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HISTORIA CLÍNICA INICIAL

03/04/2016-->15/04/2016-->26/04/2016
MOTIVO CONSULTA: 9 años. Cefalea opresiva hemicraneal derecha, dolor frontoparietal derecho opresivo no
irradiado de 2 horas de evolución. No fotofobia, leve sonofobia. No vómitos, no síntomas sensitivo-motores,
no datos infección, descanso conservado. Refieren decaimiento.
2ª consulta-->3 semanas de evolución + 2 vómitos + edema hemicara derecha
3ª consulta--> parálisis facial
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HISTORIA CLÍNICA INICIAL

03/04/2016-->15/04/2016-->26/04/2016
MOTIVO CONSULTA: cefalea opresiva hemicraneal derecha, dolor frontoparietal derecho opresivo no
irradiado de 2 horas de evolución. No fotofobia, leve sonofobia. No vómitos, no síntomas sensitivo-motores,
no datos infección, descanso conservado. Refieren decaimiento.
2ª consulta-->3 semanas de evolución + 2 vómitos + edema hemicara derecha
3ª consulta--> parálisis facial

ANTECEDENTES PERSONALES:
No alergias
Calendario vacunal al día
Etnia gitana

ANTECEDENTES FAMILIARES:
Madre 25 años, sana, G4A2V2
Padre 28 años: sano
Abuela y tía maternas, migraña.
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03/04/2016-->15/04/2016-->26/04/2016
MOTIVO CONSULTA: cefalea opresiva hemicraneal derecha.
2ª3 semanas de evolución + 2 vómitos + edema hemicara derecha + parálisis facial
ANAMNESIS: 8 años-->urgencias por dolor frontoparietal derecho opresivo no irradiado de 2 horas de
evolución. No fotofobia, leve sonofobia. No vómitos, no síntomas sensitivo-motores, no datos infección,
descanso conservado. Refieren decaimiento.
ANTECEDENTES PERSONALES:
No alergias Calendario vacunal al día
ANTECEDENTES FAMILIARES:
Madre 25 años, sana, G4A2V2
Padre 28 años: sano
Abuela y tía maternas, migraña.

EEFF inicial: Peso: 25Kg Tª: 36º Ta: 94/70mmHg
Adenopatía cervical izq, no dolorosa, no adherida.
2ª consulta-->mejilla derecha ligeramente aumentada de tamaño. Múltiples caries. No aumento de
temperatura ni dolor a la palpación.
3ª consulta -->Parálisis facial derecha central leve, que permite cierre completo de párpado, úvula centrada,
MOEs normales, PICNR.
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03/04/2016-->15/04/2016-->26/04/2016
MOTIVO CONSULTA: cefalea opresiva hemicraneal derecha.
2ª3 semanas de evolución + 2 vómitos + edema hemicara derecha + parálisis facial
ANAMNESIS: 8 años-->urgencias por dolor frontoparietal derecho opresivo no irradiado de 2 horas de
evolución. No fotofobia, leve sonofobia. No vómitos, no síntomas sensitivo-motores, no datos infección,
descanso conservado. Refieren decaimiento.
ANTECEDENTES PERSONALES:
No alergias Calendario vacunal al día
ANTECEDENTES FAMILIARES:
Madre 25 años, sana, G4A2V2
Padre 28 años: sano
Abuela y tía maternas, migraña.

1º Alta: cefalea sin datos de alarma-->analgesia
2º Alta: flemón dentario->analgesia + antibioterapia empírica.
3º Alta: TAC craneal sin alteraciones -->consulta neuropediatría-->Solicitan RM.
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07/06/2016--> Ingresa procedente de urgencias por aumento de bulto en hemicara derecha con
desviación del cuello hacia la izquierda.

EXPLORACIÓN NEUROLÓGICA: Glasgow 15/15, parálisis 7º par central (desviación comisura bucal a
la izquierda) y 6º par craneal derecho, leve estrabismo, lateraliza cuello hacia la izquierda. Movilidad de
lengua normal. Movilidad cervical normal. Fuerza y sensibilidad simétricas. ROT simétricos. Babinski flexor
bilateral normal. No rigidez de nuca. Signos meníngeos negativos.
Masa preauricular derecha, no móvil, de aprox. 1cm dolorosa a la palpación.
Leve edema facial. Hiperemia conjuntival derecha. Cierre ocular completo.
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Resonancia magnética al diagnóstico
Cara y senos:

Gran tumoración en espacio masticador infratemporal derecho , con estenosis de vía aérea, infiltración ósea de la 
base del cráneo, extensión perineural intracraneal a fosa craneal medial, seno cavernoso, cavum de meckel y segmento

cisternal de V par craneal (fosa posterior), con posibles adenopatías metastásicas yugulodigástricas ipsilaterales, compatible 

como primera posibilidad con rabdomiosarcoma parameníngeo (embrionario vs alveolar).

Tac tórax: Múltiples nódulos metastásicos
RM columna: sin diseminación leptomeníngea

Gammagrafía ósea cuerpo completo: sólo captación trazador en masa descrita. 
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EVALUACIÓN DE GANGLIOS AL DIAGNÓSTICO
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EVALUACIÓN DE GANGLIOS AL DIAGNÓSTICO

• Si no es posible 

Bx, el tratamiento 

local con RT 

debe incluir 

ganglios 

sospechosos.

• Bx está indicada 

en ganglios con 

captación en el 

PET/TAC aunque 

<1cm
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Incidencia ganglios 
regionales depende 

localización

Inusual cabeza y 
cuello primarios y 

<10 años

>50% en 
exremidades y >10 

años

Sin afectación 
ganglionar, bx 

ganglio centinela. 
MicroMx al Dx

Paratesticular 
resección cadena 

ganglionar 
ipsilateral

EVALUACIÓN DE GANGLIOS AL DIAGNÓSTICO
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DIAGNÓSTICO

Rabdomiosarcoma embrionario de espacio

masticador infratemporal derecho 

metastásico, afectación pulmonar bilateral. 
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BASES CRITERIOS RIESGO, PROTOCOLO EpSSG 2005
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- HISTOLOGÍA (aRMS/eRMS)

- ESTADO POSTCIRUGÍA

- LOCALIZACIÓN

- GANGLIOS

- TAMAÑO (><5CM)

- EDAD (><10 AÑOS)
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BASES CRITERIOS RIESGO, PROTOCOLO FarRMS

- FUSIÓN reemplaza 

histología

- Antiguo D→ HR

- GU, próstata, vejiga 

 y vía biliar favorables

- VHR incluye 

enfermedad Mtx
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• Buena respuesta local-->irresecable tumor primario

• Persisten lesiones pulmonares, una con mayor tamaño respecto

control Sept. nódulo seno costofrénico derecho

REEVALUACIÓN FIN TRATAMIENTO IVA
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Se planifica cirugía MTS pulmonares bilaterales ---->  20/02/2017

+ trasplante membrana amniótica ojo derecho

• Buena respuesta local-->irresecable tumor primario

• Persisten lesiones pulmonares, una con mayor tamaño respecto

control Sept. nódulo seno costofrénico derecho

REEVALUACIÓN FIN TRATAMIENTO IVA
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A N A T O M Í A  P A T O L Ó G I C A :  
M E T Á S T A S I S  P U L M O N A R  D E  R A B D O M I O S A R C O M A  

E M B R I O N A R I O .
• I n f i l t r a c i ó n p l e u r a l
• C a m b i o s p o s t - t r a t a m i e n t o
• 4 0 % d e n e c r o s i s e n e l n ó d u l o d e m a y o r t a m a ñ o
• n e c r o s i s f o c a l e n e l r e s t o d e n ó d u l o s ( m e n o r a l
1 0 % )
• M á r g e n e s q u i r ú r g i c o s d e r e s e c c i ó n l i b r e s
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?
• Buena respuesta local-->irresecable tumor primario

• Persisten lesiones pulmonares, una con mayor tamaño respecto

control Sept. nódulo seno costofrénico derecho

¿CONTROL LOCAL QUIRÚRGICO?
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R a d i o t e r a p i a p u l m o n a r +  

V i n c r i s t i n a / I r i n o t e c á n
1 3 / 0 3 / 2 0 1 7 - 2 4 / 0 6 / 2 0 1 71 0  S e s i o n e s ,  1 5 G y

F o t o n e s 6 M V ,  U n i d a d  S Y N E R G Y
M a r z o 2 0 1 7

B u e n a  t o l e r a n c i a
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R a d i o t e r a p i a p u l m o n a r +  

V i n c r i s t i n a / I r i n o t e c á n
1 3 / 0 3 / 2 0 1 7 - 2 4 / 0 6 / 2 0 1 71 0  S e s i o n e s ,  1 5 G y

F o t o n e s 6 M V ,  U n i d a d  S Y N E R G Y
M a r z o 2 0 1 7

B u e n a  t o l e r a n c i a ?
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V i n c r i s t i n a / I r i n o t e c á n
1 3 / 0 3 / 2 0 1 7 - 2 4 / 0 6 / 2 0 1 7

FAR-RMS
Línea VIR 
en HR y 
VHR

Potente 
inhibidor 
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R a d i o t e r a p i a p u l m o n a r +  

V i n c r i s t i n a / I r i n o t e c á n
1 3 / 0 3 / 2 0 1 7 - 2 4 / 0 6 / 2 0 1 7

?
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BENEFICIO RADIOTERAPIA METÁSTASIS PULMONARES
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FaR-RMS investigate whether radiotherapy to metastatic sites improves survints with 

unfavourable metastatic RMS and evaluate the effects on HRQoL of this treatment.

- Age <1y or ≥10y

- ‘Unfavourable’ site

- Bone or Bone 
Marrow involvement

- ≥3 metastatic sites

≤1 risk factor having a 
favourable 3 year EFS 

of 44%

≥2 prognostic factors 3 
year EFS of only 14%. 
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G r i p e  

A

E S Q U E M A  M A N T E N I M I E N T O :
V I N O R E L B I N A

+
C F M  O R A L

2 7 / 0 7 / 2 0 1 7 - 1 7 / 0 7 / 2 0 1 8

TRATAMIENTO DE MANTENIMIENTO
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G r i p e  

A

E S Q U E M A  M A N T E N I M I E N T O :
V I N O R E L B I N A

+
C F M  O R A L

2 7 / 0 7 / 2 0 1 7 - 1 7 / 0 7 / 2 0 1 8
?

TRATAMIENTO DE MANTENIMIENTO
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• Junio 2019--> adenopatías laterocervicales derechas inespecíficas--
> sospecha recaída--> descartada por RM

• Actualmente 6º año fuera tratamiento--> remisión completa
⚬ Gammagrafía + RM anual + Tc tórax. 

• Reciente cirugía de reconstrucción--> asimetría facial por defecto de 
partes blandas en la región preauricular derecha, ángulo mandibular y 
mejilla.  

Reconstrucción mediante cirugía lipofiling en varios tiempos
1ª-->Dic'22

EVOLUCIÓN Y SEGUIMIENTO
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• Numbers of authors encourage abandonment of the surgical
approach, except for excisional biopsy, if the lesion is situated deep
in the head and neck or if adequate surgical access is not attainable,
so functional and cosmetic defects that could affect quality of life
adversely are avoided

• In contrast, others advocate the use of challenging yet highly technical 
surgical procedures to achieve a disease-negative margin for parameningeal
tumors and to accomplish “operability” by adopting a “surgical approach that 
is based on the individual characteristics of each patient”. 

• Combined craniofacial and endoscopic resection and reconstructive surgery 
by a multidisciplinary team of laryngologists, maxillofacial surgeons, 
neurosurgeons, plastic surgeons, and ophthalmologists and further stretch 
their support of surgery to “palliative” operations.

NUEVOS HORIZONTES
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NUEVOS HORIZONTES
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NUEVOS HORIZONTES

• As an advantageous RT technique, PBT is a feasible, safe, and 
effective modality for RMS, showing promising LC, OS, PFS,
and lower acute and late toxicities.

• These studies showed that proton and photon therapies 
have similar clinical outcomes for both disease control and 
survival.
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PARA LLEVAR A CASA: OTROS TIPOS…
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1. ERMS: 
EMBRIONARIO 

Más frecuente<5 
años. Cabeza y 

cuello. 

2. ARMS: ALVEOLAR 

25% 10-25 años y >40 
años. Extremidades 

profundas.

Células pequeñas, 
redondas y azules. 

Agresivo.

3. FUSOCELULAR

ESCLEROSANTE

Poco frecuente, niños 
y adultos. 

4. RMS 
PLEOMÓRFICO

ADULTOS >50 años. 
Cariotipo complejo 

sin alteraciones 
genéticas 

características.
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• Intergroup RMS Study Group (IRSG) and Children’s Oncology Group (COG)
conducted clinical trials to assess the efficacy of adding agents such as
doxorubicin, etoposide, ifosfamide, and irinotecan to the vincristine,
actinomycin, cyclophosphamide (VAC) regime, and even increase the dose of
cyclophosphamide.

• However, none of these endeavors led to a significant improvement
• Lowe late effects
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