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RESUMEN

Fundamento: el rabdomiosarcoma es un tumor maligno que afecta al muisculo esquelético. Es el
cancer de partes blandas mas frecuente en la edad pediatrica, que afecta a nifios entre dos y cinco
afnos, adolescentes entre 15 y 19 afos. En la regién de cabeza y cuello se desarrollan alrededor del
40 %, donde es la localizacién mas frecuente.

Objetivo: caracterizar el rabdomiosarcoma de cabeza y cuello en la edad pediatrica en cuanto a su
clinica, epidemiologia y tratamiento.

Métodos: se realizd una revisidn bibliografica de articulos publicados de 2011 al 2020, se priorizaron
los Ultimos cinco afios. Se consultaron las bases de datos SciELO, EBSCO, PubMed/Medline, Dialnet y
otras revistas de acceso abierto, se emplearon los descriptores rabdomiosarcoma; musculo estriado y
pediatria en idioma espafiol e inglés. Se seleccionaron 27 referencias.

Resultados: existen tres variedades histoldgicas principales de rabdomiosarcoma: embrionario
(botroide y fusiforme), alveolar y el plemdérfico. Puede aparecer de forma espontdanea o asociado a
enfermedades genéticas. Las manifestaciones clinicas se relacionan con las estructuras y érganos
comprometidos. El diagndstico se basa en la clinica y la histologia mediante estudios como biopsias,
aspiraciones de médula ésea, técnicas imagenoldgicas como Tomografia Axial Computarizada y

238
http://www.revprogaleno.sld.cu/ (Ga) Bv-re |



https://orcid.org/0000-0002-8769-752X
https://orcid.org/0000-0002-9786-7342
mailto:dayanafernandez@infomed.sld.cu

Resonancia Magnética Nuclear. Las opciones de tratamiento incluyen la cirugia, la radioterapia y la
quimioterapia.

Conclusiones: resulta de extrema importancia su diagndstico precoz y tratamiento oportuno para
mejorar el prondstico de vida de estos pacientes, el cual hasta el dia de hoy se mantiene reservado y

desfavorable debido a las complicaciones sistémicas asociadas a este tipo de cancer.

DeCS: RABDOMIOSARCOMA/complicaciones; RABDOMIOSARCOMA/radioterapia; NEOPLASIAS DE
CABEZA Y CUELLO/cirugia; ADOLESCENTE; NINO.

ABSTRACT

Background: rhabdomyosarcoma is a malignant tumor that affects skeletal muscle. It is the most
common soft tissue cancer in pediatric age, affecting children between two and five years old,
adolescents between 15 and 19 years old. Around 40% develop in the head and neck region, where it
is the most frequent location.

Objective: to characterize head and neck rhabdomyosarcoma in pediatric age in terms of its clinic,
epidemiology and treatment.

Methods: a bibliographic review of articles published from 2011 to 2020 was carried out, the last five
years were prioritized. The databases SciELO, EBSCO, PubMed / Medline, Dialnet and other open
access journals were consulted, the descriptors rhabdomyosarcoma were used; striated muscle and
pediatrics in Spanish and English. 27 references were selected.

Results: there are three main histological varieties of rhabdomyosarcoma: embryonal (botroid and
fusiform), alveolar and plemorphic. It can appear spontaneously or associated with genetic diseases.
The clinical manifestations are related to the structures and organs involved. The diagnosis is based
on the clinic and histology through studies such as biopsies, bone marrow aspirations, imaging
techniques such as Computed Axial Tomography and Nuclear Magnetic Resonance. Treatment options
include surgery, radiation therapy, and chemotherapy.

Conclusions: its early diagnosis and timely treatment is extremely important to improve the life
prognosis of these patients, which to this day remains reserved and unfavorable due to the systemic

complications associated with this type of cancer.

DECS: RHABDOMYOSARCOMA/complications; RHABDOMYOSARCOMA/radiotherapy; HEAD AND NECK
NEOPLASMS/surgery; ADOLESCENT; CHILD.
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INTRODUCCION

El cancer infantil posee una prevalencia de 15
por cada 100.000 nifios y adolescentes hasta
18 afos, cifra menor de los 50 casos por cada
100.000 bajo la cual una enfermedad se consi-
dera como infrecuente. Si bien todo cancer en
la edad pediatrica es en si raro, no cabe duda
gue hay variedades que son mas comunes en
esta etapa de la vida y que requieren especial
atencion. ?

Los tumores pediatricos tienen una incidencia
de 150 casos/1.000.000 ninos/ano. La mayoria
de ellos son tumores con buena respuesta a los
tratamientos cuando son diagnosticados de
manera oportuna; sin embargo, el cancer en
pediatria es la segunda causa de muerte luego
de los accidentes, de alli la importancia de un
diagnédstico temprano para ofrecer una mejor
alternativa terapéutica. >

Los tumores de partes blandas son un grupo
heterogéneo de neoplasias de alta incidencia vy,
en ocasiones, dificiles de caracterizar. Algunos
de los de estirpe benigna podrian estar consi-
derados como verdaderos hamartomas y las
variantes malignas recapitularian en algunos la
ontogenia celular normal. 2*

Los sarcomas de partes blandas comprenden
un grupo heterogéneo de tumores de histolo-
gia diversa, originados en células de estirpe
mesenquimatica que pueden asentarse en dis-
tintas regiones del organismo y manifestarse
de acuerdo con el lugar que ocupan. %3

La primera descripcion del rabdomiosarcoma
(RMS) fue realizada por Weber en 1854. Sin

embargo, su publicacidon definitiva es atribuida
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a Stout en 1946, 92 afios después. Su nombre
deriva de los prefijos griegos: rabdo (estriado)
y mio (musculo) y el sufijo sarcoma (tumor
maligno de tejido conjuntivo), por lo que por
su definicion linglistica vendria a ser un tumor
maligno del musculo estriado, aunque como se
verd mas adelante no es solo es asi. *°

El rabdomiosarcoma es el tipo mas comun y
frecuente de cancer de tejidos blandos en la
infancia y la adolescencia. Esta enfermedad
oncolégica representa alrededor del 8 % de
todos los canceres en nifilos menores de 15
afos y su incidencia es de cinco casos por
millon de nifios. %7

Existen dos tipos de células musculares en el
organismo: células musculares lisas y células
musculares estriadas. Las células musculares
lisas controlan la actividad involuntaria; las
musculares estriadas el movimiento voluntario.
Es un tumor maligno embrionario derivado de
células mesenquimales primarias
(rabdomioblastos) con diferenciacion incomple-
ta a células de musculo estriado. °

Puede aparecer en cualquier parte del cuerpo
en que haya tejido mesenquimal, incluido don-
de no hay musculo estriado Esto pasa porque
las células musculo estriadas se forman a par-
tir de las mesenquimales, que son células em-
brionarias, es decir, células que aun no estan
diferenciadas y que se pueden convertir en di-
versos tipos de células. Puede afectar la cabe-
za, el cuello, los brazos, el tronco y dérganos
cavitarios como la vejiga y la vagina. %7

En la cabeza y cuello se desarrollan alrededor
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del 40 % de rabdomiosarcomas, fundamental-
mente de la variedad embrionaria. Los sitios
mas comunes donde puede formarse este tu-
mor incluyen: la cavidad oral, orbital y nasal,
regidon parameningea y Otica. Resulta indis-
pensable su correcto diagndstico precoz para
luego realizar un tratamiento oportuno y me-
jorar la calidad de vida de los pacientes afec-
tados. *’

La anatomia de cabeza y cuello es compleja y
se puede dividir en sitios y subsitios y es
fundamental comprender que cada sitio tiene
una epidemiologia particular, una anatomia
gue es fundamental conocer en detalle, ya que
de estos factores dependerda el enfoque
terapéutico. &

Pueden desarrollarlo a cualquier edad, pero se
han detectado dos picos de incidencia, uno en
nifios pequenos de entre dos y seis afos y
otro en adolescentes entre 15 y 19 afios. Sue-
le afectar mas a los nifios que a las nifias en
una relacién 3:2. Las células de los rabdomio-
sarcomas suelen ser de crecimiento local rapi-
do y persistente y pueden extenderse con
diseminacion metastasica precoz por via he-
matogena temprana y secundariamente linfa-
tica a otras partes del cuerpo. &°

Casi la mitad de los casos se diagnostican an-
tes de los cinco afios de edad. Por lo habitual,
su tratamiento es multidisciplinario, combi-
nando cirugia o radioterapia con la poliquimio-
terapia. Con una deteccién temprana y trata-
miento oportuno, la mayoria de los nifios se
recuperan por completo. En la actualidad, se

obtiene de manera global una supervivencia
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entorno al 60-70 %. Los pacientes con metas-
tasis detectables al diagndstico tienen un peor
prondstico con supervivencia que no supera el
30 %. &7

Hechas las consideraciones anteriores y al
tener en cuenta las cifras antes expuestas se
decidié realizar la revision bibliografica con el
objetivo de caracterizar el rabdomiosarcoma
de cabeza y cuello en la edad pediatrica
en cuanto a su clinica, epidemiologia vy

tratamiento.

METODOS

Se realizé una revision bibliografica de articu-
los publicados desde 2011 hasta 2020 donde
se consultaron como fuentes de informacion
las disponibles desde el sitio del Centro Nacio-
nal de Informacién de Ciencias Médicas
(Infomed) y los sitios web de la Organizacién
Mundial de la Salud.

Se accedio a las bases de datos: SciELO, EBS-
CO, PubMed/Medline, Dialnet y otras revistas
de acceso abierto, se emplearon los descripto-
res: rabdomiosarcoma; musculo estriado vy
pediatria, en idioma espafiol e inglés. De un
total de 53 articulos, se seleccionaron 27 refe-
rencias, de los Ultimos cinco afios, con dispo-
nibilidad de texto completo de acuerdo con su

relevancia y concordancia en el tema.
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DESARROLLO

En los ultimos afios, se han producido signifi-
cativos avances en el diagnéstico y el trata-
miento de los tumores de partes blandas, en
especial el rabdomiosarcoma. Esto se debe al
desarrollo de técnicas de biologia molecular,
de imagenes, como las técnicas de ultrasoni-
do, tomografia computarizada (TC), resonan-
cia magnética (RM) y tomografia por emisién
de positrones (PET), que permiten valorar la
extension del tumor y sus posibilidades tera-
péuticas. 2

Ademas se han desarrollado técnicas quirurgi-
cas sofisticadas con soporte clinico intensivo
gue disminuyen el riesgo posquirldrgico y mul-
tiples posibilidades protésicas y reemplazos
0seos masivos con hueso de banco para los
tumores que asientan en los miembros. /2

La quimioterapia con nuevas drogas y combi-
nada permite controlar la enfermedad micros-
copica o facilitar el acto quirdrgico de tumores
grandes cuando se la usa con criterio citorre-
ductor antes de la cirugia y las mejoras en las
técnicas de radiacion que hacen posible el
control tumoral con menor dafio a los tejidos
circundantes. Con todo esto se ha logrado me-
jorar la supervivencia y el 70 % de los nifios
se puede curar. >3

Clasificacion segun localizacion:

Los sitios de localizacién primaria mas comu-
nes para el rabdomiosarcoma son cabeza y
cuello, tracto genitourinario y las extremida-
des. Otros sitios primarios menos comunes

incluyen el tronco, intratoracico, el tracto gas
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trointestinal (higado y tracto biliar), y la re-
gion perineal/ anal. °1°

En la cabeza y cuello se desarrollan alrededor
del 40 % de rabdomiosarcomas. En especifico
el 20 % tiene localizacién parameningea lo
gue puede llevar a producir erosidon 6sea de la
base de craneo, epistaxis y paralisis de los
nervios craneales, tiene peor implicancia pro-
nostica. El 10 % se desarrollan en las Orbitas
oculares lo que provoca exoftalmo u oftalmo-
megalia. Otras localizaciones pueden ser en
los senos paranasales y el oido con sus conse-
cuentes alteraciones a estos niveles. %

Segun su localizacién en la cabeza y cuello se-
ran las estructuras y drganos afectados. Se
distinguen cinco localizaciones primarias a es-
te nivel: 1°

1) Nasales y cavidades perinasales.

2) Faringeos: a) Nasofaringeos, b) Orofarin-
geos (paladar blando, amigdalianos y base de
lengua), c) Hipofaringeos.

3) Cavidad oral: a) Labios, b) Mucosa bucal, c)
Alveolares, dentarios, trigono retromolar, d)
Piso de boca, e) Paladar duro, f) Lengua oral.
4) Laringeos.

5) Otros menos frecuentes como tumores ma-
lignos del espacio parameningeo, parafaringeo
e infratemporal.

Clasificacion segun sus variedades histologi-
cas:

Se han identificado tres variedades histologi-
cas principales: el RMS Embrionario con sus

dos subtipos el Embrionario Botroide y el
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Embrionario Fusiforme (o de células espino-
sas), el Alveolar y el Plemoérfico o indiferencia-
do. Algunos autores describen no tres, sino
cuatro clasificaciones histoldgicas ya que con-
sideran los subtipos de la variedad Embriona-
ria como variedades independientes. %1

El RMS Embrionario tiene un prondstico inter-
medio, es el mas frecuente con alrededor de
40 % vy suele desarrollarse con mayor frecuen-
cia en la zona de la cabeza y el cuello pero
también en los genitales o las vias urinarias.
En general, afecta a nifilos menores de seis
afnos. Si bien es un tipo de tumor agresivo (de
rapido crecimiento), la mayoria de los casos
de rabdomiosarcoma embrionario responden
bien al tratamiento. °

Los subtipos de RMS embrionario son el bo-
triode leiomiomatoso y de células fusiformes
con una incidencia de 8 % y 6 % respectiva-
mente, ambos poseen un buen prondstico pe-
ro s muy raro que aparezcan en la region de
cabeza y cuello. Los tumores de tipo botrioide,
derivan su nombre debido a su semejanza con
un racimo de uvas, son tumores embrionarios
que se levantan bajo la superficie mucosa de
orificios corporales como la nariz, la boca, las
orbitas pero también en la vagina y el tracto
biliar.

La variante de fusocelular del rabdomiosarco-
ma embrionario es mas frecuente observarla
en localizacidon paratesticular. Aunque se han
identificado casos aislados de localizacion fa-
ringea y parameningea, su incidencia en estas

regiones es muy pequefia en comparacion con
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las otras variedades. °2

Ademas se conocen el RMS alveolar y el indi-
ferenciado o plemorfico con una incidencia to-
tal compartida del 31 %. El primero de ellos
es el mas invasivo de todos y el segundo por
lo general solo se observa en edades avanza-
das, alrededor de los 20 afios de edad. Estos,
raras veces afectan la region de cabeza y cue-
llo, ya que suelen afectar los brazos o las pier-
nas, el tronco, el abdomen y la regién peria-
nal. %12

Factores de Riesgo:

En la actualidad, no esta claro cudles son las
causas que provoquen el rabdomiosarcoma.
La gran mayoria de los nifios no presentan
factores de riesgo conocidos, ya que debido a
su corta edad, su organismo no se ha expues-
to lo suficiente a factores externos de tipo no-
civo que pueden desencadenar otros tipos de
cancer. %

Entre ellos estan: el alcohol, el tabaco, las ra-
diaciones ionizantes o ultravioletas, la exposi-
ciéon ocupacional, los habitos alimenticios
inadecuados, entre otros; por lo que estos fac-
tores de riesgo quedan descartados, aunque
se investiga si la presencia de estos en sus
padres puede influir en el desarrollo del
cancer. *°

Si es conocido que este tumor puede presen-
tarse de forma esporadica o espontanea, o
asociado a sindromes de tipo genético que au-
mentan las probabilidades de desarrollario.
Entre estas afecciones, se encuentran las

siguientes: 1314
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- Sindrome de Li-Fraumeni, un trastorno ge-
nético poco frecuente que aumenta las proba-
bilidades de desarrollar cancer en algin mo-
mento de la vida, mutaciéon del gen supresor
p53.

- Neurofibromatosis (tipo I), una afeccién que
provoca el crecimiento de tumores en el tejido
nervioso.

- Sindrome de Beckwith-Wiedemann, un tras-
torno congénito (presente en el momento del
nacimiento) que puede provocar un crecimien-
to excesivo en el cuerpo, incluso en los drga-
nos internos, debido a anormalidades del cro-
mosoma 11pl1l5 donde se localiza el gen del
factor de crecimiento insulinico (IGF II).

- Sindrome de Costello y sindrome de Noonan,
que pueden provocar deformidades, retrasos
en el desarrollo y otros problemas.

Ademas, los antecedentes familiares de cancer
aumentan el riesgo de aparicion de esta enfer-
medad. El riesgo es mayor en los nifios que
tienen un pariente consanguineo, como un pa-
dre o un hermano, que ha tenido cancer, en
particular si ese cancer se produjo a una edad
temprana. Sin embargo, la mayoria de los ni-
fos con rabdomiosarcoma no tienen antece-
dentes familiares de cancer. *°

Sintomas y Signos:

Los sintomas del rabdomiosarcoma dependen
del tamafio y la ubicacion del tumor. A veces,
puede aparecer un bulto en el cuerpo de un
nifno y puede haber inflamacidén, muchas veces
sin dolor. En otros casos, el tumor puede estar
alojado tan profundo en el cuerpo que provoca

pocos sintomas o ninguno. Si el cancer se en
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cuentra en el area de la cabeza o el cuello, los
signos y sintomas dependen de la region y o6r-
ganos afectados, pueden comprender, entre
otros: ®1°

1. Cavidad Orbitaria:

- Protuberancia o hinchazén en los ojos.

- Exoftalmia.

- Fijeza del globo ocular.

- Estrabismo convergente o divergente.

- Compresion mecanica del globo ocular.

- Caida del parpado.

- Disminucién parcial o pérdida total de la
vision.

- Fotofobia.

2. Cavidad Nasal:

- Epistaxis

- Obstruccion nasal

- Dificultad respiratoria

- Pérdida parcial o total del olfato

- Sinusitis a repeticiéon

3. Cavidad oral:

- Alteraciones de la deglucidn.

- Alteraciones en la fonacion.

- Desviacién de la lengua.

- Deformaciones u erosion dseas asociadas.

- Sangrado orofaringeo.

4. Sistema nervioso:

- Alteraciones endocrino-metabdlicas.

- Dolor de cabeza.

- Inflamacién.

- Pardlisis facial.

- Pérdida parcial o total de la audicion.

- Retardo cognitivo.

5. Otras alteraciones:

- Presencia de masas palpables.
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- Disminucidn de la irrigacién arterial.

- Acumulacién de sangre venosa.

- Otorragia.

Este tumor se disemina por via linfatica y he-

matogena, puede afectar los ganglios linfati-

cos, los pulmones, la médula dsea, el hueso y

el tejido celular subcutaneo; aparte de que

estos se encuentren muy separados de la lo-

calizacién primaria. 2

Diagnéstico:

El diagnostico en la mayoria de los casos se

basa en la clinica y la histologia y aunque en

la edad pediatrica la variante histolégica mas

frecuente es la embrionaria, se pueden ver

otras como el alveolar y el pleomorfo en la

adolescencia. Si un médico cree que un nifo

tiene un rabdomiosarcoma u otro tumor

de tejidos blandos, hard un examen fisico

exhaustivo y solicitarda las siguientes

pruebas: 117

. Biopsia. Para realizar una biopsia se to-
ma una muestra de un bulto, una ampo-
Ila o un tejido del cuerpo para examinar-
lo de cerca. Esto ayuda a los médicos a
hacer un diagnostico y escoger el trata-
miento adecuado. Las biopsias se suelen
hacer por laparoscopia (con una pequefia
incision y una camara que guia los movi-
mientos del médico). Si es posible, se
extraerd todo el tumor. 518

e- Aspiracion de médula ésea. La aspiracion y

biopsia de la médula d6sea debe realizarse

siempre. La médula désea es el tejido esponjo-

SO0 que se encuentra dentro de los huesos y

produce células sanguineas. Para este procedi-
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miento, se debe extraer una pequefia cantidad
de tejido de la médula ésea y examinar
para comprobar la existencia de células cance-
rosas. °’

- Técnicas de diagnostico por imagen. Proba-
blemente incluyan una tomografia, una reso-
nancia magnética y, quizas, una radiografia,
un centellograma o una ecografia dependiendo
del grado de compromiso organico. Estos es-
tudios no solo ayudaran a conocer el tamafio y
la ubicacion del tumor, sino que también pue-
den determinar si el cancer se ha extendido
(hecho metéstasis). ®18

La TAC con y sin contraste es el estudio radio-
l6gico de eleccion en los tumores localizados
en cabeza, cuello, abdomen y pelvis. En todos
los casos, se realizard una TAC de tdérax para
investigar la presencia de metastasis. La utili-
zacion de isétopos radiactivos permite la iden-
tificacion de depdsitos metastasicos 6seos. La
RNM es de gran utilidad para la deteccién y
definicion de las lesiones de cabeza, extremi-
dades y region paraespinal. 7'1°

- Analisis de sangre. Los analisis pueden ofre-
cer informacién importante sobre el funciona-
miento del higado y de otros drganos. Si el
médico cree que el tumor esta relacionado con
una afeccion genética subyacente, es posible
que también pida analisis genéticos. °
Tratamiento:

El tratamiento de un rabdomiosarcoma y otros
tumores de los tejidos blandos depende de su
estadio (un periodo en el curso de la enferme-
dad). El estadio ayuda a determinar la exten-

sidn del cancer y si se ha diseminado a otras
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partes del cuerpo. Conocer el estadio de la en-
fermedad ayuda a los médicos a decidir cdmo
tratarla. >

El estadio tiene en cuenta detalles como el ta-
mano del tumor (o de los tumores), la profun-
didad del tumor dentro del érgano, la zona del
cuerpo donde comenzé el cancer y si el tumor
se ha extendido a otros érganos. Otra infor-
macién (como el tipo de tumor y la edad y el
estado de salud del nifo) también ayuda a los
médicos a desarrollar planes de tratamiento.
Estos planes pueden incluir las siguientes op-
ciones, ya sea solas o combinadas: 292122
Cirugia. Los tumores de cabeza y cuello se
pueden tratar con cirugia o radioterapia o
combinando ambas, la quimioterapia se puede
combinar con la irradiacion en el manejo de
los estados avanzados. Cuando el tumor se
encuentra en una zona a la cual los médicos
pueden llegar de manera segura, se recurre a
una cirugia para extirpar la mayor parte del
tumor posible. 23

Siempre se tratara al paciente con comproba-
cién de la histologia mediante el estudio de la
pieza quirurgica y se evitaran, en lo posible,
las cirugias mutilantes. En caso de tumores de
gran tamafio o, en principio irresecables, se
intentara la reduccion con quimioterapia
neoadyuvante antes del acto quirurgico. %%
Radiacion. Este tratamiento usa la radiacion
de alta energia de los rayos X, los rayos gam-
ma o las particulas subatémicas de movimien-
to rapido (denominada terapia con haces de
protones) para destruir las células cancerosas.

Ademas de destruir las células cancerosas, la
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radiacion también puede dafiar a las células
normales y provocar efectos secundarios fisi-
cos, como agotamiento, nauseas y caida del
cabello. 3°

La mayoria de los efectos secundarios desapa-
recen al finalizar el tratamiento. Durante el
tratamiento, el equipo de atencién de la salud
controla las dosis de radiacidon para proteger
todo lo posible al tejido sano. Esto ayuda a
reducir los efectos a largo plazo y propiciar
una mejor recuperacion al paciente. 3°

Los farmacos de la quimioterapia mas utiliza-
dos son: Vincristina, Actinomicina e Isofosfa-
mida, pero existen numerosos ensayos clinicos
en los que se afiaden farmacos nuevos. La ra-
dioterapia puede ser externa o interna, tam-
bién llamada braquiterapia. La braquiterapia
consiste en la insercion de semillas radioacti-
vas en el propio tumor para que este se elimi-
ne poco a poco. °

Los rabdomiosarcomas son tumores quimio-
sensibles y quimiocurables, pero en algunas
localizaciones o con histologia desfavorable, es
necesaria la terapéutica multimodal. La radio-
terapia es un recurso terapéutico importante;
se determinara la dosis segun la localizacidn,
la histologia, el tamano del tumor, la edad del
paciente y la respuesta a la quimioterapia pre-
via. En general, las dosis oscilan entre 40 y 55
Gy y en los tumores parameningeos se co-
mienza mas temprano. 2

Quimioterapia. A diferencia de la radiacién que
destruye las células cancerosas de un tumor
en una zona especifica del cuerpo, la quimio-

terapia permite tratar el cdncer en todo
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el cuerpo. Con frecuencia se combinan varias
drogas de quimioterapia para atacar las célu-
las cancerigenas de distintas maneras. Al igual
gue en la radiacion es probable que existan
efectos secundarios pero mejoraran al finalizar
el tratamiento. %*

Las drogas consideradas Uutiles para el trata-
miento son: Actinomicina D, Ciclofosfamida,
Ifosfamida, Vincristina, Doxorrubicina y Topo-
tecan. Su combinacidn genera distintos esque-
mas terapéuticos con mayor o menor intensi-
dad de acuerdo con los grupos de riesgo, co-
mo ya se menciond; el éxito es mayor en los
pacientes con buen prondstico y se logran al-
tas tasas de curacion. **

Pronéstico:

El prondstico de los pacientes con RMS ha ex-
perimentado una gran mejoria en las Ultimas
décadas, tanto en Europa como en Estados
Unidos, esto ha sido debido al manejo inter-
disciplinario de esta enfermedad, en lo espe-
cial en la Gltima década. 23%°

No ha sido asi en el caso de pacientes de edad
avanzada, ya que en estos, a pesar de los
avances biomédicos no se ha logrado elevar
su calidad de vida y mejorar su prondstico. Se
especula que esto puede deberse a una mayor
exposicion al sarcoma antes de su diagnodstico
definitivo lo que puede conllevar a complica-
ciones graves y un mayor riesgo de metasta-
sis. 26,27

De manera global la supervivencia se sitla en
el 60-70 %. Sin embargo, los pacientes con
enfermedad metastasica detectable al diag-

nostico alcanzan una supervivencia inferior al

http://www.revprogaleno.sld.cu/

30 %. En ellos, la megaterapia mieloablativa
con rescate hematopoyético no ha mejorado
los resultados de la terapia convencional. 7%
El tamano del tumor al diagndstico tiene im-
portancia en el prondstico. Pacientes con ta-
mafo tumoral menor de 5 cm presentan so-
brevida mejor comparada con nifios que pre-
sentan tumores mayores de 5 cm, mientras
gue los nifios con enfermedad metastasica al
diagndstico tienen un prondstico mas pobre. °
Otro factor a tomar en cuenta en el prondstico
del paciente sobre todo en paises con recursos
limitados como el nuestro, es el tiempo perdi-
do para hacer el diagndstico o Lag Time. Este
valioso tiempo perdido esta influenciado en
gran manera tanto por factores psicosociales,
factores econdmicos, asi como también por la
falta de criterios por parte de padres, repre-
sentantes, familiares, maestros, para detectar
que el aumento de volumen que presenta el
nino clinicamente pudiera tratarse de una en-
fermedad maligna muy fatal. %%’

Esto aunado a que en un 50 % o mas el creci-
miento es indoloro, le resta importancia a la
sintomatologia y a la patologia y se propician
toda clase de remedios domésticos o magico-
religiosos, ya que no se tiene conciencia de la
gravedad de lo que ocurre. Por tanto, se
deberia proporcionar a la poblaciéon en general
conocimientos basicos para detectar estos
problemas y crear conciencia a fin de tener
esa ayuda tan valiosa de los padres, represen-
tantes, familiares, maestros, profesores,
para acudir pronto y a tiempo a consulta

médica. *?7
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La importancia de la enfermedad metastasica
en el prondstico es modificada por la histologia
del tumor, edad al momento de diagnéstico y
el sitio primario. Pacientes con enfermedad
metastasica con menos de 10 afos de edad y
los tumores con histologia embrionaria tienen
una tasa de sobrevida a los cinco afios mayor
del 50 %, mientras que aquellos con mas de
10 afios de edad o con histologia alveolar tiene

un resultado mucho mas pobre. 2%’

CONCLUSIONES

El rabdomiosarcoma de cabeza y cuello es el
tumor de partes blandas mas frecuente en
edades pediatricas por lo que resulta de extre-
ma importancia su diagnodstico precoz y trata-
miento oportuno para mejorar el prondstico de
vida de estos pacientes. A pesar de los avan-
ces biomédicos en las ciencias oncoldgicas vy
pediatricas esta enfermedad mantiene un pro-
nostico reservado y desfavorable debido a las
complicaciones sistémicas asociadas a este ti-

po de cancer.
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