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INTRODUCCION

El cdncer en M&xico, ocupa el sexto lugar como causa de defuncidn
y en el mundo, el segundo lugar como causa de muerte (6). Los sarcomas
de partes blandas, ocupan el sexto lugar en frecuencia de las neopla- -
sias de los nifes (52)

E1 mds frecuente de los sarcomas de partes blandas, es el cabdomig
sarcoma, le sigue en orden de presentacidn el sarcoma indiferenciado; -
se ven mds esporddicamente el sarcoma de Ewing extrabseo, sarcoma sino-
vial, histiocitoma fibroso maligno y otros.

E1 comportamiento de estos tumores, desde e} punto de vista biols-
gico, es poco conocido y generalmente son diagnosticados tardfamente, -
la variedad de tipos celulares existentes es muy amplia, la mortalidad
es alta y la respuesta al tratamiento multidisciplinario es muy varia--
ble.

Con el presente estudio, se pretende conocer el comportamiento de
estas neoplasias en nuestro medio, se analiza su espidemiologfa en nues
tro hospital y se plantea el tratamiento que actualmente se realiza, --
con intencifn de incrementar el conocimiento que tenemos sobre estas --
temidas neoplasias.



0BJETIVOS

1. OBJETIVO GENERAL.

Conocer el comportamiento biol6gico de los sarcomas de partes ==
blandas en nuestro medio.

2. OBJETIVOS ESPECIFICOS.

A). Conocer la edad de presentacibn, localizacibn antbmica y el grado
al diagndstico de los sarcomas de partes blandas.

B). Conocer la relacidn existente entre la edad de presentacidn, loca
1izaci6n anatémica y el grado al diagn6stico con la respuesta al
tratamiento multidiscipiinario: cirugia, quimioterapia, radiotera
pia y la relacion de estas variables con el tipo histolGgico en -
los sarcomas de partes blandas.

HIPQTESTIS

En los sarcomas de partes blandas, la edad, la localizacitn anatémi
ca y el grado al momento del diagndstico, tiemen relaci6n con el tipo ce
lular y la respuesta al tratamiento,



1.

a8

ANTECEDENTES CIENTIFICOS

DEFINICIONES.
- Sarcoma.

Es un tumor maligno que se origina de las células mesenquima-
tosas primitivas y se dispersa en el cuerpo. Las células no alcan
zan diferenciacifn en estructuras maduras.

Rabdomiosarcoma.

Es un tumor que proviene de tejidos que imitan el mdsculo es- -
triado normal. A pesar de su nombre, el rabdomiosarcoma frecuente-
mente se origina de tejido mesenquimatoso, en sitios en que el - -
misculo estriado no se encuentra ordinariamente.

Sarcoma Indiferenciado.

Tumor en que las c&lulas de origen parccen ser mesodermo y no -
endodermo o ectodermo, en quienes el grade de inmadurez es tan pri
mitivo como para no dar indicacién de tejido especifico (39).

HISTORIA.

Virchow (1821-1902), separS los sarcomas de tejidos blandos y hue-
sos de otras formas de cdncer como neoplasias epiteliales y hematol§
gicas. Weber en 1854, describi6 el rabdomiosarcoma como una entidad
separada. Stout y Packs en 1946, revisaron la primera serie descrip-
tiva de casos. Horn y Enterline en 1958, hacen una descripcin pato-
16gica de rabdomioblastos en tumores de tejidos blandos, descritos -
previamente como rabdomiosarcomas en nifios y sarcomas pleomérficos -
en adultos {15). Enzilger en 1968, reporta 110 pacientes con rabdo--
miosarcoma alveolar (11). Anger Vall en 1975 (2) y Soule en 1978 --
(45), describen el sarcoma de Ewing extralseo, en 1972 se integra el
estudio intergrupo de rabdomiosarcoma {23) y se redne la serie mis -
grande de este tipo de tumores, dando pautas para su clasificacion y
tratamiento.



FIGURA Mo. 1

RABDOMIQSARCOMA DE CARA Y CUELLO



3. RABDOMIOSARCOMA Y SARCOMA INDIFERENCIADO.

El

rabdomiosarcoma se origina aparentemente de tipos celulares que

ocurven en tejido mesenquimatoso, incluye 6rganos que normalmente no
contienen miisculo estriado, como hfgado, conductos biliares y présta

ta.

Ha sido reportado como un tumor primario en casi todos los si- -

tios excepto cerebra (13).

3.1.

3.2.

Frecuencia.

Son poco frecuentes, adr en grandes instituciones no se reli--
nen mds de 10 a 15 casos al afo. E1 ndmero total de casos obser
vados en muchos afos, es menor de ioo por instituci6n (28). En
general los sarcomas son la sexta forma mds comin de cincer en
la infancia, después de la leucemia aguda, tumores de sistema -
nerviose, linfoma, neuroblastoma y tumor de Wilms {62). El1 rab-
domiosarcoma y sarcoma indiferenciade, son la forma predominan-
te de los sarcomas de partes blandas (32%) en nifios menores de
10 apos; en la segunda década de la vida, comprenden el 57% de
los casos (28).

En E.U.A. se diagnostican 250 nuevos casos de rabdomiosarcoma
por afo (25). Estos tumores ccurren en todo el mundo. Son mds -
frecuentes ligeramente en hombres que en mujeres, predominan en
menores de 2 afios y no hay diferencia en cuanto a grupos &tni--
cos (21).

Genética.

Se ha estudiado relacidn de clncer familiar, Va asociacidn --
con neurofibromatosis es particularmente intrigante (35). Se ha
descrito asociacifn de CA de mama en madres y sarcomas de par--
tes blandas en sv descendencia. En Inglaterra, el riesgo de CA
de mama en madres de nifios con sarcomas de partes blandas, fue
tan alta como 13.5 veces mayor que las que no tenfan hijos con
esta patologfa {3), Se ha estudiado la posible relacidn entre -
anormalidades cromos6micas y alteraci6n de expresion de oncoge-
nes. Se ha encontrado una variedad de alteraciones cromosdmicas



FIGURA No. 2
TAC DE TUMOR DE ORBITA

FIGURA No. 3
RABDOMIOSARCOMA DE SENO MAXILAR, EXTIRPADBO



en pacientes con una o varias anomalfas (34).
3.3. Etiologia,

Alin es desconocida. La investigacién de posibles causas es de
interés, pero ninguna es definitiva; la exposicion de animales
a agentes quimicos (metilcolanthreno) produce rabdomiosarcoma;
la existencia de virus tumorales en animales y los virus de Eps
tein Barr en Yinfoma Burkit y linfocitos T de la leucemia, ha-
cen pensar que pueden encontrarse algunas formas de cdncer, in-
cluyendo el rabdomiosarcoma (17).

3.4, Sobrevida.

La sobrevida a 5 anos reportada por varios grupos oncolbgicos
en E.U,A., varfa del 14 al 36%, utilizando manejo con quimiote-
rapia y radioterapia, ademis de la cirugfa (12). Flamant en - -
Francia, menciona que el rabdomiosarcoma da metdstasis en el 65
al 80% de casos y que las dimensiones del tumor 1o hacen irresge
cable al localizarse en cabeza, cuello y retroperitoneo (10),

3.5. Diagnéstico Histopatoldgico.

EV microscopio de luz, detecta estriaciones que semejan miscu
lo estriado en ocasiones no aparente con tinciones HE, pero me-
jor vistas con tinciones especiales de &cido fosfotungstico - -
{31,32). La inmunohistoquimica utiliza anticuerpos contra - -
misculo esquelético y otras protefnas midgenas como miosina, --
mioglobina, creatinquinasa {MM izosima), actina de misculo es--
quel&tico, desmina y protefna banda Z; en el tercer protocolo
del estudio intergrupo se usaron con frecuencia (30.7.50). E1 -
microscopio electrénico es muy Gtil cuando el tumor es primiti-
vo, un filamento simple de miosina de misculo esquelético de 16
nm es diagnéstico. El diagnGstico siempre es dificil y a veces,
se hace tomando biopsia después de dar quimioterapia, debido a
que ocurre diferenciacién citoldgica.

3.6. Presentacidn {1fnica.



FIGURA ho. 4

IMAGEN TRANSOPERATORIA
DE TUMOR PARATESTICULAR



3.7.

El rabdomiosarcoma y el sarcoma indiferenciado se manfiestan
como masa en ausencia de trauma o funcidn alterada del cuerpo -
por masa no sospechada que crece. Las manifestaciones son de --
acuerdo @ la localizacidn en cabeza y cuello,aproximadamente -~
50% son tumores parameningeos y 25% de §rbita, los restantes en
otres sitios, producen proptosis, oftalmoplejia, epistaxis y -
pardlisis de pares craneales, pueden dar metistasis a hueso y -
pulmbn. En el tracto genitourinario generaimente son de tipo em
brionario, proceden de vejiga {(trfgono) o préstata, producen he
maturia y obstruccidn urinaria, en vagina causan sangrado; la -
localizacién paratesticular produce dolor escrotal unilateral,
En extremidades frecuentemente se hace el diagndstico retardado
por la frecuencia de traumas en esta regitn. En tronco al igual
que en extremidades, son por lo general, de tipo alveolar y tie
nen tendencia a recurrir.En localizacidn intratordcica, retrope
ritoneal y p&lvica, casi Siempre son grandes al diagnosticarse,
son accesibles incompletamente al cirujano, hay tendencia a re-
currir. En regifn perineal y perianal, semejan abscesos o pSli-
pos y generalmente son de tipo alveolar. En higado y vfas bilia
res son muy raros, producen ictericia por obstrucci6n y metasta
tizan a retroperitoneo y pulmones (5,19,42,51).

Clasificacidn.

Se describen 5 tipos:
A) Embrionario, que incluye la variedad botroide.
B) Alveolar,
C) Sarcoma Indiferenciado.
D) Pleombrfico, y
E) Componente Mixto.

E1 tipo embrionario es el mds frecuentemente reportado con --
57% y considerande la variedad botroide, hacen el 63%, es mds -
frecuente en cabeza, cuello y tracto genitourinario, la varie-
dad botroides aparece en vejiga, vagina y nasofaringe, semejan
racimos de uvas y presentan superficies cubiertas por mucosas,

-9 -



FIGURA No. 5

RABDOMIOSARCOMA BOTROIDE
QUE PROTRUYO POR CISTOSTOMIA REALIZADA
POR RETENCION URINARIA

210 -



3.8.

el resto, que ocupa ia mayor parte, se describe comp s6lido y -
simula esqueleto inmaduro (20.26); e) 80% de la localizacién --
urinaria, el 60% de los localizados en cabeza y cuello y mis de
50% de los tumores de otros sitios se reportan de este tipo - -
(43). E1 tipo alveolar se reporta en el 20% de los casos (20),
histopatolGgicamente se organiza en forma semejante a tejido --
pulmonar normal, es mds comidn en misculo estriado, tronco y ex-
tremidades, es raro en frbita, vejiga, préstata o paratesticular
El sarcoma indiferenciado es mis frecuente en extremidades y -=
tronco, ocupa aproximadamente el 10%. El componenete mixto tie-
ne tipo alveolar y embricnario, la terapia se adeciia al tipo --
predominante. ET tipo pleomSrfico es de histelogfa bizarra, son
células elongadas, largas que contienen miltiples ndcleos de cé
lulas gigantes, es raro en nifios y atn en adultos (14,20).

Estadios (Grados).

Se clasifican en base a la cirugia y se auxilian de rayos X,
ultrasonido, tomograffa axial computarizada y dltimamente reso-
nancia magnética. Segin el estudio Intergrupo {23), comprende:

I A - Localizado, completamente resecado, confinado al si--

tio de origen.
B - Localizado, completamente resecado, infiltrado mds --
alla del sitio de origen.

II A - Localizado, ampliamente resecado, residuo microscbpi~

co.

B - Enfermedad regional, involucra ganglios linfdticos, -
resecado completamente.

C - Tguai a B, pero con residuo microscopico.

111 - Enfermedad local o regional ampliamente visible des--
pués de s6lo biopsiarse.
B - Enfermedad ampliamente visible despu&s de resecar mds
del 50% del tumor primario.
v - Metdstasis distantes al diagndstico,

- 11 -



FIGURA No. 6

RABDOMIQSARCOMA DE PENE
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3.9.

310,

Consideraciones Pronfisticas.

Hay discrepancia entre hablar de .buen o mal pronfstice, de --
acuerdo al porcentaje de componente a'lveolar o embrionarie. En
el estudio Intergrupo LI, se requiere \ds del 50% de tipo alveo
lar, para hablar de mal pronSstico. Palner hace una clasifica-
ci6n pronbstica histolégica, reconoce s61¢' anaplasia y tipo te-
lular (monomorfo) como de pobre pronéstico, La clasificacibn de
St Jude Children's Research Hospital, comap @ 3 esquemas:

1. Convencional.
2. Citoldgico, ¥
3. Varijacion de Esquema Convencional.

El objetivo es desarrollar un sistema simple un iversal, para
clasificacion prondstica en el rabdomiosarcoma de 1'a infancia -
{39).

- Estadio o extension de la enfermedad al momento del iy aicio -

de 1a quimioterapia (48, 9).

E1 tipo histol6gico del tumor. Los R. tipo alveolar, tiene/n -
peor sobrevida que el R. tipo embrionario.

Sitio primario del tumor. Determina los sfgnos y sTntomas que
ayudan al diagndsticc temprano o tardfo y la posibilidad de -
diseminacifbn linfitica (18,40).

- La respuesta al tratamiento (41).

Tratamiento.

Es multimodal, comprende 3 fases:
1). Reseccifn Quirurgfca,cuando es posible.
. 2). Radioterapia, y

3). Quimioterapia sistémica.
- Cirugta.

£l manejo quirurgfco estd en relacién a la localizacidn y -
extensibn del tumor y estd influenciado por el deseo de pre--

- 13 -



servar la estructura vital o Ta utilidad funcional de! 6rgano
como en el caso de la vejiga y el ojo. Cuando hay enfermedad
residual microscépica después de una reseccidn inicial o cuan
do 1a operacifn inicial se efectud sin el conocimiento del ti
po de neoplasia, la reoperaci6n del drea estd indicada previa
a manejo no quirdrgico. Cuando ocurre recafda local o regio--
nal, la terapia debe incluir cirugfa inicial, radical cuando
sea posible, seguida por radioterapia, cuando sea posible y -
quimioterapia mds intensa {8, 16).

Radioterapia.

Los sarcomas de partes blandas infiltran tan ampliamente, -
que despu&s de la reseccidn simple o enucleacibn sin resec- -
ci6n amplia, radioterapia o quimioterapia la recurrencia io--
cal es de aproximadamente 75% {44). La sobrevida en el grado
I, no se mejora con radioterapia, por lo cual, este tipo de -
manejo se elimind en el estudio Intergrupo I! {24). Las dosis
varfan entre 4000 a 5500 rads (cGy) (49). La radioterapia no
se usa en nifos con grado ! o rabdomiosarcoma o sarcoma indi-
ferenciado no alveolares, pero sf se usa en alveolares con do
sis ajustadas a edad y tamafio del tumor. El el grado II se =
inicia en la segunda semana en no alveolares y en la sexta se
mana en alveolares. Los grades Il y IV se manejan con radiote
rapia a las 6 semanas de iniciada la quimioterapia, excepto -
Tos de sarcoma paramenfngeo, en quienes la radicterapia se ~--
inicia el primer dfa. Las secuelas de radioterapia incluyen -
reacci6n aguda manifestada por eritema y descamacifn extrema;
los efectos tardios, son alteraciones en el crecimiento.

Quimioterapia.

Ya constitufdo el Estudio Intergrupo de rabdomiosarcoma en
1972 y hasta 1986, se acumularon aproximadamente 2000 pacien-
tes con rabdomiosarcoma, sarcoma indiferenciado y sarcoma de
Ewing extradseo por 60 instituciones en E.U.A., Canada y Eurg

- 14 -



pa Occidental con dicho protocolo, logrando la casufstica mis
grande del munde. Se emplearon drogas combinadas, obteniendo
recurrencias y metdstasis en el 10% del grupo 1, 20% del gru-
po Il, 30% del grupo IIl y 70% del grupo 1V, con 95% de proba
bilidad de muerte, despuss de intentos de curacidn con tera--
péutica con quimioterapia (14). En la décda pasada, se proba-
ron nuevos agentes: (cis platino (CPDD}, etopdsida (VP 16) y
DTIC (decarbazida),ademis de los ya utilizados: vincristina,
actinomicina B, ciclofosfamida y adriamicina. Se utilizaron -
varias combinaciones mejorando los resultados, evitando fens-
menos de resistencia mGltiple a drpgas (27). Los efectos co-
laterales de la quimioterapia son: emesis temporal, alopecia,
mielosupresitn, mucositis, la vincristina puede causar §leopaz
ralitice, con dosis repetidas, neuropatfa periférica, ceguera
transitaly el cisplatino en dosis repetidas puede causar pér-
dida de la audici6n y dafio renal. Las secuelas tardfas de 1la
ciclofosfamida son cistitis hemorragica e inferilidad. La - -
adriamicina puede dar falla cardiaca.

4. OTROS SARCOMAS DE PARTES BLANDAS.

E1 47% de todos los sarcomas de partes blandas tienen histologla -
distinata a rabdomiosarcoma. Ocupan el 3% de todos los tumores de ni
fios y aunque son m&s corunes en adultos parecen tener mejor pronfsti
co, cuando se presentan en nifos. E1 sitio mds comiin de presentacifn,

_es extremidades y tranco especialmente retroperitoneo. Los factores
prongsticos mds importantes son: edad, histologfa y sitio primario -
(36) ocurren en tejidos conectivos, fibroso, 1infdtico o vascular, -
tienen tendencia @ recurrir localmente; con terapia multimodal el --
control de la enfermedad es posible y puede prevenirse el desarrollo
de metdstasis: se describen los mds frecuentes entre los siguientes:
- Sarcoma de Ewing extralseo.
~ Fibrosarcoma.

- Neurofibroma.

- 15 -
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Sarcoma -Sinovial,
Histiocitoma Fibroso Maligno.
Tumor Desmoide.
Dermatofibroma Protuberante.
Liposarcoma.

Angiosarcoma,
Hemangiopericitoma,

- Angiofibroma Juvenil de Nasofaringe.
- Linfangiosarcoma.

Leiomiosarcoma.

- Mesotelioma Maligna.

t

4.1.

4.2.

Sarcoma Epitelioide.
Mesenquimoma Maligno,
Sarcoma Alveolar de Partes Blandas (1}.

Sarcoma de Ewing Extrabseo.

Es el segundo tumor de hueso mds frecuente y constituye el --
1% de todos los tumores en niflos. Aunque se origina en el hueso
hay frecuentemente masa de tejidos blandos asociada con el tu--
mor 6seo primario especialmente para primarios de esqueleto - -
axfal .L.

La extension de esta masa, puede no ser apropiado iniciaimen-
te sin estudios de imagen apropiados. Frecuentemente la exten--
sién de tejidos blandos, puede ser mayor que el componente Gsea
del tumor, el cual es con frecuencia necrdtico.

La terapdutica es similar que para rabdomiosarcoma (44).
Histiocitoma Maligno Fibroseo.

Es mucho mds frecuente en adultos, ocupa aproximadamente el -
8% de casos de sarcomas de partes blandas diferente a rabdomio--
sarcoma.

4.3, Sarcoma Sinovial.

Ocupa el 29% de los sarcomas de partes blandas distintos a -~

- 16 -



FIGURA tio. 7  TAC DE S. EWliG EXTRAQSEO DE PARRILLA COSTAL

FIGURA No. 8 TUMOR DE MANDIBULA
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4.4

4.5.

rabdomiosarcomas en nifios, Ta localizacidn mds comin es extremi
dades, siguendo cabeza, cuello y tronco. Los factores pronfsti-
cos mencionades, son tumor pequeifo, sitio de presentacidn, que
ocurre en temprana edad y tumor epitelioide.

Fibrosarcoma.

Predomina en hombres, es mds frecuente en extremidades, tiere
dos picos: en menores de 5 aflos y entre los 10 y los 15 afos, -
no siempre es posible diferenciarlo histopatolégicamente de Jla
fibromatosis y frecuentemente se confunde con la miositis osifi
cante (lesidn postraumdtica y fascitis nodular). Cuando se pre-
senta en tronco, es mds agresivo. E] tratamiento ideal es resec
ci6n completa amplia. La quimioterapia se recomienda s6lo si la
reseccidn no es posible o cuando se desea evitar mutilacibn o -
cuando hay metdstasis irresecables {46).

Neurofibrosarcoma.

Ocupan del 5 al 10% de todos los sarcomas de partes blandas -
diferentes a rabdomicsarcoma en nifios. Se piensa que hay asocia
cién genética en su presentacidn.

- 18 -



MATERIAL Y METQDOS

E1 estudio se realizd en el Hospital General del Centro M&dico "La
Raza", es de tipo retrospectivo, longitudinal, comparativo y observacio-
nal, Se captaron todos los pacientes menores de 16 anos con diagndstico
de sarcomas de partes blandas, que recibieron tratamiente en el servicio
de cirugta pedidtrica y oncelogfa médica pedidtrica, que conforman la --
clinica de tumores de dicho hospital, durante el perfodo del 31 de Enero
de 1976 al 30 de Octubre de 1990. No se incluyeron todos los tumores de
partes blandas distintos a los sarcomas y se excluyeron los pacientes en
quienes no se encontrd su expediente clfnico o que los expedientes y sis
temas de registo de quimioterapia estaban incompletos,

Se investigaron las siguientes variables: edad, sexo, tiempo de evo
tucidn, datos clinices, antecedentes de cdncer familiar, localizacibn, -
tipo celular del tumor, estudios de gabinete realizados, grado al diag--
ndstico, tipo de cirugfa, esguema de quimioterapia recibida, si recibié
radioterapia, recurrencia tumoral, si hubo sequndas neoplasias secunda--
rias al tratamiento y la sobre vida considerando:

A). Pacientes en tratamiento a los captados dentro de los dos afos si- -
guientes al diagn6stico.

B). En vigilancia a los comprendidos en los siguientes cinco afos, a par
tir de la fecha del diagnfstico, y

C). Curados a los que recibieron tratamiento completo y no tuvieron re--
cafda despugs de 5 afos de iniciado el mismo.

Se formaron dos grupos de estudio: el primero comprendido entre el -
perfodo del 31 de Enero de 1976 al 31 de Enero de 1982 y el segundo gru-
po, comprendid los pacientes tratados entre el 31 de Enero de 1982 al 31
de Octubre de 1990. La primera &poca se basd en la tesis que presentf -
el Dr. José& R. Mora fol, para cbtener el tftulo de cirujano pediatra - -
(33), complementando y actualizando los datos de la misma. Del grupc de
la segunda &poca, se captaron los datos de Tos expedientes clinicos del
archivo del hospital y de los registros de pacientes hospitalizados y en
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imioterapia ambulatoria.

E1 tratamiento multidisciplinario de los pacientes siguif el protoco
loTlevado por la clinica de tumores del hospital y fue el siguiente:

En los casos en que el tumor no fue resecable, debido a su tamaho -
o localizacién, se tomé biopsia, se dieron 3 cursos de quimioterapia has
ta reducir el tumor en un 50%, se resecd el tumor residual, se dib radig
terapia y se complets esquema de quimioterapia por 24 meses. LOS €asos
en que fue posible Ta reseccidn completa, se di6 radioterapia a los gra-
dos Il a IV en pacientes mayores de 2 anos y esquema de quimioterapia de
18 a 24 meses, segin la histologia del tumgr.

La radioterapia no se di§ a pacientes menores de 2 afios, por las al-
teraciones que causa en el crecimiento; fue 1levada a cabo, en el hospi-
tal de oncologia del Centro M&dico Nacional del [.M.5.S5. y comprendid --
3000 a 4000 rads en 4 semanas.

La quimioterapia comprendi6 para rabdemiosarcoma embrionario y sarco
ma sinovial , el esquema de vincristina, actinomicina O y ciclofosfamida
(VAC). A los Rabdomiosarcomas alveolar, pleombrfico, mixto, sarcoma indi
ferenciado, sarcoma de Ewing extradseo y sarcomas renales de células cla
ras, se les di6 el equema VAC mds adriamicina & VAC m&s DTIC {dacarbazi-
da) o bien, cis platino mds adriamicina. Estos esquemas también se utilf
zaron en las recatdas tumorales. E1 esquema YAC mis adriamicina se apli-
c6 en cda ciclo durante 5 dfas, el cis platino 1 dfa, los ciclos se re--
pitieron cada 21 dias. La duracién de quimioterapia fue de afio y medio -
en tumores de histologia favorable y de 2 afios en los de histologfa des-
favorable o en los estadios IV, asY como en los casos de tumores irrese-
cables (Figuras 9 y 10).

En el andlisis estadistico se utiliz§ estadistica no paramétrica, -~
coeficiente de contingencia C, ademis de la estadistica descriptiva; por
centaje, promedios, grificas, segin se ilustra.

- 20 -
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RESULTADGOGS

Se trataron 71 casos: 16 del primer perfodo y 55 del segundo perfiodo.
Los tumores registrados, comprendieron:

~ Rabdomiosarcomas.

- Sarcomas Indiferenciados.

- Sarcomas Sinoviales.

- Sarcomas de Ewing extralseos.
- Sarcomas Renales.

- Histiocitomas, y

- 1 Mesenquimema Maligno.

Los sarcomas de partes blandas, en nuestro hospital, ocuparon el sex
to lugar del total de neoplasias registradas, después de los linfomas y
leucemias, tumores del sistema nervioso central, retinoblastoma, tumor -
de Wilms y los tumores germinales. Son menos frecuentes los sarcomas --
6seos y el neuroblastoma, considerando las 8 primeras causas de neopla--
sias, tratadas por 1a Clfnica de tumores (Figura No. 11).

A)}. Frecuencia.

Segin el sexo, se presentaron 52 casos masculinos y 19 femeni--
nos, ocupando respectivamente el 63.5% y 16,5%, que concuerda con lo
reportado por la literatura mundial, con predominic en varones.

De acuerdo a Ta edad, también hay congruencia con las estadisti
cas de otros pafses y se observaron dos picos de presentacién:

1, De ! a 4 afios, con 31 casos (43%).
2. De los 11 a los 17 ados, con 24 casos (33%).

E1 grupo de edad de 5 a 10 anos, se vis menos afectado, con 16
casos (22%), (Figura No. 13).

B). Antecedente Familiar de Cincer.

Se registrs en 16 casos (22.5%), fue negativo en 12 casos ~ -
(16.9%) y, en la mayorfa, 43 casos {60.5%), no estuvo consignado en

-23 -
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DISTRIBUCION POR SEXO
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c)

0)

E)

F)

.

los expedientes. (Figura No. 14).
Signos y Sfntomas.

El dato mds constante fue el tumor positivo en 56 casos (78%),
le siguié como dato positivo el dolor en 12 casas (16.9%) y, en 14 -
(19%) se presentaron otros sintomas de acuerdo a la localizacibn del
tumor, como epistaxis, proptosis, retencidn urinaria aguda, hemorra-
gia transvaginal, constipacién, etc. (Figura No. 15).

Estudio de Gabinete.

Todos los casos fueron estudiados.con radiograffas simples o ~--
contrastadas, que segln la localizacidn, incluyeron: urografia excre

" tora, cistograma miccional, serie esofagegastroducdenal, etc., el ul

trasonido se realizé en 58 casos (81.6%), la tomograffa axial compu-
tarizeda en 55 (77%) y el gamagrama O8seo o hepatoesplénico en 31 ca-
sos (43.6%). Estos esudios, junto con la cirugfa, fueron la pauta -
para la estadificacidon. (Figura No. 16).

Localizacidn.

La mis frecuente fue en sistema genitourinario, con 16 casos --
(21%), inmediatamente precedido por cabeza y cuello, 15 (21%) y tron
co, 12 (16.9%), fue menos frecuente en orden decreciente en extremi-
dades, retroperitoneo, renal, gldteo, paratesticular y periné,

Tuvimos un caso de rabdomiosarcoma embrionario de pene, que - -
siendo extraordinariamente raro en adultos, lo vimos en un nifo de -
4 afios de edad. (Figura No. 17).

Tipos Celulares.

Predomin6 el rabdomiosarcoma con 47 casos (66%), del cual, el -
mds frecuente fue el tipo embrionario, con 29 casos (40.8% del to- -
tal), continuaron en frecuencia el sarcomaz indiferenciado con 11 ca-
sos (15.4%), el sarcoma renal, histiocitoma maligno, el sarcoma de -
Ewing extradseo, sarcoma sinovial y un mosenquimoma maligno. (Figura
No. 18).
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G).

H).

Grado (estadic) al momento del diagndstico.

En 46 casos (64.6%) de los casos, los pacientes fueron diagnos-
ticados con grado avanzado (III y IV) y s6lo en 13 casos (18.3%) se
les hizo diagndstico en etapa inicial. Esto contribuyb a la alta mor
talidad. {Figura No. 19}.

Sobrevida.

De 71 casos, 33 {46.4%) estaban vivos al momento de cerrar el
estudio, 26 (36.6%) habfan fallecido y de 12 {(16.9%) se desconocfa -
.1 estado actual, porque no volvieron al hospital, posiblemente por
fallecimiento o por abandono al tratamiento. (Figura No. 23).

De los 33 pacientes vives, 7 (9.8%), estan en tratamiento, 18 -
(25.3%) estan en vigilancia, es decir, se encuentran entre 10s si- -
guientes 5 afos a) diagndstico y 8 casos {11.2%) rebasaron este pe--
rfodo, considerdndose curados. )Figura No. 24).

Considerando la sobrevida y su relacifn con el grado al diagnis
tico, se observd que a menor grado al diagnSstico mayor sobrevida y
que a mayor grado menor sobrevida; tanto en el primer perfodo como -
en el segundo, Se observo inversidn en las gréficas del grado I, con
respecto al IV al correlacionarlo con la sobrevida. (Figura No. 20).

Al correlacionar Ta sobrevida con la celularidad en la grifica
global, en ambos perfodas es mayor para el segundo, con 27 casos - -
(49%), contra 6 casos (37.5%) del primer perfodo y considerando los
tipos celulares, hay una discreta elevacitn de la sobrevida en los -
rabdomiosarcomas embrionarios, considerados de buen prondstico, 16 -
casos de 29 (51%), comparado con los rabdomiosarcomas alveolares, --
considerados de mal prondstico, 5 de 11 (45%). Se esquematiza en la
Figura No. 21 el resultado de las dem&s celularidades.

Correlacionando la sobrevida y la radioterapia, en el primer pe
rfodo no se observa diferencia, pero en la segunda &poca fue notorig
de 27 pacientes vivos, 21 (77%) recibieron radioterapia y de 20 fa--
1lecidos, 12 (66%) tambi&n la recibieron. (Figuras 21 y 22).
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En este punto, deben considerarse varios factores que influyen
considerablemente en las cifras , para hacerlas representativas, co-
mo Son:

1. Los pacientes menores de 2 ados, no se radiaron por la edad, a pe
sar de ser de histologia desfavorable.

n

Algunos pacientes de histologfa favorable, se diagnosticaron’en -
grado 1V y fallecieron antes de completar el tratamiento, mien- -
tras que otros de histologfa desfaverable, se presentaron en esta
dios iniciales y wmejoraron la sobrevida.

3. Otros pacientes tuvieron que excluirse por falta de datos o por -
abandono al tratamiento. (Figuras 25 y 26).

Teniendo en cuenta las observaciones anteriores,mencionaremos
que estadisticamente al correlacionar 1a sobrevida con la radiote -
rapia,ésta no fue significativa {p menor de 0.05), mientras que al
correlacionar el grado al momento del diagndstico con la sobrevida
si lo fue (p mayor de 0.001), al igual que en el caso de sobrevida
con celularidad que también tuvo significancia estadistica(p mayor
de 0.05).
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DISCUSION

Se observd mayor mortalidaden el primer perfodo en que se registra--
ron mds casos de quimiotoxicidadque condicion6 deplecibn medular y muer-
te por sepsis. Debe considerarse que en esa &poca, estaba menos integra
da l1a €linica de tumores y alin no se disponia del arsenal terapéutico de
los G1timos aflos y se manejaban solo esquemas de vincristina, actinomici
na D y ciclofosfamida (VAC) y en casps graves se agregaba adriamicina.

Solp registramos un caso, en el segunde perfodo, de sequndanecplasia
secundaria al tratamiento, en un nific con rabdomiosarcoma de prbstata --
que desarroll§ sarcoma osteogénico, varios aflos despufs, actualmente es-
td vivo.

A pesar de los mfiltiples factores que afectan los resuitados numéri-
cos en el an&lisis: tumores de histologfa desfavorable diagnosticados en
etapa inicial y de histologfa favorable diagnosticades en fase tardfa, -
nifios que no recibieron radioterapia por su edad y pacientes excluides -
por datos incompletos, nuestros hallazgos son similares a los reportados
por la literatura mundial:

A}. Son tumores raros.
8). Ocupan el 60. Yugar de neoplasias.
C}. Predominan en sexo masculino.

D). Hay dos picos de edad en su presentacitn:

1. De 0 a 4 afos, y

2. De 10 a 17 afos.

La localizaci6n mids frecuente fue genitourinario y le siguib cabeza

£}

y cuello.

F). E1 tipo celular mis frecuente es el rebdomiosarcoma embrionario.

G). E1 tipo alveolar se comportd como de mal pronSstico y el embrionaric
como buen pronfstico.

- 43 -



n

w

FS

CONCLUSIONES

. Los sarcomas de partes blandas, son tumores de poca sintomatologfa ge

neral, lo que hace que al diagnSstico se encuentre en grados avanza--
dos.

La localizacién mds frecuente fue genitourinario y en orden decrecien
te; cabeza y cuello, tronco, extremidades, retroperitoneo, renal, gli
teo, paratesticular, pering y pene.

E1 tratamiento quirirgico, depende de.la resecabilidad del tumor; en
los no resecables, recomendamos biopsia, quimioterapia 3 cursps, has-
ta reduccién del tumoi- mds del 50% de su tamafio y después reseccidn -
del tumor residual.

La falta de respuesta al tratamiento en los sarcomas de histologfa fa
vorable se debe frecuentemente a que se asocian a otro componente ce-
tular.

E1 tipo celular del tumor es el principal factor pronbstico, siendo -
de histologfa favorable el rabdomiosarcoma embrionario y sarcoma sing
vial y de histologia desfavorable el rabdomiosarcoma alveolar, sarco-
ma indiferenciado, rabdomiosarcoma pleombrfico, mixto, histiocitoma -
maligno, sarcoma renal y sarcoma de Ewing extrabseo.

El manejo multimodal de quimioterapia depende del tipo celular del ~-
sarcoma tomando como base el componente desfavorable.
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(ANEXO0)

FACTORES PRONOSTICOS EN LOS SARCOMAS DE PARTES BLANDAS
HOJA DE CAPTACION DE DATOS

NOMBRE:
AFILTIACION: EDAD: Anos Meses
SEXO: Masc. _ Fem._
;TIEMPO DE EVOLUCION: Ados Meses Dfas
DATOS CLINICOS: Masa Constipacién Ret. Urinaria _ __
Hemorragia Vagimal Epistaxis Exoftalmos
Dolor STntomas Generales
ANTECEDENTES DE CANCER : Sf No
FECHA DE DIAGNOSTICO:
LOCALIZACION: Cabeza y Cuello ____ Retroperitoneal ____ Genitourina-
vrio ___ Tronco ____ Paratesticular __ Extremidades ____ Pene __
Gldteo __ Pering ___ Otros
TIPO CELULAR:
R. Embrionario _ R. Indiferenciado ___ R. Alveclar
R. PelomSrfico ___ S. Sinovial ____ Ewing Extrafsec
Otros
GABINETE: RX Simple RX Contrastada UsG
TAC Gamagrama Otros
CIRUGIA: FECHA:
GRADD AL DIAGNOSTICO:
1 I1 11 v
QUIMIOTERAPIA POSTDIAGNOSTICO:
VAC ____ VAD Adriam ___ VAC Adriam Platino ____ VAC Adriam DTIC __
Nuevo Esquema No. de Esquemas
RADIQTERAPIA: ST No Ciclos Meses
CIRUGIA DEFINITIVA:
METASTASIS: ST No _ Sitio

RECURRENCIA: Sf No Intervalo afos
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MODIFICACION DE TRATAMIENTO:

Muerto Vivo En Tratamiento
Tiempo Curado

SEGUNDAS NEOPLASIAS
OBSERVACIONES:

En Vigilancia

No. REPORTE PATOLOGIA PAT0LOGO
DIAGNOSTICO DEFINITIVO:

MANEJO EN OTRA INSTITUCION:
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