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RESUMEN

RABDOMIOSARCOMA PEDIATRICO. Revision por Estudios de Imagen

Ll rabdomiesarcoma infuntil, un tumor maligno, s¢ origina a partir de mesénquima embrionario de tejido
blando musculocsquelético, representa 10% de los twmores solidos miantiles, aproximadamente ¢l 3.5% de los
casos de cineer en nifos de 0 a 14 afos de edad, y 2% entre adolescentes y adultos jovenes entre 15 a 19 afios de
cdad.

Es una enfermedad curable en la mayorfa de los nifos gque reciben terapia dptima, con una supervivencia
a 5 oflos dc mis del 60% después del diagnostico. Los sitios primarios mds comunes donde aparece el
rubdomiosarcoma son la cabeza y el cuello, por ejemplo (el pamameningeo, drbita, farfngeo, cte.), el conducto
genitourinario, y Tas extremidades. Otros stlios primarios menos comunes incluyen el tronco, la repién
intratordcica, ¢l tracto gastrointestinal (incluyendo hipado y tracto biliar) y la region de perineo/uno. Los
porcentajes por localizacidn son los siguientes: cabeza y cucllo 40%, tronco y extremidades 25% , genilourinario
20 % , intrabdominal 15%. Ihseminacion metastdsica temprana por via linfatica y hematégena.

Histologicamente  existen tres tipos  fundamentales: Rabdomiosarcoma  embrionario  (botroides), alveolar,
pleomérfico o indiferenciado.

En I vasty mayoria de casos de rabdomiosarcoma se presentan de forma esporadica sin ningdn factor de
riesgo o de predisposicion reconocible a pesar de que una pequeila porcion de estos, estin relacionados con
factores penéticos. Entre estos (aclores tenemos ¢l sindrome de susceptibilidad al cancer Li-Fraumeni,(con
mulacion en la linca germinal P53)| newrofibromatosis tipo 1, y el sindrome Bekwith-Wiedemann ( a pesar de que
el tumor de Wilms y el hepatoblastoma se les relaciona més comtinmente con este sindrome. El prondstico para
un nifio 0 adolescente con rabdomiosarcoma se relaciona con el sitio de origen y ¢l grado e histopatologia de la
enfermedad. Exislen datos preliminares que describen la posible importancia pronéstica de las caracteristicas
biolagicas especilicas de las eélulas tumorales del rabdomiosarcoma,

[a presente investigacion pretende mostrar las caracteristicas imagenologicas del Rabdomiosarcoma,
obscrvadas en nifios mexicanos ¢n un Tospital de concentracion como ta UMAL Hospital General La Raza del
TMSS.

LI objetivo de este trabajo es desenbir los hallazgos por los diferentes métodos de imagen (Radiologia
convencional.  Ultrasonido, Tomografia Computarizada y Resonancia Magnética) del Rabdomiosarcoma
pediitrico.

El cstudio cs un modelo observacional, retrospectivo y descriptivo de una seric de casos y llevado a cabo
en el servicio de Radiodiagnostico de la U.M.A L. Hospital General “Gaudencio Gonzilez Garza™ CMN Ta Raza
decl IMSS, apoyado par los departamentos climcos de Oncoldgica Pedidtrica y Patologla. Se incluird a rodos los
pacicntes con dingnostico histopatoldgico de Rabdomiosarcoma que se atendicron del periodo comprendido de
Enero del 2000 a Fnero del 2007, senalando  todos los hallazgos obtenidos en las diferentes modalidades del
diagndstico por imagen, se llenura una hoja de recoleccion de datos para cada uno de los expedientes.

De los pacicntes que estudiamos sc observo que este padecimiento  se encontrd mas en hombres que cn
mujeres, ¢l lipo histoldgico mas [recuente fue ¢l Rabdomiosarcoma el embrionario, os sitios anatémicos mas
afectados por ¢f rabdomiosarcoma son la pelvis (vejiga, vaging, prostata y piso pélvico), las extremidades (mano
y brazo), cabera (nasolaringco y orbita), torax (pared tordcica) y abdomen (vias biliares), el método de cleceion
para el diagndstico, estadificacion y scguimicnto de los Rabdomiosarcomas s la Tomografia Computarizada,
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1.- ANTECEDENTES CIENTIFICOS

RABDOMIOSARCOMA

Tumor de orgen mesenquimatoso, descrito por Webner en 1854, cuyo origen se encuentra
a partir de mesénguima embrionario presentando diferenciacidn a muasculo esquelético Fetal de
la semana 7 a la 10. Crecimiento local ripido y persistente, y de diseminacion metastdsica

“ gy - -4
temprana por via linfatica y hematégena.'™

Los rabdomiosarcomas son tumores derivados de los rabdomioblastos que son células de
misculo liso primitivas, pucden aparecer en diferentes lugares del cuerpo, usualmente cn

pacientes menores de 15 aftos. La frecuencia de localizacién de estos tumores es @

e Cabeezay cuello 35-40%
s Tracto genitourinario 20%
e Lixtremidades 15-20%

e Tronco y pulmén 10-15%, G429

El rabdomiosarcoma cmbrionario ¢s la forma mds comuan de rabdomiosarcoma y sc
cncuentra hasta cn dos tercios de los casos en Gtero o vagma. Su forma de presentacién cs
usualmente la de una masa protruyendo por la uretra, el introito vaginal o por flujo vaginal
fétido en nifias menores de 2 afios '

La tasa de sobrevida a 5 aftos despuds del diagnostico de un rabdomiosarcoma es de 70%.

Las recafdas ocurren més [recuentemente (95%) durante los tres primeros aflos despudés del
diagndstico y tratamiento y son mas [recuentes en pacientes con diagndstico dc
rabdomiosarcoma estadio 111 6 TV

El prondstico depende del estadio cn ¢l momento del diagnostico, de la edad del paciente,

namero de metastasis, lugar del origen y resceabilidad. El mejor prondstico usualmente 1o

tienen los nifios entre 1 y 9 afios. En los menores de 1 affo se pueden presentar dificultades cn



cl tratamicnto ya que las téenicas quirdrgicas son limitadas y la utilizacidn de radiotcrapia
parcial.

INCIDENCIA Y EPIDEMIOLOGIA.

»  Tumor de partes blandas mas frecuente en cl nifio y adolescente
= 10% de los tumorcs solidos infantiles
= 6% de todas las enfermedades malignas del nifio
«  Frecuencia [ 1.4: Q1
+  Dos picos de incidencia:
1. Dec los 2 a los 6 aftos de edad

2. Ln la pubertad.

Ll rabdomiosarcoma infantil, un tumor maligno de tejido blando de origen
musculocsquelético, representa aproximadamente el 3.5% de los casos de cancer en nifios dc 0
a 14 afios de edad, y 2% cntre adolescentes y adultos jovenes entre 15 a 19 afios de cdad. Es
una enfermedad curable en la mayoria de los mifios que reciben tcrapia Optima, con una
supervivencia a 5 aflos de mis del 60% después del diagndstico. Los sitios primarios mas
comuncs donde aparece el rabdomiosarcoma son la cabeza y el cuello, por ejemplo (el
parameningeo, 6rbita, faringco, cte.), €l conduclo genitourinario, y las cxtremidades. Otros
sitios primarios menos comunes mcluyen ¢l tronco, la regidn intratordcica, el tracto
gastrointestinal (incluyendo higado y tracto biliar) y la region de perieo/ano (6:9).

En la vasta mayoria de casos de rabdomiosarcoma se presentan de forma esporadica
sin ningan factor de ricsgo o de predisposicién reconocible a pesar de que una pequeiia
porcion de estos, cstan relacionados con factores genéticos. Entre estos factores tenemos el
sindrome de susceptibilidad al ¢dncer Li-Fraumeni,(con mutacién en la linea germinal P53)
neurofibromatosis tipo [, y ¢l sindrome Bekwith-Wiedemann ( a pesar de que el tumor de

Wilms y el hepatoblastoma sc les relaciona més cominmente con este sindrome.

Se ha observado un ricsgo clevado de rabdomiosarcoma en hijos de padres fumadores,

- . . .. . I3l
ingesta de ciertos alimentos y exposicion a producto quimicos. &9
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El prondstico para un nifio o adolescente con rabdomiosarcoma se relaciona con cl sitio
de origen y ¢l grado e histopatologia de la cnfermedad. Existen datos preliminarcs que
describen la posible importancia prondstica de las caracteristicas biologicas especificas de las
¢Clulas tumorales del rabdomiosarcoma. Més abajo se describe brevemente cjemplos de los

factores tanto clinicos como biologicos con importancia prondstica potencial o probada.

a. Los sitios primarios con un pronéstico mads favorable incluyen la  orbita, la
cabeza y el cuello no parameningco, paratestis y vagina (ni de la vejiga ni de la prostata
genitourinaria) y el tracto biliar, 61516

b. La carga tumoral al momento del diagndéstico tiene importancia prondstica. Los
pacicntes con tumores mas pequeflos (<25 ¢m) lienen una supervivencia mayor comparada con
nifios con tumores mas grandes, mientras que los niflos con cenfermedad metastasica en el
diagndstico ticnen cl prondstico mas precario. La importancia pronostica de la enfermedad
metastasica cs modificada por la histologia del tumor, cdad al momento del diagnéstico y sitio
primario. Los pacientes con enfermedad metastasica con menos de 10 afios de edad y cuyos
tumores tienen histologia embrionario, ticnen una tasa de supervivencia de 5 afios mayor del
50% micntras que aquellos mayores de 10 aflos o con histologia alveolar tienen un resultado
mas precario. De forma similar, los pacientes con enfermedad mctastdsica y con tumores
genitourinarios primario (que no scan de la vejiga o prostata) ticnen un resultado mas
favorable que los pacientes con enfermedad metastasica y (umores primarios en otros lugares.
Adcmas, los pacientes que de otra mancra muestran entermedad localizada pero con un
demostrado compromiso de los ganglios linfiticos regionales, tienen un prondstico mas
precario quc los pacientes sin compromiso de los ganglios regionales. (6:3.15,16)

c. El subtipo alveolar prevalece mas cntre los pacientes con  caracteristicas
clinicas menos lavorables (por cjemplo, menos de un afto o mas de 10 afios de edad,
extremidades primarias, y enfermedad metastisica), y generalmente esta relacionado con cl
mds precario de los resultados. En los estudios TRS-I ¢ {RS-I1, ¢l subtipo alveolar se asocié

con un resultado menos favorable en los pacientes cuyo sitio primario fue completamente



resecado (Grupo clinico I). Sin embargo, no se observaron difcrencias estadisticamente
significativas de supervivencia para el subtipo histopatoldgico, cuando se analizaron todos los
pacientes con rabdomiosarcoma, como tampoco se observaron difcrencias por subtipo
histolégico. 1516

d. Debido a que el tratamicnto y ¢l prondstico dependen en parte de la histologia tumoral, es
neeesario que ¢l tejido tumoral sea revisado por patélogos con cxperiencia en la evaluacion y
diagnostico de tumores inlantiles. Ademads, la diversidad de sitios primarios, la existencia dc
tratamicntos quirtrgicos vy radioterapéuticos cspeciales para cada sitio primario y la
subsiguicnte rehabilitacion especifica a cada sitio recalea la importancia de tratar a niffos con
rabdomiosarcoma en centros médicos con  cexperiencia en todas las  modalidades

. 9
terapéuticas. %110

HISTOPATOLOGIA

Histolégicamente existen cuatro tipos fundamentales :

Embrionario ( Botrioides ), Alveolar, Pleomdrfico e Indeferenciado.

1. BOTROIDLS

e L una varicdad de rabdomiosarcoma embrionario que ticne un prondstico
mejor.

¢ Caracteristicamente tiene un aspeclo macroscdpico en "racimos de uvas”
(polipoide, adenomatoso, mixomatoso.)

¢ Ocurre generalmente en las uniones mucocutinecas como la cavidad nasal,
nasofaringe, via biliar, vejiga y vagina.

e BSc caracteriza por c€lulas pequefias ovoides o fusiformes, con ciloplasma

cscaso, que se agrupan debajo de los epitelios o rodecando vasos y gléndulas.“'z)
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2. ALVEOLAR
e Tejido conectivo con células cn su interior de aspecto alveolar pulmonar.

»  Generalmente sc presentan con un componente mixto, alveolar y embrionario.

3. PLEOMORFICO.
s (C¢lulas fusiformes pleomdrficas.

¢ Baja frecuencia en Ja infancia, predominando ¢n adultos.

4. INDEFLERENCIADO
e El de peor prondstico junto con el alveolar.

» Edad de presentacion alrededor del afto de cdad.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

+ Ll diagnostico diferencial debe hacerse por inmunohistoquimica
+ Existen marcadores “‘tumorales” de mioglobina y desmina que ticnen una gran

sensibilidad y especiticidad. @ -

HISTORIA NATURAL
»  Crecimicnto rapido
= Tavasion directa por contigtidad.
» Diseminacion por fascias y planos musculares.
* Lncabeza y cuello 15% con afectacion ganglionar en el momento del diagnostico.
= Primarios dec vejiga
= Crecimiento rapido
+  Meidstasis lardias
« Primarios de extremidades

+  Afcctacion ganglionar en el 17%



«  Diseminacion hematdégena al diagnostico del 17%
+  Pulmdn, hucso, médula, cerebro
« Tumores nasofaringeos, senos paranasales y oido medio

+  Invasion a SNC en el 35%.(23'24)

CABEZA Y CULLLO
- Orbita, cavidad nasal y nasofaringe los mas afcctados.
+  Scguidos por oido, conducto auditivo, senos paranasales, mejilla, cucllo y cavidad
bucal (lengua, labios y paladar).
+  Crecen rapido, invaden y destruyen estructuras veeinas.
= Rabdomiosarcoma de 6rbita;
+  8.7% de los casos, de crecimicnto rapido, no doloroso, y especialmente
localizado en el cuadrante supcero intemo.
= Cavidad nasal y nasofaringe:
*  Sc confunden con hipertrotia adenoidea.
«  Qido medio, conducto auditivo, mastoidcs
«  Pérdida de audicion, otalgia, secrecion hemorragica o purulenta. (23.24.2%)
APARATO GENITOURINARIO
= Incidencia del 22% de los casos, 1odos de varicdad cimbrionaria.
= Tocalizacién:

- Paratesticular, préstata y vejiga

Dificil de determinar ¢l origen exacto del tumor.
+ Rabdomiosarcoma paratesticular:
—  Afecta adolescentes, afecta corddn espermatico y epididimo
Afcctacion nfitica retroperitoncal y paraadrtica
Dx Dif. Hernia inguinal, hidrocele, espermatocele.
»  Rabdomiosarcoma de vejiga y region genital:

—  Tumor vesical m4s frecuente en menores de 15 aflos.



— Se origina de la submucosa de pared postenor de la vejiga, especialmente cn
cucllo vesical y trigono.
Crece hacia la luz en forma de “racimo de uvas™.

— Obstruye orificio uretral interno y uretra prostatica.

RABDOMIOSARCOMA DE TRONCO Y EXTREMIDADES

Mis frecuente en la adoleseencia y edad adulta

— Predomina el subtipo alveolar

- Tumor firme, profundoe de crecimiento rapido.
No dolor, no inflamacién.
Afecta nervios periféricos

— Alectacion ésea no frecuente; excepto mano y pie.

RABDOMIOSARCOMA DE TRACTO BILIAR

Crece a partir de la submucosa del drbol biliar.

—  Se disemina a la rcpion central y ampolla de Vater,

—  Crccimicento insidioso

Otras localizaciones:

. ipr e e . C . (232475
— Nervios periféricos, csofago, hueso, rifién, corazdn ¢ iris. (23.24.23)

ESTADIFICACION

Ll grupo de estudio de rabdomiosarcomas (US Intergroup Rhabdomyosarcoma Study

IRS) @ ha establecido una clasificacion para estadiajc en cuatro grupos:

15



I.- Enfermedad localizada totalmente resecada.

II.- Enfermedad regional resecada con o sin adenopatias resccadas, con o sin
enfermedad microscopica residual.

I1L.- Reseccion incompleta 6 Biopsia con enfermedad macroscopica residual.

1V - Metéstasis a distancia en ¢l momento del diagnostico.”

Clasificacién TNM:
Estado I: Enfermedad localizada en 6Orbita, cabeza y cucllo o en region genital
sin compromiso de vejiga o prostata.
Estado II: Enfermedad localizada en lugares no mencionados en Listado L
Dcben ser menores o 1guales a 5 ¢m de didmetro.
Estado III: Tgual criterio al estado 11 pero el tamaifio del tumor ¢s mayor de 5
c¢m y/o compromiso de ganglios linfaticos regionales.

Estado IV: Implica enfermedad metastasica cn ¢l momento del diagnstico™

El Lstudio intergrupal del rabdomiosarcoma (IRSG por sus siglas en inglés) y ¢l
comité de sarcoma de tejido blando (STS) del Grupo de Oncologia Infantil COG (STS-COG),
asigna los pacienles a protocolos de tratamiento mediantc cl uso de un esquema de
clasificacion que combina el grupo clinico y la informacion sobre la etapa que se descrita mas
arriba. Para fines dc protocolo los pacientes se clasifican como de bajo riesgo, de ricsgo
intermedio, o de alto ricsgo. La definicion general de cada uno de estas categorias sc describe

a continuacion:

Bajo riesgo: Pacicntes con rabdomiosarcoma embrionario locahizado que se prescntan cn
lugares favorables (como en la etapa 1) y pacientes ¢on rabdomiosarcoma cmbrionario que se
presentan en sitios desfavorables ya sea con enlermedad completamente resceada, (como en el

grupo clinico I) o con enfermedad microscépica residual (como cn el grupo clinico II).



Riesgo intermedio: Pacientes con rabdomiosarcoma embrionario que sc prescnta cn sitios
destavorables con enfermedad residual macroscopica (como cen ¢l grupo clinico III), pacientes
con rabdomiosarcoma metastisico cmbrionario que s¢ presentan cn nifios menores de 10 afios
de edad, y pacientes con rabdomiosarcoma no metastasico alveolar o sarcoma no diferenciado

en cualquier tugar.

Alto rlesgo: Pacientes con rabdomiosarcoma metastdsico o sarcoma no dilerenciado al
momento dec presentacion cxcepto los casos cmbrionarios en nifios menores de 10 affos de

edad*®

HALLAZGOS POR IMAGEN.

Realmente no existe una descripcidn desde el punto de vista de diagnostico por imagen
caracteristica de los rabdomiosarcomas pedidtricos cn la literatura mundial, lo cual significa
que no existe una signologia tipica para cste tipo de tumor. Los rasgos compartidos hablan de
tumor de partes blandas bicn o mal definido, con frecuencia invade o erosiona estructuras
adyacentes, es heterogéneo después de nccrosis, hemorragia y degeneracion quistica. Tl

lamafio de la neoplasia es variable y depende del sitio de origen y del tipo histopatologico.

Al ser un tumor con vascularidad aumentada “de novo™ frecuentemente muestra un
reforzamicnto  incrementado con  presencia de  cortoscircullos arteriovenosos 'y  vasos

serpingiformes tumorales.

Es objeto de este trabajo resumir los hallazgos por nosotros cncontrados cn nucstra
muestra de pacientes con las distintas modalidades de imagen en el paciente pedidtrico con

RMS.
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2.- JUSTIFICACION

Los rabdomiosarcomas (RMS) son los sarcomas dc partes blandas mads [recuentes en
edad pediatrica. Iin los altimos 20 afios se han producido grandes avances en el tratamiento y
comprension de cstas ncoplasias gracias sobre todo a los cstudios multicéntricos realizados por
el Intergroup Rabdomiosarcoma Study (IRS) desde ¢l afio 1972, Gracias a ello, cn la
actualidad casi ¢l 75% de los pacientes diagnosticados de RMS conseguirin una curacion
complcta de la enfermedad combinando cirugia, radioterapia y poliquimiotcrapia (5. 6)

Se han definido diferentes modahdades histolégicas scgin la  clasificacion
internacional en funcion del pronodstico. Este esquema sc basa cn la division clasica en cuatro
tipos propugnada por Horn & Enterline en [958 (embrionario, botniowdes, alveolar y
pleomdrfico). T.as manifestaciones climeas dependen del lugar de onigen del tumor, la edad de
presentacion y la presencia de metéstasis, Kl sitio mas frecuente de localizacion es la cabeza y
el cuello (45%). El cstadiaje del tumor va a ser escncial para permitir adecuar el régimen
terapéutico y comparar las diferentes series en ¢l pronostico y superviveneia,

La UMAE GGG del CMN “La Raza™ ¢s un centro hospitalario quec concentra a la
poblacion oncologica pediatrica de la zona norte del pafs, cstadisticamentie los RMS
constituyen el 4° lugar entre la comunidad oncolégica pedidtrica, ¢s por ello que el andlisis
clinico, apoyado en el estudio de las mmdgenes es imprescindible para cstablecer un
diagnostico certero y una cstadificacion precisa cn funcién de constituir un pronostico

favorable en este tipo de pacientes %
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3.- PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

L.os Sarcomas de Tejidos Blandos en la nifiez ocupan el cuarto puesto, ubicacion muy
importantc si consideramos que fuera de csta edad se ubican en el vigésimo lugar. En la
UMAL Hospital General CMN La Raza, los portadores de sarcomas de tcjidos blandos acuden
con tumorces ¢n ctapas muy avanzadas de su enfermedad, que sc traduce en pobres resultados
que se obticnen tanto en lo que respecta a recurrencias como en sobrevida. El correcto andlisis
de las imédgencs obtenidas de las distintas modalidades como Radiologia convencional,
Ultrasonido, Tomografia Computarizada y Resonancia Magnética de los RMS por parte del

Médico Radidlogo redundard en un adecuado manejo y por ende en un mejor pronostico,

De tal mancra que la comprension ¢ interpretacion de las manifestaciones de los

RMS por diferentes métodos de imagen resulta bisico, por lo que plantcamos:

¢ Cuales son los hallazgos obtenidos en estudios de imagen (Radiologia convencional,
Ultrasonido, Tomografia Computarizada y Resonancia Magnética), cn  pacientes
pedidtricos con Rabdomiosarcoma (RMS), que recibieron atencion médica en la UM.AE.

Hospital General GGG La Raza entre los aflos 2000 y el afio 2007 ?



4.- OBJETIVOS

OBJETIVO GENERAL

1. Registrar las principales caracteristicas imagenoldgicas (Radiologfa
convencional, Ultrasonido, Tomografia Computarizada y Resonancia

Magnética) de los Rabdomiosarcomas en el grupo peditrico.

OBJETIVOS ESPECIFICOS

. Cstablccer la estadificacion de los RMS pedidtricos basados en estudios de
Imagen (Radiologia convencional, Ultrasonido, Tomografia Computarizada
y Resonancia Magnética)

2. Hager una revision de los principales aspectos epidemioldgicos, clinicos y
patologicos de los RMS pedidiricos.

3. Decterminar si existen diferencias cn cl diagnostico por imagen entre los
difcrentes tipos histologicos de RMS.

4. Rcconocer los sitios anatomicos de prescentacién de los RMS con los
dilerentes métodos de diagndstico por imagen.

5. Corroborar si existc una rclacion directa entre el tipo histopatoldgico del
RMS y el sitio anatomico de presentacidén basados en cl anilisis dec la

literatura mundial.
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5.- HIPOTESIS GENERAL.

Sicndo un estudio descriptivo, los investigadores no desean proponer ninguna hipdtesis.
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6.- MATERIAL Y METODOS

1. Lugar donde se cfectunara el estudio.

a.

Fl estudio sc llevard a cabo ¢n ¢l servicio de Radiodiagnostico de la UM.ALL.
Hospital General “GGG” CMN La Rarza del IMSS, con cl apoyo de los

departamentos de Oncologia Pediatrica y Patologfa Clinica.

2. Disefio de la investigacion.

a.
b.
C.
d.

Por ¢l control de la maniobra experimental : Observacional
Por la captacion de la informacion : Retrospectivo
Descriptivo

Transversal

3. Discilo de la muestra.

a.

C.

Poblacién  del  estudio: Pacicntes con  diagndstico  histopatolégico  de
Rabdomiosarcoma (RMS) diagnosticados y tratados en los  scrvicios de
Oncologia Pedidtrica, Patologia y Radiodiagnostico de ls UM.AE. Hospital
General *GGG™ CMN La Raza del IMSS.
Muestra:  Expedientes  clinicos v radiolégicos  de  pacientes  con
Rabdomiosarcoma (RMS) que retinan los criterios de seleceion.
Critenios de seleceion ;
1. Inclusién :
1. Tener diagndstico de  certeza  (histopatolégico)  de

Rabdomiosarcoma en cualquiera de sus variedades.

2]

Sexo masculino o femenino.

3. FEdad entre 0y 16 aflos.

4. [star en control regular de la enfermedad a cargo del scrvicio de
Oncologia Pedidtrica y Radiodiagnéstico de la U.M.AE.
Hospital General “GGG™ CMN La Raza del IMSS entre el afio

2000 y 2007. Entendiéndose como control regular, ¢l acudir a
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sus citas con los médicos cspecialistas de cada drea y realizar

estudios para-clinicos necesarios para su seguimiento.

wn

Contar con estudios de Imagen: Radiologia convencional (Rx),
Ultrasonido (US), Tomogratia Computada (TC) y/o Resonancia
Magnética (RM) para diagnostico y vigilancia de  las

manifestacioncs del Rabdomiosarcoma (RMS).

2. Exclusion :
1. Contar con estuchos de imagen incompletos o no resolutivos

para el diagnostico y control de RMS.

3. Noinclusi6n :
1. Pacicntes con sospecha  diagnéstica de Rabdomiosarcoma

(RMS), pero sin dictamen histopatoldgico detinitivo.

d. Tamailo de la mucstra.
1. Al tratarse de un estudio descriptivo de una serie de casos no se

requierc calcular un tamano de mucstra.

4. Identificaciéon de las Variables

a. INDEPENDIENTE : RABDOMIOSARCOMA

1) Definicién conceptual: s un tumor maligno (canceroso) de los tejidos
blandos que se encuentra en los niftos y que afecta mas cominmente las
estructuras de la cabeza y el cuello, ¢l tracto genitourinario, los brazos o las
piernas.  Los rabdomiosarcomas son tumores derivados dc los
rabdomioblastos quc son células musculo liso primitivas; su origen cs a

partir de mesénquima embrionario, pueden aparecer en diferentes Jugares

(8]
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del cuerpo, Los rabdomiosarcomas corresponden al 3,5% de los tumores

malignos en nifios menores de 14 aftos.

1. Definleion  operacional:  Pacientes  con  diagnéstico  de
Rabdomiosarcoma y su clasiticacion histopatoldgica cn:
a. embrionario(subtipo botrioides)
b. alveolar
¢. plcomorfico.

2. Escala de Medicion: Nominal y politmicas

Las lesiones tumorales serdn estudiadas y caracterizadas segin el sitio de afectacién.
b. DEPLENDIENTLE : RADIOLOGIA SIMPLE
1. Definicién conceptual : Técnica diagnostica en la cual se emplean
rayos X a través del paciente y estos producen una imagen que se

imprime en una placa radiografica.

r2

Definicién  operacional : Conjunto de hallazgos radioldgicos
manifcstados cn formas particulares de patrones tipicos que sugicren
el diagnostico de RMS,

3. Escala : Nominal

4. Indicadores :

1. Presencia de signos radiologicos de RMS.

a. Lesion radiopaca.- Se define como toda aquella imagen
que con densidad radiolégica de tcjidos blandos.

b. Lesion radiotransparente.- Sc  dcfine como  toda
aqucla imagen que con densidad radiologica de aire y/o
grasa.

¢. Bordes bien definidos.- Toda aquella imagen cn la cual
sus margencs scan distinguibles perfectamente del resto

del tejido en el que csta eontenida
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d. Bordes mal definidos.- Toda aquclla imagen cn la cual
sus mdargenes sean poco nitidos o indistinguibles o
perfectamente  del resto del tejido en el que csta
contenida.

¢. Calcificaciones.- Aquella imagen con densidad de calcio
contenida en un tejido que no corresponda a hueso
propiamente.

2. Ausencia de signologia ccografica de RMS.

¢. DEPENDIENTE : ULTRASONIDO

. Decfinicién conceptual : Técnica de imagen a través de la cual sc
cmplean ondas de sonido que gracias al efecto piezoeléctrico son
convertidas a una imagen.

2. Definiclén operacional : Conjunto de  hallazgos ccogrificos
manifcstados en formas particulares de patrones tipicos que sugicren
¢l diagndstico de RMS.

3. Escala : Nominal

4. Indicadores :

1. Presencia de signos ecograficos de RMS.
4. Ecogenicidad.- Nomenclatura utilizada en ¢l ultrasonido
y sc reficre a la cantidad de sonido que atraviesa a cada
tejido segin su conlormacidn estructural.

I. Lesion isoecogenica.- Se refiere a una imagen
que tiecne la  misma ecogenicidad y
conformacion  estructural  si tomamos  de

referencia a algin érgano explorado,
11 Lesion hipoecogenica.- Sc refiere a una imagen

que  tiene  menor  ccogenicidad  cn su
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conlormacion  estructural s tomamos  dc
referencia a algan organo explorado.

1. Lesion hiperecogénica.~ Se refiere a una imagen
que tiene mayor ecogenicidad cn  su
conformaciéon  estructural  si tomamos dc
referencia a algun érgano cxplorado.

b. Tamaflo de la lesion.- Se reficre a la cuantificacion cn
cenlimetros de la extensidn dc la lesidn cn sus tres cjes
tanto longitudinal, anteroposterior y transversal.

c. Vascularizacion: Toda aquella lesidn en la que sc
registra flujo con la aplicacién de la modalidad Doppler
color.

2. Ausencia de signologia ccografica de RMS.

d. DEPENDIENTE : TOMOGRAFIA COMPUTADA

1. Definicién conceptual: Téenica dingndstica que utiliza radiaciones,
en donde se ha sustituido la placa de rayos por detectores que
conectados a un ordenador recogen la informacién, componen la
imagen y la presentan en un monitor.

2. Definicién operacional: Conjunto de hallazgos tomograficos
manifestados en lormas particulares de patrones radioldégicos que
sugieren el diagnostico de RMS.

3. Escala : Nominal

4. Indicadores :

1. Presencia de signos tomograticos de RMS.
a. Densidad.- Nomenclatura utilizada cn la Tomografia

Computarizada y sc refiere a la cantidad de rayos X que
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atravicsa a cada tejido segin su confonmacion
estructural.

I. Lesion isodensa.- Se refiere a ung imagen que
ticne la misma densidad y conformacion
estructural si tomamos de referencia a algin
organo explorado.

I L.esidén hipodensa.- Se refiere a una imagen que
tiene mecnor densidad en su conformacion
cstructural si tomamos de referencia a algun
organo explorado.

111 Lesion hiperdensa.- Se refiere a una imagen que
tiecne mayor densidad en su conformacién
estructural si tomamos dc referencia a algin
organo explorado.

b. Unidades Hounsfield.- Son unidades que se otorgan
segon al coeficiente de atenuacién de los rayos X para
cada tejido especificamente.

¢. Reforzamiento.- Sc reficre a la cantidad de unidades
Hounsficld que aumenta cl tejido cxplorado tras la
administracion de medio de contraste iodado no 1dnico.
Dicho término sc cmplea cuando la lesion registra mas
de 10 Unidades Hounsfield tras la adminisiracion del
contraste.

Tipos de reforzamiento.

I. Homogéneo.- Cuando la lesidon refuerza de

[orma uniforme tras la administracion del medio

de contraste.
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1. Heterogénco.~ Cuando la lesion reluerza de

forma no uniforme tras la admunistraciéon del
medio de contraste.

1. Anular,- Cuando la lesion refuerza dnicamente
en la periferia dc la lesion tras la administracion
del medio de contraste.

2. Auscncia de signologia tomogralica de RMS.

DEPENDILENTE : RESONANCIA MAGNETICA
[. Decfinicién conceptual : Sistema diagnostico inocuo y altamente
sclectivo gque permite obtener imagencs de diversas partes del cuerpo
sin utilizar radiaciones ionizantcs y cn su lugar se emplea un campo
magnético ¢l cual alinea los protones del cuerpo humano y nos da una

imagen en un monitor.

2. Definiclén operacional: Conjunto de ‘hallazgos por Resonancia
Magnética manifestados en  formas particulares dc  patrones
radiolégicos que sugieren el diagnostico de RMS.

3. Escala: Nominal

4. Indicadores :

1. Presencia de signos por RM de RMS.

4. Intensidad.- Nomenclatura utilizada en la Resonancia
Magnética vy sc rcficre al grado en que el campo
magnélico empleado registra en el monitor cada tejido
en el cuerpo humano scglin  conformacion estructural.

1. Lesidn isointensa.- Se refiere a una imagen que

tiene la misma intcnsidad y conformacion



cstructural s1 tomamos de referencia a algin
organo explorado.

{I. Lesion hipointensa.- Se refiere a una imagen que
tiene menor intensidad en su conformacién
estructural st tomamos de referencia a algin
drgano explorado.

1. Lesion hiperintensa.- Se refiere a una imagen
que ticne mayor iniensidad en su conformacion
estructural si tomamos de referencia a algin
organo explorado.

b. Reforzamicnto.- Se refiere al grado de intensidad que
presente el tejido explorado tras la administracion de
medio  dc  contraste, cn este caso de  Gadolinio
Intruvenoso. Dicho término se emplea cuando la lesion
registra un cambio perceptible por la vista humana cn cl
monttor.

Tipos de reforzamiento.

I. Homogénco.- Cuando la lesion recfuerza de
forma uniforme tras la administracién del medio
de contrastc.

I1. lleterogéneo.- Cuando la lesion refuerza de
forma no uniforme tras la administracion del
medio de contraste.

111, Anular.- Cuando la lesidn refuerza Gnicamente
en la periferia de la lesion tras la administracion

del medio de contraste.

2. Ausencia de signologia RM de RMS.
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f. VARIABLES DEMOGRAFICAS
LDAD:

1.

Definicién conceptual: Es el periodo de Tiempo quc ha vivido una persona

desde el momento de su nacimiento.

2. Definicién operacional: Ticmpo en afios que ha vivido una persona desde
su nacimiento corroborado con su namero de aliliacion médica.

3. Indicadores: Edad en afios cumphdos

4. Escala de medicién: Nominal cuantitativa

SEXO:

1. Definicion conceptual: Constitucion organica que distingue una hembra de
un macho.

2. Definicién operacional: Se registra con base cn ¢l scxo de asignacion
social, segin su expediente clinico y afiliacion del mismo.

3. Indicador: Masculino o femenino

4. Escala de medicién: Nominal cualitativa dicotémica

5. Descripcion General del estudio.

Listudio observacional, descriptivo de una serie de casos, oblenidos a partir de enero del

afio 2000 y hasta ¢l marzo del 2007, incluyendo a todos los pacicntes con Rabdomiosarcoma

(RMS) en control regular por ¢l servicio de Oncologla Pedidtrica, a través del andlisis de

expedientes clinicos y estudios de Imagen, Radiologia convencional (Rx), Ultrasonido (US),

Tomografia Computada (TC) y/o Resonancia Magnética (RM) del archivo digital del servicio

dc Radiodiagnéstico de la UM.ALL. Hospital General GGG del CMN La Raza.

Los estudios de imagen fueron evaluados por dos Médicos Radidlogos adscritos a la

unidad dc Radiodiagnéstico de la U.M.A.E. lospital General GGG del CMN La Raza,

cxpertos cn ¢l diagndstico por imagen de pacientes del drea de Onco-radiologia, quiencs
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determinaran cn dos ocasiones distintas con intervalos 3 meses entre cada una de ellas, las
caracterfsticas de los RMS, observadas en los estudios de Imagen, asentando y coneentrando
la informacién en una hoja de recoleccion de datos ( anexo 1 ). Se obtendrin indices de
concordancia intraobservador e interobservador y de ser mayor a 0.7 se analizardn los

resultados obtenidos a través de estadistica descriptiva.

6. Anilisis de datos.

Ya que se trata de un estudio descriptivo de una serie de casos, no requiere mayor

estadistica que la descriptiva a base de medidas de tendencia central.

7. Recursos Humanos, fisicos y financieros.

Se emplearon recursos propios de Hospital General GGG del CMN La Raza del
Instituto Mexicano del Seguro Social, tanto médico, como de equipamiento pertenecientes

a los servicios de Oncologia Pedidtrica, Patologia y Radiodiagnostico.

Los estudios de Tmagen lueron realizados con equipos propios del Hospital marca
Sieruens.

No se requirio de financiamiento externo o de recursos exiras por parte del hospital, ya

que los empleados, forman parte del protocolo empleado de manera usual entre los

derechohabientes para su diagndstico y tratamiento.
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7.- FACTIBILIDAD

El presente estudio cs particularmente reproductible debido a que cn &ste hospital se
concentra 4 la poblacién de pacientes con Rabdomiosarcoma, se cuenta con un registro
radiolégico digital completo v cxpedicentes clinicos lo cual se considera suficiente para

permitir el andlisis de las variables del estudio.

8.- ASPECTOS ETICOS

Debido a que no se realiza proecdimicnto alguno en forma directa con los pacicntes, cl

presente trabajo no implica consideraciones éticas.

9.- DIFUSION DE RESULTADOS
Ll trabajo pretende ser presentado durante ¢l Congreso Nacional de Radiologia ¢
Imagen del mes de Febrero del 2008, Asi mismo, se buscard su reproduccion en una
publicacion de cardcler nacional con cl objcto de difundir ln experiencia de la U.M.A.L.

Hospital General GGG del Centro Médico Nacional La Raza del IMSS.



10.- CRONOGRAMA DE ACTIVIDADES

¥ Y ¥ ¥ ¥V Y ¥

Recuperacion y revision de la literatura ; 2 semanas
Llaboracion de protocolo : 4 semanas

Planeacion operativa : 2 semanas

Recoleccion de datos @ 2 semanas

Andlisis de resultados : 2 scmanas

Elaboracion del trabajo de tesis : 1 semana

Difus16n de resultados : 6 meses



11.- RESULTADOS

Se analizaron 26 expedientes clinicos y radiologicos de pacientes pediatricos con
diagndstico histopatologico de Rabdomiosarcoma atendidos en la UMAE Gaudencio
Gonzalez Garza del Centro Médico La Raza del IMSS entre los affos 2000 y el afio 2007.

Del total de expedientcs cstudiados, 6 fucren cxcluidos debido a no contar con estudios
completos de imagen cn nucstro archivo dgital.

LL resto (20 pacicntes) cumplicron completamente con los criterios de inclusion para la
elaboracion del presente trabajo.

En relacién con el sexo, la distribucidon mostré 12 pacientes (60%) hombres y 8 (40%)

mujeres. (Gralica y tabla 1)

Grafica | RABDOMISARCOMA PEDIATRICO.
DISTRIBUCION POR SEXO

SEX0

FEMENINO
MASCULINO

34



La ecdad dc los pacicntes al momento del estudio varié de 1 hasta 16 afios, con una
media de 7.8 afios, y una moda de 7 affos (4 pacientes). Tomando como referencia estos
valores se realizd una distribucién por grupos de edad en cuartetos de la siguiente forma de 0 a
4 afos, 6 pacientes (30%); de 4.1 a 8 aflos, 7 pacientes (35%); 8.1 a 12 aflos, 4 pacientes
(20%); y 3 pacientes entre 12,1 y 16 afos (15%). (Grafica y tabla 2)

Grafica 2. RABDOMISARCOMA PEDIATRICO.
DISTRIBUCION POR EDAD

EDAD DE LOSPACIENTES
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(912

w 13-16

Tabla 2
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El Rabdomiosarcoma como entidad patologica se divide en cuatro grandes grupos
desde el punto de vista de su histopatelogfa, clasificacién propuesta desde 1958 por Hom &

©® Ma cual persiste hasta la fecha y que fue tomada como referencia en la

Enterline
elaboracidn de este trabajo, encontrando 8 pacientes con Rabdomiosarcoma de tipo Alveolar
(40%) y 12 pacientes con el tipo Embrionario (60%), no se observaron ¢asos con los tipos

pleomdrfico y anapldsico.(Grifica y tabla 3)

Grafica 3. RABDOMISARCOMA PEDIATRICO.
DISTRIBUCION POR TIPO HISTOPATOLOGICO

RABDOMIOSARCOMA

N ALVEDLAR 8

B BVBRIONARIQ 12
PLEDMORACO 0

m ANAPLASCO 0

Tabla 3.
ALVEOLAR

EMBRIONARIO

PLEOMORFICO
ANAPLASICO
0
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Cabe mencionar que de los |2 pacientes con Rabdomiosarcoma Embrionario, 7
presentaron el subtipo Botrioides lo cual representa un 42% del total de pacientes con esta

forma de Rabdomiosarcoma.

Tabla 4. RABDOMISARCOMA PEDIATRICO.
SUBTIPO BOTRIOIDES

FEMBRIONARIO

BOTRIOIDES

Grafica 4. RABDOMIOSARCOMA BEVIBRIONARIO Y SU SUBTIPO

HISTOLOGCO BOTRIOIDES
BOTROIDES 5
42% EMBRIONARO
7
58%

El Rabdomiosarcoma tiene la capacidad de asentarse en practicamente cualquier sitio

(Graficn y whla 5) con enfarmedad

de la economia corporal, nucstra casuistica mostré 8 pacientes
primaria a nivel de la pelvis (40%) ™™ D5 (2590) en extremidades'™™, 4 (20%) en el

craneo' ™™ 2 (10%) en el torax y 1 (5%) en el abdomen ™%
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Grafica 5. RABDOMISARCOMA PEDIATRICO.
DISTRIBUCION POR UBICACION ANATOMICA

STIO ANATOMICO
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Fig 1. Rabdomiosarcoma de Préstata, Secuencia de cortes por TC contrastada a nivel
pélvico hechos a un masculino de 2 afios de edad con disuria, hematuria y obstruccion
de Ta via urinaria, notese la presencia de tumoracion solida que ejerce efecto de
volumen, infiltrando el piso y la pared posterior de la vejiga, en un caso de subtipo
Botrioides dc origen prostatico.

38



FIG. 2. RABDOMIOSARCOMA
ALVEOLAR DE LA MANO. IMAGEN
LATERAL POR RM PONDERADAENT1
CON CONTRASTE PARAMAGNETICO
MOSTRANDO TUMORACION
HIPERINTENSA EN LA CARA PALMAR
DE LA MANOC DE UNA NINA DE 7 ANOS
QUE INFILTRA TENDONESY
MUSCULOS.

FIG. 3 RABDOMIOSARCOMA
NASOFARINGEOQ. IMAGEN POR RM
QUE MUESTRA TUMORACION
HIPERINTENSADENTRO DE LA
CAVIDAD NASAL COMO EXTENSION A
PARTIR DE LA NASOFARINGE

(A R A PR |

Suan. |
50« ey
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-y
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Fig. 4 Rabdomiosarcoma dc Vias Biliares. a) Radiogratia digital por TC dcl abdomen dc una
mujer de 5 aflos con ictericia y dolor en la que se observa una gran radio opacidad en el
hipocondrio derecho, en lopogralia hepatica, el corte transversal con contraste (b) de la misma
pacicnte en dicho nivel, muestra tumoracion heterogénea de baja atenuacion y formacion de
pseudocapsula que resultd ser un subtipo Botrioides. Obscrve la ausencia de dilatacion de la
via biliar en el resto del érgano.
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Se realizé un total de 10 estudios radiolégicos convencionales al mismo namero de
pacientes del conjunto (50%), por asi requerirlo de acuerdo a la variedad tumoral, situacion
anatomica y siguiendo una ruta critica. Todos los estudios practicados (100%) resultaron con
alguna anormalidad directamente relacionada con la neoplasia o con hallazgos secundarios a la

presencia de la misma

Entre las anormalidades encontradas, observamos la presencia de imagenes radiopacas

en la topografia del sitio primario de la lesion en todos los casos (100%) & *Y®

FIG. (5)

PACIENTE MASCULINO DE 14 AROS DE
EDAD CON DIAGNOSTICO DE RMS
EMBRIONARIO DE ORBITA IZQUIERDA,
OBSERVESE LA LESION RADIOPACA
QUE SE ENCUENTRA DENTRO DE LA
ORBITA,

£1G.(6)
Fig 6. RABDOMIOSARCOMA ALVEOLAR
DEL BRAZO. RADIOGRAFIA AP DEL
BRAZO IZQUIERDO EN LA QUE SE
IDENTIFICAIMAGEN TUMORAL
RADIOOPACA SOBRE EL MUSCULO
BICEPS QUE RESALTA SOBRE LOS
PLANOS MUSCULARES NORMALES.
{FLECHA
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(figura 7)

Lin 6 (60%) de los casos, los bordes de la lesion se encontraron bien definidos y

en 4 de cllos (40%) francamente irregulares. ( Grafica y tabla 6)

Tabla 6. RABDOMISARCOMA PEDIATRICO.
RADIOLOGIA CONVENCIONAL
CARACTERISTICAS DE LOS BORDES TUMORALES

BORNIrS BIEN
DEFINIDOS

BORDES MAL
DIFINIDOS

BORDESDE LA LESION
Grafica 6

Bl BN i

=1

CORDIERIMN DEHNIGOS BOPDESMAL DERINIDOS

FIG.(7)

PACIENTE DE 5 ANOS DE EDAD CON
DIAGNOSTICO DE RMS DEL PSOAS
IZQUIERDO DE TIPO EMBRIONARIQ, SE
OBSERVA EN LA RADIOGRAFIA
ANTEROPOSTERIOR DE ABDOMEN
UNA LESION DE BORDES DEFINIDOS,
RADIOPACA, REDONDA. (FLECHAS)
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Otra modalidad de estudio empleada en el diagnostico de los Rabdomiosarcomas es el
Ultrasonido, estc método fuc rcalizado a 12 de los pacientes ( 60%); la evaluacién principal

[ue el determinar cl grado de ecogenicidad, encontrando 3 lesiones hipoecoicas (25%), 5

) (Grafica y

(42%) isoecoicas y 4 (33%) hiperccoicas 5
tabla 8)

con respecto a los tejidos circundantes.

Tabla 7. RABDOMISARCOMA PEDIATRICO.
ULTRASONIDO
ECOGENICIDAD TUMORAL

HIPOECOICO
ISOECOGENICA

HIPERECOGFNICA

Grafica 7 BCOGENECIDADDE LA LESON

W HIFOECDICO 3
W ISDECOGENICA 5
+ HIPERECOGENICA 4

FIG. (8)

PACIENTE FEMENINO DE 7 ANOS DE
EDAD CON DIAGNOSTICO DE RMS
ALVEOLAR DE MIEMBRO TORACICO
1IZQUIERDO, IMAGEN QUE SENALA
LESION ECOGENICA Y PARTE DEL
HUMERQ, PRODUCIENDO SOMBRA
ACUSTICA POSTERIOR. (FLECHAS)
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De los 12 paciente a los que se les realizo ¢l estudio sonografico, en 9 casos se

complementd con modalidad Doppler color, para la evaluacion del {lujo vascular tumoral ("

% encontrando que la totalidad de los mismos era hipervascular (100%).

FIG. (9)

PACIENTE FEMENINO DE 7 ANOS DE
EDAD CON DIAGNQSTICO DE RMS
ALVEOLAR DE MANO DERECHA,.
ULTRASONIDO DOPPLER COLOR QUE
REPRESENTA LA VASCULARIDAD
IMPORTANTE DE LA LESION. (FLECHAS)

L.a Tomografia Computarizada fuc sin lugar a dudas el método de eleccion en el
diagnéstico y estadificacion dc los Rabdomiosarcomas de cualquier ubicacion,
constituyéndosc cn ¢l estandar de oro en muchos de los casos. Esta metodologia de estudio se
realizé a 19 de los 20 pacientes (95%), evaluando su densidad como una de las principales
caracteristicas twmorales. Observamos que 15 (79%) de lesiones eran isodensas con los tejidos

(gralica y tbla ¥)

regionales "' 3 hiperdensas (16%) y 1 hipodensa (5%).
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Grafica 8

WAZFHITE
erie No. 13

nage No. B2
1.00

Tabla §. RABDOMISARCOMA PEDIATRICO.
TOMOGRAFIA COMPUTARIZADA
DENSIDAD TUMORAL

ISODENSA

HIP:RDENSA
HIPODENSA

DENSDAD DE LA LESON POR
TOMOGRAHA COMPUTADA

5%

B |IS0DENSA 15
m HPERDENSA 3
HIPODENSA 1

FIG. (10)

PACIENTE FEMENINO DE 6 ANOS DE
EDAD CON DIAGNOSTICO DE RMS
EMBRIONARIO DEL SUBTIPO
BOTRIOIDES DE VEJIGA, OBSERVESE LA
LESION ISODENSA EN RELACION A
TEJIDOSBLANDOS..
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Realizamos un analisis dc las unidades Hounsfield que alcanza a  tener este tipo de

tumneor, en una fase simple, encontramos que van desde 10 UH hasta 80 UH, y obtuvimos la

. . ) . Grifica y tabla 9
siguiente tabla cuantificando las unidades Hounstield en cada tumor, (O7ée ¥ t2ble %)

Tabla 9. RABDOMISARCOMA PEDIATRICO.
TOMOGRAFIA COMPUTARIZADA
DENSIDAD TUMORAL POR UNIDADES HOUNSFIELD

10-20 UH
3040 UH

50-60 Ul
70-80 UH

Grafica 9
UNIDADESHOUNSHHAD DE LA

LESON EN FASESMPLE

10-20 LH 3040 WH 5060 tH 70-80 UM

FIG. (11)

PACIENTE MASCULINO DE 2 ANOS DE
EDAD CON DIAGNOSTICO DE RMS
EMBRIONARIO DE PISO PELVICO. EN
LA IMAGEN SE OBSERVA UNA LESION
EN LA REGION PERIANAL, BIEN
DEFINIDA, HOMOGENEA, LA CUAL
TIENE 37 UH EN FASE 5IMPLE
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Lin todos los estudios de TC realizados sc administro material de contraste por via
endovenosa con el objeto de determinar su reforzamiento y por ende su vascularidad.
Lincontramos que los 19 tumores (100%) rcforzaron con respecto a l1a fase sin contraste. En 14
de cllos el tipo de reforzamiento [ue heterogénco (74%) T¥ 12V 19 mientras en 5 ( 26%) fué
homogénco. Basicamente la heterogeneidad de la lesion era producto de degeneracion calcica,

necrotica, o corto circuitos arterio venosos de origen tumoral.

Tabla 10. RABDOMISARCOMA PEDIATRICO.
TOMOGRAFIA COMPUTARIZADA
DENSIDAD TUMORAL POR TIPO DE REFORZAMIENTO

HE | EROGENEQ

HOMOGENEOQO

Gratica 10

TIPO DEREFORZAM IENTO DELA LESON
PORTOM OGRARA COM PUTADA

a HETEROGENED 14
W HOMOGENED 5

a) b)
Figura 12. Rabdomiosarcoma de Misculo Psoas izqulerdo. En fasc simple ( a) se observa
tumor hetcrogéneo que prorvedia 30 UIL en su porcion sélida, reforzando hasta 62 UH después
dc instilar medio de contraste (b). Notense las cxtensas dreas de necrosis cenltral.
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FIG. (13)

MASCULINO DE 14 AROS DE EDAD
CON DIAGNQSTICO DE  RMS
EMBRIONARIO DE ORBITA IZQUIERDA.
OBSERVE EN ESTA FASE CONTRASTADA
EL  TIPO DE  REFORZAMIENTO
HETEROGENEOQ. (FLECHAS)

En 6 de los casos (30%), se realizd estudio de Resonancia Magnética en forma
complementaria, como parte de la ruta critica de estudio, especialmente para la evaluacion
multiplanar con fines quirGrgicos, y para evaluacion de extension tumoral en zonas anatdmicas
criticas, mal caracterizadas por otras modalidades de estudio. La Resonancia Magnética tiene

la particularidad de estudiar lesiones en distintas secuencias de pulso categorizando mejor el

tipo dc lcsion, asi pucs en T1 encontramos que la mayoria de los tumores era isointensa ("™

14 .. . . . . .
' con los tejidos vecinos (4 casos para un 67%) e hiperintensa en 2 tumores para un 33 %, en

L, L . . Cirificn y tbla 11
ningun caso se observé hipointensidad de la lesion. (0« Y@k 1

Tabla 11. RABDOMISARCOMA PEDIATRICO.
RESONANCIA MAGNETICA
INTENSIDAD TUMORAIL EN T

ISOINTENSA

HIPERINTENSA
HIPOINTENSA
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Grafica ||

17,1317 09
Mo 3
p No 36

(4] I
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INTENSIDAD DE LA SENAL DE LA LESION

W ISDINTENSA W HIPERINTENSA
0%

4 HIPOINTENSA

FIG. (14)

MASCULINO DE 14 ANOS DE EDAD
CON  DIAGNOSTICO DE  RMS
EMBRIONARIO NASOFARINGEO.
FLECHAS SENALAN A LA LESION LA
CUAL SE ENCUENTRA ISOINTENSA EN
RELACION A TEJIDOS BLANDOS, SENAL
T1.

La administracion de medio de contraste paramagnético (gadolinco) solo se realizo en

3 de los 6 estudios, observando reforzamicnto en el 100% de los casos ™19 En ¢l 67 % de

los casos cl reforzamiento tue heterogéneo, micntras en el 33 % homogéneo

(fignra 16)

FIG. (15)
MASCULINO DE 11 ANOS DE EDAD
CON DIAGNOSTICO DE RMS ALVEOLAR

DE ANTEBRAZO DERECHO.
RESONANCIA MAGNETICA SENAL T1
CON ADMINISTRACION DE

GADOLINEO. S5E OBSERVA LESION QUE
REFUERZA HOMOGENEAMENTE EN
ANTEBRAZO. (FLECHAS)
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FIG. (16)

MASCULINO DE 14 ANOS DE EDAD
CON DIAGNOSTICO DE RMS
EMBRIONARIO NASOFARINGEQ.
RESONANCIA MAGNETICA SENAL T1
CON ADMINISTRACION DE
GADOLINEO, S5E OBSERVA LESION QUE
FUERZA HOMOGENEAMENTE
(FLECHAS)

Finalmente, la recopilacién de todos estos hallazgos nos llevaron a estadificar este tipo

de Neoplasias de acuerdo a la clasificacion de TNM, mencionada explicitamente en los

antecedentes cientificos, observando que cl mayor grupo de tumores integraban el estadio I11,

que habla de enfermedad localizada cn cualquicr sitio anatémico mayor de 5 c¢m. y/o con

compromiso ganglionar regional, cn este subgrupo encontramos 12 pacientes (60%); para el

estadio 1, 3 pacientes (15%); cstadio II, 4 pacientes (20%) y 1 paciente en estadio IV (5%).

(Tubla y grafica 11)

Tabla 11. RABDOMISARCOMA PEDIATRICO.
LSTADIFICACION TNM

ESTADIO

ESTADIO
I

FSTADIO
1

ESIADIO
i

ESTADIO

Grafica 11

PACIENTES

= ESTADIO |

B EFIADIOI]
ESTADIO (I}

A F3IAINO IV
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12.- ANALISIS DE RESULTADOS.

El rabdomiosarcoma constituye una de las neoplasias malignas mas frecuentes cn la
cdad pediatrica, ocupando ¢l cuarto lugar del cancer en niftos, esta ubicacion la coloca como
una cnfermedad importante cuando se le separa del grupo de tumorcs de adulto, ya que, en

conjunto, los sarcomas de tejidos blandos ocupan el vigésimo lugar.®”

La [recuencia por sexo en nuestro trabajo fuc de 1.5 nifios por cada nifia con
rabdomiosarcoma de cualquicr ubicacion, lo cual cs similar a lo reportado en la literatura 4%

que menciona que por cada | .4 niffos cxistc una nifia con esta enfermedad.

Cn relacion con el grupo etario existen dos picos de incidencia, de los 2 a los 6 afos de
edad y en la pubcrtad, mencionandose que el prondstico de la enfermedad depende, ademis
del estadio al momento del diagnéstico, de la edad del paciente “***_ El mejor prondstico lo
ticnen los nifios entre 1y 9 afios, mieniras que, los menores a un aflo y los adolescentes
pueden presentar dificultades de tratamiento. Fn nuestra casufstica, ¢l grupo representativo se
observd entre los 5 y los 8 aflos dc cdad, sin embargo la distnbucién entre todo el grupo
pedidtrico fue muy uniforme, observando pacicntes desde ¢l afio hasta los 16 afios de edad.

(

1 H : g : 3 . 15.16
Cabe mencionar que dc la misma forma como se menciona en otras serics ))., los menores

de 2 aflos presentaron un peor prondstico quc el resto.

Como s¢ ha mencionado, ¢l rabdomiosarcoma se ha clasificado en cuatro grandes

A0In e tipo mas frecuente es ¢l embrionario cn

grupos desde ¢l punto de vista histopatologico
cualquier scric dc la literatura, nosotros también reconocemos esta variedad como la mas
usual, sicndo ¢l subtipo Botrioides de especial mterés en la infancia, cabe mencionar que cstas
varicdades son practicamente exclusivas de los niflos sicndo raras cn los adultos. Por otra
parte, la forma pleomoérfica considerada como mas frecuentes en los adullos en nuestra serie

dc casos no tuvo importancia estadistica.
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Otra caracteristica importante es la ubicacion anatdémica, los sitios mas comunes
reportados son cabeza y cuello, conducto genilo urinario y las extremidades; menos comunes
el torax, el tracto gaslro intestinal (incluyendo higado y vias biliarcs) y la region dcl
periné/ano. “” Nosotros sin embargo reportamos sitios inusuales como ¢l Musculo Psoas, la
prostata y las vias biliarcs, csta ultima con una forma atipica, que creo confusion diagnostica
por imagen, al presentarse como una masa hepatica de grandes dimensiones, con necrosis
cxtensa, ademds de auscencia de dilatacion del resto de los conductos biliares. Cabe mencionar
" que nuestra Unidad Tlospitalaria concentra justamente, los casos de dificil diagnostico de la
vona norte del centro de la repiiblica.

. . . 8,9,13,14,1%
Como se¢ ha mencionado ampliamente 9, )

¢l prondstico de los pacientes con
Rabdomisarcoma depende de distintos factores, entre los que se incluyen, la edad de
presentacion, el sitio anatomico del tumor primario, la presencia de metdstasis al momento del
diagndéstico, elc., por lo que la estadificacién precisa a través de métodos de imagen es
imprescindible como objetivo para mejorar la calidad cn la atencién y de vida cn cste tipo de
pacicntcs. Sin embargo nos cncontramos que alin persiste el retardo en la presentacion de los
enfermos a los grupos oncoldgicos de manejo, nuestro trabajo mostré que cl 65% dc cllos

Hegaron en un estadio 111 'y TV, con un peor prondstico. Solo un 15% llegd cn un cstadio T,

facilitando su mancjo y mejorando su prondstico.

Los reportes de las caracteristicas reportadas en los distintos métodos de imagen del
Rabdomiosarcoma resultan ambiguas, nos dimos pues a la tarea de recopilar nuestra
expenencia observando que los estudios radioldgicos convencionales resultan poco practicos y
de escaso valor en cl diagnéstico de certeza de cste tipo de ncoplasias. Ll hallazgo mas
frecuentemente observado fuc la presencia de una tumoracion radioopaca relacionada al sitio
primario de la neoplasia.

Por Ultrasonido, la ecogenicidad tumoral no result6 relevante para cl diagndstico, sin

embargo la modalidad Doppler color revela que todos los tumorcs son hipervascularcs,
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presentando  intensidad en la sefial por incremento del flujo, hallazgo relevante si
consideramos que el tratamiento primario para este tipo de tumores es el quirargico, por lo que
es posible a través de este método crear un mapeo vascular que facilite su excisiéon completa,
por oira parte esto nos permite explicar la aparicién de metastasis tempranas por via

hematégena '

Sin lupar a dudas y desde su advenimiento, la Tomogratia Computarizada se a
constituido como ¢l método de imagen de eleccion en el diagndstico y scguimicento de las
Neoplasias malignas, los equipos modernos cada vez mds ripidos, permiten un estudio muy
completo en los nifios, siendo actualmente el estindar de oro, con alta sensibilidad y
especilicidad, para el seguinuento de los pacientes con Rabdomiosarcomas,

l.a capacidad del método para distinguir distintos tipos de dcnsidades radioldgicas a
través de la medicion de las Unidades Hounsficld, permite distinguir con cxactitud la
naturaleza de la lesion y los distintos procesos de degencracion céleica, hialina, necrdtica,
hemorragica, cte. Nuesiro analisis mostré que la mayoria de los rabdomiosarcomas de
cualquier ubicacion anatomica son tsodensos a los tejidos circunvecinos cn la fase simple, su
medicion corresponde a tumor sélido con densidad de tejidos blandos. Después de instilar
medio de contraste hidrosoluble, existe incremento de la densidad tumoral, corroborando el
hallazgo ecogrdfico de hipervascularidad, este reforzamiento es heterogéneo producto de

amplias zonas de degeneracion necrotica.

Solo de manera complementaria, dado su alto costo para las Instituciones pablicas de
salud, y escasa resolucion del equipo de Resonancia Magnética de .2 teslas del hospital
donde se desarrollo el trabajo, en sitios anatémicos quc presentan movimiento como el
corazon y los pulmones en ¢l torax y las asas intestinales en ¢l abdomen, esta metodologia
solo se reahzo a pacientes con tumoractones en cabeza y extremidades, aportando su caracter
multiplanar y capacidad de detenminar con mayor exactitud la extension e infiltracién tumoral
a estructuras vecinas. Al 1gual que en el US y la TC, la RM contrastada permiti6 identificar

reforzamiento intenso de la lesidon determinando su naturaleza hipervascular.
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13.- CONCLUSIONES.

b)

©)

d)

f)
g)

h)

)]

k)

Los Rabdomisarcomas son tumoracioncs malignas de los tejidos blandos, frecuentes en
la edad pediatrica, al separar su incidencia del grupo de pacientes adultos,

Ll rabdomiosarcoma cs ligeramente mas frecuente en varoncs, sin scr cstadisticamente
significativo.

La cdad dc presentacion fluctia cntre | y 16 afios de cdad, siendo el grupo mas
frecucnte entre los 5 y los 8 aflos de edad.

Los Rabdomiosarcomas se presentan en forma tardia a diagnostico (estadios 11y V) |
lo cual empeora su pronostico.

Ll tpo histologico de rabdomiosarcoma, mas frecuente en pediatria ¢s ¢l embrionario.
Con una alta incidencia en ¢l subtipo Botrioides.

[.a variedad histopatoldgica Pleomér(ica no suele presentarse en pacientes pedidtricos.
Los sitios anatomicos mas afectados por cl rabdomiosarcoma son la pelvis (vejiga,
vagina, prostata y piso pélvico), las extremidades (mano y brazo), cabeza
(nasofaringeo y orbita), torax (pared tordcica) y abdomen (vias biliares).

il método de eleccion para ¢l diagndstico, cstadificacion y seguimiento de los
Rabdomiosarcomas ¢s la Tomografia Computarizada.

Los estudios radiologicos convencionales resultan poco qtiles para ¢l diagnéstico de
certeza e insulicientes con fines de estadificacién.

El ultrasonido permite una categorizacion inicial del tumor, cspecialmente con lo que
respecta a su vascularidad, sicmpre y cuando se cuente con modalidad Doppler.

La Resonancia Magnéiica ¢s un método complementario, cuando sc desca una mejor
perspectiva multiplanar o cuando es necesario determunar invasividad a estructuras

vitales, no cvidenciados por otras modalidades de estudio.



14.- ANEXO

Nombre del paciente :

Cédula :

HOJA DE RECOLECCION DE DATOS

Edad: _ aflos, _ meses.

Sexo : () Masculing,

No Biopsia :

(

) Femenino

Resultado histopatoldgico :

Sitio anatdmico de presentacion :

a. Craneo
b. Cuello
. Toérax
d.  Abdomen
a. Palvis L
f.  Otros
Rx Normal _ Anormal
1. Lesion radiopaca.-
2. Leslén radiotrasparente -
3. Bordes blen definldos -
4. Bordes mal definidos.-
5. Calclficaciones
UsS Normal Anormal
1. Lesibn isoacogenica.-
2. Lesion hipoecogenica.- __ .
3. Lesidn hiperecogenica.- _ o
4. Tamafio de |a legsion.-
5. Vasculanzacion:




TC Normal___

RM Normal =

A

Anormal

Lesién isodensa.-

Leslén hipodensa.-

Lesién hipardensa.-

Unidades Hunsfield.-

Al R R

Reforzamiento.-

Tlpo de reforzarniento.

|. Homogéneo.-

Il. Heterogéneo.-

Il Anular .-

Anormal

Lesién isointensa.-

Leslén hipointensa.- _

Lesién hiperintensa.-

Reforzamiento.-

Tipo de reforzamiento.

1. Homogéneo.-

2. Heterogéneo.-

3. Anular.-

h
N
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