es­

ta influido direc~amente por diversos factores (edad, lo­

calización y estadio) • 

Todo paciente con diagnóstico de rabdomiosar­

coma debe ser canalizado a un centro especializado para -

recibir un tratamiento adecuado y oCrecerle mejor pronós­

tico. 
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