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RESUMEN
El rabdomiosarcoma (RMS) es el sarcoma de tejido blando mas comun en nifios y representa una

neoplasia de alto grado de células esqueléticas similares a mioblastos. Décadas de investigacién
clinica, han mejorado gradualmente nuestra comprension de la fisiopatologia del RMS y han
ayudado a optimizar la atencion clinica. Los dos subtipos principales de RMS, originalmente
caracterizados sobre la base de caracteristicas microscopicas de luz, estan impulsados por
mecanismos moleculares fundamentalmente diferentes y plantean distintos desafios clinicos. La
terapia curativa depende del control del tumor primario, que puede surgir en muchos sitios
anatémicos distintos, asi como del control de la enfermedad diseminada que se sabe o se supone
que esta presente en todos los casos. La estratificacion de riesgo sofisticada para nifios con RMS
incorpora varias caracteristicas clinicas, patoldgicas y moleculares, y esa informacion se utiliza
para guiar la aplicacién de una terapia multifacética. Historicamente, dicha terapia ha incluido
qguimioterapia citotdxica, asi como cirugia, radiacion ionizante o ambas. En este articulo, se
describe informacion relevante sobre el RMS, los elementos de la atencidn clinica, incluidos los
diagndsticos, la atencién basada en el riesgo de la enfermedad recién diagnosticada y recidivante,
para de aquella manera, tener informacién mas actualizada sobre esta neoplasia pediatrica.
Palabras claves: rabdomiosarcoma, sarcoma,; quimoterapia, radiacion ionizante.
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Rabdomiosarcoma Infantil: Hallazgos clinicos — patoldgicos

Pediatric Rhabdomyosarcoma: Clinical-pathological findings

ABSTRACT

Rhabdomyosarcoma (RMS) is the most common soft tissue sarcoma in children and represents a
high-grade neoplasm of myoblast-like skeletal cells. Decades of clinical research, have gradually
improved our understanding of the pathophysiology of RMS and helped optimize clinical care.
The two main subtypes of RMS, originally characterized on the basis of microscopic characteristics
of light, are driven by fundamentally different molecular mechanisms and pose distinct clinical
challenges. Therapy care depends on the control of the primary tumor, which can arise at many
different anatomical sites, as well, as the control of disseminated disease that is known or
assumed to be present in all cases. Sophisticated risk stratification for children with RMS
incorporates several clinical, pathological, and molecular features, and that information is used
to guide the application of multifaceted therapy.

Historically, such therapy has included cytotoxic chemotherapy, as well, as surgery, ionizing
radiation, or both. This article describes relevant information about MSY, elements of clinical
care, including diagnostics, risk-based care for newly diagnosed and recurrent disease, so that we
have more up-to-date information about this pediatric neoplasm.

Key words: rhabdomyosarcoma; sarcoma; chemotherapy; ionizing radiation.
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INTRODUCCION
Rabdomiosarcoma infantil es un cancer que se origina en las células mesenquimatosas

embrionarias, las cuales se caracterizan por diferenciarse de las células del
musculoesquelético. Esta patologia puede presentarse en cualquier tipo de tejido
muscular sin importar la localizacién del mismo, debido a aquello, las manifestaciones
clinicas son diversas e inespecificas.

Esta neoplasia fue descrita por primera vez por Weber en 1854. Alrededor del 90% de
todas las presentaciones de RMS estan en individuos menores de 25 afios, y casi el 70%
son en nifios menores de 10 afios. La mayoria de los casos son diagnosticados en nifios
menores de 6 afios, siendo también estos casos esporadicos sin embargo esta patologia
se encuentra asociada a sindromes familiares. (1)

En los pacientes cuya enfermedad es localizada, las tasas generales de supervivencia a 5
afios han mejorado a mas de 80 % durante la Ultima década, debido al tratamiento
multidisciplinario que consta del uso combinado de cirugia, radioterapia y quimioterapia.
Pero, en pacientes con enfermedad avanzada con metdstasis, las tasas de supervivencia
no han mejorado significativamente. Estos pacientes tienen una tasa de supervivencia sin
complicaciones a 5 afios de menos de 30 %.

El RMS en nifios se presenta en 2 tipos: embrionario y alveolar. El rabdomiosarcoma
embrionario es mas frecuente en nifios menores de 5 afios. Generalmente afecta la
cabeza, el cuello, la vejiga, testiculos, la vagina y prostata. El rabdomiosarcoma de tipo
alveolar no tiene una edad de predilecciéon, puede presentarse a cualquier edad, con
frecuencia afecta los musculos de los brazos, tronco.

Los tipos de RMS incluyen rabdomiosarcoma embrionario, es el tipo mas frecuente, el
cual tiene una incidencia del 60%, seguido por el tipo alveolar, representa
aproximadamente el 20% de los casos, los tipos pleomorfico y huso/esclerosante tienen
una incidencia mas baja, aproximadamente del 10%. Este tipo de cancer se considera
como la neoplasia con mayor malignidad de tejidos blandos mas comun en nifios. (2)
METODOS

Para la investigacion de este articulo se realizd una investigacion exhaustiva ya que, a
pesar de ser una enfermedad bastante conocida, tiene una incidencia baja, por lo gue no
existe una extensa fuente de informacion y la mayoria de los datos encontrados se

remontan a los afios 1990-2000, existiendo muy poca actualizacion sobre el tema. Sin
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embargo, se han tomado en consideracion 28 articulos que tienen gran relevancia para
la investigacion, dentro de los cuales, para poder ampliar la informacién se buscaron en
dos idiomas; espafiol e inglés.

Las fuentes de investigacidn fueron revistas indexadas y articulos de libros digitales; entre
las revistas elegidas estaban Scopus, Medline, New England Journal of Medicine, The
Lancet, American Journal of Surgery, etc.

DISCUSION

Epidemiologia

El RMS pediatrico es una neoplasia maligna de tejido blando de origen mesenquimatoso.
Esta patologia tiene una incidencia alrededor del 4 % de los casos de cancer en infantil,
con un rango de edad que varia desde los primeros meses de edad hasta los 14 afios, y
aproximadamente el 2 % de los casos afecta a adolescentes y jévenes adultos entre 15 a
19 afios. En términos generales, el RMS tiene una incidencia de 5 casos por millon de
nifos, esto representa alrededor de 350 casos por afio. (3) De dichos casos por afio, el 50
% aparecera durante los primeros 10 afios de vida de los individuos. Los pacientes
masculinos tienen una incidencia mas alta en presentar tumores embrionarios, mientras
gue los tumores alveolares tiene predileccion de presentarse en los pacientes de raza
negra. (4) Las diferencias en la incidencia entre regiones y dentro de ellas pueden deberse
a la variabilidad de los factores ambientales, la vigilancia del cancer o las practicas
diagndsticas.

Mediante una gran muestra de poblacion, se realizd una de las evaluaciones mas
completas de la distribucion y supervivencia de RMS, la cual fue publicada en el afio 2009,
para lo cual, se utilizd datos del programa Surveillance, Epidemiology, and End Results
(SEER). Dicho analisis tuvo un periodo de estudio que comprendié desde 1975 hasta
2005, se registré nueve casos de cancer en EE. UU., lo cual representa aproximadamente
el 35 % de la poblacion de EE. UU. Dicho estudio demuestra que evaluar los
determinantes del RMS son bastante limitados, porque esta neoplasia es poco frecuente
(hay aproximadamente 350 casos de RMS recién diagnosticados por afio en EE. UU).
Ademads, estos estudios a menudo presentan hallazgos equivocos o relativamente
modestos. (5)

La incidencia de RMS es ligeramente elevada en los paises europeos en comparacion con

los EE. UU. Segun el informe de un estudio en donde se incluyeron 59 registros de cancer
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de 19 paises de Europa, dio como resultado una incidencia global de RMS en Europa de
5,4 casos por millén en nifios menores de 15 afios durante los afios 1978 y 1997. La
incidencia estuvo entre 4,8 por millén en Europa del Este y 6,1 por millén de habitantes,
en el norte y en el sur de Europa. Otro estudio comprendido entre los afios 1984 al 2010,
comprobd que la incidencia de RMS en Suecia fue de 4,9 casos por millén. Sin embargo,
Asia parecen tener una menor incidencia de RMS si lo comparamos con la cantidad de
casos existentes en Estados Unidos y Europa. (6)

Estudios del Registro de Cancer de Shanghai, la incidencia de RMS fue de 3,4 por millén
entre 2002 y 2005. Ademas, un estudio comparativo de la incidencia de canceres
pediatricos en Inglaterra y Japdn estimé que la incidencia de RMS entre 1993 y 2010 fue
de 3,4 por millén de personas (95 % IC = 2,8-3,9) en Japdn en comparacion con 5,0 por
millén en Inglaterra (95 % IC = 4,6-5,3). En Africa subsahariana, la incidencia de RMS es
muy variable. Un estudio de registros poblacionales de la Red Africana de Registros de
Cancer estimé que la tasa de incidencia de RMS infantil en Africa Occidental varié de 0,6
a 8,6 por millén en comparacion con 2,4 a 2,5 por millén en Africa Meridional y 2,6 a 16,3
por millén. millones en Africa Oriental. (7) (8)

Etiologia y patogenia

Los factores predisponentes para el desarrollo de sarcoma de tejidos blandos son
desconocidos, por lo que el RMS se considera como una neoplasia idiopatica. Diversos
estudios indican que existe un mayor riesgo de rabdomiosarcoma secundario a la
exposicion a la radiacion en el Utero, el crecimiento acelerado en el Utero, el nivel
socioecondmico bajo y los padres que usan drogas recreativas durante el embarazo. (2)
En los ultimos afios se ha observado morbilidad en individuos con enfermedades
genéticas que se traducen como sindromes que predisponen a la carcinogénesis, asi
como la neurofibromatosis tipo |, el sindrome Beckwith-Wiedemann, Sindrome de Li-
Fraumeni, sindrome de Gardner. Se ha informado la coexistencia comun de RMS con
defectos del sistema nervioso central, los sistemas urogenital, gastrointestinal y
circulatorio, y nevos melanociticos. (9) La forma alveolar del RMS se encuentra
relacionada con una translocacion t (10)

Los TFEw presentan alteraciones citogenéticas que permite traducirse en una
traslocacion entre el cromosoma 11y el 22. Dicha mutacidn genética es la mas frecuente,

puesto que se encuentra en la mayoria de los casos (aproximadamente en el 90% de este

Ciencia Latina Revista Cientifica Multidisciplinar, Ciudad de México, México.
ISN 2707-2207/ISSN 2707-2215 (en linea), enero-febrero, 2023, Volumen 7, Nimero 1 p 9803




Rabdomiosarcoma Infantil: Hallazgos clinicos — patoldgicos

tipo de tumores). La translocacion afecta al gen EWS, el que se encuentra localizado en
el brazo largo del cromosoma 22(22q12) y al gen FLI-1, este ultimo se localiza en el brazo
largo del cromosoma 11 (11g24). El gen de fusién resultante es el EWS—FLI-1, tiene
especificidad tumoral muy alta y estd presente con mucha frecuencia en los TFEw, la
deteccidn de este gen tendrd un gran valor diagndstico. En otras investigaciones se han
descrito que existen traslocaciones en pacientes con TFEw y que la implicacion del gen
EWS es bastante incidente. Existen diversas alteraciones cromosdmicas, pero alin no se
han podido investigar de una manera mas amplia, por ende, no se conoce su traslacion a
la clinica. (11)

Cuadro de las etiologias de RMS

Tabla 1: Etiologias del Rabdomiosarcoma

Etiologia mas frecuentes en todas las edades

Infeccidn Staphylococcus aureus, Coxsackie, Gripes Ay B

Isquemia muscular Sindrome compartimental, descargas
eléctricas y convulsiones

Farmacos y toxinas Antipsicoticos, estatinas, ansioliticos,
antibioticos, anfetaminas, alcohol y cocaina

Etiologia menos frecuentes en todas las edades

Trastornos genéticos Distrofia muscular de Becker, distrofia
muscular de Duchenne

Alteraciones electroliticas Hipopotasemia, hipofosfatemia

Temperaturas corporales extremas Sindrome neuroléptico maligno (hipertermia),
hipertermia maligna, golpe de calor e
hipotermia

Trastornos enddcrinos Hiperglucemia no cetdtica, cetoacidosis
diabética

CLASIFICACION HISTOLOGICA RMS

Tabla 2: Calcificacion histolégica del Rabdomiosarcoma

Tipo histolégico Porcentaje
Embrionario 54%
Alveolar 21%
Indiferenciado 8%
Embrionario — Botrioide 6%
Pleomorfico 1
Otros 10%
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La histologia del RMS muestra elementos celulares que estan relacionados con las
estructuras que se asemejan a las células de musculo estriado en desarrollo. Se
encuentran rabdomioblastos con un nivel diverso de atipia son las células clave en RMS
diagndstico. El rabdomioblasto se visualiza altamente diferenciado, se presenta como
una célula redonda u ovalada que contiene abundante citoplasma granular o fibrilar
acidofilico, con nucleos circulares ubicados centralmente. (12)

La binucleacion es un hallazgo bastante comun en los estudios histopatoldgicos del RMS.
Otro hallazgo son las vacuolas que contienen el glucdégeno son a veces visibles en el
citoplasma. Los rabdomioblastos tienen la propiedad de adquirir muchas formas
diferentes: cinta o renacuajo, que se asemejan a las raquetas de tenis o arafia. Dentro de
los nucleos se ven nucléolos grandes ocasionales. (13)

En menos del 30 % de RMS diagnosticados, se visualiza rabdomioblastos con estrias
distintivas, por esto se considera complicado el diagndstico de un RMS ya que la
caracteristica citoldgica es dificil con la tincién estandar de hematoxilina y eosina. (14)
Las estrias se pueden visualizar facilmente usando una tincién histoquimica tricolor como
la hematoxilina del acido fosfotungstico. Sin embargo, la mayoria de los tumores son
menos diferenciados o totalmente indiferenciados. Los bordes celulares de los
mioblastos son en forma de estrella. A veces, las células RMS se fusionan y generan
células polinucleares. (15)

Figura 1: Rabdomiosarcoma embrionario. Célula neopldsica se parece al musculo

esquelético estriado en desarrollo
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Figura 2: Rabdomiosarcoma, tipo pleomdrfico. Numeroso células con multiples ntcleos

que se asemejan a células gigantes multinucleadas células
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Figura 3: Rabdomiosarcoma embrionario, variante botrioides. Una capa cambial

hipercelular con capa epitelial debajo de la parte inferior
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Rabdomiosarcoma embrionario
La apariencia microscopica del rabdomiosarcoma embrionario (ERMS) muestra
rabdomioblastos de apariencia heterogénea, se encuentran como estructuras redondas,
sin desarrollar, con células de nucleo hipercromatico y basdfilas. Es comun encontrar
citoplasma en regiones de baja densidad celular, generalmente incrustado en una

submucosa mixoide. Las regiones de alta concentracién de células estan presentes

alrededor de los vasos y son organizados en engrosamientos perivasculares. (16)
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En comparacién con células indiferenciadas, los rabdomioblastos estan mejor
diferenciados, muestran citoplasmas acidéfilos, a veces con estrias cruzadas. En general,
la histologia del ERMS se asemeja a una combinacién de las etapas del desarrollo
embrionario del musculo estriado: desde el células pequefas, indiferenciadas y
redondas, pasando a células estriadas en forma de cinta, células un poco parecidas a los
polos, hasta que las células forman rabdomioblastos completamente diferenciados. (17)
Rabdomiosarcoma embrionario - variante botrioide

En la variante botrioide de ERMS, una capa llamada “cambium compacto”, puede ser
facilmente visualizado (tiene una apariencia analoga a la capa de células vegetales que
estan presentes entre el xilema y el floema que provocan el engrosamiento de la planta).
Estas estructuras forman un cumulo de células neopldsicas densamente empaquetadas,
se encuentra indiferenciadas justo debajo del epitelio. Las dreas mas hipocelulares y
mucoides, debajo de esta capa se observan neoplasias. (18)

Rabdomiosarcoma embrionario — variante anaplasica

La variante anapladsica de ERMS se compone de grandes rabdomioblastos anapldsicos con
nucleos hipercromaticos. Estas células frecuentemente estan presentes como una sola
célula entre rabdomioblastos con varios tipos de atipia. Las células son muy polimorfas
porque contienen una baja cantidad de citoplasma. Esta Ultima caracteristica es distinta
del tipo pleomorfico, en el cual, las células contienen abundante citoplasma acidofilo.
También estan presentes estructuras mitdticas atipicas. (18)

Diagnéstico

La historia clinica y el examen fisico sera la primera herramienta para encaminar a un
diagnostico confirmatorio con pruebas de imagenes e histopatoldgicas. El examen fisico
es muy importante ya que la palpacion servird para determinar la presencia de masas
andmalas y el conocer los antecedentes del paciente es fundamental, ya que al existir
precedentes de familiares con cancer podria ser indicativo de que la presencia de masas
sea potencialmente maligna. (19)

Otro método de diagndstico confirmatorio es la biopsia, la muestra se tomara en donde
se encuentra el tumor, aungue frecuentemente también se toma muestra de la médula
Osea, en la cual se extraera mediante una aguja en el hueco de ambos lados de la cadera
un poco de sangre y un pequefio trozo de hueso, el patdlogo se encargara de verificar si

existe la presencia de cancer.
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También se suele enviar exdmenes de imagenes, la radiografia en casos de RMS es poco
util a diferencia de la tomografia computarizada (TC) la cual servira para tener unaimagen
detallada de las regiones del cuerpo en donde se encuentren los tumores y también
presentard imagen de los ganglios linfaticos desde diferentes angulos. Un estudio de
imagenes mas especifico en casos confirmados de RMS es la tomografia por emision de
positrones (TEP) ya que estd enfocado en encontrar células de tumores malignos
inyectando glucosa radioactiva la cual hard que dichas células muestren una imagen
brillante ya que las células malignas absorben la glucosa. (20)

La resonancia magnética también es considerada una herramienta diagnostica para estos
casos ya que se obtiene una imagen clara sobre la diseminacion ganglionar. En algunos
casos resulta Util el estudio de gammagrafia dsea para evaluar el comportamiento de las
células, si estas se multiplican rapido, posiblemente sean cancerosas. La puncion lumbar
es un estudio poco frecuente para confirmar la presencia de RMS, generalmente se usa
cuando ya existe un diagndstico.

Figura 4 Resonancia magnética de diferentes localizaciones del RMS.

A: Rabdomiosarcoma en regidn orbitaria. B: RMS parameningeo, localizada en el espacio

masticador derecho que invade la fosa craneal media y el seno cavernoso.

Autor: A. Sastre Urgellés, P. Rubio Aparicio
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Clinica

Los sintomas que desencadenan el RMS varian de acuerdo al tamafio y la ubicacién del
tumor. Es comun que al principio puede aparecer como un bulto en el cuerpo de un nifio,
con o sin inflamacién, pero la mayoria de veces no producird dolor. En otros casos, el RMS
no presentan sintomas llamativos o hay una ausencia de aquello debido a que el tumor
puede estar alojado muy profundo en el cuerpo. Si la neoplasia se encuentra en el area
de la cabeza o el cuello, la sintomatologia va a variar dependiendo de los érganos
afectados. (21)

Tabla 3: Manifestaciones clinicas de acuerdo a la localizacion

Cavidad orbitaria

Disminucion parcial o pérdida total de la visién
Fotofobia
Protuberancia o hinchazdn en los ojos
Caida del parpado
Estrabismo convergente o divergente
Exoftalmia
Fijeza del globo ocular
Compresion mecanica del globo ocular
Obstruccion nasal
Pérdida parcial o total del olfato
Epistaxis
Sinusitis a repeticidon
Dificultad respiratoria
Desviacion de la lengua
Alteraciones de la deglucion
Sangrado orofaringeo
Alteraciones en la fonacion
Cefalea
Paralisis facial
Alteraciones endocrino-metabdlicas
Inflamacion.
Retardo cognitivo
Pérdida parcial o total de la audicién
Presencia de masas palpables
Acumulacién de sangre venosa
Otorragia
Disminucion de la irrigacién arterial
Autores: Frank Herndndez, Dayana Ferndandez
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Figura 5 Rabdomiosarcoma en paciente masculino de 2 afios

Autor: Dra. Martin Sangueza — patologia.org

Tratamiento

El tratamiento del RMS infantil generalmente es multidisciplinar ya que incluird
radioterapia, cirugia y quimioterapia. El orden de dichos tratamientos va a depender del
tamafioy tipo del tumor, de la localizacién y del érgano donde se formd el tumor, incluso
debe realizarse estudios complementarios para determinar si el tumor se disemind a los
ganglios linfaticos u otras partes del cuerpo. (22)

Cirugia

La cirugia se basa en la extirpacion del tumor, se emplea como el tratamiento del RMS,
este procedimiento se llama escisién local amplia, el cual consiste en la extirpacion del
tumor, incluyendo parte del tejido que rodea la masa y los ganglios linfaticos.

Para los nifios con RMS de bajo riesgo, el control local no disminuyd con pequefias dosis
de radioterapia (RT) después de la intervencién quirdrgica. Motivo por el cual, el Soft
Tissue Sarcoma Committee de Children's Oncology Group (COG-STS) realizé un estudio
sobre el comportamiento del cancer en los pacientes posterior a la escisidon primaria
diferida, se tomd una muestra de 73 pacientes con RMS de riesgo intermedio entre los
afios 1999-2005. La escision primaria diferida fue realizada en el 45 % de los pacientes
con RMS del grupo Ill que corresponde a individuos con tumores del tronco, la cipula
vesical, y extremidades; el 84% de pacientes que se les realizd una escision primaria
diferida sin enfermedad residual macroscdpica, tuvieron una buena evolucion por lo que
fueron considerados como aptos para una reduccién gradual de la dosis de RT (ya no
existia la presencia del tumor o solo con tumor microrresidual después de una escision

primaria diferida). (23)
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Tabla 4: Clasificacion post-quirurgica del RMS. Resultados de pacientes con enfermedad

no metastdsica

Intergroup Rhabdomyosarcoma Group (IRSG) para clasificacidon post- quirdrgica

GRUPO 1 Enfermedad localizada completamente resecada, sin
enfermedad microscépica residual
Limitada al sitio de origen, completamente resecada

B Infiltra mds alld del sitio de origen, completamente
resecada

GRUPO 2 Reseccidon macroscopica total

A Reseccion macroscépica con evidencia microscopica
residual

B Reseccion completa con invasién regional a ganglios

C Enfermedad residual microscopica o ganglionar

GRUPO 3 Reseccion incompleta o biopsia con tejido residual

GRUPO 4 Metastasis a distancia

Autor: American Society of Clinical Oncology

Radioterapia

Seglin un estudio se valoraron a varios pacientes que fueron intervenidos
quirdrgicamente y, en algunos casos, continuaron el tratamiento con radioterapia,
categorizandolos en 4 grupos;

Grupo |: los pacientes a quienes se les extirpd por completo un RMS embrionario y
evolucionaron bien sin RT. Sin embargo, debido a que alrededor del 75 % de los pacientes
con rabdomiosarcoma embrionario pertenecen a los grupos Il a IV, la RT se usa para la
mayoria de los pacientes.

Grupo ll: Aproximadamente el 50% de los pacientes en este grupo cursaron por una
recidiva local, la cual fue el resultado del incumplimiento de las instrucciones o por la falta
de continuar el tratamiento con RT.

Grupo llI: Este grupo pertenece a los pacientes que cursaron por recaida del RMS, se
considera que el grupo Il no tuvo una buena respuesta al tratamiento. Aproximadamente
el 35% de los pacientes no lograron tener la remision completa o presentaron recaida
local. Todos los pacientes que tuvieron compromiso tumoral de los ganglios linfaticos

durante el diagndstico, se consideran como parte de este grupo, ya que tienen un riesgo
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mas alto de fracaso local y a distancia, a diferencia de los pacientes sin compromiso
ganglionar. (24)

Grupo IV: Son aquellos pacientes que a pesar del tratamiento tienen metastasis, los
pacientes de este grupo tienen un mal prondstico y la esperanza de vida mas baja.

El nUmero de pacientes que alcanzaron la remision completa con quimioterapia y cirugia,
fue aproximadamente el 20% de los individuos que pertenecian a los grupos | a lll, pero
algunos pacientes presentaron recaida local o regional, y el 30% de los pacientes con RMS
del grupo Il presentaron recaida local o regional. Las recaidas de los pacientes, ya sean
locales o regionales representaron aproximadamente el 75% de las recaidas en los
pacientes pediatricos con RMS del grupo IV, sin embargo, en el grupo Il hubo un 46 % de
todas las recaidas por esta enfermedad. (25)

La radioterapia (RT) es un método eficaz para lograr el control local del tumor en
pacientes con enfermedad residual microscdpica o macroscopica después de una biopsia,

reseccion quirdrgica inicial o quimioterapia. (26)
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Tabla 5: Dosis de radioterapia segtin el grupo de rabdomiosarcoma, el tipo histoldgico y

el sitio de la enfermedad

Grupo |
Embrionario, negativo | No se necesita radioterapia.
para una fusion
Positivo para FOXO1 36 Gy dirigidos al sitio comprometido (prequimioterapia).

Grupo Il
NO (enfermedad | 36 Gy dirigidos al sitio comprometido (prequimioterapia).
residual microscdpica
después de la cirugia)
N1 (compromiso de |36 Gy dirigidos al sitio y los ganglios comprometidos
ganglio linfdtico | (prequimioterapia).

regional resecado)

Grupo I
Tumores orbitarios y no | 45,4 Gy para tumores orbitarios en remisién completa. Para otros
orbitarios sitios y para los tumores orbitarios en remisién parcial, se usa 50,4

Gy con reduccién del volumen después de 36 Gy si la respuesta a la
guimioterapia es excelente (o la remision es completa luego de la
escision diferida) y hay tumores no invasivos que hagan presién; sin
reduccién del volumen para tumores invasivos. 59,4 Gy para mejorar
la enfermedad residual a las 9 semanas para tumores que miden >5
cm (si se inscribieron en el protocolo del COG.

N1 con enfermedad | 50,4 Gy

residual macroscdpica
después de cirugia o
qguimioterapia

Grupo IV

lgual que para los otros grupos e incluye todos los sitios metastasico,
si es inocuo vy posible. Excepcion: los pulmones (metastasis
pulmonares) se tratan con 12 a 15Gy segun la edad.

Autor: Children's Oncology Group

Quimioterapia

Todos los pacientes pediatricos con RMS deberan recibir quimioterapia. La intensidad y
duracion de la quimioterapia dependen del grupo de riesgo de cada individuo, sin
embargo, los adolescentes que reciben quimioterapia experimentan menos efectos
téxicos hematoldgicos, pero tienen mas efectos toxicos en los nervios periféricos a
diferencia de los pacientes mas jévenes. (27)

PRONOSTICO

El prondstico del RMS suele ser favorable en los casos de nifios con enfermedad
localizada que reciben terapia oportuna de modalidad combinada, estos pacientes

tendran una supervivencia aproximada del 70 % a los 5 afios del diagndstico. Las recaidas
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son muy poco frecuentes en los pacientes que no presentan complicaciones a los 5 afios
del diagndstico del RMS. Los episodios tardios a 10 afios tienen una tasa del 9%. Los
pacientes con una evolucién de la enfermedad que sea irresecable en un sitio
desfavorable en el momento del diagndstico de RMS son mads propensos a tener recaidas,
al igual que los pacientes con enfermedad avanzada o metastasica. (27)

CONCLUSION

En la actualidad los fundamentos del tratamiento del RMS se basan en el concepto de
terapia adaptada al grupo de riesgo, es fundamental la presencia de un equipo
multidisciplinario en el manejo de estos pacientes, pues los resultados mas favorables se
han obtenido a través de la integracién del tratamiento local, cirugia y radioterapia, junto
con el tratamiento sistémico, pilar fundamental de la terapéutica del RMS.

La severidad de esta enfermedad dependera de la edad en que fue diagnosticado el
paciente, y las opciones terapéuticas a la que podria ser sometido el paciente. Incluso
teniendo tratamiento con RT y quimioterapia posterior a una cirugia, no todos los
pacientes responden favorable al tratamiento. Las recaidas dependeran del sitio en
donde se encuentre la neoplasia y las metastasis son bastante frecuentes en este tipo de
cancer.
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