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| Resumen |

Los rabdomiosarcomas son el tercer tumor sélido extracraneal
mas frecuente durante la nifiez y el sarcoma mas frecuente
durante este periodo. 1/3 de estos tumores compromete las
areas en cabeza y cuello y solo un 4% compromete el oido
medio como su sitio primario. La Fundacion Hospital de La
Misericordia (HOMI) en un centro hospitalario de cuarto
nivel comprometido con la atencion integral de la poblacion
pediatrica y es un centro de remision nacional para el manejo
de patologias de alta complejidad. Se realiza una revision de
casos de rabdomiosarcoma de oido de esta institucion y una
revision de la literatura de esta patologia para socializar los
sintomas y pronoéstico de esta patologia en Colombia.
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Summary

The rhabdomiosarcoma is the third most frequent extracraneal
solid tumor in childhood and is the most frequent sarcoma in
this age group. 1/3 of these comprise the head and neck area,
and only 4% are present in the middle ear as its primary site.
The Fundacion Hospital de La Misericordia (HOMI) is a 4th
level hospital committed with the attention of pediatric popu-
lation and it is a national referral center for the management of
high complexity pathologies. We will make a revision of ear
rhabdomiosarcoma at our institution and a review of the litera-
ture to socialize symptoms and pronostic factors in Colombia.
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Introduccion:

Los tumores en cabeza y cuello representan el 7,8% de
todos los tumores del cuerpo, constituyendo el 5% de las
neoplasias malignas. Se manifiestan como masas cervicales
en mas del 50% de los casos y el resto con compromiso en los
diferentes subsitios del area. E1 50% de los tumores malignos
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en cabeza y cuello son linfomas, seguidos por rabdomiosar-
coma en un 20% y carcinoma nasofaringeo en un 6% (1).

Los rabdomiosarcomas son neoplasias malignas derivadas
de células primitivas mesenquimales que expresan tejido mio-
génico esquelético similar al encontrado durante la embriogé-
nesis. Es el tercer tumor sélido extracraneal mas frecuente en
la nifiez y constituyen el 60% de los sarcomas en este grupo
de edad (2); su incidencia es de 0.44/100.000 habitantes en la
poblacion caucasica y de 0,13 en la poblacion afrocaribe (3).
El 30% de estas neoplasias mesenquimales se presentan en
cabeza y cuello con compromiso superficial (cuero cabelludo,
CAE, cara, mucosa oral, laringe) en un 10%, orbitario en un 9%
de los casos y parameningeos (nasofaringe, senos paranasales,
oido medio y mastoides) en un 16% de los casos (2).

Histopatologicamente se diferencian en 4 tipos: Embrionario,
por la similitud de sus células a las que se presentan en el periodo
embrionario, siendo el tipo mas frecuente en los rabdomiosar-

coma de cabeza y cuello, alveolar, botriodes y anaplasico. El
Intergroup Rhabdomyosarcoma Study (IRS), el cual se ha
reunido en 4 ocasiones para evaluar la clasificacion y moda-
lidades terapéuticas de los rabsomiosarcomas desde 1972 ha
definido estadificacion y grupos basado en los resultados POP
de la masa como factores prondsticos para el tratamiento,
los cuales se describen en las Tablas 1 y 2 (4,6).

El compromiso de los rabdomiosarcomas que involucran
el oido como sitio primario solo representan el 5-7% de
todos los rabdomiosarcomas de cabeza y cuello, por lo que
son considerados como “tumores pediatricos comunes de
localizacién poco comun” y sin embargo son los tumores
malignos del oido mas frecuentes en la nifiez (5). Presenta-
mos aqui el caso de 2 pacientes manejados quirirgicamente
en nuestra institucion, su presentacion clinica, tratamiento
y evolucion con revision de literatura acerca del rabdomio-
sarcoma de oido.

Tabla 1. Grupo IRSG para clasificacion post-quirtrgica de Rabdomiosarcoma. 2001 by American Society of
Clinical Oncology: Intergroup Rhabdomyosarcoma Study-IV: Results for Patients With Nonmetastatic Disease

Grupos IRSG para clasificacion post quirtrgica

Grupo 1 Enfermedad localizada completamente resecada, sin enfermedad microscépica residual
A Limitada al sitio de origen, completamente resecada
B Infiltra mas alla de sitio de origen, completamente resecada
Grupo 2 Reseccion macroscépica total
A Reseccién macroscdpica con evidencia microscopica residual
B Reseccion completa con invasion regional a ganglios
C Enfermedad residual microscépica o ganglionar
Grupo 3 Reseccion incompleta o biopsia con tej residual grande
Grupo 4 Mestastasis a distancia

Tabla 2. Estadificacion prequirargica IRSG. . 2001 by American Society of Clinical Oncology: Intergroup
Rhabdomyosarcoma Study-IV: Results for Patients With Nonmetastatic Disease

Estadificacion prequirdrgica IRSG

Estadificacion Sitio T Tamaio N M
1 Orbita, CyC, GU T16T2 aob NO, N1,Nx MO
Il Vejiga, Prostata, craneo, parameningeo T16T2 a NO o Nx MO
] Vejiga, Prostata, craneo, parameningeo T16T2 aob N1 6 Nx MO
\' Todos T16T2 aoéb NO o N1 M1

T1: Limitada a sitio de origen, T2: Extension a tejidos circundantes

a:<bemb:>5cm

NO: Sin ganglios N1: 1 grupo ganglionar, Nx: no conocido

MO: No metastasis M1: Metastasis



Rev. Fac. Med. 2013 Vol. 61 No. 1: 71-75

73

= "r."

Figura 1 Rabdomiosarcoma de oido en paciente de 4 afios. Imagenes de TAC en donde se evidencia la importante erosion dsea comprometiendo el
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tegmen, el golfo de la yugular y la pared anterior del oido medio derecho. Masa protruyendo a través de CAE.

Caso 1

Paciente femenina de 4 afios de edad, natural y procedente
del area rural, remitida a HOMI de segundo nivel de atencion
por cuadro de 1 mes de evolucion, consistente en inicio de
otorrea sanguinolenta fétida sin fiebre ni otalgia para lo cual fue
manejada con amoxicilina sin mejoria del cuadro asociado dos
semanas previas a la consulta a disminucion en la movilizacion
de hemicara derecha y aparicion de masa en CAE, de rapido
crecimiento hasta extrusion completa de la masa.

Valorada en segundo nivel de atencién en donde toman TAC
de oidos que evidencia masa erosiva que ocupa oido externo,
medio y mastoides con erosion dsea, del tegmen tympani y del
canal carotideo con alta sospecha de malignidad, razon por la
cual remiten a nuestra institucion.

Al examen fisico de ingreso se encuentra un paciente en
buenas condiciones generales, paresia facial periférica derecha
House-Brackmann 4/6 y masa rojiza renitente saliendo de
CAE (Imagen 1). TAC de oidos con contraste intrainstitucio-
nal consistente con los hallazgos extrainstitucionales y RMN
de oidos que muestra masa de isointenso con musculo en T2;
paraclinicos de extension con LDH aumentada, Radiografia de
torax y ecografia de abdomen total dentro de limites normales.

Se hace diagnoéstico de rabdomiosarcoma de oido y se pro-
grama para reseccion de la masa por abordaje retroauricular.
Durante procedimiento se evidencia gran masa friable, de facil
sangrado, ocupando cavidad mastoidea con destruccion comple-
ta de la pared posterior del CAE, ausencia de cadena osicular,
compromiso de oido medio con extension anterior hacia trompa
de Eustaquio y car6tida con exposicion e infiltracion del facial
en la porcion timpanica, extension inferior hasta piso de la
yugular con importante erosion 6sea, no se evidencia compro-
miso del tegmen tympani ni del promontorio. Se deja cavidad
de mastoidectomia radical para evaluaciones posteriores.

Patologia de la masa reporta rabdomiosarcoma embriona-
rio, clasificado como estado III sin evidencia de metastasis,
grupo 2b y se inicia manejo quimioterapéutico con VAC 2
ciclos intrahospitalario, el paciente acude a 3er ciclo en bue-
nas condiciones sin signos de enfermedad residual, cavidad
de mastoidectomia radical en buenas condiciones y paralisis
facial derecha HB 5/6. En la semana 12 inicia radioterapia
conformacional.

Caso 2

Paciente de sexo femenino de 6 afos, natural y proce-
dente del area rural con cuadro de dos meses de evolucion
consistente en otalgia, otorrea sanguinolenta, hipoacusia
progresiva, debilidad facial progresiva y masa en region
preauricular de rapido crecimiento con extrusion a través
de CAE, valorada extrainstitucionalmente en donde to-
man TAC de oidos que evidenciaba masa con ocupacion
de mastoides, oido externo, medio e interno con invasion
a espacio masticatorio, golfo yugular, espacio carotideo y
parafaringeo.

Fue llevada a toma de biopsia y reseccion de la masa
por abordaje retroauricular que evidencid masa friable
ocupando CAE, oido medio, hipotimpano y protimpano
con cadena osicular integra con extensiones al golfo de
la yugular; se logré reseccion incompleta de la masa por
abundante sangrado que requirié6 empaquetamiento del
oido medio y mastoides. 5 dias POP la paciente presenta
episodio hemiparético derecho con diagnoéstico de AIT de
la cerebral media y sindrome piramidal derecho.

Llega remitida a nuestra institucion, se revisa patologia
que reporta rabdomiosarcoma embrionario de oido, estado
111, grupo POP 3b, al ingreso paciente con heridas en buenas
condiciones con paralisis facial periférica HB2/6, masa en
region malar genera lateralizacion de la mandibula.
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Figura 2: Paciente de 3 afios con cuadro de pardlisis facial inicialmente
manejada como idiopatica con aparicion de masa en CAE 20 dias después.
Diagnéstico de Rabdomiosarcoma embrionario de oido estado IV. Fallece
dos meses después del egreso.

Se toman examenes de extension los cuales son nega-
tivos. Por tamafio de la masa y extenso compromiso de
estructuras circundantes sin evidencia de metéstasis ni com-
promiso intracraneano se inicia tratamiento adyuvante con
quimioterapia VAC 3 ciclos, hospitalizacion y radioterapia.
La paciente es dada de alta y no regresa a la institucion
para continuar el tratamiento. Se desconoce estado actual.

Caso 3

Paciente masculino de 3 afios por cuadro de aproxima-
damente un mes de evolucion consistente en paralisis facial
periférica derecha, sin datos acerca del compromiso motor
el cual fue valorado extra-institucionalmente; luego de la
valoracion fue diagnosticado y manejado como paralisis
facial periférica idiopatica. El paciente vuelve a consulta
20 dias después a la paralisis por aparicion de masa en CAE
y paralisis facial periférica derecha House Brackman 6/6
(Imagen 2). Se toman paraclinicos con TC de mastoides
que evidencian masa con compromiso temporal ipsilateral
con destruccion de limites hacia fosa craneal media y seno.
Biopsia de la masa fue reportada como rabdomiosarcoma
embrionario estado IV por evidencia de metastasis pul-
monares. Se inicid manejo quimioterapéutico y radiotera-
péutico sin respuesta al tratamiento. El paciente fallecid
dos meses después.

Discusién
El rabdomiosarcoma de oido es una neoplasia rara, corres-
ponde al 7% de todos los rabdomiosarcomas y sus manifes-

taciones, similares a las patologias otoldgicas tipicas de esta
edad, hacen que el diagndstico sea tardio con compromiso
meningeo al momento del diagnoéstico, lo que empeora su
pronostico.

Clésicamente se presenta como un cuadro similar a la otitis
media cronica (OMC): otorrea, otalgia, polipos aurales y para-
lisis facial. La presencia de otorrea cronica que no responde a
tratamiento antibiotico asociado a pintas de sangre con polipos
aurales y desarrollo de paralisis facial debe hacer sospechar
prontamente la presencia de rabdomiosarcoma e indicar la toma
de biopsia de manera inmediata (3). En nuestros pacientes la
otorrea y la masa polipoide estuvieron presentes, con paralisis
facial en diferentes grados.

Aunque la paralisis facial es mas comun en otro tipo de tu-
mores como los derivados de células epiteliales, se debe tener
en cuenta que es también un signo cardinal del rabdomiosar-
coma de oido. En un estudio hace 20 afios realizado en Italia,
de 14 pacientes con rabdomiosarcoma de oido, 6 presentaron
paralisis facial en el curso de la enfermedad y el tratamiento
(7). En uno de nuestros pacientes, el unico sintoma inicial fue la
paralisis facial, por lo que es de gran importancia un adecuado
examen fisico con adecuada otoscopia para descartar patolo-
gia de oido medio en los pacientes con paralisis periférica de
probable origen idiopatico.

La edad media de aparicion es de 5 afos, presentandose el
1% de los casos en menores de | afo, 35% entre 1 y 4 afios,
25% entre 5y 9 afios, 20% entre 10y 14 afios y 13% en mayores
de 15 afios, considerandose de mal prondstico la presentacion
en niflos menores de 1 afio y mayores de 10 afos (2,3). El
IRS, en una revision a través de todas las reuniones, encontrd
que la enfermedad tiene predileccion por el sexo masculino
y la raza blanca, siendo estos factores independientes para el
pronostico (4).

El tiempo promedio entre el inicio de los sintomas y el
diagnostico es de 21 semanas, variando entre 4 y 78 semanas,
presentandose hasta en el 30% de los casos compromiso neuro-
logico, principalmente paralisis facial y erosion a base de cra-
neo y hastaun 37% de los casos con extension intracraneal (3).

El abordaje diagndstico debe ser realizado con imagenes,
incluyendo TAC y RMN de oidos, puncion lumbar en busque-
da de diseminacion meningea y metastasis a hueso y médula
osea, gammagrafia dsea y biopsia de médula dsea bilateral
ademas de estudios de extension incluyendo radiografia o
TAC toraco-abdominal, ecografia renal, funcion hepatica,
renal y LDH (2,7).

El subtipo histologico mas frecuente en todos los estudios
es el tipo embrionario, presente hasta en un 95% de los casos;
los casos restantes corresponden al tipo alveolar que condicio-
nan a un peor prondstico por su predisposicion a compromiso
ganglionar temprano y mayor tasa de recaida (8, 2, 4).
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La estadificacion pre-quirtirgica al momento del diagnds-
tico es generalmente de estadio 2 en el 43% los casos y esta-
dio 3 en el 33%, con T2 menores de 5 cm en el 89% y 66%
respectivamente sin involucrar nodos localmente y metastasis
definiendo el estadio 4 en el 20% de los pacientes (4, 3, 5).

Como se mencion6 antes, al momento del diagndstico ya
existe invasion locorregional con compromiso parameningeo,
por lo que la reseccion quirtrgica completa previo al inicio de
la quimioterapia (grupos Iy IT) es menor del 5%. La mayoria
se presentan dentro del grupo I1I disminuyendo la presentacion
del grupo IV (4, 6).

El manejo quirtirgico como primera medida terapéutica es
un tema polémico con gran cantidad de literatura apoyando y
desalentando este tipo de procedimientos por el compromiso
parameningeo y de estructuras vitales que se encuentran en el
temporal y sus zonas circundantes. El manejo quimioterapéutico
y de radioterapia se recomienda como tratamiento inicial para
pacientes con gran compromiso regional, erosion 6sea en la que
la reseccion completa de la masa no es posible.

La indicacion de cirugia debe ser reservada para pacientes
sin extension intracraneal ni compromiso meningeo, en la
que se considere posible la reseccion completa de la masa sin
mayor morbilidad asociada. Los pacientes llevados a manejo
con quimioterapia previa pueden ser sometidos a reseccion
quirtrgica posterior cuando ésta sea posible, ya que aumenta
el tiempo libre de enfermedad y aumenta las probabilidades
de curacion (4, 5).

La radioterapia debe practicarse cuando no hay opcion qui-
rargica o como adyuvancia a la cirugia cuando la reseccion es
incompleta, siendo mandatoria para evitar la diseminacion y
la recaida temprana, y cuando ocurren recidivas especialmente
por la localizacion parameningea del tumor (4).

El pronostico de la enfermedad solia ser malo, sin embargo
ha mejorado la sobrevida a 5 aflos, pasando de 33% en la década
de los 60’s a 72% en la tltima reunién del IRS en 1997, y el
tiempo libre de enfermedad a 5 afios aumento de 42 a un 88%.
Es considerado como el sitio parameningeo de mejor pronostico
y la mejoria en la sobrevida y el tiempo libre de enfermedad se
considera es secundaria a la mejoria en los regimenes quimio-
terapéuticos con menos efectos toxicos y el uso de radioterapia
coadyuvante mas que a las técnicas quirlirgicas, que a pesar
de que se han refinado a través de los afos, no han logrado
aun escision completa de la masa en los estadios en los que la
enfermedad se presenta con mas frecuencia (4, 6).

Sin embargo, en los casos en los que se ha logrado la resec-
cion completa de la masa sin enfermedad microscopica residual
y con quimioterapia adyuvante, el tiempo libre de enfermedad a
5 afios es del 100% y con remision completa de la enfermedad,
por lo tanto técnicas quirurgicas mas avanzadas que garanticen

la extraccion completa de la masa podrian ser una conducta
curativa en el futuro.

Conclusion

Los rabsomiosarcomas de oidos son tumores raros de la
nifiez con un buen prondstico con el tratamiento local (cirugia
y radioterapia) y sistémico (quimioterapia) actual. Pacientes
con cuadros de OMC resistentes al tratamiento con paralisis
facial asociada deben prender las alarmas para el estudio de una
neoplasia de oido, asi como la realizacion de un buen examen
fisico en los pacientes pediatricos que se presentan con paralisis
faciales idiopaticas. El diagndstico temprano y las intervencio-
nes terapéuticas agresivas son factores determinantes para el
éxito y sobrevida de los pacientes.
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