1) AD

B ,
Pl-ﬂ UNIVERSIDAD NACIONAL AUTONOMA '
DE MEXICO

FACULTA DE MEDICINA

DIVISION DE ESTUDIOS DE POSTGRADO 7 y /

HOSPITAL INFANTIL DEL ESTADO DE SONORA

SA!RCOMA DE PARTES BLANDAS
Estudio epidemiplpgmo de los casos observados en Hospital

Infalltﬂ (lel Estado de Sonora (1986—1998)

Que paj\ G i)tener el grgdo de especnahdad en Pediatria

P

Presenta

Dr. Macondo Montoya Parra

Hermosillo, Sonora. Febrero 200'.




e e

Universidad Nacional - J ~  Biblioteca Central
Auténoma de México -

Direccion General de Bibliotecas de la UNAM
Swmie 1 Bpg L IR

UNAM - Direccion General de Bibliotecas
Tesis Digitales
Restricciones de uso

DERECHOS RESERVADQOS ©
PROHIBIDA SU REPRODUCCION TOTAL O PARCIAL

Todo el material contenido en esta tesis esta protegido por la Ley Federal
del Derecho de Autor (LFDA) de los Estados Unidos Mexicanos (México).

El uso de imagenes, fragmentos de videos, y demas material que sea
objeto de proteccion de los derechos de autor, serd exclusivamente para
fines educativos e informativos y debera citar la fuente donde la obtuvo
mencionando el autor o autores. Cualquier uso distinto como el lucro,
reproduccion, edicion o modificacion, sera perseguido y sancionado por el
respectivo titular de los Derechos de Autor.



UNIVERSIDAD NACIONAL AUTONOMA DE MEXICb
FACULTA DE MEDICINA
DIVISION DE ESTUDIOS DE POSTGRADO

HOSPITAL INFANTIL DEL ESTADO DE SONORA

SARCOMA DE PARTES BLANDAS.
Estudio epidemiolégico de los casos observados en Hospital
Infantil del Estado de Sonora (1986-2998).

TESIS

2 FACULTAD DE MEDICINA

beshp”  Sec de Servs TsLuidics

Que para obtener el grado
de especialidad en Pediatria

‘MAR. 20 2pa1
__

lUnidad de Servcios Escolares
RVC cde { Fusgiado )

Presenta

Dr. Macondo Montoya Parra

Dlrector (16,\ ,Enpenanza e Investigacion

Profesér{htﬁiar cf%l Curso ital §g ':. del Estado
h—., g @ o %
- “E{. 1 “. f c'fa -
Z5 AV )
Y / &3
) ~ g
o %

EX:ENANZA 1y Gilberto Covarriibias Espinza
Jefe del Servicio de Oncologia
Asesor de tesis

Hermosillo, Sonora. Febrero 2000.




jgraa[ecimienfod

—/4 'SZ) iod, por estar a mi /ac[a y guiarme por un éuen dem{em, graciaﬁ.

./dmi Wac[re, por su carino, edtfmu& y apoyo.

~/4 C“’M“gg’ Y g /“”C“) por estar diempre conmigo, don Parte

a’e mi, por e/amor gue compartimad... diempre gzd querré.

—/4 mi j ami/ia, por su apoyo incam!iciona/ en toc[o

momento.

_/4f :br. g;:f/éerfo Covarruéiad &Pinoza, por

su edh’mu,é a /a endefianza.

_/4 mis compaﬁemd tf Perdona!’ c/e/

-/U-ﬂg-sj; g)raciad por su alencion Y

aymla, fanfo en momento:j agrac{ulfez:j

como tristes.




INDICE

RECURSOS MATERIALES ..o,

JUSTIFICACION

-------------------------------------------

MATERIAL Y METODOS ...,

RESULTADOS ..

DISCUSION .....

...........................................

...........................................

CONCLUSIONES ...

BIBLIOGRAFIA

............................................

11

12

12

12

13

15

16

17

18

36

39

40




RESUMEN

Sarcoma de Partes Blandas. Estudio epidemioldgico de los casos
observados en Hospital Infantil del Estado de Sonora. (1986-1998).
Objetivos: Conocer la incidencia, cuadro clinico, localizacién primaria del
tumor, histologia, examenes de mayor certabilidad diagndstica vy
tratamiento.

Material y Métodos, pacientes con diagnéstico de Sarcoma de Partes
Blandas que ingresaron a Oncologia en periodo d19986 a 1998,
excluyéndose mayores de 18 afios.

Resultados, se estudiaron 18 casos, edad media de 7 afios 5 meses,
predomino sexo masculino 4.5:1, motivo de consulta fue aumento de
tumoraciéon en 83% de los casos, localizacion primaria del tumor fue:
cabeza y cuello 44.4%, tronco 22.2%, extremidades 22.2% y genitourinario
11.1%, exploracion fisica presentaron incremento de tumor, indolora,
laboratoriales 61% presento anemia, dos casos aumento de DHL, :zotc de
examenes normales, a 16 casos (44.4%), Fibrosarcoma 4 casos (22.2%),
histiocitoma Fibroso 2 casos (11.1%), Hemangiopericitoma 2 casos
(11.1%), Sarcoma Indiferenciado 1 caso (5.5%), Schawanoma Maligno 1
caso (5.5%), Liposarcoma 1 caso (5.5%). La clasificacion por estadio fue de
acuerdo a la UICC, estadio I con dos casos, estadio II con dos casos, estadio
III con 11 casos, estadio IV con tres casos, a los 18 pacientes se toma
biopsia y s6lo a dos reseccion completa del tumor debido a su tamarfio, de
los esquema VAC + ADR cada 6 semanas por 24 meses, tres fallecieron, 5
entraron en remision completa de estos dos recayeron a sitio primario del
tumor, otro a sitio primario y pleura y otro a sitio primario y pulmones el
ultimo continua en tratamiento de remision, actualmente los 5 estan vivos
con una sobrevida media de 32 meses, sin importar la histologia de los 18
pacientes estudiados 11 estan vivos con sobrevida media de 70 meses.
Conclusiones: los resultados no dieron otras instituciones en cuento a edad,
sexo, clinica y tratamiento, frecuentemente se diagnostican en etapas
avanzadas, la localizacion mas frecuente es cabeza y cuello, contamos con
los medios para hacer diagndsticos.




INTRODUCCION

Los Sarcomas de Partes Blandas tienen una incidencia anual de 8.4 millones
en nifios de raza blanca de menos de 15 afios y el Rabdomiosarcoma supone
mas de 50% de estos tumores.

El Rabdomiosarcoma fue descrito inicialmente por Webner en 1854, el
Rabdomiosarcoma es un tumor complejo de gran malignidad en el nifio y el
adolescente, se origina a partir del mesenquima embrionario y muestra
capacidad de diferenciacion hacia el misculo esquelético, se caracteriza por
crecimiento local y rapido, da metastasis tempranamente por via linfitica y
hematégena.

Se desconoce su eticlogia como en la mayor parte de las neoplasias de la
infancia aunque se a estimado cierta relacién con leucemias y radiacion,
ademés de una elevada incidencia de malformaciones genitourinarias, de
sistema nervioso central y cardiovascular, también se ha descrito la presencia
del tumor en pacientes con neurofibromatosis.

El Rabdomiosarcoma supone entre 5 y 8% de todos los tumores malignos de
la nifiez, es mds frecuente en varones con una proporciéon varon‘hembra de

1.4:1 @ ademas se ha establecido dos picos de incidencia, uno entre los dos

afios y los seis afios de edad y otro al inicio de la pubertad. 3




Este tipo de tumor practicamente puede surgir en cualquier localizacion
anatomica, pero en 40% de los pacientes la enfermedad primaria se localiza en
cabeza y cuello (6rbita 10%) y en 25% en tronco y extremidades, 20% en
genitourinario y un 15% intraabdominal. ®

Se cree que el Rabdomiosarcoma se origina del mismo mesenquima
embrionario que el masculo estriado que a llegado a postular la existencia de
un origen patodgenico comun para el tumor de Wilms, hepatocarcinoma y el
rabdomiosarcoma, basandose en su aspecto al microscopio Optico pertenece al
grupo de tumores de células redondas pequeiias. @ El diagnéstico definitivo
de una muestra de anatomia patolégica puede requerir estudios de
inmunohistoquimica con anticuerpos contra musculo esquelético (desmina,
actina especifica del musculo) y microscopia electrénica para distinguir los
rasgos caracteristicos. ¢

La determinacion del histotipo especifico es importante en el tratamiento y
prondstico, en 1950 Stobble y Col. describieron el tipo embrionario de
rabdomiosarcoma y en 1956 Rioppelle utilizé el termino alveolar para
diferenciar un nuevo subtipo, pero fueron Horn y Enterline quienes unificaron
el concepto de rabdomiosarcoma al definirlo como un tumor que presenta

rabdomiomas entre sus células malignas al tipo que establecian los subtipos

fundamentales embrionario (botroides), alveolar y pleomérfico.



El Intergroup Rhabdomyosarcoma Study (IRS) han agrupado bajo el término
de "Sarcoma No Diferenciado”, a un conjunto de tumores histolégicamente
compatibles con Sarcomas de Partes Blandas pero que no reunen requisitos
para ser incluidos en algiin subtipo de rabdomiosarcoma.

El rabdomiosarcoma embrionario, es el mas frecuente en la infancia,
constituye un 57% del total, se caracteriza por presentar una mezcla de células
redondas y células alargadas y nicleo excéntrico y forma de "raqueta" 6
"renacuajo". El Rabdomiosarcoma embrionario es comparable al musculo de
la séptima a la décima semana de gestacién, se desarrolla principalmente en
primer decenio de la vida y tiene una localizacidn preferencial a cabeza y
cucllo y se ha asociado a un mejor prondstico. El Rabdomiosarcoma
botroides, que macroscopicamente tiene un aspecto peculiar "un racimo de
uvas" (polipoide edematoso y mixomatoso) histolégicamente se considera un
subtipo del embrionario, es un tumor que crece en tejidos submucosos de
organos huecos, la mayor parte de ellos se localizan en cavidad nasal,
nasofaringe, conducto biliar, vejiga urinaria y vagina. ®

El Rabdomiosarcoma alveolar se caracteriza por un entramado de tejido
conectivo con células en su interior lo que le confiere un aspecto de alvéolos
pulmonares con un espacio entre células;, el patréon de diferenciacion

histolégica se corresponde con el musculo fetal de la semana 10 a la 12 de




gestacion, este tipo de tumor ocurre mas frecuentemente en tfonco y
extremidades de adolescentes. &9

El Rabdomiosarcoma pleomorfico se caracteriza por ser un tejido con células
fusiformes, es de baja frecuencia en la infancia con menos de 1%, predomina
en edad adulta. También existe un grupo de tumores dificiles de clasificar y
en la actualidad se consideran como sarcomas indiferenciados, este grupo es
mas frecuente en menores de un afio de edad y su prondstico es similar a las
formas alveolares del Rabdomiosarcoma.

El diangostico diferencial debe realizarse especialmente con los tumores de
células redondas de la infancia, por lo que se tendra que recurrir a técnicas
especificas de tincidn y microscopia electronica, existen una gran variedad de
procedimientos inmunohistoquimicos y de todos ellos los de mayor
sensibilidad y especificidad son los marcadores de mioglobina y desmina,
siendo los de desmina los de mayor sensibilidad ante tumores poco
diferenciados. ¥

Las manifestaciones clinicas en las etapas iniciales el paciente puede aparecer
asintomatico, con la Unica excepcién de un tumor sélido no doloroso ni
desplazable sobre un area anatomica especifica, en las etapas mas avanzadas,

ademas del tumor primario en ocasiones puede observarse una adenopatia

alrededor del area de dicha neoplasia, con caracteristicas fisicas similares a las




del tumor original; en situaciones avanzadas el paciente pfesenta
manifestaciones de ataque al estado general, caracterizado por astenia,
adinamia, pérdida de peso e inclusive dolor, sobre todo si el tumor ha
producido ruptura del periostio.

En el momento del diagnostico la diseminaciéon hemat6gena esta presente en
un 20% de los pacientes siendo las localizaciones mas frecuentes pulmoén,
hueso, médula 6sea, higado y cerebro. ¥

Los tumores del tronco y extremidades mastastatisan con mayor facilidad por
via hematégena, mientras que los de Orbita, vejiga y aparato genital
permanecen localizados periodos mas prolongados. @

Es frecuente que el Rabdomiosarcoma de tronco y extremidades sea detectado
por primera vez raiz de un traumatismo y puede ser confundido inicialmente
con un hematoma, al no ceder la tumefaccion o si esta aumenta debe de
sospecharse el caracter maligno. ¥’ La sintomatologia clinica va a depender
del sitio primario del tumor a nivel de nasofaringe puede acompaiiarse de
congestion nasal, epixtasis, respiraciéon bucal dificultad para deglutir a nivel
de cuello pueda producir tumefaccion progresiva con aparicion de sintomas
neuroldgicos con diseminacion regional; en Orbita edema periorbitario,
proptosis, ptosis, disminucion de agudeza visual y dolor local; en oido medio,

dolor, hipoacusia, otorrea crénica; en laringe tos estridosa y estridor




progresivamente; en genitourinario hematuria, infecciones de vias urinarias
recurrentes, obstruccion al chorro de la orina, una masa detectable a
exploracién abdominal ¢ rectal, region paratesticular como masa indolora de
crecimiento rapido en escroto.

Es necesario realizar un estudio previo al tratamiento qﬁe determine de
manera exacta la extension local de la enfermedad, a menudo transcurren
varios meses desde el inicio de los sintomas y la biopsia, los clinicos deben
orientarse de acuerdo a la localizacion del tumor primario tomando en cuenta
la alta malignidad del Rabdomiosarcoma y gran velocidad de crecimiento, los
estudios deben de realizase con rapidez, procurando no retrasar el tratamiento
més alla de cuatro o cinco dias. @

Se han disefiado multiples sistemas de estadificacion del Rabdomiosarcoma
con el fin de orientar a la terapia mas aceptada, en 1972 el IRS propuso uno
que se basa principalmente en la probabilidad de reseccién quirdrgica
completa, pero estos estudios quedan mediatizados por la pericia del cirujano,
de cualquier forma este sistema de estadificacién ha mostrado un gran valor

(9 existe otra clasificacién por etapas descrita por Murer HM que

predictivo,
la divide en cuatro etapas, Etapa I, enfermedad localizada y resecada por

completo, ganglios linfaticos sin participacion tumoral. Etapa II, tumor

gruesamente resecado con enfermedad microscopica residual 6 enfermedad




resecada en su totalidad con ganglios linfaticos positivos 6 negaﬁvos y
enfermedad regional con ganglios afectados, resecada pero con enfermedad
microscopica residual. Etapa III, reseccién incompleta 6 biopsia con
enfermedad residual macroscopica. Etapa IV, enfermedad metastasica al
diagnéstico. @

En un intento por separar los inconvenientes de los estadiaje quirdrgicos la
Unidad Internacional de Control de Cancer (UICC) desarrollaron sistemas de
estadiaje TNM clinicos. Estadio I. Tumor confinado a un 6rgano 6 tejido de
origen menor 0 mayor de 0.5 cm, no afecta ganglios ni da metastasis. Estadio
II, tumor que se extiende a drganos 6 tejidos subyacentes, menor 6 mayor de
0.5 cm, no afecta ganglios no da metéastasis. Estadio III, tumor que puede estar
confinado a un 6rgano 6 extenderse a tejidos subyacentes, menos 6 mayor de
0.5 cm no afecta ganglios ni da metastasis. Estadio IV, tumor que puede estar
confinado a un organo o extenderse a tejidos subyacentes, menor o mas de 0.5
cm, puede 6 no afectar ganglios linfaticos y con metéstasis a distancia. (an

En el tratamiento sera multidisciplinario, en algunos pacientes se administra
quimioterapia preoperatoria en un intento de reducir la extensién de la
intervencion y de preservar oOrganos vitales, especialmente en aparato

genitourinario. En los tumores estadio I, la extirpacion local completa va

seguida de quimioterapia con el fin de reducir la posibilidad de metastasis




posteriores, en los estadios II y III (tumor residual microscépico o
macroscopico, respectivamente) después de la cirugia se administra
radioterapia local y poliquimioterapia sistémica, los nifios con
Rabdomiosarcoma metastasico, estadio IV se tratan con quimioterapia
sistémica y radioterapia !>

En lo que respecta al prondstico existen numerosos factores para emitir un
prondstico, como es la edad, menor de 5 afios es mejor prondstico, en etapas
avanzadas de la enfermedad el pronostico es mas reservado, por otro lado la
histologia embrionaria es mas favorable si se compara con los otros tipos,
entre el 80 y 90% de los pacientes con tumor resecable tiene una
supervivencia prolongada libre de enfermedad, el tumor irresecable de ciertas
localizaciones "favorables" (orbita) tiene también una elevada probabilidad de
curacion. Los pacientes con enfermedad diseminada tienen mal prondstico,
solo el 50% logran una remision y de ellos se curan menos del 50%. Los nifios
mayores tienen peor pronostico que los mas jovenes. (14.10)

Con lo que respecta a otros sarcomas de partes blandas (no
rabdomiosarcomas) constituyen un grupo heterogéneo de tumores que
comprenden 3% de los tumores malignos de los nifios, los tipos histolégicos

mas frecuentes son el sarcoma sinovial, fibrosarcoma, histiositoma fibroso

maligno y los tumores neurogénos.




Liposarcoma, es raro habitualmente surge en exiremidades 6 retroperitoneo,
tiende a ser localmente invasor y rara vez da metastasis la extirpacion local
amplia es el tratamiento de eleccion.

Fibrosarcoma, es el tumor de partes blandas mas frecuente en nifios menores
de un afio de edad, el fribrosarcoma congénito en un tumor con escaso grado
de malignidad que con frecuencia surge en extremidades 0 el tronco y rara vez
da met4stasis, el tratamiento de eleccidén es la cirugia puede haber respuestas
especulares a la quimioterapia preoperatoria.

Histiocitoma fibroso maligno, mas frecuente en tronco y extremidades, en la
profundidad del tejido subcutdneo, el tratamiento de eleccién es la reseccion
quirirgica amplia. La quimioterapia a producido regresiones objetivas del
tumor.

Hemangiopericitoma, a menudo surge en extremidades inferiores y el
retroperitoneo, puede presentarse con hipoglucemia o raquitismo
hiposfosfatemico, la reseccion quirirgica completa es el tratamiento de
eleccion. La quimioterapia y radioterapia puede obtener respuestas favorables.
Estos tumores se originan frecuentemente en extremidades inferiores y/6
tronco, el tamafio del tumor, grado histologico y la invasion guardan

correlacion con la supervivencia.




La clave del tratamiento debe de emprenderse en una bisqueda cuidadosa de
metastasis pulmonares y Oseas, es rara la diseminacién a los ganglios
linfaticos y no se recomienda la linfedectomia sistematica, se debe considerar
la administracién de quimioterapia adyuvante en tumores de alto grado
resecados por completo, mientras que se usa la radioterapia postoperatoria

para tratar pacientes con enfermedad residual microscopica.

10




OBJETIVOS
General
Conocer la incidencia, cuadro clinico, sitio de localizacién primaria del
tumor, tipo histolégico, conocer los exdmenes de mayor certabilidad

diagnostica y tratamiento de todos los casos encontrados.

Particulares

1. Investigar la incidencia, cuadro clinico, sitio de localizacién primaria
del sarcoma de partes blandas que ingresa a nuestra institucion.

2. Conocer el tipo histolégico de Sarcoma de Partes Blandas que
predomina en nuestro medio.

3. Conocer los examenes de gabinete de mayor certabilidad
diagnostica.

4. Conocer los factores prondsticos.

5. Conocer la morbilidad y mortalidad de Sarcomas de Partes Blandas.

6. Conocer los resultados de los tratamientos multidisciplinario y
compararlos con otros resultados de instituciones nacionales e

internacionales.

11




TIPO DE ESTUDIO

Retrospectivo

Descriptivo

CRITERIOS DE INCLUSION

Todos los pacientes que ingresaron al servicio de Oncologia con diagnésticos

de Sarcoma de Partes Blandas del periodo comprendido de 1986 a 1998.

CRITERIOS DE EXCLUSION

1. Pacientes mayores de 18 afios de edad.

2. Pacientes cuyo diagndstico no sea Sarcoma de Partes Blandas.

12
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Retrospectivo

Descriptivo

CRITERIOS DE INCLUSION
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CRITERIOS DE EXCLUSION

1. Pacientes mayores de 18 afios de edad.

2. Pacientes cuyo diagndstico no sea Sarcoma de Partes Blandas.
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TIPO DE ESTUDIO

Retrospectivo
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2. Pacientes cuyo diagnéstico no sea Sarcoma de Partes Blandas.
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VARIABLES ESTUDIADAS

Registro de datos:

- Registro (nlimero de expediente)

- Edad

- Sexo

- Procedencia

- Antecedentes heredofamiliares

- Antecedentes personales patoldgicos
- Localizacién primaria del tumor

- Cuadro clinico de ingreso (motivo)
- Exploracién fisica

- Gabinete

Radiografia del térax

Serie dsea metastasica

- Tomografia axial compuratizada
- Ultrasonograma

- Meédula dsea

- Urografia excretora

- Rx de huesos largos y craneo

- Rx de abdomen

13




Laboratorio

- Biometria hematica

- Ureay creatinina

- TGO, TGP, DHL, fosfatasa alcalina y 4cida
Estadio

Drogas utilizadas en tratamiento (quimioterapia y radioterapia)
Cirugia realizada

Histopatologia

Fallecimiento

- Causa

Tiempo de sobrevida

Metastasis (sitio)

Observaciones

14




RECURSOS MATERIALES

Expediente clinico, lapiz, plumas, hojas blancas, corrector, computadora,

articulos médicos, libros médicos, calculadora, maquina de escribir.

15




JUSTIFICACION

El presente estudio se llevo acabo en el Hospital Infantil del Estado de Sonora
con el fin de conocer la incidencia, cuadro clinico, sitio de localizacién
primaria del tumor, tipo histopatolégico, conocer los exdmenes de mayor
certabilidad diagnostica en nuestro medio, asi como los resultados del

tratamiento multidisciplinario.
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MATERIJAL Y METODOS

Se realizé un estudio retrospectivo y descriptivo de los pacientes con
diagnostico de Sarcoma de Partes Blandas que ingresaron al Servicio de
Oncologia del Hospital Infantil del Estado de Sonora, en el periodo
comprendido de 1986-1998. Para la realizacion de este estudio se llevo a cabo
la revision de expedientes clinicos, obteniendo: edad, sexo, antecedentes,
motivo de consulta, exploracion fisica, localizacion primaria del tumor,
histologia, estadio del tumor, tratamiento recibido, sobrevida y estado actual
de los pacientes.

Dentro de los examenes de laboratorio se incluyeron: biometria hemdtica
completa, pruebas de funcién renal y hepatico, estudio de médula ésea,
estudio de gabinete: radiografia de térax, abdomen y huesos largos,
ultrasonido, tomografia axial computariza y resonancia nuclear magnética; en
cuanto a las metastasis se llevo a cabo su control con radiografias y
corroborada con tomografia axial computarizada.

Los estadios se clasificaron de acuerdo a la UICC.

Durante el periodo comprendido de 1986-1998 ingresaron al servicio de
Oncologia un total de 326 pacientes con neoplasias y de estos 21 pacientes

(6.47%) con diagnéstico de Sarcoma de Partes Blandas, confirmados por

17




histopatologia, de los cuales descartan a 3 pacientes ya que se manejaron en
IMSS v llegaron a nuestra Institucién en fase terminal, su estancia fue corta.

Quedando en el estudio un total de 18 pacientes evaluados.

18




RESULTADOS

De los 18 pacientes estudiados, 16 proceden del Estado de Sonora, siendo
Hermosillo el lugar mas frecuente con 6 pacientes (33.3%) y un paciente del
Estado de Chihuahua y otro de Sinaloa (grafica 1).

Se presentaron una mayor frecuencia de ingresos en los afios de 1997 con 5
pacientes (27.7%) y 1998 con 5 pacientes (27.7%).

Dentro de los antecedentes heredofamiliares de importancia solo en tres
pacientes se refiere historia familiar de céncer, uno con cancer gastrico, otro
cancer testicular y el tltimo con un hermano con leucemia aguda lifoblastica
tratado en esta Institucion.

De los 18 casos, la edad media de presentacion es de 7 afios 5 meses de edad,
con un rango de 2 meses a 15 afios, y una incidencia maxima entre los nifios
menores de 5 afios, con 8 pacientes (44.4%) (grafica 2).

En cuanto al sexo encontramos 14 hombres (78%) y 4 mujeres (22%), con una
relacidn 4.5:1, en la literatura se menciona 1.4:1. (grafica 3)

El motivo de consulta en la mayoria de los casos fue el aumento de tamafio de
masa en 15 casos (83.3%), distencion abdominal en 2 (11.1%), hiperemia en
zona afectada 2 pacientes (11.1%), sintomas acompafiantes fueron perdida de

la sensibilidad un caso (5.5%), hematuria un caso (5.5%), disminucién del
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chorro de la orina un caso (5.5%), ataque al estado general un paciente (5.5%),
dolor a la palpacién del tumor un caso (5.5%) (grafica 1). En un paciente se
observo el diagndstico agregado de neurofibromatosis y en otro criptorquidea
izquierda. (grafica 4)

La localizacion del tumor primario fue, cabeza y cuello con 8 pacientes
(44.4%), tronco 4 (22.2%), extremidades 4 casos (22.2%) y genitourinario 2
casos (11.1%).

Los hallazgos a la exploracion fisica en todos los casos presentan aumento de
volumen, palpando una tumoracién con aumento de la consistencia, indolora,
solo un paciente refirié dolor y dos de ellos adenomegalia indolora en zona
regional del tumor.

Dentro de los pardametros de laboratorio de ingreso se presentaron 11 pacientes
con anemia (61%) con limites de 7.5 a 9.8 gr/dl de hemoglobina, DHL
aumentada en dos pacientes (11.1%) con valores de 785 y 840 w/l, acido trico
aumentado en un paciente (5.5%), las pruebas de funcién renal y electrolitos
séricos normales en todos los pacientes, y los estudios de médula Osea
normales en todos los casos. (cuadro 1)

Los estudios radiograficos mostraron aumento de volumen de partes blandas
segun el sttio primario del tumor; se tomé tomografia axial computarizada en

16 pacientes (88%), que se sirvid para delimitar sitio de afectacién y

20



descartar metastasis, también se le realizo resonancia nuclear magnética a2
pacientes (11.1%) que delimité tumor de partes blandas sin afectacion a
hueso, de los pacientes con tumoracién en tronco y genitourinarios se le
realiz6 ultrasonograma con reporte de tumor sélido localizado en hipogastrio y
mesogastrio que desplaza 6rganos subyacentes, se realizdé radiografia de
craneo a todos los pacientes y solo en dos (11.1%) se report6 anormales; uno
con destruccion de mandibula y otro desviacién del tabique nasal, también se
realizo radiografia de torax y huesos largos y todos fueron normales. (gréifica
5)

El tipo de cirugia que se realizé en los pacientes fue toma de biopsia por el
tamafio del tumor en 16 pacientes (88.8%), y solo en dos (11.1%) se realizé
reseccion completa del tumor.

Fl estudio histopatologico reporta 8 casos con Rabdomiosarcoma (44.4%) y
los subtipos fueron: embrionarios 5 (27.7%), alveolar 3 (16.6%).
Fibrosarcoma 4 (22.2%), histiositoma fibroso malignos dos (11.1%),
hemangiopericioma un caso (5.5%), sarcoma indiferenciado un nifio (5.5%),
Schwanoma maligno uno (5.5%) y liposarcoma uno (5.5%). (cuadro 2)

La clasificacién por estadios fue de acuerdo a la UICC; dos casos (11.1%)
fuero estadios I, dos casos (11.1%) estadio II, 11 casos (61.1%) estadio Il y

3 casos estadio IV (16.6%). (grafica 6)




El tratamiento fue de acuerdo al diagnéstico histopatolégico tomando en
cuenta los factores prondsticos (estadio clinico, histologia):
Rabdomiosarcoma: 8 casos, sus estadios fueron: estadio I cero casos, estadio
IT un caso (12.5%), estadio III 4 casos (50%) y estadio IV 3 casos (37.5%).

La clasificacion histopatoldgica correspondieron a embrionario 5 casos y 3
alveolares. (grafica 7)

Las mestastasis a distancia en los pacientes del estadio IV correspondieron a
ganglios regionales, la localizacién fue 4 casos en extremidades, uno en
cabeza, dos en genitourinario y uno en tronco.

7 recibieron radioterapia en sitio del tumor primario y a las metastasis
ganglionares cuya dosis oscilo entre 1800 y 6600 cGy, todos recibieron
quimioterapia en fase de induccién, D-actinomicina 15 mcgr/K/dia por cinco
dias, vincristina 2 mg/m’sc una vez a la semana por 12 semanas, adriamicina
30 mg/ m’sc en la tercera semana y su mantenimiento fue de ciclos de VAC +
ADR cada seis semanas durante 24 meses.

La remision completa se obtuvo en cinco casos (62.5%) de los 8 casos; en tres
(37.5%) solo una respuesta parcial y fallecieron, dos de ellos por septicemia y
el otro por actividad tumoral con una sobrevida media de 11 meses con un

rango de uno a 21 meses.
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De los cinco pacientes que entraron a remision completa dos de ellos
presentaron recaida al sitio primario con una sobrevida libre de enfermedad de
19 y 34 meses respectivamente después del diagnostico; el otro paciente
recay6 a pleura 18 meses después del diagndstico, uno de ellos recayé al sitio
primario y pulmones simultineamente 36 meses después del diagnéstico. De
estos cuatro pacientes que presentaron recaida dos de ellos nuevamente se
encuentran en remisién completa. Todos (5 casos) se encuentran vivos y el
tratamiento para su metastasis son diferentes esquemas de quimioterapia
utilizando Ifofamida, Etoposido, Ciplatino y Adriamicina, con una sobrevida
de 18 a 47 meses y media de 32 meses.

De los pacientes con Fibrosarcoma fueron cuatro (22.2%) dos se encuentran
sin tratamiento, uno con tumor primario en cabeza, estadio III tratado con
radioterapia 6000 cGy exclusivamente y posteriormente reseccion quirtrgica
con una sobrevida actual de 4 afios sin tratamiento y en remision completa, el
otro caso con tumor primario en cuello, estadio I, manejado con reseccién
quirGirgica, no radioterapia ni quimioterapia, actualmente con 20 meses sin
tratamiento y dos fallecieron, uno con tumor primario en cuello, estadio III,
tratado con radioterapia 6000 cGy y quimioterapia a base de Ifosfamida,
Etopdsido, Vincristina, Carboplatino y Epirrubicina, muere a los 12 meses de

tratamiento por hemorragia pulmonar y alteraciones en mecanismo de la
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coagulacion, el otro caso con tumor en cabeza, estadio III, manejado con
radioterapia 1800 cGy y quimioterapia con VAC + ADR + Cisplatino y a los 4
meses fallece por metastasis a pulmén.

De los 6 restantes fueron diversos sarcomas de partes blandas: dos (33.3%)
son histiocitomas malignos, uno (16.6%) hemangiopericitoma, uno (16.6%)
sarcoma indiferenciado, uno (16.6%) Schwanoma malignos, uno (16.6%)
Liposarcoma maligno, con una sobrevida promedio de 58 meses y rango de 5
a 120 meses, de este grupo cuatro (66.6%) se encuentran sin tratamiento con
una sobrevida de 58 meses, rango 5-120 meses. (grafica 8)

En forma global sin importar la histiologia de los 18 pacientes que ingresaron
se encuentran 11 vivos, en remision completa con una sobrevida libre de

enfermedad de 18 a 123 meses y media 70 meses. (grafica 9)
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Cuadro 1

Sarcomas de Partes Blandas. Estudio de 18 casos

Hallazgos de laboratorio

ALTERACION NO. DE CASOS PORCENTAJE
Anemia 11 61
DHL elevada 2 11.1
Acido Urico aumentado 1 5.5

Fuente: Archivo clinico y de Bioestadistica HIES.
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Cuadro 2

Sarcomas de Partes Blandas. Estudio de 18 casos

Variedad histologica

Histologia No. Casos Porcentaje

Rabdoemiosarcoma 8 44%

Embrionario (5)

Alveolar 3)
Fibrosarcoma 4 22.2%
Histiocitoma fibroso 2 11.1%
Hemangiopericetoma 1 5.5%
Sarcoma 1 5.5%
indiferenciado 1 5.5%
Schwanoma 1 5.5%
Liposarcoma 1 5.5%
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Grafica 6
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Grafica 7
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Grafica 8
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Grafica 11
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DISCUSION

Los Sarcomas de Partes Blandas ocupan el sexto lugar en frecuencia entre las
neoplasias malignas registradas a lo largo de estos 12 afios (1986-1998) en
nuestro hospital y corresponde a lo descrito por la literatura, ¢>'®

En cuanto al sexo se observo en el presenta estudio una mayor incidencia en
masculino que en femeninos 4.5:1 que lo reportado en la literatura que es de
1.4:1, esto probablemente debido a que nuestro estudio es pequefio, 1>

En la literatura se describen dos picos de incidencia de presentacion de los
sarcomas de partes blandas, una en menores de S afios y otra al inicio de la
pubertad, en nuestra Institucion se encontré igual a lo reportado.

El signo clinico de presentacion mas frecuente encontrado en nuestro estudio
fue el crecimiento de una masa tumoral en 83.3% de los casos; en el Hospital
General, Centro Médico “La Raza” de Instituto mexicano del Seguro Social
reportan 85%. &%)

En el Rabdomiosarcoma se ha reportado una elevada incidencia de
malformaciones congénitas: cardiovascular, genitourinarias y de Sistema
Nervioso Central, ademds se describen sarcomas en pacientes afectados por
neurofibromatosis y en nuestro estudio se presentaron dos malformaciones

asociadas criptorquidea y neurofibromatosis. ¥

36




La metodologia que hace el diagndstico son la tomografia axial compufarizada
y resonancia nuclear magnética en 88% de los pacientes, y en la literatura se
menciona en un 100%; las exploraciones deben de realizarse de acuerdo con la
localizacién primaria de tumor. 1?”

En el presente estudio un 72% de los casos fueron estadificados como III,
correlacionado con lo reportado en Centro Médico Nacional Siglo XXI,
Instituto Mexicano del Seguro Social es de 75% y Hospital General, Centro
Meédico "La Raza" refiere 60.7%. Esto nos habla de lo avanzado del
padecimiento en el momento del diagnodstico; probablemente por ignorancia
de familiares y que algunas veces no se piensa en el diagndstico de malignida.
(15,19)

En la localizacién primaria del tumor la Sociedad Internacional de Oncologia
Pediatrica reporta mayor frecuencia en cabeza y cuello (25%), Hospital
General, Centro Médico "La Raza" IMSS refiere también 25% en cabeza y
cuello y en nuestro Hospital encontramos también que la afectacion primaria
de Sarcomas de partes blandas es principalmente en cabeza y cuello con 44%,
2.5,19)

Dentro de los reportes histopatolégicos de los sarcomas de partes blandas en
nuestra Institucion se encuentra un 44.4% de rabdomiosarcoma,

correlacionado con la literatura que menciona un 50% y dentro de las
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subdiviciones de rabdomiosarcoma la que mas frecuentemente se encontrd en
HIES es el tipo Embrionario, seguido del Alveolar igual a lo mencionado en
reportes de L.R.S. y otras Instituciones pediatricas. (1.25,15.19)

El tratamiento que se implementa en HIES fue multidisciplinario con cirugia,
radioterapia y quimioterapia en mas del 50%, igual a lo mencionado en la
literatura, ya que a los pacientes se les diagnostico en estadios avanzados.
Y aqui el tratamiento de mayor eleccién es quimioterapia y radioterapia, ya
que la reseccion quirurgica se ve muy limitada a biopsia por el gran tamafio de
los tumores con que ingresan nuestros pacientes.

En lo que respecta a la sobrevida es comparable a la obtenida en otros centros

institucionales del pais &'

y que muy probablemente no disminuye la
incidencia de curacion lo avanzado del padecimiento al momento del

diagnéstico ya que en un 87.5% de nuestros pacientes son estadios avanzados
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CONCLUSIONES

. Los resultados obtenidos en nuestro estudio no difieren de lo reportado en
otras series en cuanto al lugar que ocupan los sarcomas de partes blandas
entre las Neoplasias malignas en cuanto a la edad, cuadro clinico de
ingreso, estadio de ingreso y tratamiento recibido; solo en lo que respecta
al sexo se observa una incidencia mayor en masculino de 4.5:1 en nuestro
hospital, comparado con la literatura de 1.4:1.

. Los sarcomas de partes blandas se presentan frecuentemente en etapas
avanzadas al momento del diagndstico.

. Las localizaciones més frecuentes de sarcomas de partes blandas son en
cabeza y cuello.

. Con los estudios que se cuentan en nuestro medio son de ayuda suficiente
para diagnosticar sarcomas de partes blandas.

. Con respecto a la sobrevida, parece mas importe relacionar variedad
histologica con el sitio de presentacion de tumor primario y estadio clinico,

que el considerar la histopatolégico como una variante independiente.
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