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INTRODUCCION ¥ COMTEXTUALIZACION

|a expenencia de nuesito servicio en anestesia pam arugias pediaim
cas abdominales de gran dimension es para bos tumores solidos, cuya
meidencia vana de acverdn con el prupo et (Cusdeo 1), General
mente, Jos pacientes pechitricos llegan a nuestra institucidn par la
comfirmacion diagnastca de una masa abdominal. Despues del exa
mien fisico cusdadosn, realacion v evaluseiin de eximenes precpen
tomes (aboratonio, mdiokigicos, biopsa de medula dsea, mickograma,
i), Jos pacienies son mclwidos en protecolos preestablecidos que
definaran In conducta terapéutica. Bn ah_.n.lnlls casos, el fratmiento
renedra inics con quiminterapia sdvuvante, buscandeo la reducoon m
muoral presperatona. En otros se indieard b biopsia tumonl percuta
nea para esclarecimiento dizgnostoo e inico del rammaents quimio
fexipics preoperatond, Y, Anakmente, la parotemia exploraden par
b reseccioin tarmoral, o selo para la reshzacion de biopsia dagnose.

CONSULTA PREANESTESICA

La consulta preanestésica tdene como princpal objetive o conoo
mienzc matan entre e paciente, los famiiares v el anestescloge. Bs
en este momento que debemaos explicar a Jos padres v al neie, cuan
do es poshle, todos los procedmientos que seran realizados, con
b intencion de conguistar la conbanza de ambos. A contmuacion,
evaluamos In necesidad de b medicacdan preanesiesica [Curaden 2.
Cuands: optamos por su prescrpeicn, < Mudazolam 0.5-0,7 mg/lg
por la wia oral es nuestra eleccion. En meestro servicis, la presencia de
una de los n:5|'|||nsa|:||r:s por el nifies durante la induccidn anestésica
es rutnana (F, 1)

ANTIEIOTICOTERAPIA PROFILACTICA O TERAPEUTICA

Cuare 1. Incdencia de tumores slidos sbdominales de acuerda con el

up etarie
=1 ARD 1-3 Afl0S 3-11 AFlDS 11-21 ARos
Meuroblastoma | Neurchlastoma | Mewroblastoma | Linfoma

Tumeor de Wilms | Tumor de Wilms | Tumer de Wilms | Rzbdomiosarcoma

Mefroma Hepatoblastoma | Linfama Carcinoma
mesoblastico | Teratomas Tumcees hepatocelular
Hepatoblastoma | Tumores hepaticos

germinativos

Cuadre 2. Medicacicn preanestésica de acuerde con &l grupo etana

RM-E meses Indrterente

B meses-1 anas Temsor por la separaciin
1 aics-7 afos Temar por 2 mutilacion
=7 ahs Temsor por la muerte
MONITORIZACION

Adermis de la montonzacion basica de rutna v gque moluve elecire
urﬂllu_.rran'l.ﬂ (B, |-:ﬂp|.n'.'r.|.1m|-!_l;rz.ﬁa. pu'w.'.'n-:'m artenal ne invasiva
[PANI}, capnormetria, capnografia v temperatura escdagica se afade la
pressn arterial myasies, VO, ceneral v estmilador de nervio penfe
ricoi ':I.\'.' .'|:|J|.'|'d|| (=) I.'l ﬂ:mrlll:lﬂji:l l.'ll.'l T.\rl':l.'dll'ml.'nrll I.IlJll."-‘".'g]:l 1 :l'_n'l':l-
comerrbalidad del mao (Fig 2).

HIDRATACION ¥ REPOSICION VOLEMICA

CEFALCOLIN A 2550 mw'hg-"dl-sm. rr:pcl:n:h en intervalos de 2 ho
ras en un eotal de 3 dosis S huboese necesdad, repetir la misma doses
cacda & horas,

RGUER 1. Inchirzian onmlium

La reposicidn de los tres prmercs parimetnos debe ser realzada con
solucxines enstalowles del npe Ringer lactaen, Las percidas adermds de
las previsms deben ser repuestas de scoerdo con el liguidn perdade
Por w'.qum'p]n_ la pl'.'rdld.'l T sonda NSO RASIICD, OO cristaboades, las
gransles ascinis con colowdes v los sangrabos con cnsmlowdes, coloides
o sangre, de aruerds al prado de repereusion hemodinarmaes (Cuadre
). El nifin sann ¥ normovolimico tolern hematocritos alrededor de

AGURA 2, |AQ) Demoikracion de b lipcidn del sideme propusla
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INTRODUCCION

ETIOLOGIA

El rabdomicsarcoma es el umor de eejidos blandos mas comain de [
mfancia v eorresponde a 530% de los casos de sarcomas que seurren
en nifics. Los sancomas se onginan de las células n'msnnqmm.ﬂs, que
normalmente se diferencian en muscuks esquebines, muscubo bso, e
i graso y Ehn:lm; Frwsescr ¥ c!.rl:il:gu El rabdomicsarcomn fR_"'-Ifi]
surge a partr de célubas mesenquemales mmaduras que se diferencian
en miscule esqueléncn. Este tumor peede ocurnr en cualguer parte
del T, meheso en sitios en que el misculo estriadn no est nor
malmente presente.’

Con el progrese. en el manejo del rabdompesarcoma en el albmo
sighn, In tasa de curacion estimada pasi de 25% en 1970 a 70 en
1991 Esto fue posible debads al desacrollo de cotenios uniformes de
dragnosticn v de b evaluacicn exacta de la extenmon de la entermedad,
del control del fumor prmann con técnicas quirirgeeas ¢ mdiotera-
peéuticas mesdernas, de la erradicacion de micrometistass por el em-
plen de quirninterapia de combanacion :d:.'m-u.nbn ¥ mjur usibizacicin
de terpa de sopone. La mejor comprension de las caracterisnoas
baclomess de esi enfermedad v laidenoficaadn de los gropos de
pacientes en mesgo de recaida también ocmnhu}'cn:ln a la ohtencidn
e mejores resuliados =

'or ser una enfermedad mr y con heterogenedad chnica v hio-
kogien marcada, se hace necesano la incorporaciin de resultdos de
estudins cooperatvns internacionales, como el del Integrrapo pam
Rabdomiosarcoma, mniciado en 1972 en s ELA, que l:m:-]:\utiln:ln
sucesnos avances en el conooimiento v en la carabihdad de esi en-
fermiedad =~ De la rmasma forma, el Estadie del Tumor Messnoguimal
?«.ll]i]_l;m.u:tr realizacdn T la Seeciedad Internacional de CUrnoolopia Pedia-
trica = BIOF, MAMT v otros grupos colaboratrens en Buropa gamno-
zaron una mejoria de la sohrevida en en aquel continensze.”

Aungue Jos estudios climcos TRS y MMT tengan aljunas dafe-
rencias filosaficas, especialmente en relacdn al metods v al momen-
1o clel trasamienso kocal, presentan muchas semejanzas en bos otmos
aspeetos de diagnosnes v oen o papel del trameento mulemodal. ™
Con la mejoria de Jos resultados de los tratamaentos, el foco actual ba
sicler chesarrnllar estratepras para reductr bas secuelas agudas y eromcas
del tratamientn, con el ohjetvo de mejorar la calidad de vida de bos

]H.CIEL'IDES.

EPIDEMIOLOGIA

El mbdominsarcoma sl tercera neoplasia extracraneana makbpma
mis comian de lamfanes, despus del numor de Wilms v el nearebls.
towmia, Fn ko Estados Unados, b incudenca anual de pacientes menno-
res de 2 afos es de 4,3 casos por millin de nifios, sendo registrados
350 casos nuevos o aiin El tumor es un pricn mas comiim en s
que en mifas con relacidn de 1301

Muede oeurnr en cuabquier edad, pero su incidenca disminuye sy
naficativamente con el aumenin de la edad: cerca de ) de los casos
eCUTrEn en mfos menores de § afos, con un preo menor de incidencia
al micio de b adolescencia. La modencia pl.lad.c variar con el sa.||:||:i|_:||:|
hastnleigicn de rabdomesarcoma. En el subtipo embnonarnio, hay una
destnbuciin bemndal, con el segrundn pice en b adobescenoa, obser:
vado solo en el sexo mascubinn. Enoel RMS alveolar, In incidencm oo
vana de acoerdo con la edad o sexn. Mifos menores de | afio presen-
tan una mayor meidencia de sarcoma mdiferenciade, compamndo a
s MAYTRes.

Como la mavoria de los casos de cancer en la infanca, la enclogia del
EME ain es deseonocida. La mayona de los casos de sabdomiosar.
cowma ecurre esporidicamente, sin factor de nesgo conooido o Bctor
precisponenze. En los casos de BMS embrnonano, se evidencs un
aumento de incidenaa con aleo peso al nacer v recién nacidos g'mm‘lcs
para la edad gr:sbﬂ.cmnll.'"

Algunes sindromes familiares han ado asociados al abdomiosar.
COMTYA © in:h]'cﬂ.' sincrome La-Fraumeni (con musaciones erminati-
vas ded pen p33), neurmdibremamss o 1, sndrome de Costello (con
mutacienes geemmatvas HEAS), sindrome de Beckowath-Wiedemann
{mas comunmente asociada al amor de Wilkms ¥ |'.c|_:|um|'.||umu1'|u:|.
Un estudio de caso comtrol, levado a cabo por o Chelden’s Ommibgy
l."n'.rurrl.b i ]t;—] u'.mpﬂnnd.n 30 casos de RMS & il_nu] namers de con-
trobes, demestrn una ascciacicon entre exposicicn prenatal a los rayos

X v oumenzo del nesgo de RME

CUADRD CLIMICO

El mhdomicsarcoma pl.mdn {CLITEIT &Th ml:'.licr parte el CLETpD En
quie hava tepido mesengquimal. Los suwes primancos mas comanes incla-

ven cabeza y cuelln, sepuidn de penttourinario v extremicdad.’

Regidn de cabeza y cuello
Cerea de 405 de ks umores surgen en la cabeza v en o coello, Poe-

den ocurnr en la drben y comjunttvs en 25%. En sitios parameningrecs
en 50% (cavidad nasal, senos paranasales, fnsa prengopalaina e n-
fratemporal, nasofannge v oo mediod v en el resn son Jocalizados
en b cabeza v en el coelln no parnmeningecs (ceero cabelludn, cara,
miscosa bucal, ordfannge, lannge y coelln).'

Lo pacientes con tumor en cabeza v coello no pammeningen pue-
den no tener muches sintcmas climeos, comeo en el caso de los pacien-
tes con KMS de drbata que, mcalmente, pusden presentarse con exof-
talman indekere, Tumeres orbeanos peneralmente se presentn comin
masns asinboeraneas, propioss o alteraciin del moviemienio extracoular.,

Por wira parte, en el KMS pammeningen, puede haber una va.
nedad de sintomas. Los tumaores ]'.ru.cdcn ocurdr en &l oido medin y
presentarse como otalma, oons media cronien, masa polipoide en el
comcuctn awbitvn exteena o sangrado por el conducto aodiove. Los
tumaores en bl nunc:-Fn'in]_ne Pur:ﬂnn presentarse comn ohstruccidn de las
vias aéreas, dolor local, sinusns, epistaxis o dasfagia. Los tumores en
el seno paranasal pueden presentarss come sinusts, secrecicn nasal
unilateral, dolar local ¥ epimis Lesiones Pﬂ.'rmnm'ng{:ns. coms las
que acurren en b cavidad nasal, senos paranasales, msofanmge v oido
medin Pl.IEI.‘ll'!I'I. extenderse hacia la fosa craneana media en 35% de los
casos v resultar en parilsis de los nervios craneanos, sntomas mendn-

geos v sipnos de compreswin del monco cerebral (Figs 1y 20

Tracto genitourinario

Lo tuminres primanss en vefipa v prostita pueden presentarse con
retencion unnara, masa o hemamna. Los tmores en la vaging son
comunmente botmoices ]”_Qﬂ'b!‘l’lll‘ncﬂbﬁ, CICLIFTET: £0 RIS PEqI.Iﬂ'-bCH.
Muehen presentarse con sangrado vagmal v proyecoones polipoides
w.ginu|cs. Lo tumiores originanos de la TEpOn del cuells y del grerm
CCUETEN 0 MUAAS MAOEs | 52 FIEScrinn con Mast oon & s sangrado
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GI'-]-II_ESIE DEL RETINOBLASTOMA - EVENTOS CELULARES Y
GEMETICOS

El retincblastoma es el tumor intrapcular méds comin en b mfancia.
Cleurre en cerca de 1:15.000 nacidos vives alrededor del mundo enn
sitiess com mayor o menor incidenaa de b enfermedad. Puede ser uni
o hilateral, estandos ks cazos hilaterales de la enfermedsd asociados o
MUECHINES gm'rmnﬂns La Forma famuliar est asociada a alreraciomnes
genetcas, siende la delecion del brazo cono del cromesoma 13 |a mads
conocida. Los pacienies con estas alteraciomnes genéficas presenian
cuacrer de predisposicidn al desarrollo de moloples memores secun-
danos (segun primarios), partcularmiente sarcomas de partes blandas
v nsteosarcomas. La torma familiar del retnohlastoma tambeén esa
asociada 2 una mayor inadencia de pineakoblasmoma, wn wmor de on-
gen v eamctensticas smdares al rennoblastoma,

La formacion v desarrolle de ;umaores son procesos de Fases muil-
tpkes que invedcran alterciones genéteas secoenciales' Las cchias
alteradas necesitan SUPETAT 5U dnpcndcnm de SIS inductores de
mitrisms, escapar de b apopeoss, mipedr la dessruconon de bos eln-
meres, rechatar soporte necnascular v adguinr propedades invasivas
anzes de volverse celulas malignas.

Estudiander ¢l patron de herencia del rennoblastoma, Kosdson
propusn &l modelo tee-idt (dobbe events) que explicana comes un gen
supresor de tumores mugante, beredado como msgo dominante, sa-
frira inactivacein del segundo alelo en un tepdo sematico suscepoble
como la reting en [proceso de maduracsn® El modelo de Knudson
fue confirmade a partr del secoenciamaento y de la donacoon del gen
RB1 2 partr de célulis de rednoblastoma, en 1986, por Weinberg v
(e, Las musaciones del gen RB1 fueron postenormente encontra-
das en diversos otros temores no reliconados con el rednoblastoma,
como el cancer de plumsin v el eancer de mama, mdicande que el gen
RB1 tiene umr.||iu IMPOTECIA COMmD vin de supresion tamoral.

El prmer mesdels amamal de reonoblassoma esponsinen fue una
linea de mrones transgémcns en que el :ln::lgéanal virus SVl em
expresado en células de la retina.® Warios gropes peneraron animabes
con una copia del pen REL oo funoonal, smulande, de esta mane-
1, la condicion del Pn:icm F:lnuﬂnr de retinchlasioma hereditamin”
Esins ratones desarmillarcn numeres de b linea masdia, especialmense,
hepidimis. La pérdida del gen KB en ratones [pers oo en bumanos) es
oc:ml:u:nm.du T la mFHﬁmcx'm de la Flﬂ?, r:x.]'.\l::lnd.u In aparente
comradicoicn enere el desarncdlo de retmoblastoma en bumanos ¥ m-
tones. e desarrolld entonces, 2 partr de estas observacones, ¢l pamer
muodehn de remmoblastoma en ratones por el democdkows del gen REL®

Exiszen al menos cuatro posibles dpos celulares que ongnarian
el reinoblastoma: 1) célula madre retiniana, las cuales no fueron con-
firmaclas por estudios mas recentes, 2) nearona o ocbula ghal dite-
renciads, gque dificlmente darian ongen 2 un umoe primitve, va que
h sumephhihd!.d al retnoblastmma esm J_'hﬂ'lcflll'l'jﬂ'ﬂ‘\e limitada 2 una
pegacia ventana de dempo en el desarmollo embrionano @ inico de b
vicla Pn:mtnllﬂl. antes die |n salida del ciclo o=||.|hr]'d.1t;nmm:|.i.cu:|r.| celu-
Lar terminal en la reting en desarrollo, 33 célula retiniana progenitor.
Recientes estudios gencticos en ratones demostraron que la mnactiva-
cin condecional de REL y pliT en celulas retindanas progenitoms en
replicacin resuled en reninoblastomas v estudios con vectores ade-
nowirales demestraron |a presencia de mareaderes de superficie en
celulas en mpimh‘un progenitoT, 41 células retmeanas rms.lmiu‘.bcls.
El anabiss de marcadores de diferenciacion, doende la superfice de ls
células tamomales estadiadas debe Expresar lons misms marcadores de
diferenciacin de s celulas de ongen, sugere, juno al esadio de la

crganizactin apecal-hasal v poscionaments de las células en rephea-
cuomn, ue las cebulas rebimanas rms.lmiu‘.hcls. s serias candhdatas a ln
cehula de ompen del rennoblastoma

En cuaneo al evenio geneticn macial en la géness del retnebdasto-
ma = la mactvacion de ambos alelos del gen RB1 - esti hien caracte-
radn, ¢l conocimientn de los evenios posteniores que contmbuven en
la formacidn del tumer aan oo esa completimente estublecido

Recientes Investigaciones revelan que la 9.m|_:||j:|'l|:l|:i|:'|r| de ||:|sgcms
MOMX y M2 suprime la via del p33 en reanoblastoma hamano v
que este fumor 0o Bene Grigen en celulas intrinsecamente resistentes
counn s crein anterormeente. Bl analsis del resnoblaseoma bumano
revela que estos cambios genéticos suprimen |a respuesta oncogeénaca
del pﬁ.‘, Pcs'r.mbcnd-c:- e lns retinoihlastos debcientes en RE1 Punﬂu.n

expardir sus clones celulazes"

Implicaciones clinicas

Con ln madvcacicn del blanco para la quimmm:piu,u‘n'cm.guﬂ'.ms pu-
clieron actovar espedficaments |a muerte de celulas inducidas por el
P.:l?l- en células de retinoblastoma con una molbécula inhibidora de la
mterzecion MOMX-p33 v MDM2.p53, lamada autdin-3a'" De esta
forma, fue posibbe inducie b mseree de células de reonoblastoma que
Pmﬂr:m:uhu.n mpllﬁl:m:in:'m de MDMX a través de la comhbinaciin de
ruithn-3a con anhibidor de topomerasa (topotecanc) gque induce dafio
al ADN por la pa3." Adermds de ess, la admnastrackn subeonjunb-
val de ||:|P|:ur:|:un|:|-nuﬂin?ﬂ. lleva a la conecentracicon intmocualar eleva-
cla que bloguea la interaceicn MIM2MIDMR A3, resubtando en la
muerte de celulas de retinoblastema, ke que dsmanueria la necesidad
de guiminterapia de ample espectro v I wowcidad elevada inducida
porella’

ASPECTOS CLINICOS ¥ DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Clinicamente, ¢l retnohlastoma s presenta com una anuﬂ'u lesion
transparente de la retina sensonal que comanments pasa desaperci-
beda en el examen oftalmoscopacn, en sus fases mas iniciales. En la
miedida que el umor crece, se vuelve blanco opace, de coloracion
bechosn y desarmolla un complejo sistema neurovascalar de aporte v
drenage sanguinens 1 partis de una artena mutnicia resiniana. En estn
fase, un desprendimaento sexoso de la retna pusde ocurnr y es depen-
cienze de este sstema nearevascular v de b actvidad metababica del
tumaor. Una forma exofitica, donde su crecimienio courre en direccion
al espacio sub-retnmne fexterna), leva a un componente mecinico
del dES.Pﬂ'E'id.‘IITLI.ﬂ'I‘h:LdE retna u oera forma endofinea de crecimiento
de la kesicin en direccion a la cavidad vitrea, El crecimienin endeofidcn
estd mas asociado a la sembes de odulas maligras enla cavidad vitrea
(semillas), de tratamicnim dificil. Una forma difusa inflamarona, don.
de oo hay formacion de umoracdn solida elevada, 2an mas e, =-
mula infamacion inm:u:u:u|u|.']' Punﬂr: ﬂiﬁ:ulfu]'mulr el di!.gnc':miccl.
Bl retnoblstoma e frecoentemente diagnosticado hasta ks 3
afios de edad, pero puede ser de presenmerin congénim, mis frecuen-
femente en lns Jessones J_nerminm:i'um afectando [prcientes muy Jovenes
{pocas semanas de nacmienso] o tardias en los casos undaterales. Los
casps mas avanzados presentan glascoma neswascular, cehchns orki-
ma []'.hsnuﬂl:u:duhts:l o ancluso imvasion bocal orbetana ¥ metastasica.
Miloples condioones pueden smular retnoblismma, causan.
do la formacin de una masa clam, kechosa, introcalar u opacidad
de medis asociados a lescocona. En esas incduyen la enfermedad
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