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Resumen El rabdomiosarcoma es el sarcoma de partes blandas mas frecuente en la edad
pediatrica, capaz de aparecer en cualquier parte del organismo. Tiene un comportamiento bio-
logico muy variable y, pese a la ausencia de caracteristicas clinicas o radiologicas especificas,

Rabdomiosarcoma debe tenerse en cuenta dentro del diagnostico diferencial de los tumores solidos en los nifios.
alveolar; Esta revision se centra principalmente en los hallazgos por la imagen y en la distribucion ana-
Rabdomiosarcoma tomica de los subtipos histologicos de rabdomiosarcoma infantil, y de forma secundaria en los
embrionario; hallazgos diferenciales de la anatomia patologica.

Pediatria; © 2016 SERAM. Publicado por Elsevier Espana, S.L.U. Todos los derechos reservados.
Resonancia

magnética

KEYWORDS Childhood rhabdomyosarcoma

Soft-tissue sarcoma;

Alveolar Abstract Rhabdomyosarcoma is the most common soft-tissue sarcoma in children; it can
rhabdomyosarcoma; appear in any part of the body. Its biological behavior varies widely, and despite the absence
Embryonal of specific clinical or radiological characteristics, rhabdomyosarcoma should be taken into
rhabdomyosarcoma; account in the differential diagnosis of solid tumors in children. This review focuses primarily
Pediatrics; on the imaging findings and anatomical distribution of the histological subtypes of childhood

Magnetic resonance

imaging

rhabdomyosarcoma and secondarily on the differential findings in histological studies.
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Introduccion

El rabdomiosarcoma (RMS) es el sarcoma de partes blan-
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das mas frecuente en la edad pediatrica y representa un
3-5% de todos los tumores malignos en nifios'. Son tumo-
res con un alto potencial de malignhidad, originados de las
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Tabla 1 Clasificacion histologica del rabdomiosarcoma

Rabdomiosarcoma embrionario
variante fusiforme

Pronostico superior

Otras formas de rabdomiosarcoma
embrionario

Rabdomiosarcoma alveolar
Rabdomiosarcoma indiferenciado
Rabdomiosarcoma con
caracteristicas rabdoides

Pronostico intermedio
Pronostico pobre

Prondstico
indeterminado

células mesenquimales que posteriormente se diferencian
a células de musculo estriado, y pueden aparecer en cual-
quier parte del organismo, incluso en sitios carentes de esta
musculatura?.

De los tres grupos histologicos generales de rabdomiosar-
coma, el embrionario (eRMS) representa cerca del 60% de los
casos, el alveolar (aRMS) un 30% y el pleomorfico (pRMS),
que tiene una frecuencia menor (9-14%), afecta principal-
mente a los adultos. Existen dos subtipos de eRMS de buen
pronostico, que son el fusiforme, recientemente incluido
en la clasificacion de la Organizacion Mundial de la Salud
(OMS) como una nueva categoria diagnostica, y la variante
botrioide que ha sido abolida de dicha clasificacion®->.

A pesar de que los subtipos embrionario y alveolar del
RMS son predominantemente una patologia pediatrica, el
alveolar afecta sobre todo a nifios mayores o adolescentes
y pertenece al grupo pronostico de alto riesgo segun la Cla-
sificacion Internacional de Rabdomiosarcoma, mientras que
el eRMS es de riesgo intermedio®* (tabla 1).

La mayoria de los RMS son esporadicos, aunque se cree
que un 10-33% tienen un factor de riesgo genético sub-
yacente, con mayor frecuencia sindromes genéticos como
el sindrome de Li-Fraumeni, la neurofibromatosis de tipo
1, el sindrome de Beckwith-Wiedemann y el sindrome de
Costello®.

Los sintomas son variados e inespecificos, y aparecen
cuando el tumor crece y comprime las estructuras adya-
centes, por lo que son dependientes de la localizacion de
la lesion, asi como de la presencia o no de diseminacion
tumoral®. Los pacientes con enfermedad metastasica se pre-
sentan con sintomas generales consistentes en cansancio,
pérdida de peso y anemia. Una vez se sospecha un tumor
de partes blandas, es obligatorio un estudio de imagen
con ecografia, tomografia computarizada (TC) o resonancia
magnética (RM) para confirmar la sospecha y establecer el
estadio, el pronostico y el protocolo de tratamiento. El diag-
nostico definitivo se realiza siempre mediante confirmacion
histoldgica; es recomendable que la biopsia se realice en el
centro donde se pretende hacer el tratamiento quirdrgico.

Esta revision se centra principalmente en los hallazgos
por imagen y la distribucion anatomica de los subtipos histo-
logicos de rabdomiosarcoma infantil, y de forma secundaria
en los hallazgos de la anatomia patologica.

Histologia

Histoldogicamente los RMS pertenecen al grupo de tumo-
res de células azules, pequeias y redondas de la infancia,
grupo en el que también se encuentran el neuroblastoma, el

sarcoma de Ewing y el linfoma. Por histologia convencional
se clasifican mediante el sistema de clasificacion interna-
cional de RMS, basado en una relacion entre el prondstico y
la histologia. Al microscopio 6ptico, la presencia de miofi-
brillas y estriaciones cruzadas apunta a la existencia de un
tumor esquelético, pero son las técnicas de tincion inmuno-
histoquimica para marcadores de diferenciacion muscular,
como la miosina, la desmina, la actina, la miodesmina y la
myoD1, las especificas para el rabdomiosarcoma“-®.

Técnicas de imagen

La radiologia simple convencional tiene un papel limitado
en el diagndstico de este tipo de tumores y su utilidad esta
supeditada a la visualizacion de una tumoracion de partes
blandas con efecto de masa, o bien a la presencia de sig-
nos de infiltracion local como erosion dsea. La ecografia
tiene una utilidad variable, ya que no solo puede permi-
tir la sospecha diagnostica ante la presencia de una masa
solida, heterogénea y vascularizada con o sin componente
necrotico asociado, sino que dependiendo de la localiza-
cion de la lesion puede ser util para realizar una biopsia
ecodirigida’. Solo en caso de tumores testiculares la ecogra-
fia es la prueba de imagen de eleccion, aunque también es
necesaria una TC de abdomen para evaluar las adenopatias
retroperitoneales’.

La TC y la RM, en cambio, son imprescindibles en el
diagnostico y el seguimiento del RMS. La RM se utiliza basi-
camente para localizar el tumor, estudiar su extension y
valorar signos de invasion local, mientras que la TC esta
indicada para detectar enfermedad a distancia. Estas técni-
cas de imagen también se utilizan para evaluar la respuesta
tumoral al tratamiento y las recurrencias.

La RM esta indicada inicialmente para evaluar el tumor
de forma local, incluyendo el area de drenaje en los gan-
glios linfaticos locorregionales. Idealmente, el estudio debe
constar de secuencias basales (FSE-T1y FSE-T2) para carac-
terizar la lesion, secuencia de difusion (DWI) y secuencias
T1 con y sin contraste con saturacion de la grasa para valo-
rar la dimension tumoral, que debe incluir al menos los dos
ejes de mayor longitud, el patron de realce y los signos de
afectacion e infiltracion de las estructuras adyacentes (afec-
tacion de compartimentos musculares contiguos, erosion de
la cortical o infiltracion de la médula 6sea, y compromiso
del paquete vasculonervioso, entre otras)®°. En los pacien-
tes con RMS parameningeo se recomienda realizar una RM
medular para descartar diseminacion en el neuroeje®.

Durante el seguimiento de los pacientes, la RM es esen-
cial para valorar la respuesta al tratamiento, ya que aporta
informacién acerca del tamaio tumoral residual y del por-
centaje de necrosis tras la quimioterapia (en aquellos en los
que esta indicada), que se puede valorar mediante la difu-
sién y los mapas de ADC®°. La RM de cuerpo entero, por su
parte, se esta utilizando en la actualidad para la deteccion
de metastasis dseas, con una sensibilidad que podria superar
a la de la gammagrafia®.

La TC es especialmente Util para detectar signos de
afectacion e infiltracion de las estructuras o6seas de dificil
valoracién por RM, y también debe utilizarse para realizar
el estudio de extension. La deteccion de metastasis pulmo-
nares mediante TC de torax sigue los criterios del European
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Figura 1
pediatrico.

paediatric Soft tissue sarcoma Study Group (EpSSG), que
incluyen la presencia de un nodulo pulmonar >10 mm, o dos
o mas nodulos bien definidos de 5-10mm, o cinco o mas
nodulos bien definidos <5 mm.

La tomografia por emision de positrones (PET) con 18-
fluorodesoxiglucosa (18-FDG) se usa cada vez mas en el
diagndstico y la valoracion de la respuesta al tratamiento
de los pacientes pediatricos con RMS. No solo detecta el
tumor primario y permite visualizar todo el cuerpo en una
Unica sesion, sino que ademas valora las metastasis regiona-
les, con una rentabilidad diagnostica equiparable a la de la
TC y la RM, y detecta las metastasis a distancia con mayor
sensibilidad en comparacion con estas técnicas>”.

En cualquier caso, no hay consenso sobre el uso de PET o
RM para la estadificacion y el seguimiento de estos pacien-
tes, aunque algunos autores prefieren la RM para minimizar
la exposicion a la radiacion en la poblacion pediatrica.

Hallazgos por la imagen

EL RMS se presenta tipicamente como una lesion Unica y uni-
lateral, solida, expansiva, altamente vascularizada y con un
grado variable de componente quistico-necrético.

En la TC se muestra como una lesion de densidad de par-
tes blandas, de contornos bien definidos y con un patron
de realce poscontraste similar o discretamente hipodenso
comparado con el de la musculatura adyacente. En la RM
veremos una tumoracion de sefal intermedia o isointensa
en secuencias T1, hiperintensa en secuencias T2 y STIR, con
o sin artefactos de vacio de sefal, que indica la rica vascula-
rizacion del tumor. En las secuencias T1 con saturacion grasa
poscontraste hay un intenso realce del componente sélido, o
bien un realce anular en caso de tener un gran componente
quistico-necrotico. Estos tumores, debido a su rica celula-
ridad, presentan una alta sefal en las secuencias DWI, con
caida de sefal en los mapas ADC; dicha restriccion en la
difusion, al igual que el tamafo tumoral, son herramientas
fundamentales para valorar la respuesta a la quimioterapia,
ya que la disminucion de tamafo y la ausencia de restric-
cion en la difusion durante el seguimiento indican una buena
respuesta’ ',

La PET con 18-FDG es una imagen morfologica y funcional
capaz de localizar una masa de partes blandas de similares

Clasificacion del rabdomiosarcoma segun la localizacion anatomica preferente de los subtipos histologicos en el paciente

caracteristicas a las descritas previamente parala TC, y ade-
mas permite hacer una valoracion cualitativa y cuantitativa
de la captacion de 18-FDG en el tejido tumoral, que en el
caso de los RMS muestra un metabolismo alto. Dicho hiper-
metabolismo es de utilidad para valorar el grado histologico
y guiar la biopsia, y durante el seguimiento puede hacerse
una medicion comparativa del metabolismo y del tamaio
tumoral para evaluar la respuesta al tratamiento, asi como
para detectar las posibles recurrencias.

Aunque el RMS carece de hallazgos patognomonicos por
imagen que permitan hacer un diagndstico especifico, tanto
en los casos que presentamos como en la mayoria de los
descritos en la literatura es poco frecuente la asociacion
con calcificaciones, hemorragia o grasa macroscopica.

Clasificacion

Tanto el eRMS como el aRMS pueden localizarse indistin-
tamente en cualquier parte del organismo, aunque cada
subtipo histoldgico tiene predileccion para localizarse en
algunos drganos y sistemas” (fig. 1). Asi:

e Subtipo embrionario:
a) Cabezay cuello (parameningeo, periorbitario, no para-
meningeo).
b) Tracto genitourinario.
c) Retroperitoneo.
e Subtipo alveolar:
d) Extremidades.
e) Tronco.

Rabdomiosarcoma embrionario

Es el subtipo histologico mas frecuente, afecta a pacien-
tes de menor edad y tiene un mejor prondstico®'?. Sus
células tienen un enorme parecido a los distintos esta-
dios de la embriogénesis de las células musculoesqueléticas
normales®® 13,

Aunque no se sabe mucho sobre las causas por las que
una célula mesenquimal se desdiferencia en célula muscu-
lar esquelética y esta se transforma en célula cancerosa, si
se conocen los cambios genéticos que tienen lugar en los
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Figura 2 Rabdomiosarcoma embrionario de cabeza y cuello. Rabdomiosarcoma parameningeo: A) corte coronal de TC facial sin
contraste con ventana de partes blandas que muestra una lesion expansiva heterogénea con necrosis central y calcificaciones
en la region infratemporal derecha, que erosiona y remodela el hueso de la rama mandibular y el pehasco (flechas); B) corte
coronal de RM T1 poscontraste que muestra el realce heterogéneo de la tumoracion, con extension intracraneal al segmento basal
del lobulo temporal (flecha). Rabdomiosarcoma periorbitario: C) corte coronal de RM de drbita STIR que muestra una lesion bien
delimitada en el suelo de la orbita derecha (flecha), con comportamiento de sefal hiperintenso; D) corte transversal de RM de
difusion que muestra restriccion de dicha lesion (flecha). Rabdomiosarcoma de cuello: E) corte transversal de RM T1 poscontraste
que muestra una tumoracion sélida que se expande desde el espacio masticatorio hasta el angulo mandibular derecho (flecha), con
componente quistico-necroético en su interior y realce heterogéneo de contraste de la porcion solida. Asocia un extenso conglomerado
adenopatico, que rodea la lesion y es indistinguible de la tumoracion primaria.

casos de eRMS, en tanto que hay una sobreexpresion del constante de induccion a la proliferacion, que permite a
gen IGF-i localizado en el brazo corto del cromosoma 11. las células musculares preneoplasicas (o ya con transforma-
Esta expresion de las dos copias del gen causa un efecto cion tumoral) crecer de forma incontrolada'. La evolucion
de «sobredosis» en la que dicho exceso produce una senal natural del RMS varia dependiendo del origen anatomico de
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Figura 3

Rabdomiosarcoma embrionario de morfologia botrioide en la vagina y la vejiga urinaria. A) Corte transversal de RM

potenciada en T1 que muestra un aumento de partes blandas hipointenso (flechas), que protruye a través del fondo de saco de
Douglas. B) Corte transversal de RM potenciada en T2 que muestra la misma lesion con comportamiento de sefal hiperintenso y
heterogéneo (flechas). C) Corte transversal T1-FS poscontraste en el que se observa el realce heterogéneo de contraste de la lesion
(flechas). D) Corte transversal de RM T1-FS poscontraste en el que se observa una lesion exofitica intravesical (flecha) con realce
heterogéneo de contraste, de similares caracteristicas que la tumoracion vaginal.

la lesion, y por eso cada localizacion debe ser recordada
como una afeccion propia que difiere en sus caracteristicas
clinicas, patron de diseminacion, tratamiento y prondstico.

Practicamente la mitad de los eRMS se originan en la
cabeza y el cuello?, y esta localizacion también es el sitio
mas frecuente de aparicion de un segundo tumor prima-
rio (fosa temporal y fosas etmoidales), sobre todo en los
supervivientes de un retinoblastoma hereditario que han
sido sometidos a radioterapia'®.

Segun su localizacion, los tumores de cabeza y cuello
se dividen en parameningeos (50%), periorbitarios (25%) y
no parameningeos (20%)>*. Los tumores localizados en la
region parameningea no orbitaria suelen presentarse con
obstruccion nasal o sinusal, rinorrea o paralisis de nervios
craneales, lo que sugiere extension hacia las meninges. Los
tumores primarios de drbita suelen presentarse con propto-
sis u oftalmoplejia, y en general se diagnostican antes de la
diseminacion tumoral. El resto de los tumores suelen pre-
sentarse como masas no dolorosas aumentadas de tamano,
casi siempre localizadas. Las metastasis mas frecuentes son
en el pulmén y el hueso>>®'2, El diagnéstico diferencial
en esta localizacion debe incluir el linfoma, el carcinoma
nasofaringeo, los tumores neuroectodérmicos, la histiocito-
sis de células de Langerhans, el neuroblastoma olfatorio, el
osteosarcoma y las metastasis, entre otros (fig. 2).

En el tracto genitourinario, la mayoria de los RMS son
del subtipo embrionario. Constituyen la segunda localiza-
cion tras la cabeza y el cuello, y representan un 15-30%
de todos los RMS en nifios*®. Se incluyen en este grupo los
tumores originados en la vejiga, la préstata, el testiculoy la
region paratesticular, el pene, el Utero, la vagina y la region

perineal. Se dividen anatomicamente en los que se originan
en la region paratesticular, la vejiga-prostata y ginecolé-
gicos, aunque desde el punto de vista prondstico existe
una distincion entre los tumores genitourinarios en vejiga-
prostata, de peor prondstico, y los genitourinarios de otras
localizaciones, como los paratesticulares, los uterinos y los
vaginales, de mejor prondstico®.

La localizacion en la vejiga ocurre con frecuencia en ninos
menores de 4 anos y se caracteriza por el crecimiento exo-
fitico intraluminal. El origen prostatico, por el contrario,
muestra tumoraciones mas grandes, y su diseminacion al
pulmén, la médula dsea y el hueso es mas temprana. EL RMS
vaginal afecta a ninas de muy corta edad y se caracteriza por
ser una masa de crecimiento polipoideo intraluminal, simi-
lar a la que se origina en la submucosa de 6rganos huecos
como la vejiga, la vagina, la cavidad nasal, la nasofaringe y
la via biliar. Esta morfologia es caracteristica de la antigua-
mente denominada variedad botrioide, abolida de la Gltima
clasificacion de la OMS. Microscopicamente, dicha variedad
se caracteriza por su relativa escasez de células y la abun-
dancia de estroma mucoide, que a menudo resulta similar
al mixoma*® (fig. 3).

Otras localizaciones menos tipicas son las extremida-
des, el tronco, la pelvis, el retroperitoneo y el periné’
(figs. 4y 5).

Rabdomiosarcoma alveolar

Representa menos del 1% de todos los tumores de tejidos
blandos y alrededor del 20-30% de los RMS* %1016, Aunque
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Figura 4

Rabdomiosarcoma embrionario paraespinal. A) Ecografia del area paraespinal derecha que muestra una lesion hetero-

génea, con centro necrotico-quistico (asterisco), muy vascularizada. B) Corte transversal de TC sin contraste con ventana de partes
blandas que muestra una tumoracion solida (flecha) e isodensa con el misculo adyacente, sin signos de afectacion costal. C) RM
transversal en secuencia T1 en la que la lesion es isointensa a la musculatura (flecha), con posterior realce heterogéneo (flecha)

tras la administracion de contraste (D).

Figura 5

Rabdomiosarcoma embrionario abdominal. A) Ecografia de abdomen que muestra una gran tumoracion sélida heterogé-

nea (asterisco), altamente vascularizada. B) Corte transversal de RM T2 que confirma la gran extension de un tumor heterogéneo
(flechas), con multiples tabiques en su interior. C) Corte transversal de RM T1-FS poscontraste que muestra un realce irregular de
la tumoracion (flechas) tras la administracion de contraste paramagnético.

en el tronco y las extremidades se han descrito todos los
subtipos histoldgicos de RMS, el subtipo alveolar tiene pre-
dileccion por estas dos localizaciones (fig. 6).

Debido a su ritmo de crecimiento relativamente indo-
lente, pueden ser tumores de gran extension en el momento
del diagnostico y tienen un pronodstico menos favorable que
el subtipo embrionario.

Se caracteriza por tener una imagen histologica tipica y
alteraciones moleculares especificas. Asi, cerca del 90% de
los casos tienen una translocacion que involucra uno de los
genes PAX (mas comUnmente PAX 3, en el cromosoma 2, y con

menos frecuencia PAX 7, en el cromosoma 1) y el gen fork-
head (FKHR) localizado en el cromosoma 13. Las proteinas
de fusion resultantes, PAX3-FKHD y PAX7-FKHD, son especi-
ficas de este tipo de tumores y cumplen criterios esenciales
para funcionar como factor de transcripcion aberrante, faci-
litando la actividad cancerigena y la proliferacion celular
andémala®® 718,

El aRMS tiende a recurrir localmente después de su esci-
sion y hasta un 65% de los pacientes desarrollan enfermedad
adistancia'!, que en un alto porcentaje es ademas resistente
a la quimioterapia convencional, y de ahi su mal prondstico
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Figura 6 Rabdomiosarcoma alveolar de tronco y extremidad superior. A) Corte transversal de TC con contraste que muestra un
aumento de volumen heterogéneo de partes blandas en la region axilar y pectoral izquierda (flecha). B) Corte coronal de RM T1 que
muestra un aumento de volumen de la musculatura, mal delimitado, debido al comportamiento isointenso de la lesion en relacion
al musculo normal (flechas). C y D) Corte transversal y coronal de RM T2-FS donde la masa se presenta como una extensa lesion
polilobulada e hiperintensa en la pared toracica y el brazo (flechas). Edema del tejido celular subcutaneo asociado.

Figura 7 Rabdomiosarcoma alveolar de tronco. A) Corte transversal de TC abdominal con contraste intravenoso que muestra una
tumoracion de partes blandas en la pared toracica anterior derecha (flecha), hipodensa en relacion al misculo, que abomba sobre
la cara interna de la pared toracoabdominal y remodela el contorno hepatico adyacente, sin aparente plano de clivaje. B) Corte
transversal de TC toracica con contraste intravenoso durante el seguimiento del mismo paciente que muestra una recaida en la
pared toracica (flecha), con derrame pleural homolateral (asterisco). C) Corte transversal de TC toracica con contraste intravenoso
meses mas tarde, que muestra progresion tumoral con engrosamiento irregular de la pleura e infiltracion de la pared toracica
(flechas), asi como derrame pleural y pericardico (asteriscos).
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Figura 8

Rabdomiosarcoma alveolar perineal. A) Corte transversal de TC pélvica con contraste intravenoso que muestra una

tumoracion heterogénea de contornos lobulados en la region perineal y glutea (flecha). B) Corte transversal de TC toracica con
contraste en transicion cérvico-toracica con evidencia de diseminacion tumoral a los ganglios cervicales posteroinferiores en el
nivel VB (flechas). C) En el mismo paciente, la TC toracica muestra metastasis en la mama izquierda (flecha).

(fig. 7). Estas metastasis aparecen primero en el pulmon, el
hueso, el sistema nervioso central y el higado, y en lugares
inusuales como la mama'®'? (fig. 8).

El RMS de las extremidades es casi siempre del subtipo
alveolar, que representa alrededor del 50% de los casos*°.
Se presenta tipicamente como una masa no dolorosa, aun-
que suele ser detectado mas rapido por los propios pacientes
y los pediatras como un bultoma que puede o no estar
acompanado de edema, dolor y eritema; algunos pacien-
tes tienen adenopatias en el momento del diagnédstico y
diseminacion a través de las fascias'®. El diagnostico diferen-
cial debe hacerse con el fibrosarcoma infantil, el sarcoma
sinovial, el sarcoma de Ewing extraesquelético y tumores
vasculares, entre otros (fig. 9).

Alrededor del 10% de los RMS se encuentran en el tronco*
y existen algunos casos de tumores originados sobre malfor-
maciones adenomatoides quisticas®. Pese a que el RMS es
el tumor maligno mas frecuente de la via biliar, es excep-
cional y su origen en el tracto biliar suele ser dificil de
comprobar>2°,

Los RMS primarios de localizacion intratoracica, intrape-
ritoneal o pélvica suelen ser muy grandes en el momento
del diagnéstico, lo que dificulta una escision quirurgica com-
pleta, en parte debido a la infiltracion de los grandes vasos
(fig. 10).

Tratamiento y pronoéstico

El tratamiento requiere un abordaje multidisciplinario que
incluya quimioterapia, cirugia y radioterapia.

El tratamiento quirdrgico comienza con la toma de la
biopsia, que debe ser realizada por un equipo entrenado
en el tratamiento de esta patologia. Una vez confirmado el
diagnodstico anatomopatologico, se realiza la estadificacion
inicial, se administra quimioterapia para reducir el tamano
de la masa y se valora la respuesta al tratamiento. Pos-
teriormente se realiza la intervencion quirlrgica, tras la
cual se hace una nueva reestadificacion posquirurgica basan-
dose en la reseccion completa o no y en la presencia de
enfermedad residual segun los criterios del Intergroup Rhab-
domyosarcoma Study (IRS-iv). Los tumores paratesticulares

Tabla 2 Factores prondsticos del EpSSG (European pedia-
tric Soft-tissue sarcoma Study Group)

Favorable Desfavorable

Embrionario Alveolar
A mayor grado,

mas

desfavorable

Cabeza y cuello

no

parameningeo

Orbita

Genitourinario

no vejiga ni

prostata

Adenopatias NO N1
Tamano tumoral <5cm >5cm
Edad <10 afios 10 afos 0 mas

Histologia
Estadio IRS poscirugia

Sitio del tumor

Adaptada de Van Rijn et al.?

son el Unico caso en que esta indicada la biopsia escisional
de inicio’.

La radioterapia se administra en casi todos los pacientes
después de la cirugia, excepto en aquellos sin evidencia de
enfermedad microscdpica tras la extirpacion tumoral, en los
que debe realizarse quimioterapia prolongada.

Este tratamiento multidisciplinario ha producido un
incremento progresivo de la tasa de curacion, que alcanzaba
un porcentaje cercano al 70% en 19912", con unas tasas de
supervivencia libre de enfermedad a los 3 anos del 86%, el
80%, el 68% y el 25% para los pacientes en los estadios I, 1,
my v, respectivamente® 2,

El prondstico del RMS se relaciona con la histologia, la
edad del paciente, el lugar de origen, el diametro mayor del
tumor, la resecabilidad, la afectacion de ganglios linfaticos
y la administracion de radioterapia en algunos casos especi-
ficos, asi como con las caracteristicas bioldgicas distintivas
de las células tumorales. Para su determinacion, se utiliza
un sistema de estratificacion creado por el EpSSG (tabla 2).
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Figura9 Rabdomiosarcoma alveolar de antebrazo. A) Corte transversal de TC con contraste intravenoso que muestra un aumento
patoldgico de volumen no delimitable de la musculatura (flechas), con infiltracion y destruccion 6sea del cubito (punta de flecha).
B) Corte transversal de RM T2-FS que confirma la presencia de una extensa lesion hiperintensa (flechas) que engloba los distintos
grupos musculares del antebrazo. C) Corte transversal de RM T1-FS poscontraste que muestra realce periférico de la tumoracion
(flechas) y un foco de captacion intramedular en el cibito (punta de flecha), que confirma la infiltracion de la medular.

Figura 10 Rabdomiosarcoma alveolar retroperitoneal. A) Corte transversal de TC abdominal con contraste intravenoso que mues-
tra una extensa tumoracion retroperitoneal (flechas), de densidad heterogénea, que desplaza y comprime las visceras abdominales.
B) Corte transversal de RM potenciada en T2: la tumoracion es hiperintensa, con un area de degeneracion necrdtico-quistica

(asterisco) en su interior, que engloba a los vasos retroperitoneales (flechas negras) y el estdbmago (flecha blanca).

Aproximadamente un 30% de los pacientes recae, y de
ellos, un 50-95% fallece por progresion de la enfermedad®.

Conclusiones

El RMS es un tumor agresivo, con clinica inespecifica y
pronostico variable en funcion de su localizacion, subtipo
histologico y estadio. De las variantes pediatricas, el subtipo
embrionario es el mas frecuente y se localiza preferente-
mente en la cabeza, el cuello y el tracto genitourinario. EL
subtipo alveolar es la forma mas agresiva, con frecuencia
se localiza en el tronco y las extremidades, y se caracteriza
por un aspecto histoldgico Unico y por poseer una anomalia
genética especifica entre los genes PAX3 y PAX7 con el gen
forkhead.

Pese a que los estudios de imagen no tienen caracteris-
ticas definitorias para su diagnostico, son esenciales para
la estadificacion y el abordaje terapéutico, asi como en

la planificacion quirdrgica y la valoracion de la respuesta
tumoral al tratamiento.
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