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RESUMEN: Introduccién: El rabdomiosarcoma nasal (RMS) es una neoplasia maligna poco frecuente
en adultos, representando menos del 1% de los sarcomas en esta poblacion. Este tumor, derivado de
células precursoras del musculo estriado, plantea importantes desafios diagndsticos y terapéuticos debido
a la compleja anatomia de la cavidad nasal y su proximidad a estructuras vitales. Objetivos: Analizar el
manejo del rabdomiosarcoma nasal en adultos, enfocandose en los subtipos histologicos mas frecuentes,
caracteristicas clinicas, modalidades terapéuticas, factores prondsticos clave y dreas de investigacion
futura para mejorar el tratamiento. Material y métodos: Se realiz6 una revision sistemética en PubMed,
MEDLINE, Cochrane Library y Scopus, incluyendo todos los estudios publicados en inglés o espaiiol
entre 2016 y 2024. Resultados: La distribucién de los subtipos histoldgicos fue heterogénea entre estu-
dios; en analisis poblacionales amplios el subtipo pleomdrfico fue el mas frecuente en adultos, mientras
que en series institucionales se observaron proporciones variables de subtipos alveolar y embrionario.
El diagnostico se realiza tipicamente en estadios avanzados debido a la inespecificidad clinica inicial. El
tratamiento multimodal, que combina cirugia, quimioterapia y radioterapia, fue el enfoque predominante.
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La cirugia endoscopica mostré resultados prometedores en tumores resecables, con tasas de control local
mejoradas. Sin embargo, los regimenes de quimioterapia presentaron una eficacia limitada en adultos en
comparacion con la poblacion pediatrica. La radioterapia con protones emergié como una opcion en casos
con compromiso anatémico critico. Por otro lado, la inmunoterapia, particularmente con inhibidores de
PD-L1, demostrd potencial en casos seleccionados. Los factores pronésticos identificados incluyeron la
histologia tumoral, la invasién local, los margenes quirtrgicos y la presencia de alteraciones moleculares
como la fusion PAX-FOXO1. Conclusiones: El manejo del RMS nasal en adultos requiere un enfoque
personalizado, dada la agresividad del subtipo alveolar y la baja respuesta a las terapias convencionales.
La terapia con protones y la inmunoterapia son estrategias prometedoras, pero se necesitan mas estudios
para evaluar su eficacia a largo plazo. Las futuras investigaciones deben centrarse en una mejor caracte-
rizaciéon molecular y en la realizacion de ensayos clinicos multicéntricos para optimizar los protocolos
de tratamiento.

PALABRAS CLAVE: rabdomiosarcoma nasal; RMS sinonasal; rabdomiosarcoma alveolar; protonterapia;
inmunoterapia; tratamiento multimodal

SUMMARY: Introduction: Nasal rhabdomyosarcoma (RMS) is a rare malignant neoplasm in adults,
accounting for less than 1 % of sarcomas in this population. This tumor, originating from precursor cells
of striated muscle, poses significant diagnostic and therapeutic challenges due to the complex anatomy
of the nasal cavity and its proximity to vital structures, necessitating a personalized and multidiscipli-
nary treatment approach. Objectives: To analyze the management of nasal rhabdomyosarcoma (RMS)
in adults, focusing on the most common histological subtypes, clinical features, therapeutic modalities,
key prognostic factors, and future research areas aimed at improving treatment. Materials and methods:
A systematic review was conducted in PubMed, MEDLINE, Cochrane Library, and Scopus, including all
studies published in English or Spanish between 2016 and 2024. Results: The distribution of histological
subtypes was heterogeneous across studies; in large population-based analyses, the pleomorphic subtype
was the most frequent in adults, whereas institutional case series reported variable proportions of alveolar
and embryonal subtypes. Diagnosis is typically made at advanced stages due to the non-specific initial
clinical presentation. A multimodal treatment approach, combining surgery, chemotherapy, and radiothe-
rapy, was the predominant strategy. Endoscopic surgery showed promising results in resectable tumors,
with improved local control rates. However, chemotherapy regimens demonstrated limited efficacy in
adults compared to the pediatric population. Proton beam radiotherapy emerged as an option for cases
with critical anatomical involvement. Additionally, immunotherapy, particularly with PD-L1 inhibitors,
showed potential in selected cases. Prognostic factors identified included tumor histology, local invasion,
surgical margins, and the presence of molecular alterations such as the PAX-FOXO1 fusion. Conclusions:
The management of nasal RMS in adults requires a personalized approach due to the aggressiveness of the
alveolar subtype and the poor response to conventional therapies. Proton therapy and immunotherapy
are promising strategies, but further studies are needed to assess their long-term efficacy. Future research
should focus on improved molecular characterization and the implementation of multicenter clinical trials
to optimize treatment protocols.

KEYWORDS: nasal rhabdomyosarcoma; sinonasal RMS; alveolar rhabdomyosarcoma; proton therapy;
immunotherapy; multimodal treatment
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INTRODUCCION

El rabdomiosarcoma (RMS) es un tumor
maligno de origen mesenquimal derivado de las
células precursoras del musculo estriado. Aunque
constituye el sarcoma de tejidos blandos mas
frecuente en la infancia, su presentacion en adultos
es excepcional, representando menos del 1% de
los sarcomas en este grupo etario. La variante
nasosinusal es mas infrecuente, asociandose a un
peor prondstico, especialmente en adultos [1]. La
complejidad de la anatomia regional y la proximi-
dad a estructuras vitales, dificultan el manejo de
estos pacientes, por lo que cobran importancia de
enfoques terapéuticos multidisciplinarios [1-3].

El caso que motiva esta revision sistematica
corresponde a un vardn de 25 afios que consult6 por
dolor hemifacial, anosmia y episodios recurrentes
de epistaxis, siendo diagnosticado de rabdomio-
sarcoma alveolar nasal en estadio avanzado. Este
caso ilustra la agresividad de la enfermedad y las
dificultades diagndsticas y terapéuticas que plantea
el rabdomiosarcoma nasal en adultos jovenes.

Este caso clinico resalta la complejidad en el
manejo del rabdomiosarcoma nasal en adultos
jovenes y la necesidad de estrategias de tratamiento
basadas en evidencia. A pesar de que los protocolos
terapéuticos en adultos suelen basarse en esquemas
pediatricos [2], las tasas de supervivencia en adultos
contindan siendo considerablemente mas bajas, lo
que sugiere diferencias bioldgicas y de respuesta
al tratamiento entre ambos grupos etarios [1, 3].
Esta revision busca sintetizar la evidencia dispo-
nible para guiar mejor el tratamiento de esta rara
entidad clinica.

El objetivo de esta revision es analizar y sinte-
tizar la literatura sobre el manejo del rabdomio-
sarcoma nasal en adultos, con especial énfasis
en los subtipos histolégicos mas frecuentes, las
modalidades terapéuticas, y los factores pronosticos
asociados. Esta revision se realiza a proposito del
caso clinico mencionado, con el fin de proporcionar
una perspectiva clinica basada en la evidencia y que
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ofrezca recomendaciones concretas para el manejo
multidisciplinario de esta patologia.

Los objetivos de esta revision son describir las
caracteristicas clinicas del rabdomiosarcoma nasal
en adultos, compardndolas con las presentaciones
pedidtricas; identificar los factores prondsticos clave
que influyen en la supervivencia, incluyendo la
extension del tumor, la invasion local y los marca-
dores moleculares; evaluar la eficacia de las estra-
tegias terapéuticas actuales, incluyendo cirugia,
quimioterapia, radioterapia y terapias avanzadas
como la inmunoterapia; analizar la evolucién de
los enfoques quirtrgicos y el papel de la radiote-
rapia de protones en el manejo de la enfermedad;
y proponer lineas futuras de investigacion que
aborden las brechas en el conocimiento actual
sobre el tratamiento del rabdomiosarcoma nasal
en adultos.

MATERIAL Y METODO

Se realiz6 una revision sistematica siguiendo
las directrices PRISMA. La btsqueda se llevd
a cabo en las bases de datos Cochrane Library,
Embase, IEEE Xplore, MEDLINE, PubMed, Scopus
y SPRINGERLInk, utilizando combinaciones de los
términos “adult’, “rhabdomyosarcoma nasal’, “sino-
nasal rhabdomyosarcoma”, “rhabdomyosarcoma
treatment” y “nasal cancer”, junto con “radiothe-
rapy”y “chemotherapy’, adaptados a cada buscador.
Asimismo, se realizé una busqueda manual adicio-
nal en las referencias de los estudios clave para
identificar articulos no recuperados inicialmente.

Se incluyeron estudios publicados entre 2016
y 2024 que abordaran casos de rabdomiosarcoma
localizado en cavidad nasal y/o senos paranasales
en pacientes adultos (=18 anos). Se priorizo la
inclusién de trabajos que aportaran informacién
sobre diagndstico, manejo clinico, tratamiento
multimodal y factores pronésticos en adultos,
con especial énfasis en aquellos que reportaran
datos de supervivencia, recurrencia y respuesta
al tratamiento.
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Se incluyeron estudios con poblacién mixta
(adulto-pediatrica) inicamente si proporcionaban
datos desagregados para adultos o silos resultados
correspondientes a adultos eran identificables de
forma explicita y aplicables al contexto clinico
adulto. Los datos procedentes de series exclusi-
vamente pediatricas o de poblacién AYA (adoles-
centes y adultos jovenes) se utilizaron, en su caso,
solo como contexto (por ejemplo, para discutir
diferencias bioldgicas o terapéuticas) y se seitalaron
explicitamente como tales.

Se excluyeron los estudios centrados exclusiva-
mente en poblacion pediatrica sin datos compara-
bles o extraibles en adultos, asi como publicaciones
sin datos clinicos utilizables (editoriales, cartas u
opiniones) o con informacién insuficiente para su
extraccion. Finalmente, se incluyeron solo articulos
en inglés o espaiol.

Los titulos y resimenes fueron revisados de
manera independiente por dos revisores, descar-
tandose aquellos que no cumplian los criterios
de inclusion. Los articulos preseleccionados se
analizaron a texto completo. Las discrepancias
se resolvieron mediante consenso o, cuando fue
necesario, con la intervencion de un tercer revisor.

La calidad metodoldgica de los estudios selec-
cionados se evalué mediante herramientas valida-
das. Para los estudios observacionales se utiliz6 la
escala de Newcastle-Ottawa, y para los ensayos
clinicos, la escala CONSORT. Dado que la mayoria
de los trabajos correspondian a series retrospec-
tivas unicéntricas o analisis de bases de datos, el
riesgo de sesgo fue considerado moderado-alto,
principalmente por sesgo de seleccién y confusion.
La mayor parte de las cohortes observacionales
obtuvo puntuaciones intermedias en la escala de
Newcastle-Ottawa, limitadas por tamafios muestra-
les reducidos, ausencia de grupos comparadores y
heterogeneidad en los criterios terapéuticos. No se
identificaron ensayos clinicos aleatorizados espe-
cificos en poblacion adulta con rabdomiosarcoma
nasal; en consecuencia, la evidencia disponible
correspondié predominantemente a niveles de
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evidencia III-IV, lo que obliga a interpretar los
resultados con cautela.

Los datos extraidos se sintetizaron en tablas
que incluyeron informacién demogréfica, subtipos
histologicos, modalidades terapéuticas y resultados
clinicos. Debido a la heterogeneidad metodoldgica
y clinica de los estudios incluidos, no fue factible
realizar un metaandlisis cuantitativo, optandose
por una sintesis cualitativa narrativa.

Esta revision no fue registrada previamente
en PROSPERO, dado el caracter excepcional de
la entidad y la limitada literatura disponible; no
obstante, el protocolo de busqueda y seleccion se
defini6 previamente y se siguié de forma estricta.

RESULTADOS

El diagrama de flujo PRISMA (Figura 1)
muestra el proceso de seleccion de estudios, desde
la identificacion inicial hasta la seleccién final. Se
encontraron 387 registros mediante busquedas
bibliograficas, de los cuales 180 fueron eliminados
por ser duplicados, dejando 207 registros tinicos.
Durante la seleccion, 120 registros fueron exclui-
dos por no cumplir con los criterios preliminares,
quedando 87 registros preseleccionados. Posterior-
mente, se evaluaron a texto completo 25 articulos,
de los cuales 10 fueron excluidos, 7 por no cumplir
los estandares PRISMA y 4 por falta de validacion.
Finalmente, 14 estudios cumplieron todos los
criterios de inclusién y fueron considerados en
la revision.

Los resultados proceden de estudios con
importante heterogeneidad metodoldgica y pobla-
cional, que incluyen desde anlisis poblacionales de
gran tamaiio hasta series institucionales pequeias
y casos aislados. En consecuencia, los hallazgos se
presentan como una sintesis cualitativa, destacando
tanto los patrones comunes como las divergencias
observadas entre estudios, mas que como estima-
ciones cuantitativas uniformes.

La revision incluy6 un total de 14 estudios que
cumplian con los criterios de inclusion (Tabla 1,
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Figura 1. Diagrama de flujo PRISMA
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Registros a texto completo
excluidos y razén de su exclusion
(n=10)
e No cumplir con los
estandares PRISMA (N=7)
e Falta de validacion
rigurosa (n=4)

Rev. ORL, 2026, 17, 1, 37-47




RABDOMIOSARCOMA NASAL: ESTRATEGIAS TERAPEUTICAS Y FACTORES PRONOSTICOS. UNA REVISION SISTEMATICA

REDONDO-BENAVENTE ] C., VERGE-GONZALEZ ] C., SANZ-SANCHEZ C I ET AL

Anexo 1) con una poblacién de 3590 pacientes, de
los cuales 3399 (94,7 %) provinieron del anélisis
de la base de datos SEER y 191 fueron estudiados
en cohortes mas pequenas o casos individuales. Se
identificaron diferencias significativas en la distri-
bucidn de los subtipos histoldgicos, las estrategias
terapéuticas y los resultados clinicos.

La distribucion de los subtipos histologicos
mostré una variabilidad considerable entre estu-
dios. En varias series institucionales pequenas, el
rabdomiosarcoma alveolar (ARMS) fue el subtipo
predominante, alcanzando hasta el 75 % de los
casos. En contraste, otros estudios describieron una
mayor proporcion de rabdomiosarcoma embriona-
rio (ERMS, hasta el 78 %) o pleomorfico (PRMS,
hasta el 36 %). En los analisis poblacionales de
mayor tamafio, como el estudio basado en la base de
datos SEER, el subtipo pleomérfico emergié como el
mas frecuente en adultos, seguido del embrionario,
mientras que el alveolar fue menos comun, aunque
consistentemente asociado a peor pronostico.

Hasta un 87,5 % de los casos (7 de 8 individuos)
presentaron recurrencia local y el mismo porcentaje
de pacientes desarrollé metastasis, especialmente en
pacientes con ARMS y niveles elevados de LDH (>400
U/L). Los sintomas mas frecuentes fueron obstruccion
nasal, epistaxis recurrente, dolor facial y anosmia.

El diagnostico se realizé mediante estudios de
imagen en todos los casos, con resonancia magné-
tica (RM) y tomografia computarizada (TC) como
herramientas principales. La confirmacién histo-
patologica incluyo biopsia con inmunohistoqui-
mica, con expresion de desmina y miogenina en la
mayoria de los casos (reportado en 6 de 8 pacientes
en el estudio de Lo et al. y en una proporcion signi-
ficativa de los 47 pacientes analizados por Saadi
etal.). Ademads, se identifico la fusion PAX-FOXO1
en pacientes con ARMS, asociandose a un peor
pronostico (detectada en aproximadamente 2447
de 3399 pacientes analizados en la base de datos
SEER segun el estudio de Han et al.).

El tratamiento del RMS nasal en adultos fue
predominantemente multimodal, combinando
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cirugia, quimioterapia y radioterapia. De los 14
estudios analizados, la quimioterapia (QT) se utilizo
en 13 estudios (93 %), ya sea sola o en combinacién
con cirugia y/o radioterapia. La radioterapia (RT)
fue aplicada en 10 estudios (71,4 %), mientras que
la radioterapia con protones (PRT) se emple6 en 2
estudios (14,3 %), mostrando buenos resultados en
control local y menor toxicidad. La cirugfa (Cx) se
realizo6 en 8 estudios (57,1 %), logrando margenes
negativos en el 100 % de los pacientes operados
mediante cirugia endoscdpica en un estudio. La
inmunoterapia (IT) se utiliz6 en 3 estudios (21,4 %),
mostrando respuestas parciales en pacientes con
expresion del ligando de muerte programada 1
(PD-L1) y alta carga mutacional (TMB-H), un
biomarcador asociado a mejor respuesta a inmuno-
terapia. Los firmacos empleados fueron nivolumab,
toripalimab y anlotinib, con una supervivencia
libre de progresion (PES) de hasta 45 meses en un
paciente con RMS pleomorfico metastasico.

En cuanto al subtipo histolégico, el ARMS
presento las peores tasas de supervivencia, con
una supervivencia global (OS) a 5 afos del 28 %,
mientras que el ERMS alcanz6 el 50% en pacientes
tratados con cirugia y radioterapia. En relacién
con el tratamiento quirurgico, los pacientes con
madrgenes negativos (R0) mostraron una mayor
supervivencia libre de enfermedad en comparacién
con aquellos con margenes positivos. En cuanto a
los marcadores moleculares, se identifico expresiéon
de PD-L1 y niveles elevados de Ki-67 en ciertos
casos, con respuestas variables a la inmunoterapia.
La supervivencia global (OS) a 5 afios oscil6 entre el
28 %y el 8 3%, dependiendo del subtipo histoldgico,
la extension tumoral y el tratamiento recibido. En
los pacientes tratados con PRT + QT, la OS alcanzé
el 83 %, mientras que en aquellos con enfermedad
metastasica la supervivencia cay6 a 27 %.

DISCUSION

La marcada heterogeneidad observada entre
los estudios incluidos condiciona la interpretacion
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de los resultados y limita la posibilidad de estable-
cer proporciones exactas de subtipos histologi-
cos o estimaciones precisas de supervivencia. No
obstante, esta variabilidad constituye en si misma
un hallazgo relevante, reflejo de la rareza de la
enfermedad y de la ausencia de criterios uniformes
de manejo en adultos, lo que refuerza la necesidad
de estudios multicéntricos colaborativos.

El manejo del rabdomiosarcoma nasal (RMSN)
en adultos sigue representando un desafio clinico
debido a su baja prevalencia y a su asociacién con
un pronostico desfavorable. En los estudios anali-
zados, el diagndstico suele realizarse en estadios
avanzados y, en algunas series, se han descrito
tasas elevadas de recurrencia local y diseminacién
metastdsica, que alcanzan hasta el 87,5 % de los
casos [1].

El caso indice que motivé esta revision presen-
taba extension intracraneal y adenopatias cervicales
en el momento del diagndstico, hallazgos que refle-
jan la tendencia de esta entidad a diagnosticarse
tardiamente y que se asocian a peor prondstico.

Los hallazgos de esta revisiéon evidencian la
variabilidad en la distribucion de subtipos histo-
légicos en adultos. Mientras que algunos estudios
identificaron al rabdomiosarcoma alveolar (ARMS)
como el subtipo predominante en adultos (hasta
75 %) [1], otros mostraron una mayor proporcion
del subtipo embrionario (ERMS, hasta 78 %) [2] o
pleomorfico (PRMS, hasta 36 %) [3]. Estas diferen-
cias pueden estar influenciadas por la metodologia
de los estudios y factores poblacionales.

El ARMS se asocid con el peor prondstico,
con una supervivencia global (OS) a 5 afios de
solo el 28 % [4], mientras que el ERMS mostro
mejores resultados (OS hasta 50 %) cuando se
traté con cirugia y radioterapia [2]. Se observo
que la afectacion de la base del craneo y el sistema
nervioso central estuvo asociada con un mayor
riesgo de recurrencia y una menor supervivencia,
lo que subraya la importancia de una evaluacién
minuciosa de la extensién tumoral en el momento
del diagndstico y la planificacion del tratamiento.
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Por otro lado, el PRMS, aunque menos frecuente,
mostrd una respuesta parcial a la inmunoterapia
en algunos casos [5], lo que podria abrir nuevas
lineas de investigacion.

El tratamiento multimodal sigue siendo el estan-
dar para el manejo del RMS nasal en adultos, inclu-
yendo cirugia, quimioterapia y radioterapia [6, 7].
Sin embargo, la efectividad de cada modalidad
varia dependiendo del subtipo y la extension del
tumor [8].

En pacientes con tumores resecables, la cirugia
endoscopica permitié obtener mérgenes negativos
(RO) en el 100 % de los casos reportados, mejorando
la supervivencia libre de enfermedad [9], mientras
que los pacientes con tumores avanzados o irrese-
cables dependieron de estrategias no quirdrgicas
[4]. La quimioterapia fue utilizada en el 93 % de los
estudios, mayormente en combinacién con otras
terapias [6]; sin embargo, la respuesta en adultos
sigue siendo inferior a la observada en nifos, lo
que sugiere la necesidad de esquemas mads perso-
nalizados en esta poblacion [8]. La radioterapia fue
aplicada en el 71,4 % de los estudios, destacando
la radioterapia de protones (PRT) como una alter-
nativa prometedora en dos estudios, logrando una
OS de hasta 83% en pacientes con localizacién
desfavorable [10]. Aunque aiin en etapas iniciales, la
inmunoterapia se utilizé en el 21,4 % de los estudios,
con respuestas parciales en pacientes con expresion
de PD-L1 y alta carga mutacional (TMB-H) [11],
reportdandose hasta 45 meses sin recurrencia en un
paciente tratado con nivolumab [5].

Estos hallazgos sugieren que los avances tera-
péuticos han mejorado la supervivencia en ciertos
subgrupos de pacientes, pero que atn se requieren
estudios prospectivos que permitan evaluar la
eficacia de estos tratamientos en el RMS nasal en
adultos [6, 12]. A pesar de estos avances, las tasas
de recurrencia local siguieron siendo elevadas,
particularmente en pacientes con ARMS, lo que
sugiere la necesidad de estrategias terapéuticas mas
efectivas y personalizadas, incluyendo el desarrollo
de enfoques que integren nuevas terapias dirigidas
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o combinaciones mds agresivas en subgrupos de
alto riesgo.

Otro delos principales problemas en la literatura
revisada es la variabilidad metodoldgica en los estu-
dios, con muestras pequenas y disefios retrospectivos
que dificultan la generalizacion de los resultados
[6]. Ademas, algunos estudios combinan datos de
pacientes adultos y pediatricos, lo que puede sesgar
las conclusiones en el grupo de adultos [8].

La falta de ensayos clinicos aleatorizados en
adultos es otra limitacién importante [6]. Para
abordar este problema, serfa fundamental la creacién
de estudios multicéntricos que analicen interven-
ciones terapéuticas de manera mas sistemdtica [12].

Desde el punto de vista de la practica clinica
actual en ORL oncoldgica, estos hallazgos refuer-
zan la necesidad de un manejo multidisciplinar en
centros con experiencia en sarcomas de cabeza y
cuello, asi como la consideracién precoz de técnicas
avanzadas como la radioterapia con protones en
casos seleccionados 7, 11, 13]. Asimismo, en pacien-
tes adultos con enfermedad avanzada o refractaria,
deberia valorarse la inclusién en ensayos clinicos,
particularmente aquellos que exploren estrategias
de inmunoterapia o tratamientos personalizados
basados en marcadores moleculares [6, 12, 14].

Por ultimo, la incorporacién de biomarcado-
res moleculares en los estudios clinicos permitird
desarrollar estrategias terapéuticas mds precisas,
particularmente en el contexto de la inmunoterapia.
La secuenciacion de nueva generacion (NGS) ha
identificado perfiles moleculares asociados a una
mejor respuesta a inmunoterapia, como la TMB-H
y la inestabilidad microsatelital alta (MSI-H); sin
embargo, estos hallazgos deben validarse en estudios
prospectivos con mayor numero de pacientes [15].

CONCLUSIONES

El rabdomiosarcoma nasal (RMSN) en
adultos es una enfermedad poco frecuente y agre-
siva que requiere un enfoque terapéutico multi-
modal y personalizado. Su baja prevalencia y la
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inespecificidad de los sintomas iniciales, como
obstruccion nasal, epistaxis recurrente y dolor
facial, favorecen su diagndstico en estadios avan-
zados, con afectacion de estructuras criticas como
la base del craneo y los senos paranasales, lo que
complica el manejo clinico y empeora el prondstico.

Los subtipos histologicos influyen signifi-
cativamente en la evolucion de la enfermedad.
En esta revision, se identific6 variabilidad en su
distribucion: algunos estudios reportaron ARMS
como el mas frecuente (hasta 75 %), mientras que
otros encontraron mayor prevalencia de ERMS
(hasta 78 %) o PRMS (hasta 36 %).

El ARMS se asoci6 con la peor supervivencia,
con una OS a 5 anos de 28 %, reflejando su agre-
sividad y tendencia a la metastasis. En contraste,
el ERMS mostré una OS superior (hasta 50 %),
especialmente cuando se logrd reseccién quirurgica
con margenes negativos.

El tratamiento multimodal sigue siendo el
estandar en RMSN, combinando cirugia, quimio-
terapia y radioterapia segun la extension tumoral.
La cirugia endoscopica ha demostrado ser efectiva
en tumores resecables, logrando margenes nega-
tivos (RO) en el 100 % de los casos reportados y
una mayor supervivencia libre de enfermedad.
La radioterapia con protones (PRT) ha emergido
como una opcion relevante en casos con compro-
miso anatémico critico, alcanzando una OS de
hasta 83 %. La quimioterapia se uso en el 93 %
de los estudios, aunque con respuesta inferior en
adultos respecto a nifios, resaltando la necesidad
de esquemas personalizados. La inmunoterapia se
empled en el 21,4 % de los estudios, con respuestas
parciales en pacientes con PD-L1 y TMB-H. En
un caso, el tratamiento con nivolumab logré una
supervivencia libre de recurrencia de 45 meses en
un paciente con RMS pleomoérfico metastasico.

A pesar de los avances terapéuticos, la recu-
rrencia local y la limitada respuesta a la quimiote-
rapia siguen siendo barreras en el tratamiento del
RMSN en adultos. La OS a 5 afos varia segtin el
subtipo histoldgico y el tratamiento recibido, con
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valores inferiores al 30% en ARMS y hasta 50 % en
ERMS con tratamiento multimodal. En enfermedad
metastasica, la OS se redujo al 27 %, destacando
la necesidad de nuevas estrategias terapéuticas.

La falta de ensayos clinicos especificos para
adultos limita la generalizacion de los hallazgos.
La heterogeneidad en los tratamientos y el tamario
muestral reducido dificultan la formulacién de
directrices clinicas definitivas.

Para optimizar el manejo del RMSN, es funda-
mental desarrollar ensayos clinicos multicéntricos
y colaborativos que permitan evaluar estrategias
terapéuticas de manera mas sistemdtica. La incor-
poracion de biomarcadores moleculares, mediante
técnicas como la secuenciacion de nueva gene-
racion (NGS), sera clave para identificar perfiles
tumorales y guiar tratamientos, especialmente en
inmunoterapia y terapias dirigidas.

Finalmente, la colaboracién internacional es
crucial para generar datos robustos que optimicen
el tratamiento de esta patologia, mejorando la
calidad de vida y la supervivencia de los pacientes.
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