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Resumen

Abstract

Se comunica el caso de una nifia de tres afios de edad con rabdomiosaB@maresent the case of a 3 year-old girl with a middle ear

del oido medio, el cual aparecié como un pdlipo en el conducto auditllabdomyosarcoma that began as a polyp in meatus, preserving facial
externo, sin pardlisis facial. La deteccion de formaciones polipoidesrarve. Polyps inside the ear often are diagnosed as non-malignant

el oido a menudo genera un diagnéstico inicial de otitis media croni@aonic middle ear otitis. However; the age of the patient and the pain

no maligna; sin embargo, la edad de la paciente y la intensidad deferred as the main symptom at the onset induced an early differential

dolor obligaron a hacer un diagnostico diferencial temprano, pese adegnosis, in spite of the lack of cranial nerves damage.

ausencia de afectacion de los pares craneales.
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Introduccion
El rabdomiosarcoma representa 3.5% de | os casos de cancer
en pacientes menores de 14 afios de edad. Puede crecer en
areas con poco tejido muscul o-esquel ético, como lapréstata,
losconductosbiliareso el oido medio. Suincidenciaactual es
de4.5 casos por millén de nifios. Ladiseminacidn ganglionar
es habitual, y los focos primarios suelen localizarse en la
cabeza, el cuello, laviagenitourinariay las extremidades.
El subtipo histolégico embrionario conforma 75% de
los casos. En el oido generalmente se manifiesta como un
cuadro de otitis media crénica con pardlisis facial y otalgia
incoercibles, el diagndstico requiere larecoleccion de biopsia
intraoperatoria.l-2
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Se comunica el caso de un rabdomiosarcomainfantil del
oido medio queinicié como un pdlipo del conducto auditivo
externo.

Caso clinico

Se comunica el caso de una nifia de tres afios de edad
que fue atendida por otalgia intensa en el oido derecho
de ocho dias de evolucién. Por medio de otoscopia se
le detecté un pdlipo obstructivo en el conducto auditivo
externo doloroso ala manipulacion. Se observo, también,
un despegamiento del pabelldn, sin edema retroauricular
(Figura 1). La exploracion de todos los pares craneales
resulté normal.
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Figura 1. Pdlipo en el conducto auditivo externo en el momento del diag-
nostico.

El estudio de imagen mediante TAC de pefiascos mostro
ocupacion del conducto del oido medio, el espacio de Prus-
sack y las mastoides derechas por una masa; no se observo
erosion del tegmen tympani, espolon del muro, afectacion
osicular ni colecciones subperiosticas (Figura 2).

Figura 2. Corte coronal de TC, en €l que se aprecia la ocupacion del con-
ductoy lacaja, con preservacion del tegmen, el espolony lacadenaosicular.

En el quiréfano seretird un pdlipo friable de 18 mm, con
proliferaci6n de células mesenquimal es muy atipicaseinmu-
nohistoquimica positiva para actina, miogeninay desmina,
por lo que se diagnosticd rabdomiosarcoma embrionario.

Se realiz6 resonancia magnética nuclear, mediante la
cual se identificd una lesién en la vertiente anterior de la
caja derecha, con extension a epitimpano y mastoides, que
abombaba el tegmen, con realce lineal meningeo pero sin
afectacion cerebral (Figura 4).

Se clasifico la lesion como rabdomiosarcoma TINOMx, en
sitiofavorabley estadio 1 antesdel tratamiento, por lo que se
instaurd poliquimioterapia con vincristing, dactinomicinay
ciclofosfamidadurante tres meses, seguidade mastoidectomia

Figura 3. Estudio histopatoldgico tumoral con tincién de hematoxilina-
eosina.

Figura 4. Corte coronal de resonancia magnética en secuencia T2, que
muestra ocupacion isointensalimitada alacajay lamastoides derechas.

radical. Lasbiopsiasrevelaron un rabdomiosarcomaresidual
sobre la mucosa tubérica, que resultd un tumor de grupo
quirdrgico-patoldgico |1 y riesgo bajo; se inicié entonces
radioterapia posoperatoria focalizada hasta llegar a 41 Gy.
En lasrevisiones mensual es que se efectuaron alapaciente
sblo se observaron otorreas mucosas de alivio espontaneo,
féacilmente aspirables, sin signos derecidivalocal enloscon-
troles de otoscopia, |a resonancia magnética, ni en las biop-
sias de cgja tomadas bajo sedacién. Tampoco se apreciaron
lesiones sistémicas sugestivas de malignidad en ninguno de
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los controles ecograficos de abdomen realizados en los tres
anos siguientes a diagnostico.

Discusion

Las variantes histopatol 6gicas del rabdomiosarcoma inclu-
yen: el embrionario, frecuente en pacientes de uno adiez afios
de edad; el alveolar, con un patron celular que aparece en
mas de 50% de las lesiones; y el pleomorfico o anaplasico,
mas agresivo y habitual en los adultos.?

El prondstico de un rabdomiosarcomainfantil depende de
laedad, €l sitio primario, € diametro mayor del tumor, larese-
cabilidad, las metéastasis o tejidos af ectados, |a histopatologia
y, en algunos casos, de la administracion de radioterapia.>*
Los focos primarios con prondstico favorable incluyen: la
Orbita, la cabezay el cuello no parameningeos, el area para-
testicular, lavulva, lavagina, el Uteroy las vias biliares.?®

El rabdomiosarcoma se clasifica mediante TNM; asi,
se considera T1 al tumor limitado al sitio de origeny T2 al
diseminado o fijado al tejido circundante; N1 a cualquier
lesion que muestra infiltracion de adenopatias y M1 al tumor
metastatico a distancia. La estadificacion pretratamiento se
establece conforme al Children’s Oncology goup (COG)
en cuatro niveles: 1) rabdomiosarcoma en sitio favorable; 2)
rabdomiosarcoma en sitio no favorable menor de 5 cm con
NO; 3) similar a2 con N1; y 4) cualquier tumor con M1134

El COG establ ece grupos quirurgico-patol 6gicos seguin la
resecabilidad del tumor: 1) completa; II) enfermedad residual
microscopica tras exéresis, adenopatias infiltradas (o ambas);
[11) enfermedad residual macroscopica; y Iv) metastasis a
distancia.

El grupo de riesgo esta definido por el estadio previo al
tratamiento, el grupo quirdrgico-patoldgico y su histologia;
aunque generalmente se califica como de bajo riesgo a las
formas embrionarias, intermedio a las alveolares, y ato a
las metastasicas.

El rabdomiosarcoma embrionario del oido medio de-
riva del mesénquima embrionario o fibras de la trompa de
Eustaquio;**® con frecuencia se extiende a los ganglios 'y es
concomitante con otitis mediacrénicarapidamente progresiva
y dolorosay con afectacién del VI par.

—

Esta evolucion plantea una sospecha clinica que se
confirma con biopsia, valoracion destructiva del pefiasco
mediante TC y, a la larga, implicacion meningea revelada
por resonancia magnética, 1o que permite su diagndstico
diferencial con colesteatomas, carcinomas e histiocitosis de
células de Langerhans. >34

El rabdomiosarcoma es quimio y radiosensible. El COG
sugieretratarlo con quimioterapiay cirugiaque eliminen todo
el tumor, y radioterapiaposterior. El tratamiento quimiotera-
péutico en casos de bajo riesgo se basa en la administracion
de vincristina, dactinomicina y ciclofosfamida,?® seguida
de cirugia resecadora (amplia mastoidectomia radical) y
radioterapia, si hay tumor residual. El andlisis de la mucosa
retiradaindico este manejo, mediante el cual se prescribieron
dosistotalesde 41 Gy. Con este protocol o se hadescrito una
tasa de supervivencia de 90%.%°

Tres afios después del diagndstico del tumor, se considerd
alapaciente libre de enfermedad.

Referencias

1. Raney RB, Meza J, Anderson JR, Fryer CJ, et al.
Treatment of children and adolescents with localized
parameningeal sarcoma: experience of the Intergroup
Rhabdomyosarcoma Study Group protocols IRS-11
through 1V, 1978-1997. Med Pediatr Oncol 2002;38:22-32.

2. Durve DV, Kanegaonkar RG, Albert D, Levitt G. Pae-
diatric rhabdomyosarcoma of the ear and temporal bone.
Clin Otolaryngol Allied Sci 2004;29:32-37.

3. DefachellesAS, Rey A, Oberlin O, Spooner D, Stevens
MC. Treatment of nonmetastatic cranial parameningeal
rhabdomyosarcomain children younger than 3 yearsold:
resultsform International Society of Pediatric Oncology
Studies MMT 89 and 95. J Clin Oncol 2009;27:1310-
1315.

4. Ognjanovic S, Linabery AM, Charbonneau B, Ross
JA. Trends in childhood rhabdomyosarcoma incidence
and survival in the United States 1975-2005. Cancer
2009;115:4218-4226.

5. Curtis AE, Okcu MF, Chintagumpala M, Teh BS,
Paulino AC. Local control after intensity-modulated
radiotherapy for head and neck rhabdomyosarcoma. Int
J Radiat Oncol Biol Phys 2009;73:173-177.



