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ANTECEDENTES:

El Rabdomiosarcoma es un tumor de
tejidos blandos que se origina de lus
células de mesénquima primitivo (1)
Weber en 1854 fue el primero en
describir el rabdomiosarcoms como
una eatidad aparte. En 1958 Horn y
Enterline describieron los 4 tipos
histolégicos que se conocen a la
actunlidad. (2) . En 1972 se integra en
Estados Unidos de Norte América el

intergrupo  para el estudio del

Rabdemioesarcoma.

i

Este es el sarcoma mas comin de la
infancia y compromete del 5 gl 15% de
todos los tumores sélidos en la infancia
y comprende de 4 a 8% de todas las

neoplasias malignas (1,3). Esta entidad

en mas frecuente en hombres que en
mujeres {1.4: 1). La mayoria de los
casos se presentan en la primera
década de la vida, con dos picos
especificos de edad que ocurren entre
los 2 y 6 aflos y los15 y 19 &fios de edad.
)]

De todos los tumores sélidos ocupa el
quinto lugar precedide por tumores de
cerebro, linfomas, neuroblastoma ¥
tumor de Wilms.

El lugar mis frecuente de afeccién es
en Cabeza y cuello, seguido por tracto

urinario,

Es mas frecuente en hermanos de



niflos con tumores de glindulas
suprarrenales y cerebrales, asi como
con otros sarcomas. Tumores de mama,
y neoplasia de cerebro lo que hacen
sugestivo un factor genético.(4)
La etiologia es aun desconocida, parece
existir una base hereditaria. Se ha
identificado  wna  asociaciin  de
Rabdomiosarcoma con  numerosos
desordenes congénitos en un 32% de
los casos como sor enfermedad de Von
Recklinghausen {neurofibromatosis
tipo IT), sindrome del Nevo Celular
Basal, poliposis adenomatosa familiar,
sindrome de Noonan(4,5). Esta
patologia es mas frecuente en
hermanos de nifios con tumores en
glindulas suprarcenales y cerebrales.
—8e han identificade  traslocaciones
cromosémicas persistentes del brazo
largo del cromosoma 2, regién 3 banda
S al brazo large del cromosoma 13

regibn 1 banda 4,en los del tipo

alveolar.
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Se han encontrado una mayor
incidencin con Iz  exposiciin 2
herhicidas clorofenados o agentes
quimicos como Metilolenthreno. Se ha
documentade ademss asociacibn con
etiplogia viral en particular con ¢l viros

Ebstein Barr.

Esta condicibn no tratnda puede
progresar rdpidamente con grag
habilidad para  invadir  tejidos
contigues y por via hematbgena y
linfitica que estin presentes ¢n un

20% al momento del diagnostico(6). La

supervivencia se ha incrementado de



entre 10 y 15% en los afios 60 a
alrededor de 70% en 3 afios, esto es
debido al desarrollo dc tratamiento
multidisciplinario.

El rabdomiosarcoma se origina a partir
del mesénquima embrionario, este esta
compuesto por rabdomioblastos, y
pueden presentarse en cualquier parte
del cuerpo excepto en el cerebre. La
clasificacién més comin es la de Horn
y Enterline para cuatro tipos
histolégicos como son: Cuadre
embrionario (con su subtipo botroide),
alveolar, pleomorfico e
indiferenciado.(1,7)

El Rabdomiosarcoma embrionario es

ln variedad mAs comiin y constituye

60% de los casos de la edad pedidtrica.

e A R T -4 :
R R b % B on,

Su ubicacién mAs frecuente es en

cabeza y caello, tracto genitourinario;
El tipo botroide se presenta con mayor
frecuencia en vagina, vejiga vy

nasofaringe semejando 8 un racimo de

uvas.

El segundo tipo histolégico mds
comin es ¢l alveolar en Ia etapa
pedidtrica que constituye un 20% de
los casos, y es el de peor prondstico, se
localizan con mayor frecuencia en
extremidades y tronco, siendo las mas
afectadas las inferiores.

A continuacién un ejemplo grifico de

localizacién en miembros inferiores.



El tipo mixto esta compuesto por el

embrionario y alveolar.

El tipo pleomorfico es usnalmente
entcontrado en la poblacién adalta en la
que se hs identificado en 1% de los
casos y de igual manera involucra mas
frecuentemente extremidades.(1,7)
Dependerd de lIa  localizacion del
mismo, de tal manera que Ia
localizacién en nifios més frecuente ey
en cabeza v cuello presentindose esta
como masa, dolor local o referido,
epistaxis, sinusitis  persistente o
sintomas neurolégices con compromiso

tumoral, A  nivel del tracto

genitourinaric producirgn hematuria,

masa abdominal y sintomas de

obstruecion urinaria cuando
comprometen Ia vejiga o prostata, los
paratesticulares se¢ manifiestan como
una masa en regién inguinal, dolor o
hidrocele. Los vaginales cursan con
secrecibn vaginal, sangrade o prolapse
de la tumefaccion, los uterinos por
masa polipoide que se puede prolapsar
o ser intramural, En las extremidades y
tronco se presentan como masas
dolerosas e indoloras. Les de vias
biliares pueden semejar quiste de

colédoco por cursar con la triada de

dolor, fiebre ¢ ictericin.

Los paravertcbrales y tordxicos cursan
con deolor, masa ¢ derrame pleural. En

retroperitoneo presentan sintomas por



masa ocupativa ¥ dolor cursando en
ocasiones con ¢uadro de compresiin a
visceras cercanas.

La preseatacibn en vejiga, prostata,
vagina, cabeza, cuello son prevalentes
en la lactancia y pre-escolares, En los
nifios mayores y adultos jévenes son
mas frecuentes en abdomen, tronco ¥
los paratesticulares, Los gque se
presentan en la orbita y en
extremidades se presentan a cualquier

edad.

El orden de presentacién por la

localizacibn es la siguiente:

Cabeza y cuello  26% sin orbita.,
Tracto genitourinario 21%,
Extremidades 21%, Orbita 9.4%,

Retroperitoneo 8.2%, Tronco 6.6%,

Térax  2.3%, Periné 2.3%, Otros
2.3%. (3,8)

El diagnéstico se realiza con biopsia
abierta a aguja fina, esta iltima con ia
limitacién de no permitir
subeclasificarlos. La extensién asi como
las metdstasis s¢ hacen con estudio de
imagen,

La clasificacién del Intergrupo para el
estudio del Rabdomiosarcoma es Ia
siguiente:
Grupo It
Enfermedad  localizada  resecads
completamente,

Tumor confinado 2 un  mdsculo u
drgano de origen.

Infiltracion fuera de esta estructura.
Grupo 1E:

Enfermedad localizada o regional con
reseccién en su mayoria

Enfermedad residual microscbpica,
ganglios negativos.

No-enfermedad residval microscopica,

ganglios positivos.



Enfermedad microscopica residual y
ganglios pusitivos.

Grupe II1:

Reseccién incompleta o biopsia con
enfermedad residual microscdpica
Grupe IV: Presencia de
methstasis.(2,9)

E! tratamiento es multimodal, y se basa
en cirugia, quimioterapia vy
radioterapia

El objetive priocipal de 18 cirugia es
establecer ¢l  diagndstico, otros
objetivos son la  reseccidn totnl del

tumor sin  mérgenes, evitando Ia

perdida de 1la funcién y con una

minima desfiguracién,

La quimioterapin se ofrece a lodos los
pacientes vy  tiene tomo objetivo
principal erradicar la enfermedad
residual microscépica y reducir del
tamafio las lesiones que en un inicio son
ingperables. Los esquemas bésicos
usados son el V.A.C. vincristina,
actinomicina, y ciclofosfamida, al cual
se le ha adicionade el uso de la
adriamicina. Los programas intensos
de quimioterapia tienen una toxicidad
considerable con miefosupresidn,
inmunosupresidn, lesiones en mucosas
intestinales,

anorexia, caquexia,

desnutricién,  sepsis,  traslocacibo
bacteriana,

La radioterapia hiperfraccionada ha
permitido aumentar Ia eliminacién de
tumor residual y con mener dafio a
estructuras vecinas. El uso de
braquiterapia ha permitido aumentar
el efecto biolégico con menores dosis

de radiacién y esquemas més cortos,

A lo largo del tiempo el abordaje



quirdrgico de los rabdomicsarcomas
ba sido muy controversial y variado,
siendo unas veces mas radical y

agresivo.

. |

Otras veces més conservador inclusive
en tumores de ls misma histologfa,
mismo grade de compromiso del
érgano y localizacién similar, por lo
anterior pretendemos realizar una
revisibn de la sobrevida de nuestros
pacientes 8 un afo del diagnéstico y
analizar los posibles factores que
pudieran haber influido en ellos.

Es debitle 2 que no contamos con una

protocolo de tratamiento quirdrgico

para los rabdemiosarcomas en niflos
que se analizaron los expedientes de
nifies hospitalizados en el servicio de
cirugia pediitrica del centro medico la

Raza en los dltimos 9 afios.



MATERIAL Y METODOS:

Se realizé una exhaustiva revisién de
expedientes del archive clfr;ico de niftos
menores de 16 afios con diagndstico de
rabdomiosarcoma en el Hogpital
General Gaudencio Gonziles Garza

del Centro Médico Ia Raza

Que fueron sometidos a algan tipo de
manejo guirtirgico para estadificaci6n,
diagnéstico y tratamiento.

5S¢ claboré uma heja de captacién de
datos, en la cual se consigné nombre,
sexo, edad actual y edad al diagnéstico,
estirpe  histoldgica, cstadio de la
enfermedad al diagnéstico, tipo de
tratamiento quirdrgico y sobrevida de
cada grupo sl afio del diagnostico.
Criterios de inclusion:

Todos los expedientes de  pacientes
menores de 16 =afios con diagndstico
histopatolégice de rabdomiosarcoma

que fueron sometidos a algin tipo de

procedimiento quirdirgico para su

diagnéstico o estadificacibn.

Criterios de exclusién:
Todos cxpedientes dc  pacientes
menores de 16 afies con diagndstico de

rabdomiosarcoma previe a su ingreso

al hospital,

Criterios de Eliminacin:
Todos los expedientes de nifios de

menos de 16 afios a quienes se les

realizé diagndstico de
rabdomiosarcoma que estén
incompletos.



Hoja de Captura de Datos:
Rabdomiosarcoma
Nowbre:
Cedula:
Edad actual:
Sexo:
Fecha de captura de datos:
Fecha de Diagnéstico:
Edad al diagndstico:
Localizacién anatémica de la tumoracién:

Cabeza y cuello ( )

«  Orbita - cavidad nasal - boca - mejilla
- Pérpado - nasofaringe - faring\e - cuello
- Créaeo - paladar - sengs paranasales - oidos
- mastoides

Tronco :

- regibn paratesticular

- retroperitoneo - pelvis
- pared tordcica - pared abdominal - flance - dorso
- prostata - vejiga urinaria
- vagina - vulva
Extremidades:

- extremidades superiores

- extremidades inferiores



Estadio:
() I ) () V()
Tipo Histolégico:

Embrionario{ ) alveolar( ) botroide{ ) pleomorfico{ )

‘Fratamiento quirdrgico:
Biopsia( ) reseccién parcial { )} reseccitn total{ )
Quimioterapia : si no
Termind tratamiento s no
Causa:
Redioterapia: st 1o
Termino tratamiento  si no
Causa:
Estado Actusl:
Vive( ) Muerto ()

Diagnostico de defuncién

Fecha de defuncién



RESULTADOS:

Se revisaron 63 pacientes  con
diagnostico de rabdomiosarcoma, de
fos cuales 32 (30.7%) pacientes fueron
femeninos, y 31(40.3%) pertenecieron
al sexo masculino.

De la muestra analizada el rango de
edad fue de 7 meses a I3 aftos, el grupo
con mas pacientes fue ¢l de uno a 4
aftos con 23(36.5%)seguidos por los
mayores de 10 afios con 22 pacientes
(34.9%); 15 (23.8%) de 5 a 9 afios, y el
de menor afeceidn fue en los menores
de laiio con 3 pacientes (4.7%).

La localizacion de los tnmores en los
pacientes estudiados fue la siguiente: la
cabeza fue el lugar de mayor afeccién,
con 26 { 4L2) casos, le siguieron en
orden decreciente,  extremidades
13(20.6%), tracto  genitosrinario
11(17.4%), paratesticolar, tronco y

pelvis con 3 casos respectivamente

(4.7%), de igwal forma sacro

retroperitoneo, vias biliares y pared
abdominal con un caso cada une
(1.5%)..
Los tipos histolégicos que se
presentaron en la muestra estudiada,
predomino el embrionarioc con 40
pacientes (63.4%) seguidos

por el alveolar 17 ( 26.9%),casos.
Botroide 4 { 6.3%), y pleomorfico con 2
(3.1% ) casos,
Todos los pacientes requirieron
manejo quirirgico, siendo posible la
reseccion total en 333% de los
pacientes estudisdos;

Reseccién parcial en 9 (14.2%), y en
33(52.3%) dnicamente realizamos
biopsias. El cstadio dc la muestra
estudiada fue el siguiente : 61% de
pacientes se encontraron en estadio I
al momento del diagnostico,35%
estadio I, y 4% en estadio IV,

El estado actual de los pacientes es

siguiente: un 50% estdn vivos, de estos

18 (29%) en vigilancia, y 14(21%) en
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Discusidn;

De los 63 casos de rabdomiosarcoma
de la muestra analizada, le corresponde
en los iiltimos 8 afios una incidencia
de 7.8 casos por afio. Comparados con
los 160 casos nuevos por afio que
llegan 8l  registro de LRS.
norteamericano. En correspondencia al
estudio multicéntrico la muestra
estudiada mostrd 2 picos de edades, en
el 65% se presento en niflos menores
de 10 ados, y en ellos la variedad
histeligica encontrada fue
embrionaria, conceptualizandose como
histologia faverable y el segundo
ascenso se detectd en los adolescentes y
en ellos et alveolar fue la variedad
histolégica predominante, tipificados
como histologia desfavorable.

Existen dos factores prondsticos
intimamente ligados que son: Estadio
clinico v posibilidad de reseccifn

quirdrgica completa, mismos que estdn

descritos en la literatura. Solo & una

tercera parte le ofrecimos reseccién
total, a una minoria parcial v 2 la
mitad biopsias, condiciones dadas por
el sitio primario y estadio de 1la

enfermedad.

Encontramos que  para las
Iocalizaciones de los rabdomiosarcomas
en cabeza y cuello en a2 las que a la
mayoria se les realizd biopsia con
diferimiento quirdrgico resectivo
modalidades

posterior a  otras

teraptuticas la sobrevida fue alta hasta

de 81% al afio del diagnéstico,

En el grupo de los rabdemiosarcomas
genitourinario en los que se realizd

biopsias y resecciones parciales sin
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comprometer la funcibn ni la estética y para el grupo de los
la sobrevida fue considerable de hasta rabdomiosarcomas otres que
73% al afio del diagnéstico. Hlamaremos misceldneos en los que el

manejo  fue particularizado, la
sobrevida fue menor de 31% y fueron
de estadio avanzado al momentoe del

diagndstico

Para los rabdomiosarcomas de
extremidades a los que en Ia mitad de
los casos se les realizd mayormente
reseccion completn justificado por la
histologia desfavorable, la sobrevida
fue de Ia mitad de log cases de hasta

54%.




ESTA TESIS NO SALE
DE LA BIBLIOTECA
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Conclusion:

Por lo anterior concluimos que Ia
sobrevida esta en relacién a la opcibn
quirtirgica seleccionada en el tratamiento
de los rabdomiosarcomas en nifics, la cusl
debe de ser ascleccionada tomando en
cuenta su localizacién, histologin y estadio
elinico, evitando stempre 1a mutilacién del

nifto.
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