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RESUMEN 
Desde Ja prilllera descripción de Weber 
en 1854. de los Rabdomiosarcomas estos 
se deímen como tumores de tejidos 
blandos que semejan al musculo estriado 
nonnal y originados del tejido 
mesenquimal. La incidencia en los E.U. 
es de 250 nuevos caso por afl.o y 
conforman del 5-15% de todos los 
tumores sólidos y del 4-8% de todas las 
enfermedades malignas en menores de 16 
ailos. Mediante una encuesta descriptiva. 
retrospectiva. se analizó de 1990 a .Julio 
de 1996 la epidemiología de 51 pacientes 
menores de 16 ailos con diagnostico 
histopatólogico de Rabdomiosarcomas, 
operados en el servtc10 de Cirugia 
Pediátrica oncológica del Hospital 
General del Centro Medico Nacional la 
Raza del Instituto Mexicano del Seguro 
Social. Encontramos una relacion 1. 1 : 1 
en favor de los niilos, con edades entre 7 
meses y 15 aflos; predominando en los 
prescolares. Se localizaron preferen­
temente en cabeza. extremidades y tracto 
genitourinario. En los prillleros estubieron 
circunscritos principalmente a 
nasofaringue y órbita y para Jos últimos 
tos· brotroides de vagina fueron los mas 
frecuentes. La variedad histologica 
alveolar fué Ja mas observada. en 
consecuencia la acc1on terapeutica 
quirúrgica principal fué la toma de· 
biopsia. correlacionandose con Jos 
estadios clinicos patológicos encontrados 
que fueron ill-IV. Al cone del estudio la 

rnidad de los niilos estan vivos tanto en 
vigilancia como en tratamiento y el 38% 
fallecieron. En conclusion en los RMS en 
nmos y en nuestro medio representan el 
quinto lugar de cancer. llegan en estadios 
avanzados, por lo que debemos enfatizar 
de esta patologia a ím de abatir su 
morbimonalidad. 
Palabras claves: Rabdomiosarcomas 

ANTECEDENTES 
CIENTJFICOS 
DEFlNJCION 
El Rabdomiosarcoma es un tumor de 
tejidos blandos que semejan al músculo 
estriado normal, que se origina del tejido 
mesenquimal. ( 1) 

HISTORIA 
Weber en 1854 fue el primero en describir 
el rabdolniosarcoma como una entidad 
aparte (2). En 1958 Horn e lnterline 
describieron los cuatro subtipos 
histológicos (3). En 1972 se integra en los 
Estados Unidos de None América el 
Intergrupo para el estudio del 
Rabdorniosarcoma con Jos que se aunaron 
esfuerzos multidiciplinarios para el 
manejo de esta entidad ( 4). 

INCIDENCIA 
La incidencia del Rabdorniosarcoma en 
los Estados Unidos es de 250 nuevos 
casos por ailo, esta entidad constituye el 
5-15% de todos los tumores sólidos y el 
4-8% de todas la enfermedades malignas 
en menores de 16 ailos ( 5- 9). De todos 



los tumores sólidos ocupa el quinto lugar 
precedido por tumores de Cerebro, 
Linfbmas, Neuroblastoma y tumor de 
Wilms (10). 
El sexo más af"cctado es el f'emenino con 
una relación de 3:2. la edad Pediátrica 
más af"ectada es entre los 2-5 ai'los, 
siendo al momento del diagnóstico 70% 
menores de 10 aftas (11). 

ETIOLOGIA 
La etiología es aún desconocida. las 
teorías hasta la f'echa más aceptadas son 
Ja Genética, Ja que se apoya por 
asociación de Rabdomiosarcomas con 
diferentes desordenes como la Neurofi­
bromatosis, Sindrome de Nevo Celular 
Basal. Poliposis adenomatosa familiar y 
Sindrome de Noonan (12- 15). 
Se han identificado traslocaciones 
cromosómicas persintentes del brazo 
largo del cromosoma 2, región 3 banda 5 
al brazo largo del cromosoma 13 región J 
banda 4, en los tipo alveolar (16). 

Esta patología es más frecuente en 
hennanos de niilos con Tumores en 
Glándulas Suprarenales y Cerebrales (17, 
18). Se ha encontrado una mayor 
incidencia con la exposición a herbicidas 
clorofenados o agentes químicos como 
Metilolenthreno. Se ha documentado 
además una probable etiología viral ligada 
al virus de Epstein Barr (19). 
PATOLOGIA 
El Rabdomiosarcoma se origina de las 
células mesenquimales y puede 
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presentarse en cualquier parte del cuerpo 
excepto en cerebro (20). Se clasifican en 
embrionario. botroide (subtipo del 
embrionario). alveolar. Sarcomas 
indeferenciados. pleomórfico y Mixto 
(21). 
El embrionario es la variedad históloga 
más frecuente en los niños reponándose 
en el 55-57% de los casos y con el 
brotroide alcanzan hasta el 65% de los 
casos. la ubicación más frecuente son 
cabeza. cuello, tracto genitourinario, el 
botroide se presenta con mayor frecuencia 
en vagina, vejiga y naso faringe 
semejando a un raciJ:no de uvas (22). El 
tipo alveolar constituye el 20% de los 
casos. y su nombre se debe a que semejan 
el tejido pulmonar. Se localizan con 
mayor frecuencia en extremidades y 
tronco, siendo más af"ectadas las 
extremidades inferiores (23). El 
indiferenciado constituye el 1 O"/o de los 
casos y se localiza en extremidades y 
tronco (24). El tipo mixto esta compuesto 
por los tipos embrionarios y alveolar. 
El pleomórfico se caracteriza por un 
histología bizarra con células elongadas, 
largas y multinucleadas es raro su 
presentación en niños. 
Los estudios histopatológicos del 
lntergrupo para el estudio del Rabdo­
miosarcoma agregaron los tipos de células 
primitivas y de formas indifereciadas 
indeterminadas como variantes de mal 
pronóstico (25). 
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CUAQRO CLINICO 
El cuadro clinico dependerá de Ja 
localización de Ja tumefacción, es asi que 
Jos Rabdomiosarcomas de cabeza y cuello 
que es el sitio más frecuente en niftos, se 
pueden presentar como masa, dolor local 
o referido, epixtasis, sinusitis persintente 
o síntomas neurológicos por compromiso 
tumoral (26). A nivel del tracto 
genitourinario producen hematuria, masa 
abdominal y síntomas de obstrucción 
urinaria cuando comprometen vejiga o 
próstata, los paratesticulares se 
manifiestan como tnasa en región 
inguinal, dolor o hidrocele (27). Los 
vaginales cursan con secreción vaginal, 
sangrado o prolapso de la tumefacción, 
los uterinos por masa polipoide que puede 
prolapsar o ser intramural (28-29). En las 
extremidades y tronco se presentan como 
masas dolorosas o indoloras. Los de vias 
biliares pueden semejar quiste de 
colédoco por cursar co&. Ja triada de dolor, 
fiebre e ictericia (30-32). Los 
paravertebrales y torácicos cursan con 
dolor, masa o derrame pleural (33). En 
retroperitoneo presentan sintomatologia 
por masa ocupativa y dolor, cursando en 
ocasiones con cuadros de compresión a 
visceras cercanas (34). 
La presentación en veJtga, próstata, 
vagina, cabeza, cuello, son prevalentes en 
Ja lactancia y preescolares. En los nii'los 
mayores y adultos jóvenes son más 
frecuentes en abdomen, tronco y Jos 
paratesticulares. Los que se presentan en 

·------- -·-- .. --.·--··------ . 

la órbita y en extremidades se presentan a 
cualquier edad. El orden de presentación 
por localización es Ja siguiente (35). 
Cabeza y cuello: 26.6% sin órbita 
Tracto genitourinario: 21% 
Extremidades: 21% 
Órbita: 9.4% 
Retroperitoneo: 8.2o/o 
Tronco: 6.6% 
Tórax: 2.3% 
Periné: 2.3% 
Otros: 3 % 

DIAGNOSTICO 
El diagnóstico se realiza con biopsia 
abierta o con aguja fina, esta última con la 
limitación de no permitir subclasificarlos. 
La extensión así como las metástasis se 
hacen con estudio de imagen. 

CLASIFICACION 
La clasificación del Jntergrupo para el 
estudio del Rabdomiosarcoma es Ja 
siguiente ( 35 ) 
Grupo 1: Enfermedad localizada resecada 

completamente 
a) TUJDor confinado a un 
músculo u órgano de origen 
b) Infiltración fuera de esta 
estrUctura 

Grupo Il: Enfermedad localizada o regio­
nal con resección en su mayoría 
a) Enfermedad residual micros­
cópica, ganglios negativos. 
b) No enfermedad microscó­
pica, ganglios positivos. 



--·----·---: - - .. ' . ..,.,·-·.· - -

c) Enf"ennedad microscópica 
residual y ganglios positi­
vos 

Grupo W: Resección incompleta o biopsia 
con enf"ennedad residual 
macroscópica. 

Grupo IV: presencia de metástasis. 

TRATAMIENTO 
El ttatamiento es multimodal y se basa en 
Cirugía. Quimioterapia y Radioterapia 
El objetivo principal de la cirugía es 
establecer el diagnóstico, otros objetivos 
son la resección total del tumor sin 
márgenes, evitando la pérdida de la 
función y con una mínima desfiguración. 

La quimioterapia se ofrece a todos lo 
pacientes y tiene como objetivo principal 
erradicar la enf"ermedad residual 
microscópica y reducir de tamai'lo las 
lesiones que en un inicio son inoperables. 
Los esquemas básicos usados son el 
V.A.e; Vincristina. Actinomicina y 
Ciclof"ósfamida al cual se le ha adicionado 
el uso de la Adriamicina. Los programas 
intensos de Quimioterapia tienen una 
toxicidad considerable con mielosupre­
sión. inmunosupresión. lesiones a muco­
sas intestinales, anorexia. caquexia. 
desnutrición. sepsis, ttaslocación 
bacteriana. 
La Radioterapia hiperftaccionada ha 
permitido aumentar la eliminación de 
tumor residual y con menor daño a 
estructuras vecinas. El uso de 
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braquiterapia ha permitido aumentar el 
efecto biológico con menores dosis de 
radiación y esquemas mas conos(36). 

OBJETIVO 

Conocer la experiencia del servicio de 
Cirugía Pediátrica en lo referente a 
diagnóstico, tratamiento y pronóstico de 
pacientes con Rabdomiosarcoma de 
enero de 1990 a diciembre de 1995 en 
el Hospital General del Centro Medico 
Nacional la Raza. 

PLANTEAMIENTO DEL 
PROBLEMA 

Desde hace 6 ailos que se integra la actual 
clínica de tumores por los Servicios de: 
Cirugía Pediátrica. Oncología clínica. 
Patología. lmagenologia. Higiene Mental 
y Trabajo Social, se han tratado muchos 
pacientes con Rabdomiosarcoma. sin 
tenerse una evaluación del trabajo hasta el 
momento desempeftado. 
Considerando que por el tiempo y el 
número de pacientes tratados es opurtuno 
y necesario realizar un estudio que nos 
permita concentrar la experiencia 
alcanzada en nuestro hospital en lo 
referente al diagnóstico, manejo y 
pronóstico. Con esta información formar 
las bases para fururas investigaciones de 
la amplia patología oncológica de los 
niftos. 
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MATERIAL Y METODOS 

UNIVERSO DEL TRABAJO: 

Se recopiló infol'Dl8ción de los pacientes 
con Diagnóstico de Rabdomiosarcoma 
menores de J 6 ailos que ingresaron al 
servicio de Cirugía pediátrica en el 
periódo de enero de 1990 a julio de J 996 
en el Hospital General del Centro Medico 
Nacional La Raza del Instituto del Seguro 
Social Mexicano. 

RESULTADOS 

Se revisaron 5 J pacientes con diagnóstico 
de Rabdomiosarcoma. de los cuales 27 
(58.8%) fueron masculinos y 24 (41.2%) 
penenecieron al sexo f"emenino. 

De la muestra analizada, el rango de edad 
fué de 7 meses a los 15 ailos • el grupo 
con más pacientes fué el de 1-4 ailos con 
18 pacientes (35%). seguido por Jos 
mayores de JO ailos con 16 (31%) 
pacientes, 14(28%) en el rango de 5-9 
ailos y el de menor af"ección fue el de Jos 
menores de 1 ailo con 3 (6%)pacientes. 
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La localización de los nunores en los 5 J 
pacientes estudiados fué la siguiente, en 
cabeza fué el Jugar de mayor af"ección con 
21(41%) casos. Je siguieron en orden 
decreciente; extremidades JO (19%), 
tracto genitourinario 9 (17%). 
paratesticular 3 (6%). tronco 3 (6%). 
pelvis 3 (6%), sacro J (2%) y 
retroperitoneo J (2%). 



La localización de los tumores de cabeza 
fué la siguiente; nasofaringue con 1 O 
casos 47"/o de los de cabeza. le siguen en 
orden decreciente; órbita 6 (24%). cara 2 
(9%). laringue. oído medio y mastoides 
con un caso respectivamente. 

L 1...-.:E 
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e CICOl\IHIO 
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L ~ 
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Los tumores del tracto genitourinario se 
localizaron de la siguiente forma. 3 casos 
fueron vaginales. 3 respectivamente de 
periné y próstata y 1 respectivamente de 
pene y vejiga. 

Los tipos histológicos que se presentaron 
en la rouestra estudiada, predominó el 
Embrionario con 32 (63%) casos seguidos 
en orden decreciente por; el Alveolar 
13(25%) casos Botroide 4 (8%) y 
pleomórfico con 2 (4%) casos. 



Todos Jos pacientes requirieron de manejo 
quirúrgico, siendo posible Ja resección 
total en 17 (33%) de Jos pacientes 
estudiados, resección parcial en 7 (14%) y 
en 27 (53%) únicamente realizarnos 
biopsias. 
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El estadio en Ja muestra estudiada fué el 
siguiente; el 6 J % de pacientes se 
encontraron en estadio m al momento del 
diagnóstico, 35% estadio n. y 4% en 
estadio IV. 

ESTADIO 

. e ...- ESTADIO 1 
- ESTADIO JI 
•. , ESTAOIOlll 
~ESTADIO IV 



El estado actual de los pacientes 
estudiados es el siguierue. un 50 % están 
vivos, de estos, 15 (29"/o) en vigilancia y 
11 (21%) en tratamiento. El otro SO% 
restante se dividen en: 19 (38%) 
f"allecirnientos y los últimos 6 pacientes 
(12%), desconocemos su estado actual 
por abandono de tratamiento. 

DISCUSION 

Los Rabdomiosarcomas tienen una 
incidencia del S hasta el 15% de las 
tumoraciones malignas. y oscilan en 4%. 
cuando se incluyen niilos menores de IS 
aftos, pero si se abarca hasta los 21 ai'los 
la incidencia de estos tiende a igualarse a 
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la de los Neuroblastomas y 
Nefroblastomas. En nuestro medio ocupa 
el quinto lugar en frecuencia precedidos 
en orden descendente por los linfomas y 
Leucemias. TUDlores del SNC, 
Nefroblastomas y tUD1ores germinales. 

De los S J casos de Rabdomiosarcoma de 
la muestra que analizamos y que 
constituyen el universo del presente 
trabajo, le corresponde en los últimos 6 
ailos una incidencia de 8.5 casos por afio, 
es una cifra nada despreciable tratándose 
de una sola institución como el Centro 
Medico Nacional la Raza que capta 
pacientes de la zona austral de la 
república Mexicana y del none del 
Distrito Federal comparándose con los 
160 casos por afto que se agregan al 
registro multicentrico del I.R.S Nonea­
DJericano. 

Todo lo compendiado o mencionado en la 
literatura medica e internacional ref"erente 
a otras asociaciones del Rabdomio­
sarcoma en niilos, como otras patologias 
neoplasicas como son Cáncer de Mama; 
del SNC; Adrenogenitales; Osteosar­
comas; así como otras anomalías dentro 
de las que se incluyen la Neurofibro­
rnatosis. Malformaciones del SNC y 
Genitourinarias no la observarnos en este 
bloque de pacientes que reponarnos. 

En la muestra estudiada se identificaron 2 
picos de edades, el 71% se presentó en 
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niilos menores de 1 O aí'los y en ellos la 
variedad histologica encontrada fué el 
Rabdomiosarcoma Embrionario. concep­
tualizándose este como de Histologia 
Favorable. en donde incluimos a los 
Rabdomiosarcomas Botroides los cuales 
son de localización pref"erentemente en 
visceras huecas. como vejiga y vagina 
entre otras. El segundo ascenso se detectó 
en los adolescentes y en ellos el alveolar 
(25%) fué la variedad histologica 
predominante. tipificados estos como de 
histologia desf'avorable. Todo lo anterior 
es similar a lo reportado por la literatura 
internacional. 

Una de las caracteristicas del Rabdomio­
sarcoma en niilos es que puede tener una 
amplia localización en toda la economia y 
en lo ref'erente a este tópico la literarura 
mundial nos reporta su mayor frecuencia 
en cabeza y cuello y dentro de estos los 
parameningueos. seguidos por los 
Genitourinarios y los de extremidades con 
muy poca dfferencia en cuanto al 
porcentaje de presentación. este compor­
tamiento fué simular en nuestra muestra 
estudiada. 

En el siguiente párrafo se comentará dos 
f'actores pronósticos intimamente ligados 
que son: por un lado. el estadio clinico 
patológico al momento del diagnóstico • y 
por el otro. la posibilidad de resección 
quirúrgica completa. La indicación de 
cirugia en los Rabdomiosarcomas en 

niilos depende principalmente del sino 
anatómico que af'ecte en el organismo y 
estas pueden ser de tres modalidades: 
a).- Biopsia. b).- Resección parcial. c).­
Resección total. Alternativas que en 
f'orma progresiva indudablemente f'avo­
recen al tratamiento quintio o radiotera­
péutico subsecuentes. así como. a la 
misma cirugia dif'erida, y por ello influyen 
e impactan en el pronóstico. A todos los 
pacientes del grupo estudiado. se les 
ofreció tratamiento quirúrgico. que en su 
mayoria fueron biopsias esto justificado 
por las razones antes mencionadas de su 
localización anatómica de dificil resec­
ción • aunado a la llegada tardia de los 
pacientes. 

Tomando en cuenta, únicamente el 
estadio clínico patológico y la 
oportunidad de cirugia a estos pacientes. 
es aún vigente el concepto de que a menor 
estadio clinico (1-Il). mayor son las 
posibilidades de resección total. y a mayor 
estadio clinico (Ill-IV). menor esta 
probabilidad. podiamos decirlo a la 
inversa En nuestros casos llamó la aten­
ción que no se presento ningún paciente 
en estadio 1 lo cual podriamos explicarlo 
por: la agresividad biológica de esta 
patologia, la afinidad de presentación en 
cavidades y la poca expresividad clinica 
retardándose su diagnóstico y tercero. 
traslados tardios de segundo nivel de 
atención medica Una excepción a este 
respecto podria ser el siguiente ejemplo: 

ESTA 
SM.Ni 

T.r:siS 
!}[ i..A 

H@ nt:BE 
s mu a-H:: e A 

- ---.-- --- - - --- - --- - - ----



un paciente con una nunoración pequefta 
en oldo medio o nasof"aringue a quienes 
por estos sitios de af"ectación la cirugía 
resectiva seria mutilante, dicho en otras 
palabras, puede estar en estadio 1 y no es 
conveniente su resección completa. apo­
yando a este argumento está por otro lado, 
la buena respuesta a la Quimio­
Radioterapia de los rabdomisorcomas en 
nii\os particularmente los embrionarios 
que af"ectan pref"erentemente cabeza y 
cuello. En síntesis y globalinzado nuestra 
experiencia quirúrgica nos dicta qlie en 
nuestro medio a los niftos con 
Rabdmomiosarcoma le ofrecimos a la 
mitad biopsias. una tercera parte 
resección total y un cuana parte se les 
ofreció resecciones parciales. 
Dado que el presente trabajo es una 
encuesta descriptiva retrospectiva y 
transversal, no es adecuado ni ético, el 
ref"erirnos al pronóstico, en el sentido 
estricto de la palabra, para esto seria 
necesario contar con datos estaditicos 
para conf"ormar una gráfica logarítmica de 
mortalidad, sin embargo. el estado actual 
de los nii\os con RMS en el servicio de 
cirugía oncológica quirúrgica es bueno, 
debido a que la mitad de ellos están 
vivos. repartidos tanto en vigilancia 
como en tratamiento actual al momento 
del corte del estudio. y con una 
mortalidad conocida poco más de una 
tercera parte de los niños (38%). pero si 
consideramos que los estadios de la 
enfermedad que más tratamos son etapas 
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avanzadas (Il-W). esto nos indica que 
debemos de hacer más énf"asis en los 
médicos de esta institución quienes 
tienen el primer contacto con estos nii\os 
y sensibilizarlos a fin de que sean 
enviados a la mayor brevedad posible a 
centros de atención multidiciplinaria para 
un pronto diagnóstico y su tralalDiento 
multimodal oportuno. 
CONCLUSIONES 

Los Rabdomiosarcomas en el servicio 
de Cirugía Oncologlca no mostraron 
dif"erencia en sexo. los estadios mas 
frecuentes observados fueron II y W 
con localizaciones predominantes en 
cabeza-cuello, Tracto geniutourinario y 
extremidades. Sobresaliendo la 
variedad histología embrionaria y 
alveolar 

La alternativa qutrUrgica ofrecida en 
más de la mitad de los pacientes fué 
biopsias. a una tercera parte resección 
total y a la cuarta parte resección 
parcial. 

La mortalidad conocida en este estudio 
transversal fué del 38%. 

A fin de abatir la morbimortalidad 
elevada de los niilos con Rabdomio­
sarcoma y el retardo en el diagnóstico 
debamos enfatizar y serisibilizar a los 
médicos de primer contacto de atención 
sobre esta patología. 
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