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ARTICULO ORIGINAL

RESUMEN:

El rabdomiosarcoma es una enfermedad que se deriva del tejido mesen-
quimal y posee musculo estriado. Por lo general, es una enfermedad que
tiene una incidencia mayor en ninos y adolescentes. Tiene un caracter de
comportamiento agresivo, con diseminacion linfatica y hematégena.
OBJETIVOS: Determinar la casuistica de pacientes con diagnostico de ra-

bdomiosarcoma, tratados durante el periode de 1990 al 2000 a través de -

un andlisis retrospectivo y determinar las caracteristicas clinicas, sobrevida
global y periodo libre de enfermedad.

PACIENTES Y METODOS: se realizd un estudio clinico retrospectivo de
pacientes con rabdomiosarcoma diagnosticados y tratados en el Instituto
Especializado de Enfermedades Neoplasicas “Dr. Eduardo Céceres Gra-
ziani”, entre los anos 1990 - 2000

RESULTADOS: El seguimiento de los pacientes varia de 2 a 143 meses,
alcanzando una mediana de 13 meses. La mediana de sobrevida global
alcanzada fue 12 meses ({C95%: 9.8 - 14.4), y una tasa de sobrevida global
a5y 10 anos de 21% y 19% respectivamente.

DISCUCION Y CONCLUSIONES: Existe un mayor predominic de recurren-
cia local, los pacientes deben de tener un manegjo multimodal desde el
inicio de la terapia para asi poder obtener mejores tasas de curacion o
control de enfermedad con mejora en la sobrevida global y el periodo libre
de progresidn, se obtuvieron los mejores resultados en pacientes que reci-
bieron tratamiento adyuvante y/o necadyuvante, con esquema Vincristina,
Adriamicina y Ciclofosfamida.

SUMMARY:

The rhabdomyosarcoma is a disease that derives from mesenchymal tissue
and has striated muscle. Generally, it is a disease with more incidences on
children and adolescents. it has a character of aggressive behavior, with
lymphatic and hematogenic dissemination.

OBJECTIVES: To determine the casuistic of patients who were diagnosed
with rhabdomyosarcoma, treated during the period of 1990 — 2000 through
a retrospective analysis and to determine the clinic characteristics, global
survival and disease-free period.

PATIENTS AND METHODS: It was made a retrospective clinical study of
patients diagnosed with rhabdomyosarcoma and treated at the Instituto Es-
pecializado de Enfermedades Necplésicas "Dr. Eduardo Céceres Graziani”
between the years 1990 - 2000.

RESULTS: The monitoring of the patients varies from 2 to 143 months, re-
aching a median of 13 months. The reached median of global survival was
12 months (Cl 95%: 9.8 — 14.4), and a survival global rate at 5 and 10 years
of 21% and 19% respectively.

DISCUSSION AND CONCLUSIONS: Exists a major predominance of local
recurrence, the patients must have a multimodai management since the
beginning of the therapy and thus be able to obtain better recovery rates

or disease control with the improvement of the global survival and the pro-

gression-free period, better results were obtained in patients who received
adjuvant and/or neoadjuvant treatment, with Vincristine, Adriamicine, Cyclo-
phosphamide scheme.
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INTRODUCCION -

El rabdomiosarcoma (RMS) es el sarcoma mas frecuente en
nifos y adolescentes, y el tercer tumor mas comin después
del neuroblastoma y el tumor de Wilms*. Casi la mitad de estos
casos se diagnostican en nifios menores de 5 afnos de edad,
y la enfermedad es mas frecuente en varones con una propor-
cién de 1,4:1.

Descrito inicialmente por Weber en 1857, el RMS es una neopla-
sia'con alto grado de malignidad, que se origina del mesenqui-
ma embrionario que da origen al misculo esquelético estriado;
el tumor puede localizarse en cualquier parte del organismo,
incluidas aquellas zonas en las que no suele haber musculo

“estriado. Su historia natural se caracteriza por un crecimiento

local répido y persistente, con diseminacion metastasica pre-
€0z por via linfética y hematdgena.

Durante los (litimos 25-30 afos, se han estudiado extensamen-
te las caracteristicas clinicas anatomo-patolégicas de RMS
que han permitido desarrollar criterios diagnésticos uniformes
y sistemas de agrupacion clinica importantes desde el punto
de vista prondstico. .

En la actualidad, alrededor del 70% de los enfermos viven du-

rante 5 anos, pudiendo llegar a ser curadosb, 6. El fratamiento
de esta patologia ha tenido un cambio radical en los Gltimos 20

afios, con la aparicién de la quimioterapia y radioterapia local,
que han desplazado parcialmente al tratamiento quirGrgico ra-
dical.

Esto puede atribuirse al uso cada vez mayor de tratamientos
multidisciplinarios, adaptados al riesgo, al desarrollo de siste-
mas de estadiaje méas estrictos y a la mejoria de las medidas
de soporte durante el tratamiento.

El objetivo principal del estudio, es determinar la casuistica
de pacientes con diagnostico de rabdomiosarcoma, tratados
durante el periodo de 1990 al 2000, a través de un andlisis re-
trospectivo y determinar las caracteristicas clinicas, sobrevida
global y periodo libre de enfermedad.

MATERIAL Y METODOS

Disefio: Estudio clinico retrospectivo de pacientes con rabdo-
miosarcoma diagnosticados y tratados en el Instituto Especia-
lizado de Enfermedades Neoplasicas “Dr. Eduardo Caceres
Graziani”, entre los afios 1990 - 2000.

Pacientes: Se revisaron las historias clinicas de todos los pa-
cientes con diagnéstico de rabdomiosarcoma, diagnosticados
durante el periodo de estudio. Revisandose. un total de 191
historias clinicas.

Andlisis estadistico: Se describen las caracteristicas clinicas

de los pacientes, diagndstico histolégico, modalidad de tra-

tamiento que recibieron los pacientes y la respuesta clinicas
alcanzadas. Se realiza la comparacion de la tasa de respuesta
clinica con el diagndstico histolégico, mediante la estadistica
de prueba Chi-cuadrado o exacta de Fisher. Se determina la
sobrevida global y periodo libre de progresién mediante el mé-
todo de Kaplan-Meier, y se realizan las comparaciones con las
caracteristicas clinicas, mediante la estadistica Test de Logrank
o Breslow. Toda evaluacion se realiza a un nivel de significan-
cia de 5%. Los datos fueron procesados mediante el programa
SPSS versién 9.0.

RESULTADOS

Entre Enero de 1990 a Diciembre del 2000, se incluyeron 191
pacientes con diagnéstico histolégico de rabdomiosarcoma.
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1. Caracteristicas de los pacientes

La edad de los pacientes varia de 1 a 84 afios, alcanzando una
mediana de 14 anos de edad. La distribucion de los pacientes
fueron: femeninos en 89/191 (47%) y masculinos en 102/191
(53%). Los antecedentes de importancia patolégica fueron:
familiares en 18/191 (9%) y personales en 55/191 (29%). El
tiempo de enfermedad varia de 1 a 77 meses, alcanzando una
mediana de 3 meses; sin embargo, fue menor de 3 meses en
96/191 (50%) pacientes, entre 3 a 6 meses en 43/191 (23%),6a
12 meses en 32/191 (17%), mayor de 12 meses en 16/191 (8%)
pacientes (Cuadro |).

Cuadro |. Caracteristicas de los pacientes

Ne %
Evaluables 191
Edad:
Medlanafrango 14/(1-84)
Sexo ‘
Femenino 89 47
Masculino 102 53
Antecedentes :
Familiares 18 9
Personales . 55 28
Tiempo de enfermedad
< 3 meses 96 50
06 - 6 meses 43 23
6 - 12 meses 32 17
> 12 meses 16 ~ 8
Desconocido 4 ' 2

Los signos y sintomas fue generalmente ,tumor en 145/191
(76%) pacientes, dolor en 84/191 (44%), adenopatias en 58/191
(30%), e impotencia funcional en 26/191 (14%) y otros (Cuadro

).

Cuadro Il. Signos y sintomas

Ne° %
Evaluables 191
Sintoma .
Tumor 145 76
Dolor 84 44
Adenopatias 58 30
Importencia funcional 28 14
Hematuria 4 2
Otros . 52 27

La enfermedad fue localizada principalmente en la cabeza
y cuelio en 74/191 (39%) pacientes, extremidades en 44/191
{23%) (Superiores en 12/191: 6%, inferiores en 32/191: 17%) y
genitourinario en 32/191 (17%) pacientes {Cuadro 1if).

Cuadro HlI. Localizacién primario

Ne . %

Pacientes 191

Localizacién .
Cabeza y cuello 74 39
Toérax . 9 5
Extremidades 44 23
Retroperitoneo 7 4
Genitourinario 32 17
Otros 25 ' 13
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Por otro lado, al momento del diagnostico la enfermedad te-
nia extension a otros érganos o metastasis en 79/191 (41%)
pacientes. El tamano del tumor primario fue menor de 5cm en
44/191 (23%) pacientes, entre 5 a 10cm en 58/191 (30%) y ma-
yor de 10cm en 44/191 (23%) pacientes. La distribucién de los
pacientes de acuerdo al estadio clinico fueron EC-I: 3/191 (2%),
EC-II: 5/191 (3%), EC-lll: 19/191 (10%) y EC-IV: 78/191(41%)
pacientes respectivamente (Cuadro V).

Cuadro IV. Estadio de la Enfermedad

No° %
Pacientes 191
Tumor {(cm)
<5 44 23
5-10 58 30
> 10 44 23
Desconocido 45 24 -
Estadio Clinico
| 3 2
1l 5 3
I 19 10
v 78 41
No determinado 86 45

2. Diagnéstico

El diagndstico de subtipo histoldgico de rabdomiosarcoma
fue determinado en 173/191 (90%) pacientes; los cuales, fue-
ron embrionario en 113/191 (59%), alveolar en 40/191 (21%),
pleomorfico en 17/191 (9%) y mixto en 3/191 (2%) (Cuadro V).

Cuadro V. Diagnéstico Histolégico

Ne %
Pacientes 193
Tipo histoldgico
Alveolar 40 21
Embrionario 113 59
Pleomorfico 17 9
Mixto 3 2
No determinado 18 9

Cabe mencionar, que la mayoria de los pacientes se encuen-
tran en el grupo etario entre 0 a 15 anos, pero que al correlacio-
narlo con el subtipo patoldgico el que resalta es el embrionario
con una incidencia de 59%, siendo en el grupo etario de <
5 anos y de 5 a 15 anos de 69% cada uno respectivamente
(Cuadro VI).

Cuadro VI. Edad vs Subtipo Patologico

No Alveolar Embrionario Pleomorfico Mixto Total
determinado N° (%) N° (%) N° (%) N° (%)
N° (%)
Edad
<5 3 (6) 9(18) 34 (69) 1@2) 2(4) 49
5-15 7 (10) 13(18) 51 (69) 2(3) 1(1) 74
20-40 4(11) 8 (22) 21 (57) 4 (11) - 37
>40 4 (13) 10 (32) 7 (23) 10 (32) - 31
Total 18 40 113 17 3 191

Cuando analizamos la correlacion entre el estadio clinico y el
subtipo patolégico, encontramos que la mayor incidencia es el

RMS embrionario, pero la gran mayoria de los pacientes esta-
tificados, esta el estadio clinico IV, con una incidencia para el
embrionario de 39% y el alveolar con 48%, y 39% de no deter-
minado pero hay un factor que llama aun mas la atencién y es
que hay un 44% de pacientes con estadio clinico que no esta
determinado (Cuadro VII).

Cuadro VII. Correlacion de Estadio clinico y Subtipo patolédgico

No Alveolar Embrionario Pleomorfico Mixto Total
determinado N° (%) N° (%) N° (%) N© (%)
N° (%)

No
determinado 7 (39) 16 (40) 53 (47) 9 (53) - 85
| 1(6) - 22 - - 3
Il 1(6) 1(3) 3(3) - - 5
il 1(6) 4 (10) 11 (10) 3(18) - 19
\Y 8 (44) 19 (48) 44 (39) 5(29) 3(100) 79
Total 18 40 113 20 3 191

En cuanto a la correlaciéon de la localizacion y el estadio clini-
co, como vemos la mayor incidencia se encuentra en cabeza
y cuello, seguido de las extremidades y por ultimo genitourina-
rio, pero cabe resaltar que es cierto que prepondera el estadio
clinico 1V para los tumores de cabeza y cuello, pero para los
de extremidades y genitourinario la mayoria se encuentran en
estadio clinico Il (Cuadro VIII).

Cuadro VIii. Correlacién entre Localizacion y Estadio clinico

No | Il Ll IV Total
determinado N° (%)  N° (%) N°(%) N° (%)
N° (%) ;

Cabezaycuello 27(32) 1(33) 2(40) 6(32) 38(48) 74
Térax 4 (5) - - 1 (5) 4(5) 9
Extremidades 24 (28) - 1(20) 6(32) 13(17) 44
Retroperitoneo 6(7) - - - 1(1) 7
Genitourinario 13(18) 2(67) 1(20) 5(26) 11(14) 32
Otros - - 1(0) 1(5) 12(15) 25
Total 85 3 5 19 79 191

3. Tratamiento

Cuarenta pacientes (25%) no recibieron ningin tratamiento y
144/191 (75%) pacientes recibieron alguna modalidad de tra-
tamiento. Los pacientes fueron tratados solo con cirugia en
29/144 (20%), quimioterapia en 64/144 (44%) y radioterapia
en 6/144 (4%) pacientes respectivamente, y bajo la modalidad
de manejo multidisciplinario los pacientes fueron tratados ge-
neralmente con quimioterapia y radioterapia en 33/144 (23%)
pacientes (Cuadro IX).

] Cuadro IX. Modalida de Tratamiento

Ne° %

Pacientes 191

Tratamiento 144 79

No tratamiento 47 25
Tipo de tratamiento:

Qx 29 20

RT 6 4

Qrt 64 44

QX + RT © 3 2

QX+ QT 8 6

QT + QR 33 23

QX + QT-RT 1 1

acta cancerolégica
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El esquema de quimioterapia que recibieron las pacientes fue
generalmente VAC en 88/97 (31%) (Cuadro X).

Cuadro X. Esquema de Quimioterapia

Ne %
Pacientes 97
Tipo de esquema:
VAC 88 91
AC 4 4
AOtros 5 5

‘En este cuadro 1o que apreciamos, hay una mayor cantidad

de pacientes con respuesta completa 43%, respuesta parcial
28%: pero al correlacionar el tipo de tratamiento con la res-
puesta, se encontré que los sometidos a cirugia sola tuvieron
un 86% de repuesta completa; mientras gue los que recibieron
Gnicamente quimioterapia tuvieron un 40% de respuesta par-
cial. Ahora cuando cruzamos los pacientes que alguna vez re-
cibieron cirugia, quimioterapia y radioterapia, con la respuesta,
obtenemos que de los sometidos a cirugia en algan momento
et 82% tuvieron respuesta completa, en la quimioterapia solo
se obtuvo 37% de respuesta completa, que se parece a lares-
puesta parcial 33%; en cuanto a la radioterapia la respuesta
completa y parcial siempre fue la misma 34% para cada uno
respectivamente (Cuadro XI).

Cuadro XI. Correlacién entre Tipo
de tratamiento y Respuesta al mismo

NR NE Total

0 RC RP
Ne(%) N°(%) N°(%)

N° (%) N° (%)

No tratamiento 1(13) - - - 7(88) 8
QX - 19(86) 2(9) - 1(8) 22
RT - 2(29) 3(43) 1(14) 1(14) 7

T - 22 (34) 24 (40) 10(15) 9(14) 65
QX + RT - 2(67) - - 133 3
QX + QT - 7 (88) - 1(12) - 8
QT +RT - 1133 12(36) 8(24) 2(8) 33
QX+ QT+ RT - - - 1(100) - 1
Total 1 63 . 41 21 21 147

En este cuadro cabe mencionar, que dentro del subtipo em-
brionario hubo una mayor respuesta completa 49%, que se
aprecia igualmente en el pleomorfico 43%, mientras que en el
alveolar, no hay una gran diferencia entre los diferentes tipos
de respuesta, siendo estadisticamente no significativo con un
p > 0.05 (Cuadro XIl). :

Cuadro XII. Correlacion entre
Diandstico patoldgico y Respuesta al mismo

0 RC RP NR NE Total
N°(%) N°(%) N°(%) N°(%) N°(%)

No determinado - 6(40) 427y 2(13) 3{20 15
Alveclar - 8(28) 9(31) 4(14) 8(28) 29
Embrionario 1(1) 42(49) 25(29) 11(13) 7(8) 86
Pleomorfico - 5(43 31 3(1) 2(14) 14
Mixto - 1(33) - 1(33) 1(33) 3
Total 1 63 41 21 21 147
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4. Respuesta clinica

De los 97 pacientes que recibieron tratamiento primario con
quimioterapia o en combinacién con radioterapia, la respuesta
clinica fue evaluable en 86 (89%) pacientes. La tasa de res-
puesta alcanzada fueron respuesta completa en 44/97 (45%),
respuesta parcial en 26/97 (27%) y no respuesta en 16/97 (16%)
pacientes (Cuadro XIIf). Por otro lado, la tasa de respuesta en
relacién a la localizacion de la enfermedad, estadio clinico y
subtipo histolégico de rabdomiosarcoma fueron estadistica-
mente no significativo (p > 0.05).

Cuadro X!li. Repuesta al tratamiento

N¢ %
Pacientes 97
Repuesta :
RC . 44 45
RP . 26 ' 27
PE 16 : 16
- NE 11 1

5. Recurrencia o progresién »
De los 118 pacientes que recibieron tratamiento con quimio-

. terapia, radioterapia o combinacién de ambos, quienes alcan-

zaron respuesta completa o parcial y aquellos que fueron tra-
tados con cirugia, 75 (65%) pacientes presentaron recurrencia
o progresion de la enfermedad (recurrencia en 54/75; 42% y
progresion en 21/75: 28%) (Cuadro XIV).

Cuadro XIV. Recurrencia o progresion de enfermedad

N° %

Pacientes* 116
Recurrencia

Si 75 65

No 41 . 35
Enfermedad

Recurrencia 54 72

Progresién 21 28

* Pacientes con RC o RP bajo tratamiento de QT, RT 0 combinacion de ambasy
aquellos con tratamiento primaric de cirugia.

La recurrencia o progresién de la enfermedad fue generalmen-
te local en 42/75 (56%), regional y a distancia en 33/75 (44%)
pacientes. El sitio de recurrencia fue el sistema nervioso cen-
tral, pulmonar, hepatica y otros (Cuadro XV).

Cuadro XVI. Sitio de recurrencia o progresién

N° %
Pacientes 75
SNC 9 12
Cuello 5 7
Pulmonar 7 9
Pelvis 5 7
Hepética 1 1
Retroperitonal 3 4
Vesical 1 1
Local 42 56
Oftros 2 3
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Al analizar este cuadro, sabemos que la mayor incidencia se

encuentra a nivel de cabeza y cuello, y vemos que el 54% de
estos pacientes presenta recurrencia, pero hay algo que resalta
a la vista y es que la mayoria de las localizaciones, presenta
recurrencia que sobrepasa el 55% (Cuadro XV).

Cuadro XVI. Correlacion entre
Localizacién primario y recurrencia .

Si No Total
N° (%) N° (%)
Cabezay cuello 22 (54) 19 (46) 4
Extremidades 17 (68) - 8 (32) 25
Genitourinario 14 (61) 9(39) 23
Otros 22 (81) 5(19) 27
Total 75 (65) 41 (35) 116

Hay que mencionar, que la mayor incidencia se encuentra en el
estadio clinico IV, viendo que el 69% presentan recurrencia, que
es contrario a lo que se ve en los estadios clinicos | (66%) y 1!
(100%) que no presentan recurrencia (Cuadro XVIi).

Cuadro XVII. Correlacién entre
Estadio clinico y recurrencia

Si No Total
N° (%) N° (%)

No determinado 35 (61) 22 (39) - 57
I : 1(33) 2 (66) 3
Il - 1 (100) 1
I 9(75) 3 (25) 12
v 30 (69) 13 (31) 43
Total 75 41 116

Al analizar el cuadro, apreciamos que el 64% del subtipo em-
brionario presenta recurrencia, y se confirma que la mayoria de
los subtipos histoldgicos presenta recurrencia (Cuadro XVIli).

Cuadro XVIII. Correlacion entre
Diagndstico patolégico y recurrencia

Si No Total
N° (%) N° (%)

No determinado 6 (60) 4 (40) 10
Alveolar 14 (67) 7 (33) 21
Embrionario 46 (64) 26 (36) 72
Pleomorfico 8 (67) 4 (33) 12
Mixto 1 (100) - -
Total 75 41 116

Al realizar el analisis del cuadro, resalta que siempre hay re-
currencia de enfermedad, y que cuando lo relacionamos con
cada tratamiento por separado, vemos que el 61% de los que
solo o algunas vez fueron sometidos a tratamiento quirtrgico
tuvieron recurrencia. Asf, como quimioterapia y radioterapia,
65% y 59% respectivamente (Cuadro XIX).

Cuadro XIX. Correlacién entre
Tratamieno y recurrencia

Si No Total
N° (%) N° (%)

Qx 20 (69) 9(31) 29
RT 2 (40) 3 (60) 5
QT : 33(70) 14 (30) 47
QX + RT 2 (67) 1(33) 3
QX +QT 3 (38) 5 (62) 8
QT + RT 15 (65) 8 (35) 23
QX+ QT +RT : - 1 (100) -
Total 75 41 116

6. Sobrevida global y sobrevida libre de enfermedad

El seguimiento de los pacientes varia de 2 a 143 meses, alcan-
zando una mediana de 13 meses. La mediana de sobrevida
global alcanzada fue 12 meses (IC95%: 9.8 - 14.4), y una tasa
de sobrevida global a 5 y 10 afos de 21% y 19% respectiva-
mente (Cuadro XX, FIGURA 1)

Cuadro XX. Sobrevida a 5 afios

Sobrevida
Ne° Mediana 5 afios (%)

‘Seguimiento

. Mediana / rango 13.0/(2.0 - 143.0)

Periodo libre de enfermedad 90 18 meses 32
Periodo libre de progresion 117 12 meses 25
Sobrevida global 191 12 meses 21
DISCUSION

El rabdomiosarcoma es un tumor mesenquimal maligno, que
deriva de célutas cercanas al linaje celular del musculo esque-
lético12. Es el sarcoma mas comun en la poblacion pediatri-
ca, y se desarrolla en multiples sitios. La incidencia anual de
los sarcomas de tejidos blandos en USA es aproximadamente

8100 nuevos casos, siendo el rabdomiosarcoma estimado en--

tre 2 al 5%. Cuarenta por ciento se origina en cabeza y cuello,

y de estos el 10% se desarrollan en la orbita. La orbita segin

muchas publicaciones es el sitioc mas favorable, con una so-
brevida a los 5 afos de casi el 85% 1,3. Debido a la rareza, a la
dificultad para el diagnostico histolégico y al reducido conoci-
miento acerca de los factores clinico-patolégicos que influen-
cian la recurrencia y sobrevida, sigue siendo una entidad con
gran porcentaje mal prondstico10.

£n nuestro trabajo, evaluamos 191 historias clinicas, entre las
que encontramos un rango de edad de 1 a 84 afnas, con una
media de 14 afos. Ademas, se obtuvo una incidencia parecida
al reporte mundial de 1,4:1 con predominio en el sexo mascu-
lino.

La clasificacioén histologica formal de RMS, sigue guias de la
OMS y de la IRS, a partir de la primera clasificacién histolégica
de Horn y Enterline23. Existen tres tipos histoldgicos de rabdo-
miosarcoma9:

 Embrionario (incluido el tipo botrioide) 60%

* Alveolar 20%
* Pleomorfico (muy raro)

acta canceroldgica
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Los dos primeros se presentan generalmente en ninos y el ter-
cero casi exclusivamente en adultos. El rabdomiosarcoma en
ninos ocurre con predileccién en cabeza y cuello, y sistema
genito-urinario; el pronéstico y la respuesta a la quimioterapia
estan relacionados con el tipo histolégico. De lo contrario, en
adultos se presenta predominantemente en las extremidades,
es quimio-resistente y se asocia a un pobre pronéstico inde-
pendientemente del tipo histoldgico. Las metéstasis gangliona-
res son comunes. Por lo general, se obtuvo una mayor inciden-
cia enfre los sintomas al tumor 76%, seguido por dolor 44% y

adenopatias 30%, pero algo que muestra esta distribucion por- -

centual es que siempre hubo una combinacion de sintomas. En
comparacién con lo que menciona Quiroga et al, los signos y
sintomas van a depender de la localizacién del primario y de la
existencia o no de metastasis3. .

Figura 1
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A los 5 afios se aprecia una sobrevida del 21%. Esto se debié a que gran
parte eran de provincias, tenian enfermedad muy avanzada, y fallecieron.

Figura2
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Se aprecia que la mejor sobrevida se encuentra en el subtipo Pleomorfi-
co, que méas pobre sobrevida se aprecia en subtipo alveolar. Con sobrevida
global a los 4 afios de 30% y 10% respectivamente, sin ser significamente
representativos.
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El pico de incidencia del rabdomiosarcoma embrionario de or-
bita ocurre a los 4 anos, y para los del tracto gastrointestinal
se ubica en la infancia y adolescencia. El RMS alveolar, el cual
se desarrolla mayormente en extremidades de adolescentes y
adultos jovenes, conlleva un peor prondstico. Aunque el RMS
pleomorfico es ocasionalmente diagnosticado, generalmente
en pacientes ancianos, estos son frecuentemente interpreta-
dos como fibrohistiocitoma maligno. En cuanto al tipo histolo-
gico se refiere, vemos que la mayor incidencia se encuentra en
el RMS embrionario con un 59%, esto nos confirma el hallazgo
hecho al realizar la distribucién por grupo etario, ya que la ma-
yor incidencia se encuentra entre 0 a 15 afos con mayor pre-
valencia en 5 a 15 afios con 39%, y en < 5 afios 26%; seguido
por el tipo alveolar con una incidencia de 21%.

EIRMS es una neoplasia de gran agresividad tanto a nive! local
como en capacidad de desarrollar metastasis. Localmente es
un tumor de crecimiento rapido que da lugar a una invasion
directa de estructuras y por continuidad se dlsemlna a través
de fascias y planos musculares.

En el momento del diagndstico, aproximadamente el 25% de
los pacientes tienen metastasis a distancia; el pulmoén es la lo-
calizacién mas frecuente de las metastasis (40-50%), siendo
menos habituales otras localizaciones, bien de forma aislada o
combinada, como médula 6sea (20-30%), hueso (10%), y de-
pendiendo de la localizacion del tumor primario, los ganglios
linfiticos (20%)10. En la revisidn hecha, se comprobé que la
gran mayoria de los pacientes se encontraban con metéstasis
adistancia en 41%.

Eltumor puede desarrollarse en cualquier parte del cuerpo. Las
localizaciones més frecuentes son: cabeza y cuello 30-45%, al-

rededor del 20-25% en la region genitourinaria y 20% en extre-
midades. En comparacion con nuestro estudio, es cierto que
predomina Cabeza y Cuello con incidencia de 39%, seguido de
las extremidades con 23% y genitourinario en 17%. Por lo ge-
neral el tumor suele presentarse como una masa asintomatico.
Localizaciones:

Cabeza y cuello: Aproximadamente el 25% se localizan en la
orbita, 50% son parameningeos (nasofaringe, cavidad nasal,
senos paranasales, etc.), y el 25% se localizan en regiones su-
perficiales (cuero cabelludo, mucosa oral, orofaringe y laringe).
Crecen con notable rapidez invadiendo y destruyendo estruc-
turas vecinas3.

Genitourinario: Se localiza principalmente en vejiga y prostata,
por lo general son de tipo embrionario. Los de localizacién vesi-
cal afectan principalmente a los menores de 4 afios de edad,
crecen mayormente a nivel del trigono. Los que se localizan
en préstata producen gran masa pélvica con o sin obstruccion
uretral, estos se diseminan precozmente, a pulmén y ganglios
retroperitoneales. Los de localizacion paratesticular son predo-
minantes en adolescentes, son de frecuente metastasis linfa-
tica retroperitoneal. Cuando afectan al aparato genitourinario
femenino, se originan a nivel de vagina, por lo general, son
botrioides, y afectan a ninas pequenas; el sintoma principal es
salida de secrecion mucosanguinolenta a través de los geni-
tales10.

Extremidades: Por lo general, se presentan como masa asin-
tomatica. Casi el 50% son alveolares y cerca del 15% tienen
metéstasis en ganglios retroperitoneales.

Tronco: Son relativamente grandes, se afecta frecuentemente
la columna dorso-lumbar. No tiene afeccion linfética, pero hay
gran recidiva local3, 10. El planteamiento terapéutico depende
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de la extension tumoral, por lo que es necesario realizar un es-
tudio previo basado en: TAC, radiografia de térax, gammagrafia
6sea y aspirado de medula ésea.

Figura 3
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Se observa que la localizacion con mejor sobrevida es la de genitourinario,

y la de peor sobrevida es la de extremidades. Con sobrevida globai a los 4
anos de 40% y 18% respectivamente, con p > 0,05.
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Los que reciben tratamiento realmente tienen una diferencia significativa (p
< 0.001), comparado con los que no reciben, ya que la sobrevida en los que
no reciben tratamiento tienen una mediana menor de 6 meses y una tasa de
sobrevida a 5 afios de 0%, mientras en el grupo tratado la mediana de sobre-
vida es mas de 1 afio y la tasa de sobrevida a 5 afos es 24%.

Cerca del 80-90% de los pacientes con enfermedad localmen-

te controlada en ausencia de tratamiento con quimioterapia
desarrollan enfermedad diseminada. Se presume que el RMS
es sistémico a su diagnostico. Los pacientes son tratados ge-
neralmente con combinacion de quimioterapia desarrollada en
protocolos pediétricos, incluyendo Vincristina, Ciclofosfamida y
Actinomicina (VAC). En el estudio realizado, hallamos que solo
recibieron tratamiento con quimioterapia en forma primaria
97/67%, el esquema de quimioterapia mayormente usado es el

que se reporta a nivel mundial como tratamiento Standard, VAC
con 91%. El tratamiento multimodal incluye reseccién (cuando
es posible), seguida de radioterapia regional en un esquema
secuencial o combinado, por el curso de 1 ano11. Sin un trata-
miento multimodal, el 80% del RMS recurren sistemicamente11.
De todos los pacientes analizados, se encontr6 que recibié tra-
tamiento el 75% de estos, con un 25% de pacientes que no
debido a que la enfermedad estaba muy avanzada y algunos
fallecian antes del tratamiento primario. De los que recibieron
tratamiento la mayoria recibieron Unicamente quimioterapia
64/144 (44%), seguido de tratamiento combinado de quimio-
terapia y radioterapia 33/144 (23%), solo se realizo reseccion
quirdrgica como Unico tratamiento en 29/144 (20%).

Aunque los nifios con enfermedad metéstasica pueden ser cu-
rados, el prondstico en adultos, hasta cuando la enfermedad
es localizada, es pobre a pesar de mostrar excelente respuesta
inicial a la quimioterapia méas agresiva. De los pacientes que re-
cibieron tratamiento con quimioterapia 97/144 (67%) en forma

~ primaria, solo se evalué respuesta en 86 (89%) de los mismos,

tasa de respuesta completa fue de 45%, con una respuesta
parcial de 27%. La tasa de respuesta en relacion a localizacién
de enfermedad, estadio clinico y subtipo histologico de RMS
no fue estadisticamente significativa con p > 0.05.

De 116 pacientes que recibieron radioterapia, quimioterapia o

- tratamiento combinado el 75/116 (65%) presentaron recurren-

cia o progresion de enfermedad, (recurrencia 72% y progresion
28%). De esta fue local en 56%, y regional o a distancia 44%.
El seguimiento de los pacientes tuvo una media de 13 meses (2
a 143), con una media de sobrevida global de 12 meses y tasa
de sobrevida a 5y 10 afnos de 21 y 19%. Solo se ve una res-
puesta estadisticamente significativa en cuanto a la sobrevida
global al cruzar con que se reciba o no tratamiento primario.

CONCLUSION :

El RMS es un tumor mesenquimal que se deriva del masculo
estriado, que tiene varios subtipos histolégicos entre los que se
encuentran: embrionario, alveolar y Pleomorfico. La mayor in-
cidencia reportada a nivel mundial es en nifios y adolescentes,
y entre los subtipos histologicos predominantes se encuentra
el embrionario, y la localizacién mas frecuente es la de cabe-
zay cuello, seguida por las extremidades (predominantemente
miembros inferiores 17%) y luego genitourinario. Tiene un com-
portamiento muy agresivo con diseminacidn linfatica y hemé-
tica, y por lo general al realizar el diagnostico se encuentran
en estadio avanzado. Si es bien sabido el tratamiento actual,
para los sarcomas y sobretodo este tipo de RMS el tratamien-
to es multimodal, pero se realizo un estudio retrospectivo, el
tratamiento que predominantemente unimodal, sobretodo con
quimioterapia 44%, seguido de tratamiento combinado con
quimioterapia y radioterapia en 23% y cirugia sola en 20%el
tratamiento muitimodal solo se realizo en 1 paciente.

El tratamiento por excelencia con quimioterapia esta basado en
el uso de antraciclinicos y agentes alquilantes, pero nosotros
en el estudio encontramos que el esquema predominante fue
VAC (Vincristina, Adriamicina y Ciclofosfamida), con respuesta
completa de 45% de 97 pacientes. Pero solo se ve significancia
estadistica en el grupo de pacientes que recibié tratamiento
con quimioterapia con p<0.001. Es por esto, que basandonos
en estos datos los pacientes deben de tener un manejo mul-
timodal desde el principio de su ingreso a este instituto, para

asi poder obtener mejores tasas de curacién o control de en-
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fermedad con mejora en la sobrevida global y el periodo libre
de progresion.
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