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CAPITULO 1 /
FROLOGO,

Ls el Sancoma mds comin de tejidos blardos en el gupo de edade pedid
Znica. Exclugendo Los tunones del SK.C. éote es superado en minera, sile
pon el Newwhlastoa y el funox de V'illns, su frecuencie varie segin las
senies publicadas, perv en general se puede decin que nepresenta entne el
5 al 155 de todos Los tupones sdlidos malignos y del %t al 8 % de fodas
Las enfennedades matignas (eancen) en nifios pon debajo de tos 15 a%s,

£t Rabdomiosancona ocwne en cuilquien focatipacisn anatdmica del
cuenpo donde halla muscnlo esiriado, EL aitio mda comunmente afectado se-
gin Lo litenatuna mudial es la cabeza y el cuello, seguico ded sistema
wwgenital y ed periné, extrenidudes y paned toadcica, ain cuando se han
nepontode tanbidn casos en conazin y vias biliares.

fn este ixabajo nos proponenos nevisan los expedienies de tocdos los
nifos intevenidos quiningicancnte pon presentan esta varielad de neopla
sla en un lapso de 6 aios, en el Senvicio de Cinpin Pedlidinica det Cen-
o Wéddico Za Raza pawa obtenen estadistica propia que se pueda companax
con fa anglosajona en los siguienirs aspectos: Edal. Sexo, toealizacisn
det tumon, Tipns Nistologicod, Manifestaciones clinicas, Tipo de Cirnugia
nealizada, Protocolos de Quimio y Rodiotenapia utitizados y Sobrevida.

En sintesis el objetivo de este thabajo es mostnan nuesdna expenien
cia institucional y obtenen conclusiones iitifes parna el tritanienio de
estos paclentes.
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CAPITULO 1. >
ASPECTOS GEAERALES.

n Los paises indusiniatizalos el cdncen en ta poblacion pedidinicn
ocupa el sequndo Lugan coms cansa de mente (1), bn La Remihlica Mexica-
na el cdncen ocua el quinte fusan de montatidad entre €os 5 a dos 1Y aoa
de edad, seqin informes de 197 (2] , &> que dis un porcienin cn ese ato
de 345 con una tasa de ondalided de .59 pon J0O 000 hahituntes,

Esta obaenvacidn hace necesanio que ef pwlesionista que inale estos
pacientes eslé conciende del manejo iy pronostico actual del paciente pedid
tnico eon cincen, yn que exieten vanins entidades denino de la oncologla
padidinica gue han sufnido can’ios favonables cono es el easo ded nalxlomio
dancona gracins a los nuevos esquenas texapduticos investipalos,

£L Ralrdoninsarcona es el fumon naligne de tejidos blandos mis frecucn
Le en el nifo, fn los Estados Unidos da incidencia es de U casos pon ni-
Lesn, en menones de |5 alos y en el niamo grugpo de edad, es da seplima cau
aa de muente, con un {ndice de /.56 pon nillon pon ato. Enine Los (5 y 17
aios octpa el quinlo lupan cono covsa de muende con elevacion del indice a
253 3.

fn nuestro medio es uwno de Los tumones mds [necuentes y hasta hace n-

noa aiios su prondatico ena muy sonbnio.
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ANTECEDENTES HISTORICOS.

Weber ( en 18541 citado pon Stvut, probablemente fué el primeno en ne~
pontar un caso de Rabdonivsarcoma de o lengua en un hombre de 2/ alos . Ra
Rakov { 1977 ) neportd La primesna serie gronde de Rubdomivsarcamas (45,61

En 1872 Smith nepontd un cuso de cancen vesical, que mds fonde Deming—
necorsidero y alimd que se tnataba de un mabdoniosancoma, En ildnico Nunphy
y cols. neportanon el pninen caso nacional en (975 (71,

En 1911 ile Fartand 18) nevind 102 casos que fueron los primenos estu =
dios publicados sobre sancoma bobioices de vagina, Dugge en 1930 inazd un -
esquema mds o menos conpleln ded proceso pu.!pla'gim( 2}, Una revisidn de la-
Litenatuna hecha pon Huffman (10] hasta ef aio de 197/, necogid cenca de —

150 casos cle Sancona Botroides de L/rhlf‘in{l y Utcro en nidas ,

SENES REFRT DnS EN Li LITERATURA POR DIFLREATES nllTORES

Casos Ao

Guensant / 1854
Kotiosho b 1889
Kehenen 9 1906
e Fartand H 194
e Farlornd ] 1935
/”w(p/zy ] DuShane 7 1948
fidvanez Zamona 3 1950
Ahunada y Cols. 12 1953
Gross 7 1953
Dangeon 6 1960
Total 112
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llasta antes de La Quinioterapia conbina’a, Ralioterapia y Cinugla, fa
mordalidad en eafos pacientes ena ceacuna al 90 %,

fidten (11) y Me Fantond (12} citan algunos casos de sarcona hoirsides
de vagina con supervivencia, pexo no dun wayores dados, ltfeen, y Quan =
{13} nepontan un caso con una supervivencia de |7 afos, Shacknan (1) en
1947 reponta un caso de supeavivencia de 10 aos y Gross (15) doabién men
ciona un cax operate en 1953 y que 13 atos =ds tunle no tenia evidencia
de necidiva,

A pantin de 1950 cuundo se descubnid ta nelativa naliosensihitidad
del nalxlonivsancoma, se agregd lo mulintemepia cono complencnto de fa Cin
nugia (161,

En 1957 Desingiv, Fabens y Mackioc’ (17) ebacrvaion el sinergisno exis
tenle entre la Actinomicina D y La Radiotenania; pero fué hasta 1961 en
que Pinkel y Pincaen (18) sugirieron el trataricnts muliidiciplinunio de
Cinngla, Ralio y Quiioterania, 1 pantin de entonces nejord notablemente
la sobrevida de paciondes con eodos tumones,

En 1972 viendo ta necesidad de unifican ciitendns tunto en fa clasi-
ficacidn cono en el iratanienis de esle tipo de tumonaciin, se funds en
Lotalos Unislos el Intengnupo pana el estudio del ldbdomiosancoma IRS 119)
que dntefnan gupos de investigncion e inatituciones intercsadas en esta
entidud patofdgica, y esidn conbinando esfuengos en una investigacidn mul
tidiciptinania que condestard a conto plazo alyunas de Los pregunias que
se hacen en nelocion con el inatariento del pudecinionto,



ERECUENCIA. 5

Es el tumon malicno nds [recuente de lejidos blondos en la edad pedid
dnica, En general se puede afinnan que neprescnin entre el 5 al /5% de do
dos los timones solicos, y det i al 8 % de todas fas neoplasizs malipnas
en nifivs pon debajo de los 15 aios (20,21 y 22}

Lo uno de los seis funoncs mds {recucnics en pediatria, Entre 1000 nd
Aios con enfennedud neoplisica vistos en el M0, Anderson Hospital enine
1946 — 66, hubo 78 nitos (8%) con nabdomiosancoma, En sus series conatity
W el 13 % de Los 579 nifios con tumones sdlidos matignos. (23},

Sexo: La frecuencia nepontada en anbos sexvs varia notablemente de u
na senie a olna, pero es mis o merws similax en anbos. E£L sancoma botroi
des es mds comin en nifies. Fn lo senie nds gronde nepontada hasta et mo
menio que es la [RS se obsenvd un predoninio del sexo mascutino en ol §7%
.

Edad: Ocurne en todas las edades, La frecuencia mixima ocunre de los
2 a los 6 aios de vida, en el repontaje prelininan de [R5 (2] se ohservo
que la nayon {asa de entrada ocunnid de loa O a Los 6 aios de edad, ¢ tam
bién se obsenwd que eciote una ségnificativa intemelacion entre edad y
estadio clinico; aal pues los pacientes pon debajo de 2 ava de edud se
agrmipanron en su majonia en Los estadios clinicoa | y ll; Y los de /] a
/5 allos en Los estadios 111 y IV.

Localigacion: EL sitio de locatigacidn mds comin de Lo Lesidn prina-
nia degiin {a Litenatwia englosejona es Lo cabeja y el cuello(25,26); 64%
de los pacientes vistos en el HDAM., 50 % de Los vistos en ta Clinica
Mayo i en Los nepontess mas necientes de IRS constituyen el 6% y la ma~
yorin no son resecables (24}, Las Lesiones de La onbita comprenden un
7 % de ese 36 % ( Otna nefenencia (7 ) nos dice que Lo tumones de ca~
begza y cuello constituyen aproxinadanente La mitad de todes dos tunones
sdlidos nefenidos a dos centros pedidinieos oncologicss, siendo tos diag
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ndsticos mds frecuentes et de Linfona de llodHin y no Hodkin, sequidos muy
de cenca por et nabdoninsancomal, Agurws nepontes doan cow el sitio ai
guiente en Inecuencia el taacio genifouninanio y el anca penineal, sin
enbarge el neponte del IRS Licne a fas extnenidades conun 23% y a la
nepion genidounininia con un 8% en tercen Lugan,



CAPITULO Hi. 7
AMTOVIA PUTOLOCICH,

Iipe Embrionanio: Las celu’as bdsicas son Larpas, delgaias, fusifone
mes y con nuclevs bipolanes, lluy un nucleo ceninal simple con ciioplasna
eosindfilo abundunde, Muchas de esas celulas no conticnen esiriaciones en
cruz. se ven mumernsas fiounas mitoticas. (231,

EL embrionunio proviene de los nabdomivhlustos, cuy apariencia ni-
croscopica se ascrcja a das celulas embrionarias del musculo esiriado y
[recuenienente se confunde con odnas endidnles, 2ates como el Linfoma ma-
Ligro, newwblastons, nedinoblustona, aclanoma amelandtico, {ibrosancona,
mixpsarcona iy odnaas. £4 Lipo Botroides es listopatolopicunente identico
al eabrionanio y es Larado wad pon su qpuniencia enracino de wia',

Et sancona Botrides s un fabdoniosarcoma enbrionario polipoide que
se desaviolla debajo de fa micosa, La localigocion mds comin es fa vanina,
pero oras aneas inclupen vejiga uninunia, el drbol billan, la laringe, el
o0ido medio y la naso’aringe. Frecuentemcnde se presenia ahundante estroma
y vasos sanguinevs dilatados pudiendose confurdlin con un mixoma o heman- -
gioma en Las bivpaiaa. ilicwscopicanente consla esta neoplasia de dos --
capas principales, la cubicnta epitelial y el tejido tumonal proplamenie,
EL epitelio vaginal de neveatimiento, de edpeson vaniahle ofnece las ca-
nactenisticas hahituales del epiielio potiestnatificadopucoso, donde el
epilelio ofnece varnios estnitos y fas fases de divisidn celutan en las ca
pos profundas.  Las proliferaciones epiteliades profundas, que crecen en
Longas y delgudas tnabéculos y dividen parcialnenle La nasa tumonal, han
motivado las intenpnetociones de polipos mucosus, papilomas y [fibnoepite-
Liomas, o de granulomas infecciosos cuando se aprepa Lo neaccicn inflama~
toria secundorda, [En el dejice neoplisico prapianente dicko, se encuen-
ina da capa subepiielial, considerads como de celilas mesenguimaiosas in-
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diferenciadas, en las que se identifican celulos nedondas, fusifonmes y al
gunas gigantes. Las midosis son eacasasy fa divisisn dinectn panece sen
nds frecuente, Lod impregnacioncs anpénticas dejan ven fas estuctinas fi
lanentosas del Ciloplasna, Los gue se transfomman en finiainas esiniacio-
nes Longitulinales: esla difereciacidn monfoligica del cidoplosna ha pen
wid'o identificar estos eferwntos neopldsicos como celulan muscidarcs eb
trinlns en sus fases mds prinitivas, fn fos pandes rcls profudes del teji
do neopldaico, Lo monfologla celidan es s abiparnnada, pfm:r'n.u'nan das
celulas fusifornes, alsladas o en fasiculos, con miofibnillas Longitudina
Les a anbos Lados de Los nucleos y a veces son con estriaciones clawanen-
e tnansvensules, Los vasos sunguineos y Linfdiicos son ahundantes, ae
distnibuyen difusanenis en el tejido neopldsico y se encuentran rodeadns
pon anplias redes de coligena y reticnlina sin fibras eldsticas (28),
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CAPITULO /v, b
ESTADIFIGhCION

Pana ta Clasificacion adecunda por estalive de estos pacientes, se u
1iligs Lo propuesta pon " [Intergrupo para el estudio de Rabdoniosarcoma™
IRS (24),

ESTaPl0 1 Enfennidud Locatizada y nesccada pon compleds fno estdn
afectalos Los ganylios nerionales).
A) Confinada at misents o al onguno de onigen
81 iifeccidn pon contiguida!: Infittraciin fuera del mus
culo o del dngano de onigen, como ocuwre en planos
aponennticos,
ESTnDI0 1] A) Tumen macrooscipicanente nesecads, peno con nesicual mi
cwacopico (ganglios negativos),
B) Entermedud negionut nesecuda pon completo (todo el 2
mon conpledanonie nesecado, aéin evidencia de xesidual
microscopico , desconvciendose afeccion ganglionan o
extensidn del funon en onganos edycentes),
C) Enfernedad negivnal con ganglios afectados, macrosco-
picamende nesecada, pero con evidencia de enfennedad
microscopica o
ESTADIO 111 Reseccidn incompleta o Biopsia con enfermedod nesidual
macnodcopica o
ESTADIO 1V Enfermedod dleatatasica p exiatente desde el principio

£t facton pronostico de mayox significacion es el Estadio al momento
del diagnostico [ 29 } .

De Los 308 pacieiites neportados pon el IRS, 16 % se agnuparon en el-
Eatadio |, 25% en el Estadio |/ , 3% en el Estadio /1] y 205 en el Esta
dio IV .



DInGWSTICO. 1o

El estwlio de Los Rabdomiosancomas es conplicndo g que se pueden -
presendar en cundgrien pante del cucnpo donde hay musculo estriacdo, De~
bicdo a Los anderion La sintonalologia y siprologin variana de acucndo al
aiio de presentacion . Genenalwente el hecho que horu evidenie el diag-

nostice ea fa paecsencia de una masa wwonals

SIS ¥ SIGI0S MRS FRECULATES EY EUACION ai Ln LXGALL ZaCIOK
DEL TOR
Locatizacion Sintonas y Sinonos

Cabeza y Cuetlo Tumon
Obatnuccidn respinatoria alta
Dotor regionad
Aderopatins regionales
Exoftatnos
Epistaxis
Hiperternia
Pardliais de nenvios craneafes
Rirorrea
Antecedenie de traumatismo,

Reyin’n Genidouninaria* ) Tumonx
Disunia
Redencion urinaria
Sangrado genital
Dodon regional
Conatipacion
(Ireteropielectania



/1
SINTONS ¥ SIGHOS 4nS FRECUENTES EX RELACION A LA LOGALIZACION

DEL TU0R
* Localizacisn Sindonas y Sionos

Extremidades Tumon
¥ Linfedena
Red venosa colatenal
Daton

Adenopatics

Paned Tonacica Tumon
Doton regional
Antecedente de trauma,
Derrane pleunal

Los estudios que se nealizen varioran de acuerds a la focalizacidn de
. 4a neoplasia, pero en gral. el protocolo de estiudio que seguimos es el af
gulente;
al.= Hiatonia etinico completa
b) o Explonacion fisica enidadosa con atencion a la aneas Linfoponia
donas
clo= Exdnenes de Lobonatonio de nudina: B.H., urea, creatining, aces
urnico, pmebas funcionales hepiticus .
d).- Biopsia de médula osea
eli= Rx de Cranev, Rx de Torax, Unognafia excretona, Cistograma mi-—
ecionad, Venocavegrafia,Codon pon enema
L1~ Senie coea metustdsica, Senic esofagogestrodusdenal o transito-
indestinal,
N gli~ En casos especiules: fnpiogralia carotidea, Preumoencefalogralia
7AL,



Cistognama miccional donde ae obsenva necha
aniento de la vejign a la denecha .
(Tunonacidn de muslo i3g. con inflliraciin a
pelvis : Fosa illaca fyquienda |

Tomognafia rxial Conputanizada (TAC )

Se obrenva una gran tunonacion intratonacica denecha
con rechaganiento del modinsiino a fa izquienda
{Tunonacion de Hemidiafragna dergchols



CAPITULO W ' 13
TRAW/ENTD,

Las principales modalidades del tratariento de esta neoplasia compren
Cirugln, Quiniolerapia y Radioterapin,

Las tendencias de inataniendo se pueden considenan que han pasado pon
3 efapas: antes de J950 el frataziento era nuy conseavadon: reseccidn par-
cial y Ralivtenapia. Entre 1950 y 67 la conducta fué opuesta; Clugia -
L nalicat con qrimiodenapia y mm'i.ol;‘.mpia, Desde 1167 se ha a.../opa‘m’a -
wa sifuicion internedia, neconcndundvse cinugla najonable, sin sen tan -
nutilante, excindiendose ampliomente el dupon, Radivterunia Cobatio 60 de
2ad wid lada en 3 a ¥ senanas y quimiotenapia en senies nepedidas con -
varias drogas ( 36 % ) (30],

&L tratariento ha sido purticilwmente complejo a cauaa de varivs fac
dones, que incluyen variedud de tipos histolopicos, divensos sitios prina-
rlos posibles, Desawotio adpido de netdotasis y experiencia anlenion con
uprios nesuliudos a Lange plago, poco f[recuendes cunrlo e utifizoban sola
mende cinugla y nalivterapia,

Hasta La mitad de da decada de 1960, meros ded S0% de Los nifios con -
sancond o, e de tejidos blandos sobrevivieron a tango plago, y los ni
fos con enfennedad metastdsica inopenahle no sobrevivieron ni a conto plage.

CIRUGH, .

Fxiste La idea de que el tratamients dptino del fumon en Los nisios es
La excision dotal, sin embango, el irataniento auxition con las oinas medi
das perrite en da mayonia de los casos la prosenvacion de La funcidn, que-
en odros cosos senia mutilate. EL conlwl del tumon residual mienoscopd -
co puede logranse acluadnente pon medie de quimivterapia { QF 1 en la ma-
yonia de Los easos. Lo eoondinacion del manejo con cirgia, uiniotenapia
¢ nadiotenapia ha disniruido la necesidad de procedinicntos quindngicos -



14

nadicales, Los fendencias actunles de tatariendo implicun do siguiente:

11 La ayputacidn de mienbnos estd mranente indicada,

2} la radiotenapia primania para tumones onbitafes puede svitan fa excen~
teraciin y salvax el ojo.

3 Pueden ahardonanse fas operaciones mutilantes para tumones de cahega y
cuello, ’

4) Genenntmenic no estd indicada La excision de ganplios neyionales Linfa
Licos,

5) Los tunones primarios de vejiga y p/m'AiaJa paerlen manejanse hahitual-
nmente con excentenacion anterion. 29/,

Cuando se ha extinpado el twmwn nediante cingia es -'e wcha utitidad
sahen ai Los Linites quiningicos quedanon coupletatonte Libres de enferme~
dad mécwscopica, n contimacisn es posible ya pensan en omitin £a radio’,
Lenapia y en ulitizan sdlo quinioterapia para ennadican oo nicromeidsta~
ois aculfan,  Los nesuliados prelininanes del RS xevelan que no hay dife=
nencia esfadistica significativa en pacientes que recibienon rodioteripia
y dos que no da necihicon en el Estadio /.

RIDIOTERAPIA.

Aintes se consideraba cn genenal que la nadioterapia no era eficds,
panticularnente en Los sarcomas de tejidus blandos, fn Los ltinos afos
La uiilizacidn de dosis mds alius de nadiccion con egiipo de snpenvolinje
ha establecido con claridad los wilones de este tnatondento en el control
Local de muchos tumones de tefidvs blundos, A menuds han sido eficaces
Las dosis de 5000 a 6000 Rads pana Lognan el coninol Llocal aplicadas en
un plago de 5 a 6 semanas (3/), sidends, la adninistracidn simultanea o
subsecnente de agentes quiniodenapéuticos, entine ellos substancins que
producen cienta potencializacisn de las nadiaciones como fa Actinomicina
D, y La fdrianicina,

Loa objetivws de La radioterapia consisien en exnadican el fumor nesidual
Localizado, ya sea macroscopico o michoscdpico, o ayudan a retnen el fu-
mox con objelo de proporcionan in campo quimingico mis acceslble.
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Los factores Linituntes principales son dos: £4 efecto de fa aadia-
cion en £os tejidos nonnales en crecinicnto ady sentes al dumon, tanto a
codo coro a dugo plago. Cunfo mls pegueio ef nifio, mds sensihles sexdn
sus tejidos normales a La radiotenapia, fn panticulan ctando el compo de
arléaeion incluye palnon, higado, xin, corazin y mediasting o hueso,

Un segundo Jaciox en ta decisidn pana usan rulivtenspi es da supenvi
vencigpodencial esperada del paciente y el posidle peligno Je induccidn
subsecuente de tumones malignos, ln estwlio xecients de 414 pacicntes so
brevivicntes a lar,o ploso con cincen en da infancia, estim: que a X afos
das probabitidudes acumitalas de un sequalo alncen en pacientes que reci-
bienon nadinciones es ded 17 %, Tanbicn hay cvidencia de presencia de una
sepunla neoplasia maligna en pacicntes que han necihido guinintenapia (32)
{ Se reponta un caso que desanolds Leuceria apmannlociiica aguda despucs
de hahen sido previasente tratado ponr un na'xo-iosancoma alveofan ),

Un neponte necicnte del IR5-1 sugiene que La wiliucidin a gunglios ne
gionales en nabdomiosacom “'ed fracty genitouninanio no es irdispensahle
y neconiendon que la doais {otal adninistrada no exceda de Los 3 500 Rada
en 4 semanas enfennedud nesidual conveida incluyendo regiones con ganglios
Linfdticos positivoa (33/,

QUM OTERAPIA.

Los cuatw [ivnacos que han fenido Los efectos mis impontuntes contra
los  sancomas de dejidos blam{ad son  Vinenistina, Actinomicina D, Ciclo-
fosfanida ¢ ridnianicina. Los combinaciones mls efectivas han incluido
Vincnistina y fictinomlcina D., ¢ éstas dos, mis Ciclofosfarida { VAC 1,
¢ el uso de Los curtw nedicanentss de manera sucesiva, (3% y 35 1.

En nuestno senvicio sepin et estodio ctinico de La enfexuelod de sim
guen Los siguientes esquenas de quinioterapia combinada.

Elyll

A: Actinonicina D 15 meg x/(g x dia x 5§ dlas, inicianfose el dia -

de la infenvencion quirungita i postenionnente cada 3 meses hasta —
conpledan dos afios , (dosis maxima de 500 mcgs |
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WCR: Vinenistina 2 my/ n2 $.Co IV (cbsis mdxima de 2 mg ), D, en fon

ma semanal hasta comndedar /2 semanas.

G: Cictofosfanida 2,5 mp/Rg/ dia, Vi oral a purtin de La sexia sema

na durante dos aios,

E My tV

ngregan Ciclofosfarida; fena sezana 10 ny/ \g/ dia, 1.V, por 7 dias
14/a. semana 10 Mg/ Ko/ dia 1V, pon 7 dlas

£

Laguenas anleriones mids:

r: ddnianicina 60 Ylg/ m2 S.C. [V, o 2 ¥/ Ko/ din DU, i

6, /18, 23, 40, 52, ¢ 64 semaras, :

Este protocolo se basa en Los diseialos pan el [R5,

Grovp Regman Week '
nz4o|nnulunuazznewnm.«;uanzu«uaouwav/zm N
‘{"""n"" - . . ;
0, pome |
"V""""' ]
[ ] [ ] a i
nm xC -] :
i
rYVY rTeeYY rYPYYY reveve TeYVYY rFYRY ’
E l L] L] L L ] - i
\.. umm ) i
s V'V"V""' i
& a a L]

Wm  § s e .
IR VIFYRIYY - : » . i
m, , ] E - !
W.SN BV pgn L — ;
\AAAAAAAlA 1] !
LI ] ] L i

i & Rodidhon- X @kl a 0 'y 4

¥ Vineristing, 2mg/m2, TV (asimum sals 6ste, Jmg) = Cycophaiphamide, Img/i9/d 1 8

®  Dactmomyen, 0.013mg/Ag/d, TV bowmum sngle dowe, G 3mgle § A Adnomgcin, 60ng/md TV

£ Crcleghomtamde, 2.4 my/ig A, PO }
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Los neponies prelininares del IRS sepin estadio clinico y tipo de ina
tanden' o miestrn Lo siguiente; Para el estadio | tuatado con WC pon dos
aios de sobrevida del 92 al 96 5 con wna media de 72 senanas. fara el es-
adio /f no se encontnd difencncia significativa entre Los que necibienon -
quimioderapia con WiC por dos aios y Los gue necibieron W pox un ofo, an-
bas grupos tenen una sobrevida de 85 % con wna media de 15 orranas. Para
el estadio [If 6/ % de los pacientes se encuentnan vivos con dng media de
4 a %4 senanas de supervivencia y en el gupo IV 50 % de los pacientes
‘e encueniran vivos con una media de supenvivencia tabidn de 4 a ¥ se-
manas. En estos dos illinos estalios no se vhsenvd difenencia en los ae-
ounlialos del inataricndo con WiC mas ADR, y sinplenente WC,

Todos los pacientes con estndio 11, 111 y IV recibieron QT post ope-
aatonia, da nitod de Los pacientes del gnupo | recibicnon radioterapia y
Lo otra mitad no y no se ohservanon diffenencias significativas en el ne-
arttado,

Las conclusiones prelininancs del [RS son los siguientes; én el esta
dio | el trataniento debord sen Cinugle (Excision conpledal mis MiC sin
nadiotenaplia ya que en el gnupo compnative al cual se apregd naiofena-
pia no sc indijo un ndice nds clevalo de nospuesta que en el guipo sin
esta mwdalidad, Fn el estadio 1/ no hubo difercncia entne un afo con W
1 dos afos con WIC; en este estadio todos Los meientes necibienon nadio-
derapin en os estadion 1] y IV el aponte nds inpordante es la observa~
cidn de que en la enfenncdad avangada al agregar ddrianicina al ViC no
resulda en una mejon nespucsia que cuando solo se utiliza VnC pon dos afvs
fanbién en catos estadios indos Los pacienies necibienon nadioterapia ()
TRATAN ENTO DE SOSTEN:

Acausa de Los efecios colatenales de la Q7 y RT se nequieren medidas
de sosten tales como; tansfucidn de paguete glodulan { enlinociios ) en
cado de anemia pon depresidn medutan, Transfuciones de concentnados pla=
quedanios en caso de bumbocilopenia gnave [menos de 20 000 plaguetns),
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con objeto de inatan los problenas hemommagipanos, En case de Neutropenia
grave y pona aypdan on el trxataniento de la seplicenia y la infeccidn Loca
Lizada se dispane de transfuciones de granulocidos (36),

La nuiniciin parcntenal total es davbién un nedio eficay de manteni-
miento de Los pacientes duante el trataniento intensivo.

La fisiotorapia durante las nadiaciones o despues de las misms es
de wtilidad crands la gona de inatanients primario abanca wna extrenidad,
La cadena ¢ da codunna ventebnal,

La consutin dental es una pande vitul del tnataniento cuando nasofa-
ninge o bucofaringe estan dentro del compo de las nadiaciones.

Apoyo Paicosocial: A menudo se necesita apda de day trabajadoras so
ciales y obros niembnos del eguipo de salud para cada uno de Los pacientes
con objeto de sostenern a éatos y a sus faniliones dunante dos graves puo-
blomas y las manifestaciones tdxicas del prograna de tratamienta (Y,

Los efectos Toxicos de cada uno de Los cuntro agentes quiminierapéu-
4icos usadns son dod aiguientes;

Vincriotina: Causa depnesion de La nédula osex, aungue no de manera
muy importante, causa frecueniemente esinefiinients severo, pérdida de pe-
Lo y newwloxicidad periferica, mds {recuente en adolecentes que en niios
pegueios, Puede ocunnin Jleo adindnico con obstuuccidn acompaionie secun
dania a impactacidn fecal pon excrencnio espeso.

Actinonicina D, Puede producin supresion de gnarwlociios y ploguetas,
potencializa de manena rotable Los efectos de la nadioterapia cuando e
adninisira inmediatomente despuds de tenninan un ciclo de nadioterapia,

Cictofosfanida; Cuando se adninistra junto con YR y AD produce ou
presion tenponal de Los newtndfilos que puede Llegax a censs La ciotitls
hemonndpica secundania al trataniento con (F, es un problema imponiante,
sobne tods con las dosis nepetidas, La radiacidn de vejiga uriraria gue
adniniatna junto con ciclofosfanida puede agravar este problema,
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Adrianicina; Tanbién produce depnesidn inportante de Lo nédula osea,
puede potencializan el efecto de las nadiaciones y producix un flenomens de.
nebolde senejante al producido pon da AN, cuando la nadioferapia aharca
el conagdn, puede ocwin candiotoxizidad inducida pon AR a una dosis 4o
4l baja,

Cadz vno de Los medicamentos produce nansea, vinito, alopesia y que-
radura quinica pox extravasacicn.

de anexan tos Jomnatos que manzjan en el senvicio pana el control de
eso8 pacientes.
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ANEXD I
DIAGNOSTICO:
NDHBRE: CEDULA:
ANTECEDENTES:
Fecha de nscimiento:
Domicilio:
Factores sxbientalee: -
() =l { ) no Expoeiciin a radiecibn: Contioaa:
Tiempas
€ ) et () no Contncto conh ugensen quismizoa:
( ) directo () incirectn

Tipo:
Ingestida Gk arcgso:

( )} contznicada reuiclabeopas.
( ) S{reunoauuszseres
{ 3 cloren’enizal
{ ) melfalan
{ ) otros.
() st () no Crogas canciTiganas durante le vida fe.al;
{ ) eatiloastril
{ } otros:
Patnlbglcon:
Enfermedudes virales pogecidos (mencionar edadzs);
V88 ) nma Halformaciones tongenitns concoal tontaas:
{ ) elnd-ome de Down
¢( ) sinoreme de Faconl
( ) aniridie congénita
{ ) slinfoplzsia timice conginita
() hecthipertrofie congbnita
( ) sindroms oe Wiskott-Alarich
{ ) otros:
Fomilisres:
Padre: £dad s0cupacidn?
Hadre: Edaa sDcupecibn:
{ ) st na Neoplasicon: Porentescos
Tigar
Otros:

CLADRD CLINICO:
Eded actual: Sexo:
Padecimienta actual, Tlempa y forms oe inicic

7 af () no Perdina o pead. 118M°p0%
Cortidac:
¢ )= ( ) mo  Dolor, Corscteristicen: e

¢ ) o ( ) no Hlperterwla, Cerecteriatices:

OTROS. Especificando tiempo de inicic y caracteristices
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EXPLORACION:
Pesa: ame. Tells} cme.  T.A. FL:

FR: TOL:
ApeTiencle generel:

Cabeze:

Torax!

Aboanen:

Extrerionges;

hervioso:

Linfatico:

Genitoles:

ESTUDTOS HEMATOLLGICOS: Incluyenao 7esnas:

ESTUDIOS BICQUIKICOS:

CARIOTIPO:
ESTUDIDS RADIGLUGICOS:

GFEAACION EFECTUAGA:

ANATCRIA PATOLOGIGA. Mimmeras Depcripctn:

ESTADID CLINGPATOLOGICD:

PLAN DE TRATAMIENTO:
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RNEXD 2
HOSPITAL QEMERAL CENTFO MEDICO "LA RAZA™

GROPO DZ DETEZCCIOH Y CONTROL Db TUMORES
LISTA UIRURGICA bE CONFIRMACION

HNOXBRE: CEDULA:
DIACNOSTICO: CIRUJAND;
TECEA DL OPERACION:

S1TI0 DEL TOKORa

( ) Corvical { ) Derecho

{ ) Mediamstipal { ) Izquierdo

{ ) Retroperitoneal { ) Bilateral

{ ) Abdominal

{ ) pélvico

{ )} Otros. Menciomarle

IHPRESION MACRQSCOPICA DE LA CAPSULA;

( ) Intacts { ) Biopsiada

{ ) Iafiltrada { ) Ruptura previs

( ) Penetrads { ) Rwptura ep atto spsratorie

EN CASO DE RUPTURA O DISEMINACIOR OPLRATORIAR

{ ) Ruptura con disesinacidn limitads ml aitio operatorio
{ ) Ruptura cob disesinaoiba sasive a 13 cavidad

EITENSION LOCALt

) Mo hay evidenoia de sxtemstba } Colon
} Lado contralatersl } Bigade
) Isplantes paritonsales } Baso

) Suprarrepal

) Mscule psoas

) Uretero

} Otra frea, Mencionarls

) Vena del pediculo. Pered o lug

} Vaoa cava inferior

) Ganglios parihiliares

) Ganglios perialrticos
RESECCION DE OANOLIOS:

( )} Se quitaron gaoglios peridiliares
{ ) Se quitarosn gapglios perisdrticos

OBSERVACIONESS

( Yat € ) no VYeons dal padiculo iigada al inicio
( )si ( ) no DPiopsias adicionsles, Keaciomar mitios
( )es ( ) e ascitis. Cantidad y ceracteristicast

e~~~

(
{
g ) Grasa peritozesl
(
4
(

Otrasg
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Cortes histolbglicos sugericus minimos: )} cortes de variss regiones del
tutar; Wn corte de le chpaulh externs eh su parte wbs adelgmzade; 2 -
cortes de los limites guirirgicos de la reseccléng un corte trensverso
de 1 vens del pediculo; un corte de ceda ganplio linfatico.

En caap vel rifidn, cortes n nivel de hilio, médulm, cortezs, sistema -
plelacalicial y ge uretera,

Rl reverso hacer dimgrema del brpeno o tusor; mefalanoo los sitios de
loa cottes. .



ANEXD 3

HOJA DE CONFIRMACION PATOX OGICA

NOM3RE ;

CEDULA:

24

DIRGNCSTICD:

Eotudio No.

FECHA GE DPERACION:
MOMBRE DEL PATOLOGO:

DATDS OE LR RESECCION:

( ) Coapleto {Tumor locel resecsda {ntegro)

{ ) Inccepleto (Tumor macrosclpicsmente residusl)

leno te le plieze
tocollzocibn:

gms. DiAmetro moyors

FECHA DEL ESTUDIO

cwe,

I~PRFSI0N MACROSCOPICA:
{Chpsule Externs:

( ) Intacts

Vena del pediculos

( ) Con trombo tumoral

( ) Vens no identificable

EVALUACION MICROSCORPICA:
Capouls:

{ ) Penetredas, rots, blopsisde.
( ) Infiltreds por el tumor; pero na.atrevroada.

¢ ) Intscts, no infiltrado
¢ ) Inoegurided

1%:11.1H

(

(
(

)

)

) Insegurided

Blopelnds

{ ) Rota

Sin trombo tumorsl

¢ ) Trombos tumorales en veswvs 1infhticos

( ) Trombos en vaoos sanguineas

{ ) trombos en vascs songuincos de tejido adyoscente al tumor.

( ) Sin trombeo tumoreles
Vasos de pedisulod

{ ) Tumor en lp lux.

{ ) Sin tuaor

{ ) Insegurided

Ganglios linfhticos.
Hillares .
perisdrticos {psilaterales
Perisbrticos contralsterales
Iliacos

Mesentbricos

Dtras Aress

~ o~

-~

P R )

K
No
No
No
No
No

examinados
examinados
examinados
sxaminados
expminados
exominadon

4

{
¢
4
(
(

) Positivo
) Positivo
) Positive
) Pounitive
) Positivo
) Positiva

(
¢
(
(

) Negativo
) qu-ti.vn
) Negetivo
) Negativo

() Negative

¢

) Negativo
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ANEXD &
FOMBRE® CEDULA:
DIAGNOSTICO: ELX0: EDAD:
TECHA DE OPERACION:
RADIOTERAPEUTA:

TACTORES TECNICOS:

T1P0 DE RADIOTERAPIA DSADA:

LSPECIFICACION DI CAKPOS.
REGION TRATADA:

ANTERIOR TAMAO DEL GROSOR DEL PROFUNDIDAD DOSIS TOTALES DOS1S TUMOR TOTAL

CANPO CAHPO EJE KAXING

ARTERIOR ces cos 2.1

POSTERIOR} cms cos cms,

SERALE ¥ ESPECIFIQUE 1A PROTECCICN DE ALOUNA FORCION DEL CURPO:

f SERALE LA FORMA DE LA3 AREAS RADIADAS PRECISANDO EL KUKERO DE CUERPOS VERTESRA=-

LES Y LIXITES AHAI‘OH‘I_SJOSI \\U}W

éWEZO DE RADIOTERAPlA: AREA 1
DOSIS TUMOR DEIARIA

DOS1S TUMOR TOTAL AL PLANO MEDIO
DPOSIS TUKOR TOTAL A OTRR PROFUNDIDAD
HUMERQ DE DIAS DE TRATAMIENTO
¥UMERO DE DIAS TOTALLS

TECBAS DL TRATAMIENTO 8 De [y

8I 5L TRATAMIENTO SE INTERRINPIO SEAALE IA F CHA X LA CAUSA




w CONTROL OE RABOOMIUSARCIMA

( A DDS A%OS)
BEMANAG: B 2 & 4 'ﬁ M 42 1L 16 18 20 22 26 26 28 30 32 J4 36 3N 4D 42 L LG 48 SO 52
VUITIVYTOVVY
11 o w 0] @ o
111
LAAAR AL RS
w n é’ m m fiic |
Ow - Ove
- . &, A A -~
. [s pusts 1]
BEMANRG : % 6 8 D2 & 6 8 M & K 6 B m 2 4 B 6 9 7 4 [ oo
1 .
Y ag n m
1 [ovonst I
m
L ] W i
v - —

w Ulnceisting : F mp/M 2 80 1V (gosisa mhixima Gniles 2 mge)
=) Ciclofasfemides, 2,5 mg/kg dia PO

T mctinamleinn 0t 15 megn/g/ B1a TV (dusly mixime ateple 0.5 mg) por § dies

O ticiafostumidet 10 mgeMa/dia por 7 dias

A Adrlanicions 60 e/ p7 1y,

N: Qodicterapiu.



RABDORIGSARCCRA:
(E5TA0I95 Ty 11)

7
h4D: 16 wogs x Kg % d4x x 5 diss,
—— ——]
o 1 -
'l " 1

VOR 2 rgs /1F/ 19 ( dosis Maxiwe 2 wgs) DeU .

PRI JERE
.
i

e om
o
125 8.

1 2.52g x Ry = dfc Vo
4 aargir le 1a 3t sosana durupte 2 ofios,( segun deprestien medular)

( BYZADIGG IIT y IV)
Agragart CIJLOTOUEANIN: i 1a samanay 10 mex x K IV por 7 dias.

140 nmmnaﬁ 10 ngs x Eg VO por 7 diss.

IV
ANTERIOAEDL WSy
s /W2 CC IV -0 2 mgu K& x ¢fa, D.U.




CAPITULOD v
FROMOST O,

El Prondaiico s basa en varios factones, hasta el momento el nds de
tornivante es el eatadio de In enfernedad af momento del diagdatico, (29
Tanbién influgen el sitio de localizacidn de la enfernedad, el Lipo hislo-
Lgico, da edad y el tipo de cingin realizala (1,

fn genenal iodos Los reportes coinciden en que el pronssiico es mejon
micninas nds Localizeda caté La enfewedad. Se neponta una sobrevida de -
mds del 90 % en estadio /, Hlds ded 80 % en cadadio 11, mzz'ddelforéeneﬁ
tadio 11, y 50 % en estadio IV (34)

Sitio; La tocatizacisn anatinicd del primanio tiene wna influencia

definitiva en La sobrevida, Sutow ofinna que Los de mejon prondeiico son
" fos de nbits, que de diagnostican mds tenprgnanente ( &, fn pene
xal se ha visto que los lunones ce cabeza y cuello son de mejon prondatico
que Los de extrenidodes.

Tipo nistoldgico; EL de mejon pondsiico es el botnoides y el de -
peon prondatico el alveolan ya gue es mds invasive y metastatiza nds iem
paananente a pulnon, médula csea o tuesa, EL enbrionario cs de prondsti-
co infenmedio,

Edad; En la senie nds grande de pacientes estudiados se obsenvd que
hay una nelacidn significativa entne la edad y el estadio de la enfeanedad
agrupandose La mayonia de los pacicntes menones de 2 aios en estadios ini-
ciales y Loo pacientes de {/ a 15 aitvs en estadias avargados, Pon otra -
parde  Sulow menciona que los pacienies menones de 7 alos de una serie del
AMD, Andenson Licnen una dmsa de supenvivencia significativonente mejon
que Los mayones de ] afios,

Tamblien hay una nefacidn directa entre da supenvivencia y el iipo de
cinugla neatizada siendo natunalnente mejon el pronostico cuando no se de
Ja tumonacidn nesidual, (37}



Tubla DL DnTOS_DE P MES,

Cawo Ednd  Siltio Variodid — Estalio  Cinugla A @ Eetale leanids
Ko Sexo  Prinars Histologica 273
t- 18 a  Repisn glutea Alvolun 1V Exision Turonal  ho  Wi( Juerto  mudnon
M 13q. AR
2= [0m  Regids
M Prostatovesical Erbaionario 111 Prostadocistectn
wia, Vejipa 12:al No W Jueats  Sepsis
Ao N7
3~ 6ba Vejiga Eadnivnario 1] Ciadredonin 0 R nC Viw Ao
N niniia Vejigs deat ar2a
o Jim Vagine g Botroic'es / Hletercolpociateg Vi Yo
F Vejige fomia y Vil do HC arla
S5 Sa  Yejiga Ko Claniticdo 11l Cistoctonia y SO00R ¢ Viva a ¥o
F Vejiga Iteat »2a
Gm 2@ Paratesticulon Emdnionario [ Onguicetonia y Ao IC Muento  Semsis
K Linfaddenec lomia 1o 75
7 /‘Il a  Onaga Dens Alweolan 17 Lxcisidn twwmt  oi Vi Suerto EAR
J
v 8 tha  Jored M Clasilioxdoe 1] Dcisidn duroad FD W Vi Ko
i cortal s a?la
G 6a Vagine Botroicles 1 Hestenocod- X0 W Vima o
. F pectonin y V./,  auds >2a
{0- /0w faladax Embnionario [l Biopsia b UC Nuento Sepals
" Ao N3
He e Musto lzq. Adweslan 1V Biopsia 20 WC tueato pia)
k] afa AR gracraliz
{2~ lim  Prosteta Emtnioranio !l Prostatocistec Y500 MG Viwa Ao
o tinia (8 nads i
17 ia Cabega Ewbrionanio 11l Blopsia Pend. YL RP, Loent
i >4 m
Hew 22 Cuello Embuioranin 1] Exclsidn turo-  Pend, WE  RP, Locat,
M aat " a
150~ 8a Ovanio En"adonando IV becisidn Tww-  Pend, W Viw M5 Puteon
F at AR >/ meo
* f6ue 7a  Hemidicfrog- Ewbrionanio {1/  Biopsta Perd, W >/ mes AT+
I ma dex,

s

VT s Vejiga Tl s U8 ; Tarenoaly % (AR Y » RP, i nemials
AT ; acdivid.d tunonal, VC ¢ Vincalstina, detinonicina Dy Ciclofosfatidas ADR : Arlomicina



MTERIAL ¥ METODOS,

En el Servicio de Cinugla Pedidinicn del Hosplinl Genenal det Centro
Médieo ta Raza , del lnatituto Mexicano def Sequns Social, en un peniodo-
de 6 ailos { det 3/ de encno de IF76 at 31 de cneno de 1982 ), se analiza-
non en forma netrospectiva fodos los pacientes con dingnostico de Rabdo—
miosancona 4 se rewienon 16 casas ,

Todos oo casos se aralizanwn fomando en cuenta el cuadno clinico -
tos flalldzgos Hlistopatoldgices, incluginlose dos casos de Sancoma indife-
renciads no clasificado, a los cunles se Les dio el nisno protocolo de ma
nefo que a Los Rablomiosancomas .

Se destacan Loa siguiendes datos ; edad, sexo, tipo hisiuligico, Lo-
catizacidn anatdrica, tralamiento ol cue fueson somelidos y dos ncsulia—
dos obienidos con dicho trafaniento, asl come la mortalidad y fu sobnevi-
da de los pacicnies,

Se eomparan los nesultados con Los obtenidos en la literatuna mundi-
al.

Esta nevision mesird 16 pacientes con edad comprendida entne los 10~
meses y Loa 1% aos, nds de ta mitad de tos picienics (56,25%) quedanon -
comprendidos entre Los O meses y Los 2 afos, 12 comespondicnon al sexo-
masculino (75%) ¢ 4 al femenlno (25%), sienlo la nelacidn de 3 a l .

EL sitio mds frecucente como se muesira en la tabla  fue’la negicn =
genidouninaria, La variedad histilogica mds frecucnte fué Lo embrionario~
(56,25%3, seguida de La alvealan (18,75%) y el ipo Botwides se presento
en 12,5% , en dos no fue posible ednsificar el sancoma y no hubo easos de
vaniedad pleononfica

Pana La clasificacion pon estadios, se utilizs La propuesta pox el -
Intengrupo para el estudio del Rabdoniosancoma {21} La cual o fue expues
ta, Como se muestra en la fabla connespondiente lo mayonia de Los paciene
1es analizados comnespordienon al Estadio 111, La suna de Los pocientes -
con estadios 1] y 1V es mas de ta mitad (56,25%) del totals




RABDON/OSARCOM PARATLSTICULAR,
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Tratanicndo wlilizodo : en todos se utitizd alpun tipo de abordaje -
quiningico desde la biopsin hastn La eirugéa radical, la adninistracidy -
de da quiniotenapia en coda uno de Los pacientes se higo de acuendo al —
protocolo de manejo previancnte expuesto #12) Se utilizd WC pura los Es
tadics /), 11, 11 y WIC mis 40R en el Estadio 1V ,

Radioterapia.- se adninistnd mdiotenapia con Co 60 af s{tio primario
y en un paciende se utilizonon radiacioncs donizanies con finalidad palia
fiva. Las dosis adninistradas fucnon de 2250 a 5000 nads en ws perioda de
5 @ 6 senanas, genonalnende a partin de da sexda semana, no hubo critenis
de seloccidn pora La adninstracidn de nadiotenapia, a los pacientes gue -
no se Les adninisind fud pon imegulanidades en su tratoniento.

T/BLA_DE DI STRIBUCION Abn TN/ G DEL PUNOR

Paesentacion Clinica Ainens de pacicntes FPoncentaje
Inicial

Regidn Genidourinaria 8 0.0
Cabeza y Cuello 3 18.75
Extnenddades 2 12,50
Gluten Jgquiends / 6.25
Tronco (paned tondcica ) / 6.25
Intratondeico / 6.25
JOTnL. /6 100 %

TH6LA DE_VARIEDAD #ISTOLOGICH

Vardedad flisddlogica Nimers de Paclentes Poncentaje
Enbaionanio 9 56425
Atveatan 3 18.75
Boinaldes 2 12,50
Ko Clasificado 2 . 12,50

Toial ) 16 100 %
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FiBiA DE DISTRIBUCION POR_ESTNIOS

Fatodio Kinero ce pacientes Ponceniaje
Estadio | 2 12,50
Eatudio 17 5 3.5
Estadin 111 6 .50
Eatadio IV 3 18.75
Total 6 100 %

TERAPEUTIC UTIL 1A EX 105 PACITATES COX RUBDAINOSACOM

Tnatomiento HNinero de pacientes Poncentaje
o= Ciugla % 100%
al Biopsia 4
b) Excisidn tunonal 5 325
¢} Cirugla radient 7 075
24~ Rodioterapia 7 4375
o= Quiniot ; 6
a) W 13 8/.25
bl VAC y AR 3 1875




RESULTAXAS, J5

Para [incs de este estudio se considenanon evaluabtes los paciendes
26La despucs de habon necibido pon Lo menos 16 senanas de tnataniento

Se comsideraron cunados despuds de dvs aivs de sobnevida sin datas -
de actividud tumonal o recidiva.

Se tono’cono nemision conpleda la desaparnicidn e La enfennedad, pon
medios etinicos y de gabinete, Se comsidens cono nemisibn parcial, a fa -
disminucidn ded tuton en nds det 506 de su volumen y sin respuesta cuando
An furonacisn presentaba una neduccion de menoy del 504 de su volumen.

-Comedacisn absolila entie sitio paimario y sobrevida,

La focrlizaciin anatdnica del fumon primanio iiene una influencia de
Zinitiva en la sobrevivencia, La localizacion nds frecuente fué ta genito
winania con 8 pacicntes (S0} de estos 6 estan vivos y dos fallecieron, -
aungue su miente no fuc atribuible a la enfenncdid nesplasica , aine a -
complicaciones de la quimiotenapia (depresidn medulan pon sepsis ). De Los
3 Localizados en cubeya y cuello, dos estan vives, el otrno tanbien folles
cio pon complicaciones inherertes a la quimidenapial sepsis ) , La locali
zacidn de mis mal pronostieo fue da de ectremidades o negiones vecinas a~
ellas,dos doa pacicntrs con lunon primario en exinemidudes fallecieron aal
cona el del gluteo, los 3 con actividad tumorad |Enfermedad Metasiasica Ge
nenatizada o - e

-Comrelacion de supervivencia y cinugln nealizada .

A 7 paciondes se des practicd clwgla mdicat ; de estos 5 estan vie
vos | 4 ands de dos aios y ww a nds de 5 meses ) y dos fallecienon, pexo
no pon actividad turonal o enfennedad nesidual sine pon conplicaciones de
Quiniotenapin | a dos se Le practicd autopsia y no se enconind enfermedad
reaidualy Lo causa de muende de uno fue sepais y ded oiro neunonda agrany
Locitical, A 5 e Les practics’ cinpla conservadona: excisidn de La fumoe
racidn, de estos dos fallecieron, uno estd vivo y Lbne de enfernedad a -
ada de dos aivs y dos no son evaluablea pues no tienen mds de l6semanzs =
de tratamionto. A se Le practics unicanente biopala, 2 fallecieron uno-



k]
con enfennedad metastdsica genenalizada y pino pon cepsis pon inmunodepe

aidn, Dos estan vivos wwo a mds de 16 senanas y el otro no es evaluable -
pon tenen menos de ese tiempo de dmianicnds .

Tndin DE CONELACION ENTRE SITIQ PRINRIG Y SOREVIDL

Localtizacidn anatdnica  Vivos Tienno iluerdos Causn
Reyia’n Genidourinania 6 >2 a%os 15) 2 .f’c/.mi,d XD fa)
5 meses (1) /}lﬁﬂw a9
Cabeza y Cuello 2 >4 meses / Sepais X DN
2 mes
Extrenidades 0 2 Pon Netdstaiis
Regidn Glutea 0 I Pon Mletdstaris
Pared eostal / 2 ator fax)
Hemidiafragna den, / >/ mes

DY & deproaion medutan
fal autopsin ain dodos de enferncdad nesidunt
{a+) auiopria con enferncdud medastdsica genenatizoda ,

TABLA DE CORUELACION DE_TIPO DE CIRUGIH ¥ SOAREVIDA

T1P0 DL CIRUG Vs TIENR HHERTOS Gillsri
Radteat 5 »2atos (4] 2 Sepals por DY
Neumnia agrarutocd

. iica

Exclaidn tumonal. 7] >2 a%oes (1] 2 Enfermedat meiasta
>/ mes (2) ca genenalizada

Blopsia 2 >l meses 2 Pon fetaatasis
>/ mes Sensia par Y

DY ¢ depresion mecular

TOTALES Vs ; 10 MIERTDS : 6




Comnelacidn abooluta de estadlo y Sobrevivencia .

En el estudio | hubo dos pacientes uno estd vive a mis de dos afios y
el otno fallecid pon newnonic agrarulbocitica secundania a depresion irmuno
lo'gi.ca pon guiniotenapla, En el eatadio [/se claificaron 5 pacientes, de
estos 4 eston vivos, 3 a mds de dos aios, uno a nds de /6 semanas y uno -
fatlecic’ (nabdomiosancoma atveolan de brago )} con enfernedad metatdrica -
genenalizads, En el estadio 111 se clasificaron 6 pacientes, de estos 4 -
esian vivos, uno a mis de dos aios, otno a mds de /6 semanas y tos oinosm
dos no son evaluables. Dos fallecienon ( negion prastalovesical y padadar)
por complicaciones secundunins a inmunodepresidn por quimiotenapia, pero-
4ain datos de actividad tumonal (comoborados pon autopsia ) . fn el eséo-
dio IV se aprparon 3 pacivntes, de estos, 2 fallecienon pon enfenmedad me
tastdsica genenalizada y el otno estd vive pero no es evaliahle @ que og
Io tiene un mes de iratamionio ,

TABLA DE CORNELACION DE ESTDIO ¥ SOBREVIDW
E5THDIO vnes TIENPO  AUERTOS GitlsA

/ / >2 afios { Neumonla agranulocition

i b 32 aos (3) ! Infennedad Metastosica
>5 meses (1)

" ] >2 afos (I} 2 Sepsis pon depresion medutan
>4 meses (1)
>/ mes (1)

v / >/ mes 2 Enfermedad meatastasica

TOTAL 10 6

Conretacion absoluta de lipo.fHiatilogico y Sobnevivencic .

La vaniedad hlatdlogica mds frecuente fué la embnionania (9/16) de -
estos 3 falleciewn, pew ninguno pox causa atribuible a Lo enfermedad neo
pldsica, Es notondanente aignificativo que los 3 pacientes con 3ipo Ailves
Lar hatlan fallecido y en estos la consa o2 [ué atnibulble a la neoplasia,

b4
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TnBln DE QORRELICION DE 7/PO RIS TOLOGICO Y SOBREVIVEACIA

TIRO HISTOLOGICO VIS TIEWRD GERTDS - Gullsa

ERU0MY0 6 >2aies(l) 3 2 pon scpals por o
>5 meses (1} ! pon neunonia agranu<
>4 meses (/) ti
>/ mes (1)

ALVEDIAR (4] 3 Enfermedad metastdsica

genenalizada

BOTROINES 2 >2 wios 0

A0 CASIFICADO 2 >2alos 0

o7l 10 6




o U
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La variedad histofdgica Botnoides se presentd en doa pacicntes y exclusiva
mente en vagina, los dos esian vivos a mds de dos afos, Hubo dos casos de
darcona Indiferencicdo no Clasificaloy estun vives a mds de dos @ioss

Sitios de Recuwwencia .

Ve dos paciendes con dumon Ioealipnlo en negidn genidouninania solo-
uno Incalijado en avunio p'u wsenid diseninucion intrallominal y meddatasis
pudmonics, De foo docalizades en cabesn y cuello 2 tubicron recimencia
tocat, poro actualnenie se encueniran en xemision continua, Los pacientss
con dusonacion en extremidades o en regionems vecimes a eflas presendanon-
necunsencia tocal y metdsfasis, Un paciende con tunomacidn localizada en-
paned costal no ha presentalo recunnencin Local ni metdstasis, otro con -
timonacion en hemidiafragra no es evaliable o cue s8lo ticne un mes de -
Lratamiento .

Ue Los pacicntes en Estadio IV los aitins mds frecuentes de meidsta
sis fuenon pulnon y medida osea, una pacscnid disemiracidn a Lejidos para
pancrediicos .

Conplicaciones de ta Terapeutica o

Las mayones complicaciones se nelacionanon con da quinivienapia g de
preaicn imunologica secundania a L mismz, Ve las 6 fallecinicntos 3 son
atribuibles a depresion inmunologica; dos de ellos documentados meliante~
autopaia y ed otno pon dator clinicos y de Labonatonlo {Leucopenia severa)
{os o1r08 3 fuenon pon enfenmedad metastdaica genenalizada juno ambidn -
docunvadada pon autopsia. De doa 7 pacientes que necibienon Ralioterapio~
dos presentaron morbilidad atrituida a fa misma (proctlils, vatvitls y -
dermalosio post nadiacion } . pon do cunl hubo de reducinse Lo dosis ple-
neada o



K
SIATO RS 7 SI6X0S ThS FOECGENTES £Y AnCION o LA LOCRLI ZWC10A
DEL IO

Locali-aciin Ao de Pacientes Sintowzs u Sicros

T unon

Dotan regional

Disunia

Retencion uninuda

Sangrulo genitad
Constipacidn

riscdtls

nfecedente de trumatisw
Rechnzarienio de Vejipa 1/o
Rec.to

Uneteno-piclocinsia o Hi-
drone/roais

Delecto de Uenadr veaical
Compreaion o necheanienio de
fliacas

» . Lo
Region Gendiowrinaria

Todal : 3 casos

A= SO To ey & Oo

LCILCIER Y

luon

Obatuccion de vins respixalo
nias superiones

Hipenteraia

Rinoarea

Doton

Exoftatnos

Epiataxis

Antecedente de 1ranatismo

Cabega y Cuello

Total : } casos

e LY. L3N

Tumon

Doton

Linfo—edena

Red venosa colaterad
Antecedente de ixauratismo .
Adencoating

Total @ 2 casos

~ sy




SIATOMNS ¥ SICAOS S FRECUENTTS EN RELACION A Ln LOGHLIZACION 4
DEL TUIOR

Locatizacidn Ko de pacientes Sintomas y Signos /.
Gluteo zcuiendo / Tunox
Total ;| caso / Adenopati
/ Red Venosa colatenal
Paned costal / Tunon
/ Dolon negional.
Total ; [ caso / fintecedente de trnaumatismo
Hemidiafragna / fuman
/ flallazgo nadiologi
Total : | caso / Dcwwng pleunat v
/ Antecedente de Enaumatisno




CAPiTULO 1X 42
CONCLUSIONES »

Aun cuando puestino gruipo de pacicnies es pequeio y no tlene significas
cidn estadistica , Los nesultados concuerdan en genenal con Los repontadas~
en dn Literatuna mundial. Se encontrd similan frecuencia de presendocidn en
cuanto a: edod , sexo, ipo hirtoldgico y estadio, Diferninos notablemente -
en el sitio anatgrico de presentacion, ya que en todas fas senies consulfo-
das el mds frecuente fue Cabeza y Cuello y en nuestws pacirntes ‘uela ne-
gidn genitowrinania,

flubo connelacidn significativa entre sobrevida, estodio, variedad hisio
Lgica, sitis anatonico de prescntaciin y tlpo de cirugla neallizada, Tenien
do el mejon pronastico ,4os estadios inicialrs, los tumones Localizados en
negion genifourinaréa,la vaniedod histoldgica embnionania y botwirdes y los
sometidos a cinugla radical,

De 20a 10 paciendes que se encueninan vivos 7 son evaluables, de estos,
5 se encuentran Libnes de enfenmedad a nds de doo aos ¢ uno a nds de /6 e
maras, el oino en nemisidn panciaf.

La montalidad global fue elevada (37,5%),,peno se vio aumentada pox -
Las complicaciones de la quinioterapic (50% de los fallecimienivs )llama -
tombien La atencidn que § de fos 6 pacientes fallecidos hallan sids menoncs
de 28 meses de edad ,

Considenamos que el manejo fuléidiciplinanio con Cingia, Quniotenapia.
y Radiotenapin, que se esta dondo a esivs pacientes es el adecuado, pero, -
peruanos que pueden mejonarse Los nesuldados de sobrevidn con una vigilon -
cla nds esirecha de loo mismos, encamlnada a detecian con opontunidad las -
complicaciones que en un momento dedo pueden sen cousa de osu muente, para -~
prevenintas y dantes el iratamients opontuno o
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