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RESUMEN

Desde 1971, 16 nifios con rabdomiosar-
coma fueron tratades siguiende un pretoco-
lo maltiple. Ocho pacientes estaban en E.
I y IIA presentaron una sobrevida media
de 52 y 21 meses respectivamente con 70%
de este grupo vivos a los 48 meses.

Los 8 pacientes en estadios IIB y III
tuvieron una sobrevida de 20 ¥ 9 meses res-
pectivamente con 13% vives a los 32 me-
ses. De los 16 pacientes tratados, 10 62.5%)
estdn vivos.

El tratamiento wutilizade fue multiple y
consiste en cirugia, radioterapia y quimio-
terapia con ciclofesfamida, vineristina y ac-
tynomicina-D.

Se plantea la inclusion de Adriamicina
(doxorubicina) en los casos avanzadoes, como
una posibilidad mas.

INTRODUCCION

El rabdomiosarcoma (RMS) es un tumor
maligno originado en tejidos blandos, mas
frecuente en edades pedidtricas (1), preva-
leciendo la variedad embrionaria (2, 3).

Su pronostico, con ciertas excepciones,
ha sido desfavorable, aunque en los Wlti-
mos afios han aparecido reportes sefalando
resultados satisfactorios con tratamiento qui-
rargico, radioterdpico y quimioteripico (4,
5, 6, 7, 8). En algunas publicaciones se han
senalado algunos factores, especialmente el
tipo histolégico, la localizacion y la exten-
sidn inicial, que afectan el tiempo de sobre-
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vida (5, 9, 10). En nuestro medio, el
RMS ocupa entre los tumores solidos, el
cuarto lugar en frecuencia, excluyendo los
tumores de Sistema Nervioso Central (SNC).

El propésito de esta publicacién es co-
municar los resultados obtenidos en 16 pa-
cientes menores de 13 afios, en quicnes se
establecid el diagndstico de Rabdomiosar-
coma en el Hospital Nacional de Nifios
“Dr. Carlos Sienz Herrera”, utilizando el
tratamiento combinado en relacién con la
extension del tumor.

Material y métodos

Desde 1971, fecha en que se inicio la
aplicacién del protocolo, se estableci6 el diag-
néstico histoldgico de RMS con sus subti-
pos celulares, de acuerdo de Horm y Enter-
line (3), en 16 nifios. La extensién o Es-
tadio (E) del tumor se establecid en el
momento del diagnéstico utilizando la his-
toria y exploracién fisica, hemograma, mé-
dula ésea y pruebas de funcion hepética y
renal; se practicaron radiografias de torax,
huesos largos, pielograma, enema y opaco y
trinsito gastrointestinal a aquellos en los
que por localizacién del tumor lo necesita-
ran. La evaluacién final se establecid con
la intervencidn quirtirgica. Los eximenes se
repitieron cada 3 meses o cuando el paciente
lo ameritara.

Tidad, sexo y raza

La edad promedio fue de 4 afios y 7
meses, con 15 pacientes entre 7 y 8 afios,
y s6lo uno con 11 afios. La relacién entre
sexo masculino y femenino fue 4.3:1 y
todos los pacientes fueron de raza blanca.
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TABLA N° 1

ESTADIO CLINICO DEL
RABDOMIOSARCOMA EN EL NINO

Estadio Descripcién

I Tumor localizado, totalmente
resecable.

11 Enfermedad regional:
a) Totalmente resecable.

b) No resecable o parcial-
mente resecable Ej.
RMS. de vejiga con gan-
glios pélvicos infiltrados.
Tumor primario de naso-
faringe con infiltracién
de base de craneo.

111 Enfermedad generalizada:

a) Metastasis distales con
médula Gsea normal.
(Metat;stasis pulmonares
o enfermedad arriba y
abajo del diagrama).

b) Metistasis distales con
médula dsea infiltrada
(las metdstasis pulmona-
res pueden o no estar
presentes) .

Estadio

En todos los pacientes se establecié el
estadio de acuerdo a la clasificacién pro-
puesta por Prat. (Tabla T) (11). En tres
pacientes (199:) se clasifico el tumor en
ELen5 (31%) en E. II A, en 6 (37%)
en E. II B y en los atros 2 (13%) en E.
I (Tabla 2).

Histologia

La clasificacion histolégica utilizada fue
la de Horm y Enterline (3), permitiendo
clasificar al tumor como embrionario en 11
pacientes (96%) y alveolar en 5 (31%).

Tratamiento

El tratamiento se inicié inmediatamente
después de establecer el diagnéstico y Ia
clasificacién y signiendo el protocolo csta-
blecido.

Estadio I

Reseccion completa mds radioterapia al
drea del tumor y superficie limitante.

Estadio II A.

Reseccién completa, radioterapia al drea
del tumor y quimioterapia. La quimiotera-
pia fue administrada por via intravenosa se-
manalmente hasta completar 6 semanas y
luego cada 15 dias hasta completar 1 2iio
de tratameinto. Las drogas administradas,
en forma simultinea, fueron Actynomici-
na-D a 0.6 mg/m?, Vincristina a 1.5 mg/m?
y Ciclofosfamida a 200 mg/m®.

En lo sestadios IIB y III la quimiotera-
pia se dio en la misma forma que el estadio
1IA pero con duracién de 2 anos. En los
casos donde no se pudo realizar extirpa-
cién s6lo se practicé biopsia. La radiotera-
5.000 a 6.000 r durante 5 a 6 semanas;
pia se aplicé a 15 pacientes en dosis de
solo a uno no se le aplicé debido a su mala
condicién general.

Se efectud reseccion completa en 8 pa-
cientes, reseccién parcial en 4 y en los otros
4 s6lo se hizo biopsia debido a la extensidn
del tumor.

RESULTADOS
Hallazgos clinicos

La sintomatologia se presentd en rela-
ci6n a la localizacién del tumor y a la pre-
sencia de metdstasis. La palpacién de masa
tumoral fue el signo mis frecuente.

El tumor se localizé en cabeza o cuello
en 7 casos, 6 pacientes tenian localizacién
génito urinaria y en otros 3 en miembro
inferior derecho, pared torixica y abdomen
respectivamente. Los sintomas y signos estin
resumidos en la tabla 3.

De los 16 pacientes tratados, 10 639
se encuentran vivos.
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TABLA N° 3

SINTOMAS Y SIGNOS EN RELACION A LA LOCALIZACION DEL TUMOR

Sintomas y signos N*® pacientes Localizacién
Obstruccién nasal 7 Cabeza
Tumor 2 y/o
Parilisis nerciocrancales 1 cuello
Hemiporesia 1
Vémitos 1
Exoftalmo 1
Adenopatias 1
Tumor 6 Pélvica
Pesurio 4 y/o
Retencién urinaria 4 génito urinaria
Hidronefrosis Bilateral 2
Sangrado vaginal 1
Tumor 3 Extremidad Sup.
Parilisis de Extremidad
Inferiores 1 Pared torixica y
Escoliosis 1 Abdomen
Adenopatias 1

Estadio 1 (3 pacientes)

El tipo histolégico en los 3 fue embrio-
nario, encontrindose todos vivos y en remi-
sion total, con una sobrevida de 60 meses
en uno y 44 meses en los otros dos.

Estadie ITA (5 pacientes)

En estos pacientes el tipo histoldgico fue
embrionario; dos se encuentran sin trata-
miento y en remisién completa, durante 26
y 28 meses desde el inicio del tratamiento;
uno de cllos tenia el tumor en la préstata
y recibi6 tratamiento preoperatorio con co-
baltoterapia y quimioterapia con objeto de
reducir el volumen de la masa y practicar
una simple prostatectomia.

Dos de los pacientes se encuentran con
14 y 15 meses de remision completa; el
otro pacient fallecié debido a metistasis
pulmonares.

Estadio IIB (6 pacientes)

Tres pacientes de este grupo fallecieron:
uno de ellos fue el Gnico paciente que no
recibié radioterapia, el tipo histoldgico fue
embrionario y la localizacion pélvica; otro
present6 el tumor de tipo alveolar, en farin-
ge y falleci6 a los 20 meses en remision
clinica completa. El tercer paciente, con lo-
calizacién en pared tordxica, falleci6 a los
16 meses por infiltracion y diseminacion
tumoral; el tipo histolégico era también
alveolar.

De los otros 3 pacientes, dos tienen 32
meses de evolucién y estin actualmente sin
tratamiento y en remisién completa; uno
de ellos es de tipo alveolar y el otro em-
brionario; el otro tiene 16 meses de sobre-
vida en remisién completa siendo el tumor
de localizacién rinofaringe y de tipo al-
veolar.
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Estadio III (2 pacientes)

Los 2 pacientes fallecieron 8 y 10 me-
ses después del inicio del tratamiento, uno
tipo embrionario, en remisién y debido a
bronconeumonia y el otro, tipo alveolar sin
haber hecho remisién.

Causa de muerte

De los 6 pacientes fallecidos, 2 murie-
ron debido a varicela, uno por bronconeu-
monia y por metastasis los restantes, el tipo
histolégico fue alveolar en 3 y embtionario
en los otros 3.

Sobrevida

La correlacion entre la sobrevida y la
histologia mostré que el tiempo medio de
sobrevida en los pacientes con histologia
alveolar fue de 19 meses en tanto que en
los de tipo embrionario fue de 28 meses.
En los estadios localizados (I y IIA) fue
de 52 y 21 meses con 709 de sobrevida a
los 48 meses, y en los estadios avanzados
(IIB y IIT), fue de 20 y 9 meses respecti-
vamente con s6lo 139, vivos a los 32 me-
ses. El tiempo promedio de sobrevida en el
grupo fue de 25 meses, como puede verse
en la figura N° 1, con 399 de los pacientes
vivos a los 48 meses.

Discusion

La Rabdomiosarcoma es €l tumor malig-
no de los tejidos blandos mis frecuente en
la edad pediitrica; tiene 2 picos de inciden-
cia, como entre los 3 y 8 afios y otro entre
los 12 y 18 afios (13). En el Hospital Na-
cional de Nifios ocupa el cuarto lugar entre
los tumores sdlidos, excluyendo los del sis-
tema Nervioso Central.

La incidencia en los Estados Unidos es
de aproximadamente 4 casos por millon de
nifios menores de 15 afios, y dentro de ese
mismo grupo de edad es la sétima causa de
muerte, con un promedio de 1.56 por mi-
li6n por afo. Entre los 15 y 19 afos sube
al quinto lugar como causa de muerte con
un aumento en el promedio a 2.53 (12,
13, 14).

En la mayoria de los casos existen me-
tastasis distales cuando se establece el diag-
néstico, lo que hace que la cirugia y/o

radioterapia como tratamiento aislado no den
resultados satisfactorios (7, 16). Por esa
razbén es que se utiliza la quimioterapia mil-
tiple, junto con los métodos anteriores, para
mejorar el tiempo de sobrevida, prolon-
gar las remisiones y curar al paciente (15).

La relacién hombre-mujer ha sido re-
portado como alta en los menores de 15
afios (12) pero no tanto como lo encontra-
do por nosotros.

La cabeza y cuello son los sitios donde
mas frecuentemente se localiza el RMS, si-
guiendo la pelvis y regién génito urinaria
(17). La localizacién en miembros ocurre
con mayor frecuencia en mayores de 15
afios, predominando el tipo alveolar; s6lo
uno de nuestros pacientes con tumor tipo al-
veolar lo presenté en miembros. En nues-
tros pacientes el tumor se encontré en ca-
beza v cuello en 7 casos, de los cuales solo
uno fallecié a los 20 meses de iniciado el
tratamiento. Suttow ha reportado que la lo-
calizacién orbitaria tiene mejor prondstico,
talvez debido a que el tumor es mds loca-
lizado y se detecta en forma mds temprana
(9); lo mismo se ha encontrado en los tu-
mores de localizacién urogenital, en los que
la evolucién es mejor que en los de oido
medio y mastoides (18, 25, 26).

En los 8 pacientes en estadio I y TIA el
tumor fue de tipo embrionario, y de estos
7 se encuentran vivos, en tanto que de los
8 pacientes en estadio IIB y III, 5 han fa-
llecido, El promedio total de muertes en este
grupo es de 37.5%. Edlond encuentra un
promedio de mortalidad de 709% en los pa-
cientes con tumores de tipo embrionario
(19), mientras que Enzinger reporta 909
de mortalidad en los de tipo alveolar, en
pacientes menores de 15 afios (20). El tipo
pleomérfico que predominan en edades ma-
yores no fue encontrado en nuestra serie;
Grosfeld reporta sélo 6 casos en un grupo
de 42 (8), Consideramos que el diagnos-
tico histoldgico tiene valor prondstico y que
el tipo alveolar es mis desfavorable en su
cvolucién (21).

En 5 de los pacientes fallecidos no pudo
realizarse extirpaciéon del tumor, con locali-
zacién en pelvis en 3, faringe en uno y pared
torixica en otro. La extirpacién completa
s6lo se efectué en un paciente que fallecié
por metistasis tumorales y que habiéa pre-
sentado el tumor en la regién sacroco-
xigena.
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Dos pacientes con localizacién en Grbita

y oido medio se encuentran vivos y en re-
misién completa.

De acuerdo a algunos autores, el tipo
histolégico, la extensién del tumor en el
momento del diagnéstico, la edad y el tipo
de tratamiento tienen valor prondstico (9,
18). El establecimiento del estadio para
realizar un tratamiento correcto tiene impor-
tancia para los resultados finales.

Los pacientes en estadio I, en los que
el tumor se extirpa totalmente, tienen el
mismo tiempo de sobrevida ya sea se utilice
radioterapia o quimioterapia, y un mejor
prondstico que aquellos en los que no se
puede realizar la extirpacién (9).

Por otra parte Cassady y Sageman ob-
tienen muy buenos resultados utilizando ra-
dioterapia en tumores localizados en maxi-
lar y orbita (21).

Esta bien establecido que el uso de Ci-
cosfosfamida, Vincristina y Actynomiicna,
junto con radioterapia en tumores inopera-
bles, prolongan la sobre vida (11, 51, 16).

Nuestros resultados muestran que, en
estadio IIA, la quimioterapia con 3 drogas
es efectiva, pero en los estadios IIB y III
los resultados no son satisfactorios, lo que
nos hace pensar con el uso de una cuarta
droga, Adriamicina (doxorubicina), pode-
mos mejorar la sobrevida en estos pacien-
tes. Generalmente la falta de respuesta del
tumor primairo al tratamiento, la aparicion
de actividad tumoral en 4reas irradiadas,
metdstasis pulmonar o cardiacas, y recaida
sistemdtica son las causas de muerte en estos
nifios (9, 24).

El uso de quimioterapia y radioterapia
preoperatoria puede permitir una extirpa-
cién completa de un tumor de otro modo
irresecable; este tipo de terapia lo utilizamos
en 2 de nuestros pacientes con muy buenos
resultados.

El pequefio nimero de pacientes de nues-
tra seriec no permite ecstablecer conclusio-
nes generales pero sugiere que un diagnds-
tico temprano con un tratamiento combina-
do con cirugia, radioterapia y quimiotera-
pia con Vincristina, Ciclosfamida, Actyno-
micina y talvez Adriamicina en los casos
avanzados (22, 23), podri dar a estos pa-
cientese unza mejor y mds larga sobrevida, y
talvez la curacién de un mayor nimero de
ellos.
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