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Tumor rabdoide maligno extrarrenal como
causa de apnea del suefo en un nifio

Extrarenal malignant rhabdoid tumour
as a cause of sleep apnoea in a child

Sr. Editor:

El tumor maligno rabdoide es una neoplasia infantil
muy poco frecuente, siendo su localizacion extrarrenal
excepcional'. El sindrome de apnea-hipopnea obstructiva
del suefo (SAHS) es una entidad muy comdn en nifos, con
una prevalencia del 1 a 3%, siendo su causa mas frecuente la
hipertrofia adenoamigdalar?. En nuestro caso, la presencia
de un tumor rabdoide maligno retrofaringeo fue la causa del
sindrome de apneas durante el suefo.

Presentamos el caso de un nifo de 2 anos de edad,
sin antecedentes de interés, que es remitido a la consulta
por presenta un cuadro de ronquidos y apneas durante el
suefio. Desde hace 2 meses refiere clinica de astenia, ano-
rexia, pérdida de peso y dificultad para lateralizar el cuello.
A la exploracion clinica, destaca la palpacion de una masa
solida submandibular de unos 4cm de tamano, adherida a
planos profundos, no dolorosa, con adenopatias cervicales
bilaterales, paresia del VI par derecho y estrabismo conver-
gente.

Se realiza un estudio polisomnografico incluyendo
electroencefalografia, electromiografia, electrooculogra-
fia, sensor de posicion, ronquido, flujo aeronasal, esfuerzo
toracoabdominal y saturacion de oxigeno (SatO,), siguiendo
los criterios diagnodsticos de la International Classification of
Sleep Disorders. Los resultados mostraron un suefio nocturno
muy fragmentado secundario a microdespertares por even-
tos respiratorios, con disminucion de la eficiencia del mismo
(81%), registrando un indice de apnea-hipopnea (IAH) de
46,71/h, (normal <1/h), siendo la totalidad de los eventos
respiratorios de caracter obstructivo, llegando a desatura-
ciones minimas de oxigeno del 50%. Dada la severidad del
sindrome, se prescribio inicialmente dispositivo de venti-
lacion mecanica (VMNI) con los siguientes parametros (IPAP
12 cmH,0, EPAP 4cmH,0, FR 20 rpm, trigger 2, O, 1l), con lo
que se consiguid la normalizacion del IAH y de la saturacion
de oxigeno.

Posteriormente, la realizacion de una resonancia mag-
nética (RM) craneo-cervical (fig. 1) reveld una masa
solida retrofaringea (5,4 x4,6 x6cm) que se extendia

desde la nasohipofaringe, ocupando el cavum y el espacio
parafaringeo derecho, afectando a cadenas ganglionares
cervicales bilaterales y haciéndose intracraneal, hasta la
fosa posterior, el agujero magno y la parte anterior del
bulbo, llegando a comprimir estructuras vasculares (arte-
ria cardtida y vena yugular), con disminucion del tamano de
la via digestiva y aérea.

Se practico una biopsia refrofaringea y estudio inmuno-
histoquimico, en los que se demostro la presencia de células
de morfologia rabdoide con nucleo lateralizado y condensa-
cion citoplasmatica®, con lo que se llegd al diagndstico final
de tumor rabdoide maligno extrarrenal.

Ante la dificultad de tratamiento quirlrgico, se inicid
tratamiento correspondiente al protocolo de sarcomas de
partes blandas no rabdomiosarcoma®“, recibiendo 7 ciclos
de quimioterapia y 2 ciclos de radioterapia local intradina-
mica.

Una vez completado el periodo de tratamiento (12 sema-
nas), se realizd un nuevo estudio polisomnografico y RM de
control. La RM (fig. 2) mostro una disminucion de los compo-
nentes cervicales con persistencia de masa a nivel posterior,
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Figura 1 RM cerebral corte sagital: masa solida (5,4x4,6x6
cm) desde naso a hipofaringe, con extension por espacio retro
-parafaringeo derecho y hacia fosa posterior.
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Figura 2 RM cerebral corte sagital post-tratamiento: se
observa la desaparicion del componente en espacios cervicales
persistiendo componente de masa posterior con disminucion de
tamano(4,3x2,1x1,6cm) con respecto al tamano inicial.

si bien con disminucion de tamano (4,3 x2,1x1,6cm),
aunque con compresion parcial de la parte anterior del tron-
coencéfalo.

El estudio polisomnografico postratamiento demostré una
adecuada estructuracion del sueno, registrando porcentajes
normales de suefo superficial y profundo, con una eficiencia
del 93%, un IAH de 0,56/h (normal) y saturaciones de oxigeno
en el rango de normalidad (96%) por lo que se procedio a la
retirada del dispositivo de ventilacion mecanica. Los padres
asimismo referian que el nifo presentaba un suefio nocturno
mas tranquilo y reparador.

El tumor rabdoide maligno es uno de los tumores mas
agresivos y letales en oncologia pediatrica. Fue descrito
inicialmente en 1978 como una posible variante sarcoma-
tosa del tumor de Wilms. Es una entidad rara y muy poco

frecuente en la infancia, siendo su localizacion habitual a
nivel renal. Localizaciones extrarrenales, como el sistema
nervioso central, orofaringe, higado, piel y pulmoén, son
excepcionales. Habitualmente, ocurre en nifios menores de
5 afos presentando un curso clinico fatal y muy agresivo,
con un rango de mortalidad del 80-100%"-3“.

Como conclusion queremos destacar que, si bien en nifios
con edades comprendidas entre los 3 y los 5 anos es la
hipertrofia adenoamigdalar la causa mas frecuente de SAHS,
en menores de 3 anos y lactantes hay que considerar otro
tipo de etiologias (tumores, malformaciones craneofaciales,
etc.), por lo que es fundamental una completa exploracion
clinica que permita la orientacion diagnostica y la realiza-
cion de pruebas complementarias. En este caso, el correcto
diagnostico y tratamiento del tumor consiguié la normali-
zacion del nimero de eventos respiratorios y una mejor
estructuracion de la arquitectura del suefo nocturno en
nuestro paciente.
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