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Introducciéon

a patologia oncoldgica en Pedia-

tria es muy amplia, mds adn, si

incluimos las complicaciones
derivadas del tratamiento, de modo
que exponer los hallazgos de imagen
excede los objetivos de este articulo y
el previamente publicado. De manera
que en este segundo articulo, se van a
exponer: tumores de la cresta neural,
masas renales y rabdomiosarcoma.
Otros tumores, como los éseos se vie-
ron en un articulo previo®.

La ecografia es la técnica de ima-
gen inicial preferida en Pediatria, sobre
todo cuando se sospecha una masa
abdominal, ya sea por palpacién o por
otro sintoma o signo. En ocasiones se
podréd demostrar la organodependen-
cia (renal, suprarrenal, etc.) e indicar
la prueba de imagen idénea a realizar,
generalmente la resonancia magnética
(RM), ya que carece de los efectos
nocivos de las radiaciones ionizantes
de la tomografia computarizada (TC).

Los ultrasonidos también se utili-
zardn en aquellos casos de masas de
partes blandas para determinar su loca-
lizacion y naturaleza (solida, quistica,
con estructuras vasculares, etc.), y asi,
orientar el diagnéstico. De manera que
una lesién quistica adyacente a una
articulacién o a una estructura tendi-
nosa serd compatible con un ganglién;
una masa multiquistica podré corres-
ponder con una malformacién vascular

de bajo flujo tipo linfatica o si se iden-
tifican estructuras vasculares podrd
ser una malformacién venosa. Entre
las lesiones sélidas tenemos: piloma-
trixomas, tumores dermoides/epider-
moides, lipomas, sarcomas de partes
blandas, rabdomiosarcomas, etc. Asi,
la ecogratia nos permitird una primera
aproximacion para luego realizar una
RM, que es la técnica de eleccién para
caracterizar y demostrar la extensién
de una masa de partes blandas.

Los tumores derivados de la cresta
neural también pueden asentar en el
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térax y, a menudo, se diagnostican de
forma accidental en una radiografia
convencional (Fig. 1). Se utilizard la
RM para confirmar su localizacién en
el mediastino posterior y descartar la
extensién al conducto raquideo a través
de los agujeros de conjuncién.

Neuroblastoma(2-4)

Es el tumor sélido extracraneal mas
frecuente en la infancia. Se origina de
las células primordiales de la cresta
neural, que forman parte del sistema

Figura 1.
Radiografia de
térax, en la que
se visualiza

una masa
paravertebral
derecha que
correspondié
con un
ganglioneuroma
(punta de flecha).
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Tabla I. Estadiaje tumoral segln el “International Neuroblastoma Risk Group”

L1 Enfermedad local sin factores de riesgo definidos por la imagen

L2 Enfermedad local con uno o mas factores de riesgo definidos por la
imagen

M Metastasis a distancia

MS Metastasis a distancia en la piel, el higado y/o la médula 6sea (<10%)

en pacientes menores de 18 meses

nervioso simpdtico. Pueden localizarse
a lo largo de toda la cadena simpitica
que discurre paralela a ambos lados de
la columna vertebral, desde el cuello
hasta la pelvis, aunque también exis-
ten células de la cresta neural fuera de
esta localizacion, en el llamado érgano
de Zuckerland, situado adyacente a la
aorta abdominal distal. Las frecuencias

por localizacién son: adrenales (35%),
extraadrenales retroperitoneales (30-
35%), mediastino posterior (20%), pel-
vis (2-3%), cuello (1-5%) y enfermedad
metastdsica sin primario identificable
(1%).

Histolégicamente presentan células
pequeiias, redondas y azules, simila-
res a otros tumores infantiles, como:

Tabla Il. Factores de riesgo definidos por la imagen

Extension tumoral ipsilateral en dos compartimentos del cuerpo
Cuello-térax, térax-abdomen, abdomen-pelvis

Cuello

Engloba las arterias carétida y/o vertebral y/o a la vena yugular interna

Extensién a la base del craneo
Compresion de la traguea

Unio6n cérvico-toracica
Engloba las raices del plexo braquial

Engloba los vasos subclavios y/o las arterias carétida y/o vertebral

Compresién de la traquea

Térax

Engloba la aorta y/o sus ramas principales

Compresién de la traquea y/o de los bronquios principales
Tumor localizado en el mediastino inferior que infiltra las uniones costovertebrales

entre T9-T12

Téraco-abdominal
Engloba la aorta y/o la vena cava

Abdomen-pelvis

Infiltra la porta hepatis y/o el ligamento hepatoduodenal
Engloba las ramas de la arteria mesentérica superior en la raiz del mesenterio
Engloba el origen del tronco celiaco y/o el de la arteria mesentérica superior

Invasién de uno o ambos pediculos renales

Engloba la aorta y/o la vena cava
Engloba los vasos iliacos

Tumor pélvico que atraviesa la escotadura ciatica

Extension intraespinal de cualquier localizacion y ademas:
Invasion de méas de 1/3 del conducto raquideo en el plano axial y/o no visualizacion
de los espacios leptomeningeos perimedulares y/o sefial anormal del cordén

medular

Infiltracion de érganos o estructuras adyacentes
Pericardio, diafragma, rifidén, higado, duodeno-pancreas, mesenterio

Hallazgos a tener en cuenta, no considerados factores de riesgo definidos por la

imagen

Tumor primario multifocal, derrame pleural (con o sin células malignas), ascitis

(con o sin células malignas)
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sarcoma de Ewing, tumor neuroecto-
dérmico primitivo (PNET, sus siglas
en inglés), leucemias, linfomas y rab-
domiosarcomas; un signo anatomopa-
tolégico cldsico es que dichas células
forman las llamadas rosetas de Homer
Wright.

La presentacion clinica depende
de la localizacién anatémica. Las
masas abdominales frecuentemente
producen dolor, distensién abdominal
y son palpables. Pueden comprimir
los vasos renales y debutar con hiper-
tensién arterial. Los neuroblastomas
tordcicos pueden debutar como un
sindrome de Horner, con compromiso
de la via aérea, escoliosis o, de forma
incidental, en una radiografia de térax.
Otra forma de presentacién es detectar
multiples lesiones 6seas metastasicas.

El pronéstico es muy variable,
debido a sus caracteristicas biolégicas.
Incluso se han descrito casos de regre-
sién espontdnea. Dependerd de la edad
de presentacién, el grado histolégico,
la amplificacién del “n-myc”, estadio
anatémico. Tienen mayor superviven-
cia los menores de un afio.

El estadiaje ha variado en los ulti-
mos afios. El “International Neu-
roblastoma Staging System” (INSS)
establecia 5 estadios, incluyendo el
4S (menor de un afio; con metdstasis
hepiticas, piel, 6seas; con una super-
vivencia cercana al 100%), establecidos
postquirdrgicamente. Actualmente la
estadificacién se basa en los hallazgos
de imagen previos a la cirugia, segin
las recomendaciones del “Inzerna-
tional Neuroblastoma Risk Group”
(INRG) propuestas en 2004. Se ha
simplificado a 4 estadios (Tabla I), con
un papel muy relevante de las prue-
bas de imagen, ya que se determinan
unos factores de riesgo definidos por la
imagen, que describen la relacién entre
el tumor y las estructuras adyacentes
(vasculares, de la via aérea principal y
del sistema nervioso central) (Tabla IT).
Se define que el tumor engloba un vaso
cuando lo rodea en €l 50% o mds, con
la excepcién de los vasos renales, que
cualquier afectacién se considera un
factor de riesgo definido por la imagen.
La ausencia de dichos factores sugiere
que la reseccién serd mds completa, ya
que su existencia conlleva una mayor
morbilidad postquirtrgica. Se desco-



noce si su presencia modifica la super-
vivencia.

Imagen

Radiologia convencional

Aparecen calcificaciones en el 30%.

En los tumores tordcicos, en la
radiografia de térax se puede identifi-
car un despegamiento, engrosamiento
o irregularidad de las lineas paraverte-
brales, hallazgo inespecifico, pero muy
sugestivo de neoplasia derivada de las
células de la cresta neural (Fig. 1). En
los nifios sanos no suelen ser visibles
estas lineas, particularmente la para-
espinal derecha, por lo que su engro-
samiento es sospechoso de patologia
en el mediastino posterior. Las masas
abdominales que ascienden por el térax
también pueden ser identificadas en
una radiografia de térax en el espacio
retrocrural.

Las metdstasis dseas se visuali-
zan como lesiones liticas, esclerosas
0 mixtas.

Figura 2. Neuroblastoma extraadrenal, en
la ecografia (A), se identifica una masa
retroperitoneal de gran tamafio, heterogénea
y lobulada. En la RM (B), se demuestra
que es independiente de las glandulas
suprarrenales, rodea los grandes vasos
abdominales y se introduce en el conducto
raquideo por un agujero de conjuncién
lumbar izquierdo (punta de flecha).

Ecografia

Suele ser la técnica de diagnds-
tico inicial, sobre todo en los que se
presentan como una masa abdominal.
Son lesiones sélidas, heterogéneas
por sangrado/necrosis y a veces con
calcificaciones, que pueden producir
sombra acustica; no siempre depen-
diente de las gldndulas suprarrenales
(Fig. 2). Hipervascularizadas en el
estudio doppler.

Resonancia magnética

Para la planificacién quirdrgica y
la estadificacién es necesario realizar
estudios con técnicas seccionales. Se
utilizan la TC o la RM dependiendo,
sobre todo, de la disponibilidad. La
TC debe hacerse con contraste iodado
intravenoso y con equipos multidetec-
tor que permiten realizar reconstruc-
ciones multiplanares, con el inconve-
niente de emplear radiaciones ionizan-
tes. La RM se estd convirtiendo en la
técnica de eleccién en muchos centros,
y es claramente superior a la TC para

Tabla Ill. Diferencias entre el tumor de Wilms y el neuroblastoma en los estudios

de imagen

Wilms

Intrarrenal

Neuroblastoma

Extrarrenal

Desplaza estructuras vecinas

Engloba estructuras adyacentes

No cruza la linea media

Tendencia a cruzar la linea media

No invasién del conducto raquideo

Puede invadir el canal neural

Calcificaciones infrecuentes

Calcificaciones frecuentes (80%)

Margenes bien definidos (pseudocapsula)

Margenes irregulares
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detectar la afectacién de la médula
dsea, la extensién al conducto raqui-
deo (Fig. 2B) o la invasién de la pared
tordcica. A parte de la disponibilidad,
otra de las limitaciones de esta técnica
es la necesidad de anestesia, ya que
son exploraciones largas que precisan
inmovilidad del nifio, generalmente
pequefio.

Los neuroblastomas son tipica-
mente hipointensos en T1y de sefial
alta en las secuencias potenciadas en
T2, y heterogéneas cuando existen
calcificaciones, focos de hemorragia
o necrosis. El uso de gadolinio intra-
venoso puede mejorar la visualizacién
de la invasién de los tejidos vecinos.
Las secuencias T1y T2 tienen una
excelente resolucién de contraste, que
permite diferenciar adecuadamente
el tumor de las estructuras vasculares
vecinas afectadas sin necesidad de con-
traste intravenoso.

Medicina nuclear

Se utiliza para demostrar enferme-
dad oculta y la afectacién ésea difusa.
La gammagrafia con metaiodobencil-
guanidina es sensible y especifica del
neuroblastoma cuando se usa en nifios.
Esta técnica también se emplea en el
seguimiento de la enfermedad.

La gammagrafia con Tecnecio-
99m se usa para la deteccién de metds-
tasis Oseas.

Se estd investigando la utilidad de
otros radiotrazadores, como la fluoro-
desoxiglucosa o el Galio-68 DOTATE
(un quelato combinado con un péptido
derivado del octreétide).

Diagnéstico diferencial

Un papel fundamental de los méto-
dos de imagen es diferenciar el neuro-
blastoma adrenal del tumor de Wilms
(Tabla III), a veces dificil por el gran
tamafio de este tipo de tumores. Las
lesiones en las regiones suprarrenales
en un neonato se tienen que distinguir
de una hemorragia adrenal, que en la
ecografia se aprecia como una masa de
pequeiio tamaiio hipoecogénica, avas-
cular con el doppler, y que se resuelve
en los estudios de ultrasonidos de con-
trol. Otros tumores adrenales, como el
feocromocitoma o el carcinoma adre-
nocortical, son mucho menos frecuen-
tes en la infancia.
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Tabla IV. Edades de los tumores renales malignos en la infancia

Rango de edad Pico de edad
Tumor de Wilms 1-11 afios 3-4 afios

80% < 5 afios
Nefroblastomatosis Cualquier edad 6-18 meses
Nefroma mesoblastico 0-1 afio 1-3 meses
Nefroma quistico multiloculado 3 meses a 4 afios 1-2 afios
Sarcoma células claras 1-4 afios 2 afos
Tumor rabdoide 6 meses-9 afios 6-12 meses

Otras neoplasias derivadas de la
cresta neural, como el ganglioneuro-
blastoma o el ganglioneuroma (Fig. 1),
son similares desde el punto de vista
de la imagen.

Tumores renales*5)

No todos los tumores renales son
tumores de Wilms, existe una gran
variedad histoldgica. Su diagndstico
de sospecha puede establecerse por su
historia clinica (edad de presentacion) y
los hallazgos en las técnicas de imagen,
de modo que pueda planificarse una
estrategia prequirdrgica y establecerse
un prondstico. Aunque no siempre se
consigue y hay que recurrir al diagnés-
tico anatomopatolégico. En la tabla IV
se muestran las edades de presentacién
de los tumores renales sélidos malig-

nos mds tipicos de la infancia y, en la
tabla V se resume cémo se visualizan
dichas neoplasias en las técnicas de
imagen mds utilizadas.

Tumor de Wilms

También llamado nefroblas-
toma. Tercera causa de malignidad
en la infancia, tras la leucemia y los
tumores del sistema nervioso central.
Representa aproximadamente el 87%
de todas las masas renales en Pediatria,
y es la neoplasia abdominal mds fre-
cuente entre 1y 8 afios. Es raro en los
neonatos. Puede ser bilateral hasta en
el 13% de los nifios, y puede estar aso-
ciado a anomalias congénitas (criptor-
quidea, hemihipertrofia, hipospadias y
aniridia esporadica). También se puede
asociar a determinados sindromes,
como el de Beckwith-Wiedemann o

Tabla V. Hallazgos de imagen de los tumores malignos en la infancia

Ecografia TC RM
Tumor de Wilms Heterogénea Heterogénea Hipo T1
Invasion vascular  Hiper T2
Metastasis Invasién
pulmonares
Nefroblastomatosis ~ Nédulos Nédulos Focos hipointensos
hipoecogénicos periféricos T1 T2
hipodensos

Nefroma
mesoblastico

Masa sélida intrarrenal, afectacion del seno. Infiltracion del
tejido perinéfrico

Nefroma quistico
multiloculado

Bien circunscrito. Mdltiples quistes. Captacion variable de
septos. No excrecion de contraste intravenoso

Sarcoma células
claras

No distincién del tumor de Wilms. Masa sélida con menos
invasion vascular

Tumor rabdoide
definida.
Invasién vascular
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Gran masa, central, que afecta al hilio, heterogénea, mal

el WAGR (Wilms, aniridia, anoma-
lias genitourinarias, retraso mental);
a estos pacientes se le realizard segui-
miento ecogrifico hasta los 7 afios,
ya que el riesgo de tumor de Wilms a
partir de esta edad disminuye signifi-
cativamente.

Clinicamente puede descubrirse
como una masa palpable, a menudo
tras un traumatismo. Otros pacientes
debutan con sintomas constitucionales
y hasta un 25% con hipertensién arte-
rial. La hematuria y el dolor no son
muy frecuentes.

Este tumor tiene capacidad metas-
tsica a los pulmones (85%), al higado
y a los ganglios linfiticos locorregio-
nales.

Son tumores grandes, que reem-
plazan el parénquima renal, que por
su tamafio desplazan a las estructuras
adyacentes. Se pueden extender a la
vena renal y a la vena cava inferior, e
incluso alcanzar la auricula derecha.
Pueden producir invasién local.

En las técnicas de imagen son
heterogéneos por su contenido hemé-
tico, necrosis, grasa o calcificaciones.
Cuando se realiza una ecografia y se
detecta una masa renal es mandatorio
descartar extensién tumoral a la vena
cava inferior a través de la vena renal
(Fig. 3). Tanto la TC como la RM
son usados como complemento a los
ultrasonidos en diferentes protocolos
oncolégicos, dependiendo de su dis-
ponibilidad. Aunque la TC no es la
técnica ideal por el empleo de radia-
ciones ionizantes, es necesario que se
realice con contraste intravenoso para
detectar metdstasis hepdticas, afec-
tacién ganglionar, invasion vascular,
tumores contralaterales sincrénicos y
restos nefrogénicos. La RM, ademis
de identificar dichos hallazgos, es mas
sensible para determinar la permeabi-
lidad de la vena cava, en muchos casos
dificil de establecer por la importante
distorsién y desplazamiento de dis-
tintas estructuras anatémicas debido
al gran tamaio de estos tumores en el
momento del diagnéstico.

En ocasiones se manifiesta como
una gran masa quistica, que no se
puede diferenciar de un nefroblas-
toma quistico parcialmente diferen-
ciado, subtipo de un nefroma quistico
multilocular.



En el estudio de extensién es obli-
gatoria la TC de térax para descartar
metdstasis pulmonares, en cuyo caso no
requerird contraste intravenoso.

El diagnéstico diferencial, desde el
punto de vista de la imagen, se estable-
cerd con el neuroblastoma (Tabla III)
y con otros tumores renales (nefroma
quistico multilocular, sarcoma de
células claras, tumor rabdoide renal,
nefroblastomatosis, nefroma meso-
bldstico congénito, angiomiolipoma,
carcinoma medular renal y carcinoma
de células renales).

Nefroblastomatosis

Consiste en una afectacién difusa
o multifocal del parénquima renal por
restos nefrogénicos. Se pueden detectar
hasta en el 1% de autopsias de nifios.
Aparece desde los neonatos hasta los 7

Figura 3. Ecografia
de un tumor de
Wilms, que se
identifica como una
masa renal izquierda
de gran tamafio,
bien definida;

se identifica
parénquima renal
normal (punta de
flecha).

afios. Tiene capacidad de malignizacion
a un tumor de Wilms, mds frecuente en
pacientes con sindrome de Beckwith-
Wiedemann y hemihipertrofia. Se pue-
den identificar focos de nefroblastoma-
tosis en el 30-40% de dichos tumores.
Hay casos en los que hay regresion
espontinea de la enfermedad.

Clinicamente pueden ser asintoma-
ticos, debutar como una masa palpa-
ble o ser diagnosticados junto con un
tumor de Wilms.

En los estudios de imagen son
masas sélidas y homogéneas, ovoideas,
a veces multifocales y generalmente
menores de 3 cm, que suelen situarse
en la regién cortical del rifién, e incluso
bilaterales (Fig. 4). El linfoma renal
puede ser similar a la nefroblastoma-
tosis, pero no es frecuente en nifios
pequefios. También hay que diferen-

Figura 4.
Multiples lesiones
hipocaptantes

en una TC de un
nifio de 1 afio,

en relacién con
nefroblastomatosis
bilateral.
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ciarlo de otras masa renales, aunque
suelen ser mis heterogéneas.

Nefroma mesoblastico

Es la masa renal sélida mis fre-
cuente en los neonatos y en los prime-
ros 3 meses de vida (90% menores de
1 afio). Mi4s frecuente en los varones.
Se suele manifestar como una masa
palpable, la hematuria es poco habi-
tual. Hay casos que se diagnostican
intradtero y pueden asociar polihi-
dramnios, hidrops y prematuridad.

La mejor técnica de imagen para su
diagnéstico es la ecografia, tanto para
el estudio pre- como postnatal. Es
imprescindible identificar la glindula
suprarrenal normal, que a estas edades
se aprecia muy bien, para determinar
su origen renal. Se visualiza como una
masa intrarrenal, unilateral, sélida, de
tamafio variable (desde menos de 1 cm
hasta mayores de 15 cm), que afecta
tipicamente al seno renal y reem-
plaza a una gran porcién del parén-
quima. Puede contener quistes, focos
de hemorragia y de necrosis, aunque
estos hallazgos no son habituales. Es
frecuente la invasion local del tejido
renal adyacente.

Hay que diferenciarlo del tumor
de Wilms, del neuroblastoma o gan-
glioneuroma, de la hemorragia supra-
rrenal, de la poliquistosis renal auto-
sémica recesiva, de la displasia renal
multiquistica, del secuestro extrapul-
monar y del tumor renal osificante de
la infancia.

Tiene un buen pronéstico con la
nefrectomia, aunque es necesaria la
reseccién de tejido sano perirrenal
dado su capacidad invasiva. La recu-
rrencia local, sobre todo en resecciones
incompletas, y las metdstasis pulmo-
nares, 6seas o cerebrales, son poco
frecuentes.

Nefroma quistico multiloculado

Comprende un espectro que va
desde una lesién puramente quistica
(nefroma quistico) hasta una masa
con multiples septos (nefroblastoma
quistico parcialmente diferenciado).
Los septos son el inico componente
s6lido que presenta este tipo de tumor
renal, y que lo diferencia del tumor de
Wilms quistico que tiene masa sélida
asociada.

PEDIATRIA INTEGRAL
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Figura 5. Ecografia de una masa renal for-
mada por multiples quistes, que correspon-
dié con un nefroma quistico multiloculado,
obsérvese el parénquima renal conservado
(punta de flecha).

Hay dos picos de edad, en nifios
de 3 meses a 4 afios (generalmente,
varones con nefroblastoma quistico
parcialmente diferenciado) y en adul-
tos (mujeres con nefroma quistico). Se
suele manifestar como una masa palpa-
ble no dolorosa, hematuria o infeccién
del tracto urinario.

Son masas unilaterales, bien defi-
nidas, encapsuladas, con multiples
quistes de varios milimetros hasta 4
cm de didmetro (Fig. 5). El tamafio
total de la masa puede oscilar entre 1y
30 cm. Cuando se administra contraste
enla TC o la RM, existe una capta-
cién exclusivamente de las paredes
de los quistes. Si estos son todos muy
pequefios puede tener una apariencia
sélida en estas pruebas de imagen de
manera que la ecografia es la mejor
herramienta para demostrar su natu-
raleza quistica.

No maligniza, ni se han descrito
metdstasis, y el prondstico es excelente
tras la cirugia; en los casos excepcio-
nales de recidiva local, la radioterapia
o la quimioterapia son tratamientos
efectivos.

Sarcoma de células claras

Representa el 4-5% de los tumores
renales primarios en Pediatria. Predo-
mina en varones entre 1y 4 afios. Se
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presenta habitualmente como una masa
abdominal. Son lesiones unilaterales
indistinguibles por imagen del tumor
de Wilms. Tienen mal prondstico por
su agresividad y capacidad para metas-
tatizar al hueso, al higado, al cerebro, a
los ganglios linféticos y a los pulmones,
incluso tiempo después de realizada la
nefrectomia.

Tumor rabdoide

Es un tumor exclusivo de nifios,
aproximadamente el 80% en menores
de 2 afios y el 60% en menores de uno,
la mayoria entre 6 y 12 meses. Es el 2%
de todos los tumores renales malignos
de la infancia y tiene muy mal pro-
néstico. Predomina en varones. Cli-
nicamente puede manifestarse como
hematuria, pero debido a su agresivi-
dad puede debutar como enfermedad
metastdsica. Puede asociar un tumor
rabdoide intracraneal, ya sea sincrénico
0 metacroénico.

En las pruebas de imagen aparecen
como masas grandes, sélidas, hetero-
géneas, que afectan al hilio renal con
midrgenes mal definidos, es frecuente
la invasién local y vascular.

Angiomiolipoma

Es un tumor renal benigno que no
maligniza, raro en la infancia, excepto
cuando se asocia a una esclerosis tube-
rosa. E120% de los pacientes con este
tipo de tumor tienen una esclerosis
tuberosa, y el 80% de enfermos con
esta entidad tienen angiomiolipomas.
También se ha asociado a la neurofi-
bromatosis y al sindrome de von Hip-
pel-Lindau.

Son de tamafio variable, Gnicos o
multiples, uni o bilaterales.

Pueden ser diagnosticados de
forma incidental, ya que la mayoria son
asintomiticos, sobre todo, los meno-
res de 4 cm. Cuando son sintomiti-
cos, suelen ser mayores de dicha cifra,
y en relacién a sangrado intratumoral,
con dolor abdominal o en el flanco y
hematuria, que puede comprometer la
vida del paciente, llamado sindrome de
Wiinderlich.

La apariencia en imagen varia
dependiendo de la cantidad y propor-
cién de sus componentes histolégicos.
La TC y la RM detectan y caracte-

rizan muy bien aquellos que presen-

tan grasa en su interior, ya que es raro
encontrarla en otros tumores renales.
La dificultad estd en aquellos angio-
miolipomas con escaso componente
adiposo. Puede ser confundido con
un liposarcoma retroperitoneal, aun-
que es tipico del adulto, se ha descrito
en adolescentes, simulando un gran
angiomiolipoma exofitico.

Rabdomiosarcoma(¢-8)

Este tipo de tumor, tipico de la
infancia, representa el 3-5% de todas
las neoplasias malignas de la edad
pedidtrica. Es el sarcoma de partes
blandas m4s frecuente.

Es una neoplasia de alto grado, se
cree que surgen de las células mesen-
quimales primitivas, y puede ocurrir
en multiples érganos y tejidos, inclu-
yendo aquellos que carecen de musculo
estriado.

Aproximadamente el 40% de los
casos asientan en la cabeza-cuello, el
15% son genitourinarios no vesicopros-
taticos (paratesticulares, vagina, dtero,
etc.), el 10% son vesicoprostticos, el
15% en las extremidades, y el 20% en
otras localizaciones como el térax o el
abdomen.

La clinica variard dependiendo de
la localizacién.

Tiene capacidad para producir
metdstasis al pulmdn, como lesiones
nodulares miultiples, que se diagnos-
tican con la radiografia de térax o con
la'TC, siendo esta la técnica de segui-
miento.

Rabdomiosarcoma de cabeza y
cuello

Es el segundo tumor maligno mds
frecuente en esta regién después del
linfoma. La edad media al diagnéstico
es entre los 5-6 afios, casi el 81% de los
pacientes son menores 10 afos.

La clinica dependerd de la loca-
lizacién y de la presencia o no de
metdstasis. Los sintomas pueden ser
inespecificos, como una otitis crénica
u obstruccién nasal en los localizados
en la regién nasofaringea con cefaleas
persistentes. Aquellos que afectan a la
base del crineo pueden debutar como
parélisis de pares craneales. Los orbita-
rios se diagnostican mds pronto, ya que
tienen sintomas mds evidentes, como la



proptosis, que también se puede iden-
tificar en rabdomiosarcomas de otras
localizaciones que invadan la érbita.
La técnica de imagen inicial para
valorar una masa de partes blandas,
como en otras localizaciones en la
infancia, es la ecografia. Aunque en
esta regién anatémica tiene muchas
limitaciones, ya que no puede visuali-
zar adecuadamente los compartimen-
tos profundos del cuello o la base del
crineo, rodeados por hueso o aire. La
gran ventaja de los ultrasonidos es que
permite una primera aproximacion, de
forma rdpida, a las masas cervicales
superficiales, y puede determinar su
naturaleza sélida, quistica o vascular.
La RM es de eleccién para demos-
trar la localizacién y la extension. Gra-
cias a su excelente resolucién espacial y
de contraste, y a su capacidad multipla-
nar es idénea para la valoracién de esta
regién anatémica tan compleja. Con las
antenas adecuadas se puede estudiar la
cara, las 6rbitas, el cuello y la base del
crineo. Ademds va a permitir deter-
minar la afectacién ganglionar loco-
rregional y la diseminacién perineural.
En los menores de 5-7 afios, en la gran
mayoria, va a precisar sedacion/anes-
tesia, ya que es una exploracion que
puede durar més de 30-45 minutos.
En todos los casos va a ser necesaria la
administracién de gadolinio, excepto
que exista alguna contraindicacién.

N
IZQUIERDO -

También es la técnica que se debe
utilizar en el seguimiento, para demos-
trar la respuesta al tratamiento y posi-
bles recurrencias.

La TC, por emplear radiaciones
ionizantes, se reserva para determina-
dos pacientes y situaciones.

El diagnéstico diferencial de esta
neoplasia se hard dependiendo de la
localizacién anatémica, tanto con
lesiones benignas como malignas, por
ejemplo con malformaciones vasculares
(venosas o linféticas), tumores benig-
nos de las vainas nerviosas, linfoma,
sarcoma de Ewing, osteosarcoma,
metdstasis, etc.

Rabdomiosarcoma genitourinario

Representan el 25% de todos los
rabdomiosarcomas. Se pueden origi-
nar de: la vejiga, la vagina, el utero,
las paredes de la pelvis, la prostata
o de los tejidos paratesticulares. Se
subdividen en dos grupos, con dife-
rente prondstico y tratamiento: los
vesicoprostaticos, mds desfavorables;
y los no vesicoprostaticos (parates-
ticular, vagina o dtero), con mejor
prondstico.

Son masas generalmente gran-
des, sélidas o quisticas, que tienen un
importante efecto de masa sobre los
6rganos adyacentes, siendo frecuente
la obstruccién urinaria. Pueden dise-
minarse localmente, por via linfatica
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o hematdégena, y producir metédstasis
pulmonares, hepiticas y éseas.

Existen cuatro tipos histolégicos: el
de células embrionarias (55%), el alveo-
lar (20%), el indiferenciado (20%) y el
botrioide (5%); este ultimo presenta
multiples quistes.

El pico de edad suele ser entre los 2
y los 6 afios, siendo el 75% de los casos
en menores de 5 afios. La excepcion es
el paratesticular, que es mds frecuente
en adolescentes.

Clinicamente se manifiestan como
una masa abdominopélvica (excepto
los paratesticulares intraescrotales)
que pueden tener sintomas urinarios
(disuria, hematuria, frecuencia miccio-
nal, retencion urinaria). La presencia
de dolor es variable.

La mejor técnica inicial para valo-
rar una masa pélvica o un paciente
con sintomas urinarios es la ecogra-
tia; luego es necesario una técnica
seccional, la m4s recomendable es la
RM, por las mismas razones expues-
tas anteriormente. Es de eleccién para
descartar una posible extensién al con-
ducto raquideo. Con todas las técnicas
de imagen hay que explorar el sistema
excretor urinario y el parénquima
hepatico.

En el caso del rabdomiosarcoma
paratesticular, que se presenta como
una masa escrotal, la técnica de elec-
cion es la ecografia (Fig. 6) y posterior-

Figura 6. Se muestran dos imagenes de una ecografia escrotal de un rabdomiosarcoma paratesticular, en la derecha, se aprecia una masa
(punta de flecha) de gran tamafio dependiente del testiculo izquierdo muy hipervascularizada en el estudio doppler, izquierda.
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Figura 7. Ecografia de una masa (puntas de flecha) en las partes blandas del hombro (aste-
risco en la cabeza humeral), sélida, hipoecogénica, bien definida, que correspondié con un
rabdomiosarcoma.

mente se realizard una T'C abdominal
para evaluar la extensién ganglionar
retroperitoneal.

Casi siempre son alveolares, gene-
ralmente en nifios mayores y adultos
jovenes. Tienen mal pronéstico por
su capacidad para metastatizar a los
ganglios linfaticos y a localizaciones
inusuales.

La técnica inicial es la ecografia,

por su disponibilidad y su capacidad
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para determinar la naturaleza sélida
o quistica de una masa, y sirve para
valorar su vascularizacién. Hay que
recordar que la mayoria de las masas
de partes blandas en la infancia son
benignas. Se suele identificar como
una masa sélida, bien definida,
hipoecogénica y discretamente hete-
rogénea (Fig. 7).

La RM es de eleccién para demos-
trar la localizacién (compartimento
anatomico), la extensién y su relacién
con las estructuras vasculonerviosas,
informacién fundamental que nece-

sita el cirujano; también para detectar
adenopatias locorregionales.
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