Rabdomiosarcoma infantil del oido medio
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Resumen

Se comunica el caso de unanifia de tres arios de edad con rabdomiosarcoma
del oido medio, el cual aparecié como un polipo en el conducto auditivo
externo, sin pardlisis facial. La deteccion de formaciones polipoides en
el oido a menudo genera un diagndstico inicial de otitis media cronica
no maligna; sin embargo, la edad de la paciente y la intensidad del
dolor obligaron a hacer un diagndstico diferencial temprano, pese a la
ausencia de afectacion de los pares craneales.
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Introduccion
El rabdomiosarcoma representa 3.5% de los casos de cancer
en pacientes menores de 14 afios de edad. Puede crecer en
areas con poco tejido musculo-esquelético, como la prostata,
los conductos biliares o el oido medio. Su incidencia actual es
de 4.5 casos por millon de nifios. La diseminacion ganglionar
es habitual, y los focos primarios suelen localizarse en la
cabeza, el cuello, la via genitourinaria y las extremidades.!
El subtipo histologico embrionario conforma 75% de
los casos. En el oido generalmente se manifiesta como un
cuadro de otitis media cronica con paralisis facial y otalgia
incoercibles, el diagnostico requiere la recoleccion de biopsia
intraoperatoria.!?
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Abstract

We present the case of a 3 year-old girl with a middle ear
rhabdomyosarcoma that began as a polyp in meatus, preserving facial
nerve. Polyps inside the ear often are diagnosed as non-malignant
chronic middle ear otitis. However, the age of the patient and the pain
referred as the main symptom at the onset induced an early differential
diagnosis, in spite of the lack of cranial nerves damage.
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Se comunica el caso de un rabdomiosarcoma infantil del
oido medio que inicidé 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 detectd un pdlipo obstructivo en el conducto auditivo
externo doloroso a la manipulacidn. Se observd, también,
un despegamiento del pabellon, sin edema retroauricular
(Figura 1). La exploracion de todos los pares craneales
resultd normal.

Correspondencia: F. Javier Garcia Callejo. Servicio de Otorrinolaringologia, Pabellon Materno-Infantil, Hospital Clinico Universitario
de Valencia. Av. Blasco Ibariez 17, CP 46011, Valencia, Espania. Correo electronico: jgarciacall@hotmail.com

Recibido: abril, 2012. Aceptado: junio, 2012.

Este articulo debe citarse como: Garcia-Callejo FJ, Urbano-Salcedo A, Algarra JM. Rabdomiosarcoma infantil del oido medio. An Orl

Mex 2012;57(3):180-182.




GARCIA CALLEJO FJ Y COL.

Figura 1. Polipo en el conducto auditivo externo en el momento del diag-
ndstico.

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 el que se aprecia la ocupacion del con-
ducto y la caja, con preservacion del tegmen, el espolon y la cadena osicular.

En el quirdfano se retiré un polipo friable de 18 mm, con
proliferacion de células mesenquimales muy atipicas e inmu-
nohistoquimica positiva para actina, miogenina y desmina,
por lo que se diagnostico rabdomiosarcoma embrionario.

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

Se clasificd la lesion como rabdomiosarcoma TINOMx, en
sitio favorable y estadio 1 antes del tratamiento, por lo que se
instaurd poliquimioterapia con vincristina, dactinomicina y
ciclofosfamida durante tres meses, seguida de mastoidectomia

Figura 3. Estudio histopatologico tumoral con tincién de hematoxilina-
eosina.
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Figura 4. Corte coronal de resonancia magnética en secuencia T2, que
muestra ocupacion isointensa limitada a la caja y la mastoides derechas.

radical. Las biopsias revelaron un rabdomiosarcoma residual
sobre la mucosa tubdrica, que resultd un tumor de grupo
quirurgico-patologico II y riesgo bajo; se inicié entonces
radioterapia posoperatoria focalizada hasta llegar a 41 Gy.
En las revisiones mensuales que se efectuaron a la paciente
solo se observaron otorreas mucosas de alivio espontaneo,
facilmente aspirables, sin signos de recidiva local en los con-
troles de otoscopia, la resonancia magnética, ni en las biop-
sias de caja tomadas bajo sedacion. Tampoco se apreciaron
lesiones sistémicas sugestivas de malignidad en ninguno de

161



AN ORL MEX VOL. 57, NUM. 3, 2012

los controles ecograficos de abdomen realizados en los tres
afios siguientes al diagnostico.

Discusion

Las variantes histopatoldogicas del rabdomiosarcoma inclu-
yen: el embrionario, frecuente en pacientes de uno a diez afios
de edad; el alveolar, con un patrén 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 rabdomiosarcoma infantil depende de
la edad, el sitio primario, ¢l didmetro mayor del tumor, la rese-
cabilidad, las metastasis o tejidos afectados, la histopatologia
y, en algunos casos, de la administracion de radioterapia.’*
Los focos primarios con prondstico favorable incluyen: la
orbita, la cabeza y el cuello no parameningeos, el area para-
testicular, la vulva, la vagina, el Utero y las vias biliares.”

El rabdomiosarcoma se clasifica mediante TNM; asi,
se considera T1 al tumor limitado al sitio de origen y T2 al
diseminado o fijado al tejido circundante; N1 a cualquier
lesidén que muestra infiltracidon de adenopatias y M1 al tumor
metastatico a distancia. La estadificacion pretratamiento se
establece conforme al Children’s Oncology Group (COG)
en cuatro niveles: /) rabdomiosarcoma en sitio favorable; 2)
rabdomiosarcoma en sitio no favorable menor de 5 cm con
NO; 3) similar a 2 con N1; y 4) cualquier tumor con M 1.1

E1 COG establece grupos quirurgico-patologicos segun la
resecabilidad del tumor: /) completa; //) enfermedad residual
microscopica tras exéresis, adenopatias infiltradas (o ambas);
111) enfermedad residual macroscopica; y /V) metastasis a
distancia.

El grupo de riesgo esta definido por el estadio previo al
tratamiento, el grupo quirdrgico-patoloégico y su histologia;
aunque generalmente se califica como de bajo riesgo a las
formas embrionarias, intermedio a las alveolares, y alto 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 media cronica rapidamente progresiva
y dolorosa y con afectacion del VII par.

Esta evolucidn 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, lo que permite su diagndstico
diferencial con colesteatomas, carcinomas € histiocitosis de
células de Langerhans.!*#

El rabdomiosarcoma es quimio y radiosensible. E1 COG
sugiere tratarlo con quimioterapia y cirugia que eliminen todo
el tumor, y radioterapia posterior. 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 analisis de la mucosa
retirada indic este manejo, mediante el cual se prescribieron
dosis totales de 41 Gy. Con este protocolo se ha descrito una
tasa de supervivencia de 90%.3"

Tres afios después del diagnéstico del tumor, se considerd
a la paciente libre de enfermedad.
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