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RESUMEN 

Jntroducción: El rabdomiosa rcoma (R. S) in fant il, e e l nimor maligno de tejido blando 

más frecuente, representa ap rox imada mente el 3,5% de lo casos de cáncer en niños de O a 

14 años de edad, la identi fi cac ión de fac to re pronó ticos y la adaptac ión de esqu emas de 

tratamiento de acuerdo a grupo de ríe go ha ido la mayor aportac ión de los estudio del 

IRS que se ha re fl ejado en e l incremento de la sobre ida y di minución de la toxicidad 

mnecesan a. 

Materia l y métodos: Se rea lizó un e tudio re trospec ti o, de criptivo de los expedien tes de 

pacientes con di agnósti co hi topa to lógico de RMS de 1997 a l 2003 que in tratamiento 

prev io fu eron tratados en la div is ión de onco logía ped iátri ca del fN P . 

Resultados: 3 1 pac iente fueron inc luido , 20 masculi nos 64.5% y 11 femeninos 34.5%, 

los s itios primari os fueron: tronco 19.3%, ex trem idades 19.3%, área pé lvica 19.3%, 

parameníngeos 16. 1 %, geni tourinari os 12 .9%, cabeza y cuello 9.6% , órbita 3.2%; estad io 

c línico: 1 3.2%, 11 16.1 % , 111 48 .3% y IV 32.2%; tipos histo lógicos: a lveo lar 48 3%, 

embrionari o 38.7%, fusoce lu la r 6.4% ind ife renciado 3.2% pleomórfico 3.2%; después de 

la QT la respuesta radio lógica fue: re pue ta parcia l (RP) 67.7% , resp uesta completa (RC) 

19.3%, y sin re puesta (SR) 12.9%; e rea li zó e tudi o histopa to lógico po t QT so lo en 16 

pac ientes, 7 con RC 22 .5% , 1 R.P 3.2% y 8 R 25.8%; la complicac iones por QT: 

tox ic idad hematológica en 90.3%, neutropenia grado lV 58%, grado 11 1 29%, mucos itis 

grado rv 12.9%, eventos in fecc io o en 35.4%, 2 pacientes con fa lla renal secunda ria a 

cispl atino; presentaron reca ída 5 1.6% , iendo el pulmón e l sitio pri nc ipa l 22.5% ; a l 

fina li za r el estudi o 25 .8% estaban vivo in enfe rmedad, 22.5% vivos con enfermedad , 

25 .8% muertos con en fermedad y 6,4% muertos sin enfermedad, 19.6% abandonaron 

tratamiento. 

Discusión: uestra seri e presentó muchos pacientes con e tad io avanzado , as í como 

hi sto logía de a lto ri esgo, con grandes vo lúmenes ni mora le que no penn itie ron una 

resecc ión completa en la c irugía in ic ia l. Es indispensab le considerar los fac tores 

pronóstico en nuestra seri e para e tab lecer lo grupo de ri esgo y poder mejora r la 

supervivencia de nuestros pac ientes. 

Palabras clave: T umor, rabdom io arcoma, fac to re de riesgo, qu im ioterap ia, tox ic idad. 



ABSTRACT 

lntrodu ction: Childhood rhabdomyosa rcoma (RMS) is the most common soft ti ssue 

malignan! tumor, represents 3,5% of cancer in children aged O to 14 yea rs, identifi ca ti on of 

prognostic factors and adaptati on of trea tmen t according to ri k groups has been greater 

input from the JRS studie that has been re fl ected in inc rea ed surviva l and reduction of 

unnece ary tox icity. 

Material a nd meth ods: A retrospecti ve, desc ript ive study of the clinica l reco rds of 

patients wit h hi topatologica l diagnosis of RM S from 1997 to 2003 that without previous 

treatment were treated at the pediatri c oncology division of the ationa l lnstitute of 

Pedia trics (INP). 

Results: 3 1 pati ents were eligible, 20 ma le 64.5% and 1 1 female 34.5%, primary sites: 

trunk 19.3%, ex tremiti es 1 9.3%, pe lvic area 1 9.3%, parameningea l 16. 1 %, genitourinary 

12.9%, head and neck 9.6%, orbit 3.2%; stage: 1 3.2%, fl 16. 1 %, lJ 1 48.3%, IV 32.2%; 

hi stologica l types: alveolar 48.3 %, embryonal 38.7%, spindle ce ll 6.4%, und ifferentia ted 

3.2%, pleomorph ic 3.2%; after the QT the rad iologica l response was: parti al response (RP) 

67 .7%, complete response (RC) 19.3%, no respon e (SR) 12.9% on ly in 16 histological 

assessment post QT was made 7 wi th RC 22.5%, 1 RP 3.2% and 8 SR 25.8%; QT 

comp lications: hematologica l tox icity in 90.3 %, neutropenia JV 58%, Ill 29%, mucos iti s IV 

12.9%, in fec tious events in 35.4% 2 pa tients with renal fa ilure secondary to cisplati n; 

5 1.6% presented relapse being the lung the principa l site 22.5%; at the end of the study 

25.8% were ali ve without disease, 22.5% alive ' ith di ease, 25 .8% dead with disease and 

6.4% dead without disease, 19.6% abandoned treatment. 

Discuss ion: Our eries presen t many pa tient wi th advance stage of the disease, as high risk 

hi stology, wi th Iarge tu mor vo lume that was not fea ib le complete re ection as primary 

surgery. It' essenti al fo r a better treatment of these pat ients consider the prognosti c facto rs 

to estab li h ri sk groups so they can achie e a bett er urvive. 

Key words: Tumor, rhabdomyo arcoma ri k factor , chemotherapy, tox icity. 
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TRODUCCION 

A todo rumor maligno ori ginado de célula me enqu imato as se le denomina 

sarcoma. Las cé lulas mesenquimato as norma lmen te mad uran ha ta diferenciarse en 

músculo e queléti co, músculo li o, tejido adipo o, tejido conecti vo , hueso y ca rtílago. El 

término rabdomio arcoma (R.M ) de termina un rumor originado de célu las 

mesenquimatosas inmaduras que gua rdan diferenciación a mú culo e triado a pesar de que 

a menudo se ori gina en sit ios donde no e forma ordinariameme (ejemplo: ej iga) . [ 1 ,2] 

El R.MS infanti l, es el tumor mal igno d tejido blando más frecuente representa 

aproximadamente el 3,5% de lo ca os de cáncer en niiio de O a 14 ai'ios de edad, y 2% 

entre ado lescentes y adul tos jóvenes entre 15 a 19 ai'ios de edad en Estados Unidos. Su 

incidencia de es de 4 a 4. 8 casos nuevos por millón por año en menare de 20 año de edad. 

[3.4] En Méx ico se ca lcula su incidencia anua l promedio de 2.5 por millón y la proporción 

varón:muj er es de 2: l . En el Instituto acional de Pediat ría ( P) ocupa el séptimo lugar 

del total de las neopla ias maligna . [5] u di tribución geográfica es mundial, no hay una 

predil ección mayor por país y la raza blanca predomina sobre la negra. En lo que se refiere 

al sitio primario de la enfermedad , é te comprende las siguien tes : Vías genitourinari as la 

relación V:M es de 3.3: 1 en neoplasia primaria de vej iga y próstata, y de 2. 1: 1 en otros 

sitios de vías genitourinarias, como vagina; en la ex tremidades la relac ión es de 0.79: 1, en 

la órbita de 0. 88: l . En relación con la edad, aprox imadamente 87% de los indi viduos con 

R.MS es menor de 15 a1'i os de edad y 13% ti ene entre 15 y 2 1 años de edad. El RMS casi 

nunca afecta a la población adul ta. Al igual que el género, hay diferencias relac ionadas con 

la edad y el sitio primari o de la enfermedad : en la vías genitourinari a en pacien tes con 

tumor primario de ej iga y de pró tata el 75% es menor de 5 años de edad, en la órbita 42% 

de los suj etos tienen entre 5 y 9 años de edad y en las ext remidades 80% es mayor de 1 O 

años de edad. En cuanto al tipo hi tológico la va ri edad alveo lar es predominante en las 

ex tremidades, la vari edad botrioide e la úni ca forma de presentac ión en vagina y vejiga y 

es casi exc lusiva de lactantes. [6] Los sitio primarios más comunes donde aparece el RM S 

son la cabeza y el cue ll o (por ejemplo el paramen íngeo, órbi ta, faríngeo , etc.), el conducto 

genitourinario, y las ex tremidade . Otros sitio primarios menos comunes son el tronco, la 

pared torác ica, abdomen (inclu yendo el retroperitoneo y tracto bi li ar) y la región de 

perineo/ano. [ 1 O, 1 1] 
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La mayoría de ca os de rabdomio a rcomas e pre en tan de fom1a e porádica in 

ningú n factor de riesgo o de predi po ición reconoc ible a pe ar de que una pequeña porció n 

de estos, están re lacionados con factore genético . [7] 

Durante la década de lo 60 ' s meno de un terc io de niños con RM sobrev ivían 

de pués de una te rapi a local ya fuera re ecc ión quirúrg i a y/o radioterap ia (RT) con o in 

monoterap ia, con ex ten a cirugía mutil ante on gran morbimortalidad pa ra el paciente. 

[8] En la época acnta l e l RM e curable n la mayoría d lo niños que rec iben terap ia de 

modalidad combinada, con una superv ivencia a S años de más de l 70% después de l 

diagnóstico . Éste logro terapéu ti co se ha debido a la c reac ión de g rupos de estudio 

inte rinstituc ionales a todo lo largo de paí e como Estado nidos en donde uno de los 

grupos que más avances ha proporcionado en e l conoc imiento del RMS es e l lntergroup 

Rabdomiosarcoma Study (lRS) formado en 1972 con el patroc inio de l Instituto aciona l de 

Cáncer (NCI) ante la nece idad de unir re ultado qu e pudieran ser más concluyentes 

tomando en cuenta que tanto la biología como la clínica des este ntmor es muy he te rogénea 

s i se toman en cuenta sus mú ltip les s itios primarios, var iedade histo lógicas y ex tensión de 

la enfermedad a l diagnós ti co, haciendo poco concluyente y de dificil interpretación lo 

re ultados de estudi os peq ueños, desde la creación del IRS se han rea li zado cuatro estudi os 

consecuti vos ( lRS l de 1972 a 1978, IRS 11 de 1978 a 1984 , IRS !JI de 1984 a 1991, IR 

IV 199 1 a 1997) [9- 13] y ya en e tapas fina les e l 1 RS V in ic iado en e l año 1998. [ 14] 

La identifi cación de factores pronó ti cos y la adaptac ión de esq uema de 

tratamiento de acuerdo a grupos ha s ido la mayor apo rtación de los estudi o del IRS que e 

ha re fl ejado en e l increment o de la sobrevida , disminuc ión de la tox ic idad innecesari a, 

logrando identi fi ca r categorías que requi eren mayor inten idad en la terapé uti ca. 

El pronóstico para un niñ o o adole cente con rabdomio arcoma se re laciona con la 

edad de l paciente , s itio de o ri gen, resecabilidad, presenc ia de metás tasis, número de s itios 

metastás ico o los tejidos implicado , pre enc ia o ausenci a de impli cac ión ga ngli onar, e l 

grado e hi stopa to logía de la enfermedad [ 1 O, 11 , 1 5-20] , y las caracterí ticas biológicas 

úni cas de las células rumora le del rabdomio a rcoma . 

Dentro de los factores pronósti co de im portanc ia e describen los sigu ientes: los 

nii'ios entre 1 y 9 años de edad ti enen la mejo r tasa de supervivencia genera l [ 16] , los si ti os 

primari os con un pronóstico más favorable incluyen la órbi ta , la cabeza y el cue ll o no 
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parameníngeo, paratesti cular y vagina (ni de la ejiga, ni de la pró tat a genitourinari a) y el 

trac to bi liar [ 1 O 11 , 19,20] , la carga tumoral al momen to del diagnóstico ti ene importancia 

pronosti ca. Los pacien tes con tumore má pequeño (<5 cm.) tienen una superv ivencia 

mayo r comparada con niiios con rumore má grande ; lo nil'ios con enfermedad 

meta tásica en el diagnóst ico ti enen el pronó tico má preca ri o [7 ,2 1], la importancia 

pronostica de la enfem1edad meta tá ica e modificada por la hi stología del tumor 

(embrionario e más favorable que otras hi stología ) y el número de itios metastá ico 

[ 17], de forma similar, los pac ientes con enfermedad metastás ica y con tumores 

genitourinarios primarios (que no sean de la vej iga o próstata) tienen un re ultado más 

favorabl e que los pacientes con enfennedad metastásica y ntmores primarios en otros 

lugares [22] , además , lo pacientes que de otra manera mue tran enfermedad loca li zada 

pero con un demostrado compromiso de lo ganglio linfático regionales, tienen un 

pronóstico más preca rio que los paciente in comprom i o de los ganglios regiona les [20] , 

el grado de extensión de la enfermedad de pué del procedimiento quirúrgico primario (es 

dec ir, el Grupo c línico) también está co rrelacionado con el resultado [ 11 ], en el estudio lll 

del lntergroup RJ1abdom yosa rcoma Study (fRS- 111), los pac iente con enfermedad residual 

macroscópica después de la cirugía ini cial (Grupo clínico 111) tu vieron tasas de 

supervivencia a 5 años de aproximadamente 70% comparado con una tasa de supervivencia 

a 5 ai'ios mayor de 90% en paciente que n tu vieron rumor re idual de pués de la ciru gía 

(Grupo clínico 1) y una tasa de superv ivencia a 5 años de aprox imadamente 80% para 

pacientes que presentaron rumor res idual micro cópico después de la cirugía (G rupo clínico 

11 ) [ 11 , 15] , el subtipo alveolar preva lece más entre los pac ientes con caracterí ti cas clínicas 

menos fa vorables (por ejemplo , menos de 1 año o más de 1 O año , ex tremidades primari as, 

y enfermedad metastás ica), y genera lmente e tá relacionado con el más preca ri o de lo 

resultados. En los estudios LRS-1 e IRS-11, el subtipo alveola r e asoció con un re ultado 

menos fa vorab le aun en los pacientes cuyo tumor primari o fue completamente resecado 

(G rupo clínico 1) [7] , in embargo, no e observaron diferencias estadísticamente 

significativas de supervivencia para el subtipo hi stopatol ógico cuando se ana lizaron todos 

lo pacientes con rabdomio arcoma [23,24] , en el estudi o IRS-lll , el re ultado para 

pacientes con ntmore del Grupo clínico 1 y subtipo al eo lar fu e similar al de otro 
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pac ientes con tumores del Gru po clínico 1, pero los pacientes con ubti po alveo lar 

rec ibieron terapia má intensiva . [7] 

Clasificación Histológ ica : el RMS e encuentra dentro de la catego ría de tumore 

de cé lula peq ueña redondas y azules de la infancia, el papel de l patólogo e el de 

identifi ca r da tos carac terí tico de linaje miogénico e quelético tanto por micro copía de 

luz y electrónica, inmunohi toquímica, a í como bio logía molecular. Identifi ca r la 

presencia de rabdomioblastos ca racteríst ico o e triac ione de músculo esqueléti co por 

microscopía de luz, de proteínas de músculo e queléti co como desmina, actina, mioglobina, 

proteína banda-Z, miosi na y MyoD por inmunohistoquímica son indispensables para 

clasificarlo como RMS . [25,26] El RMS aría ampliamente en su apariencia histológica, 

dependiendo del grado de dife renciac ión celular, ex tensión de la celul aridad y parrón de 

crec imiento, la mayo ría de estos tu mores pueden clasificarse dentro de una de las sigui entes 

cuatro catego rías : embrionari o, botri oides (un subti po de embrionari o) , alveo lar y 

pleomórfi co, esta clasificación fue rea li zada por Horn y Enterl ine en 1958 [27] y adoptada 

para la clas ificación de tumores de tejidos blando de la Orga ni zaci ón Mundial de la Sa lud 

(OM S) en 1969 actualizada en 1994 [28], en 1995 e desa rrolló la Cla ificac ión 

Internacional del Rabdomiosarcoma (ICR) el cual es tan to reproducible como 

pronósti camente úti l [29,34-36], en donde fu eron es tab lec idos cuatro subtipos de RM S: (a) 

RMS botrioides y de cé lulas fus iformes (10% de los ca o) (variantes menos comune de 

RMS embrionari o), generalmente con el mejor pronósti co; (b) RMS embrionario (60-70% 

de los casos), generalmente con un pronó ti co intem1edi o; (e) RM S alveolar (20% de los 

casos) (inclu ye ndo la ariante alveo lar só li da), con el pronósti co más pobre; y (d) arcoma 

indiferenciado (p leomórfi co), ta mbién con un pronóstico má pobre y ca i nunca vi to en 

niños, El rabdomiosarcoma pleomór fi co se prc enta principa lmen te en lo pac ientes en tre 

30 y 50 años de edad y difícilmente se obs rva en niños . En los niños el ténnino 

"pleomórfi co" has sido sustituido por el término "anaplásico" . Finalmente, una categoría de 

sarcoma no especí fi co fu e creada pa ra lo tumores que no e podían cla ificar dentro de 

algún subtipo espec ífico. 
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Presentación Clínica : para fin es de e rudio y clasificac ión se les agrupa en ru mores 

primari os de la cabeza y cuello representando el 35 -40%, de e tos 25% se desarroll an en la 

órbita, 50% en sitios parameníngeos, y 25% en itio no orbitarios-parameníngeos como el 

cuero cabelludo, cráneo, ca ra, muco a bucal , orofaringe, laringe y cuell o. Menos del 25% 

se ori gina en el tracto genitourinario y de e to on má frecuentes en la vej iga y próstata 

aprox imadamente 20% en las extremidade y el re toen primario de tronco y otro si ti os 

(aprox imadamente 10% cada uno). [9- 11 ,30,31] 

Dentro de los sitios con peor pronóst ico e encuentran los tumores parameníngeos 

(o ído medio, senos paranasales maxila r, etmoidal y esfenoida! , nasofaringe, fosas 

infratemporales, pteri gopalatina y área parafaríngea), el 69% de estos pac ientes presentan 

datos de alto ri esgo al di agnó ti co como son la ev idencia rad iológica de ex tensión 

intracranea l, paráli sis de nervios cranea les y ero ión de la ba e de l cráneo. [7,9, 11) Otro 

sitio también de mal pronóstico on la ex trem idades, asociada a tipo histo lógico alveo lar, 

diseminac ión linfática temprana y e tadios avanzados al diagnósti co . [32] Los sitios 

in tratorác icos o retroperi toneales se presen tan con una gran infi lt rac ión, poco acces ibles a 

la re ecc ión quirúrgica completa por el involucro de vasos u órganos vita les y con una 

mayor probabilidad de recurrir. [33) 

Estadificación : la eva luac ión de la extensión ru mora! al diagnósti co es de suma 

importancia ya que la terap ia y el pronóstico dependen de l grado en que el tu mor se 

disemine del sitio primari o. En 1972 j unto con la fo nnación del 1 RS 1 e diseñó un sistema 

de estadificación clíni co quirúrgico en el que se e aluaban la resección completa de l tumor, 

la presencia o no de enfem1edad re idua l microscópica o macro cópica, la extens ión local o 

a di stancia del rumor así como la ev idencia de metástasis [9] , esta clas ificac ión ha sido 

empleada en lo cuatro primero e tudio rea li zados por el IRS (1, 11 y 111 ). Otro istema 

utili zado es el T M el cual se basa en la eva luación preoperatorio del tamaiio tu moral, la 

presencia o no de ganglios as í como de metá tasis, e te sistema es amp liamente utilizado en 

adultos, también aplicado en Franc ia y E tados Unido en pacientes ped iátri cos con 

sa rcomas , la ven taja de esta cla ificación e que no depende de fac tores subjet ivos 

seiia lados por el cirujano, eva lúa la propiedade intrín eca del tumor, y ha demostrado un 

gran va lor predictivo de la evo lución de lo pac ientes [37-39] , por dicha razone el IRS IV 
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y V han empleado ambos s istema de e tadificac ión a panir de 1992. La ident ificación de 

va ri ables pronosti cas e de suma importancia para comprende r e l comporta miento de los 

arcomas y e l desarro ll o de e rudio c línico cuidadosos, e l objeti vo de esto es e l mej ora r la 

obrev ida de todos los pacien te con RM y arcomas indiferenc iados y red ucir la 

morbilidad. [40) Ante de llevarse a ca bo una biop ia de ma a rumo ra! , deben rea li zarse 

estudi os de imagenología y labora torio que s ienten la ba e para una eva luación . na vez 

hecho e l di agnósti co de rabdom io arcoma, debe ll evarse a cabo una eva luación ex tensiva 

para determinar la ex tensión de la en fermedad antes de empezar la te rapia. Es ta eva luac ión 

debe constar de rayos X, tomografía computa ri zada (T AC) de l pecho, aspirac iones 

bilaterales de médul a ósea y biops ia , gammagrafía ósea, imagenología por resonancia 

magnética de la base del cráneo y cereb ro (so lamente pa ra tumores primari os meníngeos) , 

punción lumbar para los de local izac ión pa rameníngea y una TAC del abdomen y la pe lvis 

para aqu e ll os tumores primari os de las ext remidade inferio res o genitourinari as. 

Tratamiento: las tres moda li dades de tratamien to ac tuales para los pac ientes con 

sarcomas son la resecc ión quirúrgica (s i es po ible), radi oterapia para e l contro l de la 

enfennedad res idua l o tum or micro cóp ico, y qu im ioterapia sistémica (pa ra ci toredu cción 

primari a [41 ,42) o e rradi cac ión de micro o macrometástas is). [J ] Todos los niño con 

rabdomi osarcoma requi eren terapia de moda li dad múltipl e con quimio terapia s istémica , 

conjuntamente con ya sea c irugía, rad ioterapia o ambas modalidades para e l contro l 

tumora l loca l. Esto impli ca resecc ión quirúrgica , de ser fac tibl e s in mayo res tras to rn os de 

tipo fun ciona l o cosméti co , segu ida de quimio terapia. A lgu nos pac ientes con tumores 

inicia lmente no resecados, podrían someterse a una c irugía de segunda inspección pa ra 

ex traer res iduos htmora les . Debido a que e l rabdomiosa rcoma es sensible a la quimiote rap ia 

y la radi oterapia, la c irugía ti end e a posponerse sobre todo si es ta contribuye a la 

di scapacidad o inte rfe renc ia con las func iones del ó rgano. La quimioterap ia y pos iblemente 

la radioterapia se admini stran con anti c ipac ión con la esperanza de que las resecc iones 

quirúrgicas subsigui entes resulten ex itosas m efectos secundari o indeseables. Se 

recomienda la radi oterap ia para aque ll os pac iente con enfe m1edad res id ua l microscóp ica 

(Grupo ll) y enfem1 eclad res idua l macroscópica (G rupo 111 ). También se recomienda en 

pacientes con hi sto logía a lveo lar del Grupo J. [43-45) De los esquemas terapéutico para el 
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manejo del RMS se incluyen con buena respue ta medicamentos como la vincri stina 

(VC R), ac tinomicina (AM O), y cliclofo famida ( F ) lo cuales han continuando 

mostrando eficacia a través de los estudio realizado han sido combinados con otras 

drogas como adri amic ina (A DR), ci platino (CD DP), ifosfamida (lFOS), Etopósido (VP-

16) , mejorando la respuesta ya alcanzada en algunos ca o as í como demostrando que no e 

necesa ri o agregar más tox icidad para obtener re pue ta en e tadio temprano con factore 

pronósticos favorables (7 ,9, 11]. En el e tudio iR 111 fu e propu t el e quema terapéut ico 

denominado régimen 35 para estad ios a anzados 11 y rv con si ti o primario e hi stología 

desfavorable en el cua l se ap lica quimioterapia neoadyuvante con 14 dos is de VCR 

semanales, ADR cada 1 O días a partir del día 14, CD DP cada 2 1 días, iniciando CFA a 

partir del día 42, los resultados de dicho e quema fueron favorab les en cuanto a la respuesta 

primaria del tumor así como la po ibilidad de salvamento de órgano , permitiendo 

po poner la radioterapia hasta obtener mejor control del tumor [ 11 ], dicho régimen fue e l 

modelo para la quimioterapia apli cada en los paciente del 1 P de de el aiio 1993 hasta la 

fecha de corte del estudio. 

MATERIAL Y MÉTODOS: 

Se rev i aron de fom1a retro pecti a, descripti a, los expedientes de pac ientes sin 

tratamiento prev io con diagnósti co de RMS de enero de 1997 a di ciembre de 2003 tratados 

en el servicio de oncología pediátrica del r P. 

Se inclu yeron las siguientes va riables: edad de l paciente, sexo, sitio primario del 

RMS, tipo de cirugía inicial y grado de resección, tipo hi stológico, etapa clín ica, presenc ia 

y sitio de enfermedad metastásica, protocolo de QT utili zado, respuesta a la QT por imagen 

e hi stopatológica, toxicidad ecundari a a la QT, y la evo lución clínica. Se rea lizó un 

análi sis uni va ri ado de estas variab les. Y se obtuvieron curvas de obrev ida globa l y libre de 

enfermedad por el método de Kaplan-M eier. 

RESULTADOS: 

Se rev isaron 35 exped ientes de paciente con di agnóstico de RM S, e excluyeron 4 

pacientes que por aba ndono no completaron la QT, incluyéndose en el estudio solo 3 1 

pac iente , 20 masculinos (64.5%) y 11 femenino (34.5%); con un rango de edad de 13 a 

9 
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190 me es a l momento de l di agnósti co, y un a med iana de 48 meses; los sit ios primarios en 

orden de presentac ión fu eron tronco 6 (19 ." %), extrem idade 6 ( 19.3%), pi so pé lvico 6 

( 19.3%), parameníngeo 5 ( 16. 1 %), gen itourinari o 4 ( 12 .9%), cabeza y cue ll o 3 (9.6%), 

orbitario 1 (3.2%) Fig. 1; e l ti po de c irugía ini c ia l fue so lo bio p ia en 20 pacientes (64.5 %), 

resección parcial en 7 (22.5%) resección completa en o lo 4 ( 12.9%); e l tipo hi sto lógico 

más frecuente fu e e l a lveo la r con pre enta ión en 15 ca o (4 .3%), embri onario en 12 

(38.7%), fu soce lular en 2 (6.4%), indiferenci ado en 1 (3 .2% ) y pleomórfico en 1 (3.2%) 

Fig. 2; en cuanto al estadi o los pac ientes fu eron eva luados utilizando en a lgun os ya sea e l 

s i tema TNM o la quirúrgica pa to lógica corre pond iendo a estadi os 1 (!) un solo paciente 

(3 .2%), estadio 2 (11) 5 pac ientes ( 16. 1 %), e tad io 3 (lll) 15 pac ientes ( 48.3%) y estadi o 4 

(fV) 1 O pacientes (32.2%) Fig. 3 ; es de notar que a l momento de l d iagnósti co 12 pac ientes 

(38.7%) presen taron metá ta is (a di ranc ia o regiona l ga ngli onar) siendo e l pu lmón y 

hueso los s itios de mayor prese ntac ión de é tas 5 pacien tes respectivamente ( 16. 1 %), 

sigui endo en frecu encia e l s istema nervio o cen tral en 3 pac ientes (9.6%) y médul a ósea en 

2 pacientes (6.4%), presentando c inco paciente metás tas is en va ri os órga nos Fig. 4. El tipo 

de QT utilizado correspondi ó a pro toco lo IR 111 en 25 pac ient e (80.6%) y pro toco lo V A l 

en 6 pacientes ( 19.4%). 

Posterior a cada c ic lo de QT e rea lizó un a e a luac ión c líni ca por imagen 

tomándose en cuenta como c rit eri os de re pue ta los pa rámetros descritos en la Tabla 1, y 

la cual posterior al cuarto ciclo de quimioterapia 2 1 pac iente pre enta ron respuesta parcia l 

(RP) (67.7%), 6 respuesta comp le ta (RC) ( 19.3%) y 4 pac ientes sin respuesta (S R) (1 2.9%) 

Fig. 5, En los pac ientes con respuesta completa (RC) por c líni ca y por imagen se obvió la 

eva luac ión quirúrg ica iendo va lorada la ap licac ión temprana o ta rdía de radi oterapi a 

dependiendo de l sitio primari o: en los parameníngeos la rad ioterap ia se adm ini stró en la 

semana O, mientras que en los primari o de pe l i a lrededor de la semana 52 . Los pac ient es 

con respuesta parcia l (RP) por imagen fu eron some ti dos a c irugía " econd look" 

completando la respuesta con resecc ión tumora l y eva luando e l grado de necros is y 

vi abilidad ce lular. Se rea li zó c irugía "second look" en 23 pac ientes (2 1 con R.P y 2 S R) y de 

e ll o so lo en 16 pac ient es fu e eva luada la re pue ta hi sto lógica donde 7 tuvieron respuesta 

completa (RC) (22. 5%), 1 respuesta pa rci a l (.RP) (3.2%) y 8 s in respuesta (25.8%) Fig. 6, 

en la Tabla 2 se ex ponen los criteri os tomados como respuesta hi stopato lógica . 
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De los pac ientes que po r imagen tu ieron RP y en quiene no e les rea lizó c iru gía 

"second look" (2 pac ientes) 1 tu vo re ¡ ue ta completa posterior a la radioterapia y 1 

fa ll ec ió por progres ión de la enferm edad. 

En lo que respecta a los evento de toxicidad, la gran mayoría (28 pac ientes 90.3% ) 

tu vieron a lgún tipo de toxicidad, iendo la hcmatológica la comp li cac ión tóx ica mas 

frecuente (28 pacientes) , predominando la neutropenia grado IV en 1 pacientes (58%), 

neutropeni a grado 111 en 9 (29%) y neutropen ia grado 1 en 1 (3.2%); la toxic idad 

gastro intestina l se presentó en 12 pac ientes (3 8. 7%) presentando mucos iti s grado IV 4 

pac ientes ( 1 2.9%), grado JI y 111 3 pac ientes re pecri va mente (9.6%), y co liti s neutropénica 

2 pac ientes (6.4%); 1 1 pacientes (35.4%) pre enta ron cuad ros infecciosos, 2 pac ientes con 

neum onía , 2 co n sépsis ( 1 po r Enterobacter cloacae), 4 con micos is sistémica (Cándida), 2 

gastroenteriti s, 1 va ri ce la. So lamente 2 paciente (6.4%) presentaron fa ll a rena l a oc iada a 

C DDP, 1 pac iente (3.2%) con fa ll a hepá ti ca y otro más (3.2% ) con neuropatía a oc iada a 

uso de VCR , no se reportaron tox ic idades a otro ni eles. 

A l momento de terminar con e l prc ente e tud io 16 pac ientes (5 1 .6%) presentaron 

reca ída, s iendo los sigui entes iti o de pre en tac ión los má frecuentes: pu lmón 7 pacientes 

(22.5%), loca l 4 ( 1 2.9%), abdomen 2 (6.4%), 1 paciente (3.2%) presentó egunda neoplas ia 

(leucemi a mi e lo ide aguda) 1 mes po te rior a l t m1inar e l tratami ento; en cuanto a l es tado 

actua l 8 pac ientes (25.8%) se enco ntraban vivos in acti vidad tumora l (VSAT) , 8 (25.8%) 

vivos con ac tiv idad tumoral (VCAT), 7 (22 .5%) muertos con ac ti vidad tum ora l (MCAT) y 

2 (6.4%) mue rtos sin actividad tumora l (M AT) (u no po r toxicidad hepá ti ca e in fecc ión , y 

otro por probable toxic idad a anes tésico), e l porcen taje de abandono fu e de 19.2% (6 

pac ientes); la obrevida g loba l fue de 61 % G r áfica J y la sobrev ida libre de en fem1edad de 

36% G.-á fic a 2 a 5 al'ios de eguimiento. 

A l eva luar la respuesta a la QT, con iderando la re pue ta comp leta y parci a l 

asociándo la a l ti po histol ógico no mostró s ignifi ca nc ia estad í ti ca, embri ona ri o (p=0.069), 

a lveo lar (p=0 .067); n i con e l es tad io c líni co, 1 (p=0.4 772) , 11 (p=O. I788), 111 (p=0.0670), IV 

(p=0.0953), ni a l siti o primario piso pél ico, ex tremidade y tronco (p= 0.1904), 

paramenín geo (p=0.230 1 ), genit ourina rio (0.2 177) . 
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DISClJSJON Y CONCLUSIONES: 

El rabdom iosarcoma (RM S) es el tumor de tejidos blandos má frecuente en la edad 

ped iátri ca. En un período de 6 at'io e regi traron 3 1 pacientes, predominó el género 

masculino (64%), el 80% de los paciente e encon traban en estad io clínicos avanzados llJ 

y IV, el sitio de pre entación que predominó fue la región de cabeza y cuello incluyendo 

sitios parameníngeos. Otros factores de fa orable fueron el tamaño tumoral >5cm, lo que 

repercutió en el control local de la enfem1edad con cirugía debido al gran volumen tumoral· 

la hi stología alveo lar se presentó en cas i la mitad de los caso ( 48%). Todos estos factores 

de mal pronóstico presentes en nue tra eri e e ev idenciaron en la respuesta in ic ial al 

tratamiento con quimioterapia neoadyu an te (QT ), la respuesta radio lógica fue parcia l en 

67 .7% y so lo en 19% respue ta completa; en 16 pacientes se puedo rea li za r estudio 

hi stopatológico para eva luar la re puesta con QT 1, 7 pac ientes (22%) tuvieron respuesta 

completa, y en 8 casos no se obtu vo una re pue ta fa orable. Solo 25% de los pacientes 

e taban vivos sin enfermedad. 

En los últimos 30 años la tasa de curación en pacientes con RMS ha mejorado en 

fonna signifi cativa, de 25 a JO% hasta 70%; esto resultados se atribuyen al desa rrollo de 

protocolos in ternacionales de tratamiento multidisciplinario basados en el riesgo de la 

enfermedad. Los principales grupos co laborat ivos en orteamérica y Europa, el lntergrupo 

de Estudio para el RMS (IRS) , actualmente conoc ido como el Comi té de Sarcomas de 

Tejidos Blandos del Gru po Oncológico de iño (COG) estab lecen los lineamientos de 

tratamiento para este tumor; [9- 1 3) en Europa lo principales grupo colaborati vos (S IOP­

MMT, el grupo alemán CWS y el grupo colaborativo itali ano AIEO P-STSC), han unido sus 

esfuerzos para constituir el Grupo Europeo para el Estudio de PB (EpSSG). [ 44) Los 

mejores resul tados para paciente con RMS local izado son de l 70%, pero está directamente 

relac ionado con el grupo de ri esgo. La identi ficación de fac tores pronósti cos al diagnósti co 

ha permitido diseñar estrategias de tratamiento que han incrementado las tasas de curac ión 

aun en pacientes con enfem1edad poco fa orab le, utilizando terapias más intensa y ev itar 

sobretrata r y di sminuir los efecto secundarios si n arriesga r la efecti vidad de los resultados. 

[ 1] 

Históricamente la cla i ficación por e tadios estaba ba ada en el sistema de 

clas ificación po tquirúrgica (1 RS), en los que se clasificaba a los pacientes de ac uerdo a la 
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cantidad y ex ten ión de l ru mo r res idual despué de la cirugía inicia l, posteri ormente el IR 

establece la clas ificación T M en la que e con ideraban ot ros facto res como el tamafio 

tumoral, la presencia de nodos , y las metá tasi ; igu icndo e tas dos clas ificac iones se 

consideraba que la mayo ría de los caso quedaban cla ificado adecuadamente; [37,39] sin 

embargo mucho pac ientes con sitio fa orable podían quedar sobrec las ificados o bien lo 

contrari o subclas ificados; actualmente e nece ano conjun tar estas 2 clas ifi cac iones y 

adaptarl as al ri esgo para definir en base a todo lo fac tore de ri esgo el tratamiento a 

seguir. En parti cular la hi stología es una de la va ri able principa les, la variante alveo lar 

está asociada con un pronósti co des fa orab le (6 1 %) y 79% para RM S de otros subtipos; 

estudios recientes reportan que la hi tología aun iendo al eo lar no mantiene este efecto 

adverso en sitios favorables como el pa rate ticular. El sitio de ori gen es otro factor 

significati vo cuando se ori gi na en ext remidade , tronco, pa rameníngeos, vejiga y próstata 

ti enen un pronósti co desfavorab le, que cuando e pre entan en sitios favorabl es como 

orbita, vagina, para testicular. 

Finalmente la edad ha sido recientemente iden tificada como uno de los fac tores 

pronósticos principales, los grupos de edad más desfavorab les son la in fa ncia y la 

adolescencia; en el estudio RM S-88 ICG, la sobrevida globa l fu e 35% en niños < 1 año y 

80% para pacientes de 1 a 1 O años, y 70% en pacientes mayores de 1 O años; el IRS IV 

reportó una SLE de 55% para infantes, 83% para ni1"10 de 1- 1 O años y 68% para > 1 Oa!'ios; 

este factor pronóst ico es independiente. [ 12) 

El éx ito actual para tratar niiio con RM e combinar todo estos factores para 

establecer el ri esgo y defi nir el tra tamien to. El grupo Europeo Ep SSG iden tifica 4 grupos 

de riesgo: bajo, estándar, alto y muy alto con subgrupo con recomendaciones propias 

para cada una de ellas. El IRS V cla ifica a lo pacien tes en base a los mismos fac tores 

identifi cando 3 grupos de riesgo : bajo, in termedio y alto con 1 7 subgrupos, cada uno de 

ellos con recomendac iones de tratamiento. [ 14] 

Es indispensable considerar los fac tores pronósti co en nue tra seri e para establecer 

los grupos de ri esgo y poder mejorar la supervi encia de nuestros pacientes. 
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Fig. 3. Distribución por estad ios. 
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RESPUESTAPORIMÁGEN 
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Fig. 5. Tipos de respuesta por imaoe n. RC = Re puesta Completa, RP = Respuesta 

Parcial, S R = Sin Respuesta. 
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Fig. 6. Tipos de respuesta por histología. RC = Respuesta Completa, RP = Respuesta 

Parcial, SR = Sin Re.1puesta, NE = Yo Evaluado 
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T ABLA l. CRJT ERIOS D E RESPUESTA POR I MAGEN 

Tipo de Res pu es ta Va riable 

Completa (RC) in evidencia de tumor 

Parcial (RP) id ncia de tumor perab le 

Sin Re puesta (S R) 

No Eva luado (NE) 

in cambio con re pecto a e tudio ini cial 

o eva luado 

T ABLA 2. CRJTERIOS D E RE P E TA Hl T OPATOLÓGICA 

Tipo de Res pu es ta 

Com pleta (RC) 

Parcia l (RP) 

S in Respuesta (S R) 

E) 

Va riable 

> 90% de necros is 

60-90% de necrosis 

< 60% de necros is 

o eva luado 
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