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SARCOMAS DE PARTES BLANDAS NO RABDOMIOSARCOMAS 

EXPERIENCIA DEL HOSPITAL. INFANTIL DE MEXICO .1987-2001 



ANTECEDENTES 

Introducción 

Los sarcomas de Partes blandas con~tituyen un grUpo heterogéneo de lesiones 

malignas originadas ·del tejido mesenquimatoso pÍimitivo. Con fines pronósticos y 

terapéuticos .se ha·.-·divididooa estas _neoplasias en :dos grupos:. el primero ·está 

integrados po; los 
0Rabd~mi~sarco~as (RMS) y sarcomas l;,diferenciados (SI) y 2) . . , . . . . 

Sarcomas de parte~ .blandas no Rabdomiosa.rcomas .CSPBNR). 

Epidemiología 

Los Sarcomas de Partes ·~1-~u-~das ·re¡:>resentan_:e1_ 7_º/o de todos .los cánceres en 

niños. (1) Lc¡s RMS y los si ~onstitu~en ~ás de I¡;· mitád de todos los sarcomas de 

tejidos blandos en.la edád ·~e~iátrica,;e~ tanto ~:ue 1.~~: SPBNR representan del 3 

al 5% de tods los cánceres e~· menor;.s d,e 20 aiios:<(2Í 

- . --- . 
Los SPBNR incluyen ne~plasia;: d~ mú.sculo liso, de. tejido ·conectivo. de tejido 

vascular y del sistema nervios~ periférico.(3) La distribución por subtipos 

histológicos es edad dependiente.(2) 



Patogénesis 

Diversos factores ·físicos. quimicos. inmunológicos y hereditarios. han sido 

implicados en la producción de estas neoplasias. aunque por su rareza no está 

bien definida la relación. 

Dentro'· de.· loS_; __ faclóres ambientales se encuentra la exposición a radiación 

ionizante, pÍinidfp~lmente en los casos de histiocitoma fibroso maligno. Esta .- .. :.-· ··>-..'.' 
relació~·-: '~~. :·_h-~ O_bservado en pacientes con síndrome de Li Fraumeni y 

retinoblastc>1Í.;~. hereditario, lo que apoya su participación en la patogénesis. (4) 

Las inm:u_n~~e_ficiencias congénitas o adquiridas han sido también relacionadas 

con el des"arrollo de ~stas neoplasias, incluyendo el uso de medicamentos 

inmunosupresores en trasplantes de órganos (5), su presentación como segunda 

neoplasia en leucemias ha sido explicada en relación al inmunocompromiso (6) y 

se han ~observado también en niños infectados con el virus de la 

inmunodeficiencia humana y el virus de Epstein Barr (7,8) 

Dentro de -·los p_~de~imien~os ~: genéti~os es relevante su asociación con la 

Neurofibromatosis tipo 1, que se asocia hasta en un 12% con el desarrollo de 

tumores malignos de la vaina del nervio periférico. 



Clasificación 

Dependiendo del tejido al cual semejan. los SPBNR pueden dividirse en tumores 

derivados del tejido conectivo .(fibroso y adiposo), vascular (vasos sangulneos y 

linfáticos), músculo liso, sinovial y del.sistema nervioso periférico. (3) 

En los tumores· del tejido fibroso· se hallan células semejantes a histioci.tos que 
,': . . "'· ' - , . . -.. ~. . - : . . 

corítienen ~a_teriál f~-god(a~(:> ,com~ ·gr.asa o ~.ieri-o. 

. . 
: ·- .-- - ·.- . 

• Dermatofibrosa~~Om~ -Pro~u~erante .. Es ~n _·tumoi-.. dé. Ja deÍmis .Y- sUbdermis. 

MicroscóPica~,e~t~ cons_t~~/ d~ .-:~é'í-~las . e~·\~-~~·-- fre'~u~~te·n:i~.;;nt~ .. dispuestas en 

fascfculos' r~diados_':.·p~qu~·fto~-:~~-;~~-~ :~·:·¿~~;~~~,~-:;t P~~ir.~: de<~:~ ~~rciÓn ·central. 

brindánd.ole ·un aspectO ~i=.' r¡:;~~d.a ·de ·c;~·rre:t~--~ L~·s hisÚoCitO·;; ~-~~·escasos_. 
_ 4• • .-.'. , . _-___ - • -.;.''· ·,:;e.·;: •. • ;e-._,_-.,.' •• ,_:,,;·~· -~- ~-· •.;.; . • ; ;.,,,· , • ::_~ • · -. 

: .. '.•, ., '·.-· -·· ~._:::.~~ .... ~ ~_.;\·:-~:··:,:_:·:~::··-~('. 

• Fibrosarcoma Congénito/A p~~a(cfo su nombre 'no e~·..;~ fibrosarcóma en el 
.. -·-- . '·-·- :;::'.~-.. - :.'-:.:, ... :-:.-_;, _ _:_. ::,:. _ _. . . _-:_ 

sentido conve.ncioria1. ·~ Hi5tol6Qic8.fnente .=0-eStá-..-'corrlpU~stC>. p_o(· fibroblastos o 

miofibrob1astos. escas~ estr;,n1~. 1~cii6e milóue:i; t;,;jc, es>: . . 

Fibrosarcoma. ·Con este nombre se en9iob.S a .un _"Q-~upo·· de pro'liferaci~nes 

fibrosas malignas caracterizadas por un , ~l~~~:do· ·p·óterici~I metastatizante. 
,' . --.·_,,.-

especialmente. en pacientes. postpuberal"a~:_ .·tJist~l~gÍ_cam:ente es similar al de 

adultos: se caracteriza por poseer células en forma de huso con un patrón en 
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fascículos que le brindan un aspecto en espinas de pescado; además de 

mitosis anormales. pleomorfismo nuclear. basofilia incrementada y algunas 

veces con células tumorales anaplásicas. 

Hisliocitoma Fibroso Maligno. El concepto de hlsliocitoma fibroso. maligno ha 

generado mucho debate. Los sarcomas poco diferenciados_ de diferentes 

origenes pueden.adoptar el fenotipo del histiocitoma fibro~o-.. m~ligno.(10, 11, 

12>. "estas 1esiones fibrosas man9nas se caracter1ian p·or-- ün· marcado 
' --·· ,-• .. 

pleomorfismo celuléÍr. pues poseen más de un elenlento tis~lar~-,~-~~---:á-páriencia 
de mayor malignidad, muestran tascicu1os radiantes.·de. ,;~·1~i~~.-~-¡~~O-ra"1.es 

... -- ,: ~-· .' . : : .':: :' :.".' ¡:.;. ~,- : 
dispuestas en ángulos rectos unas con otras. (13) EI histiocitoma ,fibroso 

maligno se divide en 5 subtipos: estoriforme-pleOm.órficc;/m'i~oÍci~~_;_-d~ célÚla·s 

gigantes, inflamatorio y angiomatoide. (3) Este G1tii-iic:>'~~'~1'(mi~o i;.;btipc:>~ue 
ocurre como tumor primario en niños. e~peci~-~:~~~-~-~----~~ -~~-~~~~~~?~~--::~-5 ~-f;~s. 
se caraéteriza por numerosas difer~n~-¡~"~~;~~--~-~;:--1~~-::~.~~~~~-~=¡-~~ -.:_f~nOtiPic3 : que 

'·.· -: ._ .-· .'.~ '';• - ...... '._ .- -
incluyen la expresión de marcadores_ ~iogénicO~:- nivel : his~~~óg~~o se 

caracteriza por Campos de célulaS,,u..;ifOrrTies·_seniejántes ·a··hisÍiÓ-Citos en los ... _. -· ',- ... -:.-____ --- . ,' 

cuales se forman quistes llenOs.-~·de..-~Sang;~· b~i~~á~~-Ole_·.--u~a-_':-,-a-Pariencia 
semejante a un angioma. 

• Liposarcoma. De acuerdo a su grado ascendente de malignidad puede ser 

diferenciado, mixoide, de células redondas y pleomóñico. El subtipo mixoide es 

el más frecuente en adultos y niños. Su aspecto típico consiste en células 

J . !~S.fF c:r;]\T 
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tumorales fibroblásticas y escasa diferenciación lipoblástica. La presencia de 

sarcoma mixoide, vasos sangulneos pequeños. escasa actividad mitótica son 

caracteristicas que lo diferencian del histiocitoma fibroso maligno. 

Sarcomas de Músculo Liso 

Este grupo sólo incluye a los leiomiosarcomas que frecuentemente se encu~ntran 

en partes supeñiclales y profundas del cuerpo. En adultos representan la mayor 

parte de los tumores de órganos internoS, (14>, aun~.ue eS un tum~r .. ra.ro en niños 

que representa menos del 2% de todos los SPBNR. c1s; 16) Histopatológicamente 

se caracteriza por células alargadas, núcleos en forma de· cigarro y citoplasma 

eosinófilo brillante. 

Sarcomas del teiido sinovial 

Dentro de esta categoría. se inclu~e el ~a~coma sinovial, caracterizado por ~u 

diferenciación bifásica con un componente de estroma fibroso de células en huso 

y un otro glandular. con ·diferenciación epitelilal. El diagnóstico diferencial principal 

es con el fibrosarcoma. 



Sarcomas del Teiido Vascular <vasos sanqufneos y linfáticos> 

Hemangiopericitoma. Se piensa deriva de los pericitos vasculares, primera 

capa de soporrte', celular adyacente , alas células endoteliales en vasos 

normales, pero.la evidencia histológica de su origen no-está:determinada, sin 

embargo s~ ~~~·rié~cia ultraestructural. ocasion.al~ent~; ~'.p~·~~:"~~ dif~~~nciación 
pericitica. (17) Eñ la mayoría de los casos estas cara'cterfstiCa's e·stán ausentes 

y Sólo un ·patrón tisular uniforme, de tipo vas~~·l·~r~ .. y~~·~~~~:t~v~ a la. reticulina 

alrededor de cada célula tumoral caracterizan el diagÍ1Ó-stiéo. ~ 

Sarcomas del Sistema Nervioso Periférico. 

• Tumor Maligno de la Vaina del Nervio Periférico. Es un tumor con alta variedad 

morfológica. Las células son variables en tamaño y forma. En adultos sus 

caracteriSlicas típicas son: estroma mixoide, núcleo en palizada, cuerpos ·de 

Verocay (estructuras organoides nucleares). La microscopia electrónica es el 

método más útil para establecer el diagnóstico al demostrar: Diferenciación 

hacia células de Schwann, ausencia de neuritas dentro de los mesaxones; sin 

embargo, algunos tumores pueden ser excesivamente complejos y contener 

elementos adicionales como elementos musculares en el tumor tritón maligno, 

elementos glandulares semejando un sarcoma sinovial, cartilago, hueso y 

elementos melanociticos, etc. A diferencia del fibrosarcoma carece del patrón 

en espinas de pescado. La inmunohistoquimica con positividad para el 

anticuerpo S-100 puede ser útil en su diferenciación. 

,, 



Sarcoma alveolar de partes blandas 

Es un tumor raro de histogénesis incierta, sugiriéndose diferenciación miogénica 

por encontrar en algunos casos positividad a ~rifosfatasa de adenosina. Se 

caracteriza por inclusiones positivas a la tinción ·con PAS y·,di~stasa resistente. A · 

la microscopia electrónica muestra una estructura cristalina.regular. El hallazgo de 

inclusiones que semejan gránulos neurosecretores ha sugerido un origen 

neuroepitelial. 

Estadificación 

Existen diferentes sistemas de estadificación que permiten definir subgrupos de 

pacientes con diferente riesgo de falla terapéutica. En pe!diatria tradicionalmente 

se han empleado el sistema de estadificación quir'úrgicocpaiológica del Grupo de 

Estudio del Rabdomiosarcoma (IRS por sus siglas en inglés) y el sistema de 

estadificación de la Unión contra el Cáncer (1B;~19). Los ~cuadros 1 y 2 describen 

estos dos sistemas de estadificación. (20, 21) 

Debido a que el comportamiento de estos tUmores no siempre se correlaciona con 

la etapa clinica, se ha establecido un sistema de estadificación histológica que se 

complementa con la estadificación clínica, proporcionando elementos altamente 

predictivos del pronóstico clínico (22, 23). 



El Grupo de oncología pediátrica desarroUó el sistema más utilizado actualmente 

para evaluar el grado de los SPBNRS. (24). Este sistema surgió a partir del 

sistema histopatológico diseñado por .costa. En forma prospectiva se definieron 

tres grados de .tumor, .basados en <;>I subtipo histológico:. porcentaje de necrosis, 

número de .mitosis y pleomorfismo celular .. El cuadro 3 muestra los detalles de 

esta clasificación. 

Cuadro Clínico 

Los SPBNRS pueden originarse en cualquier parte. del cuerpo. Por. orden de 
. '.·-. . . .. ·. - ' 

frecuencia los sitios -máS afectados son extremidades y tronco;· sin· embargo la 
,e!. ' • - • • . • 

localización~del tuínor.·prh_na·;¡o:-e·s -(:¡¡fere_n~e-·si _Se con~idera---,a_.etap~ cliniCa al 

diagnóstic6 .. · - - - ·=~ . .,- --· --· " . . - ·- -

:._ ~- - " 
Estos tumores generalmente se presentan -como masas indÓlo-ras; aSintomáticas 

pero pueden producir manifestaciones clinicas 

. -· -. -~ :.- " .- ' 

presentarse en pacientes con enfermedad metastá-~iC~·:·.·. -~-ijlp,ti~>-· En- los 
, .. , ·,,,, : :- :._·,»:· ••. ~; 

hemangiopericitomas y otros sarcomas puede presentarse . hipoglucemia~ por 
-:· - .·-·--'· '•_.-•"_'. 

participación del receptor del factor de crecimiento semejante a -,~ ,.i~S-~ii~~ iipo 1 

en la patogénesis (25). El fibrosarcoma se ha asociado con hiperglucemia (26) y el 

hemangiopericitoma con hipofosfatemia (27). 

-·--···-·-· 
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La enfermedad metastásica ocurre al diagnóstico en 15°/o de los casos (28) siendo 

el pulmón el sitio más comunmente afectado. Otros sitios. pueden ser. Hueso, 

hígado y a nivel mesentérico. 

Diagnóstico 

A igual que en otros tumores la evaluación inicial contempla· l~ exploración física 

completa y la realización de exámenes ·de laboratorio . y ést-Údios de imagen. 
. , - ' 

Dependiendo de la localización, los estudios . de imagen , deben inclu,ir placas 

simples, tomografia computarizada y resonancia~·· magnétiCa:·.: ·ésta última es 
. . . . . 

especialmente útil en los tumores de tejidos blandos de extremidades. 

Una vez determinada la presenc.la_ ~e un ,tumor d_e~e establecerse el di~_gnóstico 

preciso mediante el estudio histopatológico. La muestra debe someterse a 

•' 
distintos procedimientos par~ .. ~u..ariáJ.i:=;_is 

Microscopia de Luz e lnmunohistoqulmica 

La mayoria de los SPB pueden ser diagnosticadas mediante biopsias teñidas con 

hematoxilina y eosina por un patólogo experimentado y sólo en casos 

extraordinarios requerirse inrnunohistoquimica, que tiene su más grande utilidad 

en los casos de neoplasias pobremente diferenciadas y no pueden sustituir la 



experiencia del patólogo (29). El cuadro 5 muestra las tinciones de 

inmunohistoquimica útiles para diferenciar estas neoplasias. 

Microscopia Electrónica 

La microscopia electrónica·· puede proveer detalles celulares de relevancia . 

diagnóstica que . no son discernibles con microscopia de luz como es el 

reconocimiento ultraestructural de la diferenciación de músculo estriado por 

filamentos citoplasmáticos ·especificas; las células de Schwann. endoteliales y las 

del sarcoma sinovial puede.n: tener características que sólo son reconocidas-· 

mediante examen ultraestructural (30). 

Estudio Citogenético 

En los tejidÓs blandos y particularmente en tumores malignos de tejidos blandos 

las aberraciones cromosómicas son fre_cuenteme~.te. hall~d~s~ .Algu.~as de estas 

alteraciones son típicas de ciertas variedades·.hi~tológicas y.puede proporcionar 
·: . . · -. . - .-, 

el diagnóstico definitivo de un caso particul~r (31). El··-cua-dro 6 muestra las 

alteraciones citogenéticas especificas identificadas en estas neoplasias 

111 



Factores Pronósticos 

La resección quirúrgica completa es una· de los principales determinantes del éxito 

en el tratamiento· de estas neoplasias (20) pero el 20% de estos niños presenta 

recurrencia y muere por actividad tumoral. . -- . -

Ex!sten factores ,de 'riesgo asoéi-~dos. con,, una probabilidad incrementada de 

recurrencia en pacientes con resección total. Dentro de los factores asociados con 

un increme~tado riesgo de recurrencia local.se refieren: Márgenes quirúrgicos con 

residual microscópico, el grup~ cl~nico, _la falta de aplicación de radioterapia, gran 

tamaño tumoral (Mayor a 5 cm) y sitio primario intraabdominal. Los asociados con 

recurrencia metastásica son; ,t~~-ái;O. tumoral mayor a 5 cm, la ·i;,vasivid~~ y el 

alto' grado histológico. Finalm-~·nl~.('dentr0-de los asociados con sobrevida ;,,enor 

están: Residual microscé>·¡:i·i~~>:t:~rnaño del tumor mayor a 5 cm, ·alto grado 

histológico y sitio primario. i-ntro:i·~bd-~J,;¡nal. 

" 



Tratamiento 

Aunque el abordaje general de los sarcomas de tejidos blandos es similar al de los 

adultos. en los niños existen diferencias importantes ,debido a, que la biologia de 
. - ·"~· 

los tumores es diferente, los procedimientos de ·-.-ciruQJa :·radical no,- son 

recomendados como primera elección, la morbilidad po>,l~:;;~~.'ibt~--~Bpla es-f-naYor·y 

las consecue'ncla_s a largo plazo son mayores. E~: .. '.t.é~;-~~~~·~.:'9·;~4~~1~~---1~ conducta 

terapéutica convencional para los SPBNR es· Ja· res~C~i-~~~r:-.~:~·i~-~"~Q'ic·~'. amplia; sin 

embargo exiSten consideraciones especi~~(~¿~·~::; ;-d-epe-~die~~~~ ;_de 1á edad.· 

localizació~ anatómica, extensión, estirpe.:~--;~:~~~º ·t;·¡~~-6'1·-~:~;~b'.~~ 

A cont~nuación se hace refer0n~ia··-_a- algUnO~'.''.·~sp·~.-CtO~r t0íSpéútiCOS de relevancia 

en los subtipos histológicos más trec:úc¡,,~t~s'.d~ri;l~BNR}•_n nii\()s. 

• Fibrosar-Comfi~-·-De-bido a que l~s recuÍ;~~~
0

Í-~s · 1oca1e$: no parecen afectai- la 

sobrevida global, se prefiere el manejo _qu~r~·~~-Í~:?.:·~~ri~-~-~a·~-~'r -~ue ~antenga la 

función y evite la a111putación. Se ha _eVá'túadO ~~·:-.. ~~,~-e1·~·d:~ 'ra··-~uimioterapia · 
, , 

adyuvante en pacientes con tumores-- de-~~gran - Ú1~-~!fi·~--,~c;-n·--':·~sCú.u~mBS que 

incluyen ifosfamida, vincristina y actinomi~'ina_::'Ó;:~ -~f:~~;i~~¡·~~-.-.-~ctinomici'~a D y 
:. . ,: ',' . 

ciclofosfamida y vincristina. actinomicina- 'o 'S¡,_,- ag~nte al~uil~_nte, logrando 

disminución en el tamaño tumoral y. un abordaje _quirúrgico conservador (32, 

33). El papel de la quimioterapia adyuvante no se ha establecido. Con esto, el 

92o/o permanecen libres de metástasis y 95º/o viven. pese a un indice de 

recurrencias locales del 32% (34). 



• Histiocitoma Fibroso maligno .. - El r:nanejo .. inicial aceptado_ consisten en 

resección local am~lia. En el caso ~de localizaciones._en ·extremidades las 
. . . . - : ' -

cirugías de. preseivación más radi~térSPia hari· sido _tan .. exitOsas· como las 

amputaciones.~ Aunque 1a ~.:~~:Pe-;i·e·n-~ia -~,/~a-~1~--0~'su9·i·~~·~::~·ue-1a ·quimioterapia 

adyuvante e~. b~néfl~a. :'~'. ~~pe,IM ~e ~~·· ~-~t~r~in.;~~ ;.ni~ edad pediátrica 

(35}. El aborda]~ ;~~a'~¿¡_¡¡¡~~~e 'un t.\~tiocitoma ~ibrbs;,, rÍl~ligno angiomatoide 

difiere del clásié:ám-ente enii>.leádo· para el tratamiento en adultos, debido a que 

·el riesgo- de 'metáSí~.Si.s ·es· b~jo, ·la quini-iOterap1a a·dyuvante no está indicada; 
-::·"·-:··, 

sin embargo el ·reporte· reCiente· de un· paci~nte con enfermedad metastásica 

que mostró . r~,~~·~--~-~t~ a' quimioterapia' sugiei"e que la lesión puede ser 

quimiosensible(36}. 

Leiomiosarcoma ... El abordaje terapéUtico más ·común es únicamente la 
--- . ·- --:0-.--·:-.-"- --.-- -

resección· local amplia, púes el papé!' de· .la._ qu~mioterapia y radioterapia en 

leiomiosarcomas en niños aún no se conoce~ El pronóstico de las lesiones 

primarias en tubo' digestivo es pobre en comparación con las. que están fuera 

del mismo. 

• Sarcoma sinovial. La resección amplia es el tratamiento de elección para el 

control del tumor primario. Aunque en adultos se sugiere que los 

procedimientos de cirugía conservadora más radioterapia producían un 

pronóstico general similar a la amputación. en pacientes jóvenes se prefiere la 

1 
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cirugía como única arma terapéutica para evitar los efectos de la radioterapia; 

sin embargo. se req~ier~_- radi~terapia para COf:1trol microscópico de la 

enfermedad. 

Pese a la quimosensibilidad de este tumor, el papel de la quimioterapia adyuvante 

no se ha eSt~b1eCi~o. --~-~nq·U'~_,_Se ~~~ · CJ~cu·~:~nt~-~~ · regr~~¡-~·~-~·tum6r~I en pacierltes 

con enfermed~-~-:.-~-;~~-z~-~~~ ~-:_:~~:~;,i_~-~~r~·i;Í~-.. _~dY~v~:~~e- 'Co-:n etop'~s~-do · ~ ifO~-famida 
y altas dosis de ifosfamida,:doxorrubhoina.\~lsplat.ino (37); 

:; >· ... · .. ···, . 
Tumor maligno de .·la vaina . del·: ii~rvio p·~rf-fé~i~o .. EJ . punto ciave para lograr 

radioterapia contribuye. al; ~onfr;;I ,. local en pacientes con enfermedad 

microscópica posterior. a ,,1<1: éiru'g¡.;· inicial y el papel de- la quimioterapia 

adyuvante en este tipo de -.:l·~~-~-~>n:~-, se ha establecido. a quimioterapia 

neoadyuvante en cambio puede producir regresión tumoral en pacientes con 

enferrnedád metastásica; sin .embargo. los esquemas con que se cuenta 

actualmente a base de vincrstina, ciclofosfamida, AMO. doxorrubicina no han 

producido impacto en el indice de sobrevida libre de enfermedad. Dentro de 

los esquemas en estudio se encuentran la combinación de ifosfamida y VP16 e 

ifosfamida con doxorrubicina. (39). 

14 
. -¡ 



Cuadro 1. Sistema de Estadificación Ouirurgico Patológica del Grupo de Estudio 
del Rabdomiosarcoma y Pronóstico Clínico de Acuerdo al Grupo Clinico 

GRUPO DESCRIPCION SOBREVIDA LIBRE DE SOBREVIDA A 5 
EVENTO A 5 AÑOS AÑOS(%) 

1 Enfermedad 72 - 83% 84º/o-90°/o 
localizada, 

completamente 
resecada 

11 Residual 
microscópico 

Completamente 
resecado con 65 - 72% 84 - 88% 

ganglios afectados 
Afección ganglionar 

con residual 
microscóoico 

111 Resección - (a) 35 - 54* 
incomnleta 

IV Metástasis distantes 15 12 años\ 34 12 años\ 

a) No hay dalos d1spornbles en pac1cmtes N1 eEI nuevo Comité Americano en sistemas de estad1ficaci6n 
para adullos considera a los pacientes N1 como etapa 4 con una sobrevida a 5 arios del 340/u. 

Cuadro 2. Sistema de Estadificación de la Unión Clínica Internacional contra el 
Cáncer pará tumores de tejidos blandos de la edad pediátrica. 

ETAPA TUMOR, GANGLIO METÁSTASIS 

1 T1a- T1b, NO MO 

2 T2a-T2b, NO MO 

3 Cualquier T, N1 MO 

4 Cualquier T. cualquier N M1 

a, tumor menor o igual a 5 cm en su d1ametro mayor; b, tumor mayor a 5 cm en su diámetro mayor; 
M1. metástasis distantes. NO, sin metástasis ganglionares regionales: N1. metástasis ganglionares 
regionales. T1, tumor l1m1tado a su órgano o tejido de origen: T2. el tumor invade órganos o tejidos 
contiguos y lo con derrame mahgno adyacente 



Cuadro 3 Sistema de Estratificación Histológica del Grupo de Oncologia 
Pediátrica 

GRADO DESCRIPCION 

1 Liposarcoma mixoide y bien diferenciado. 
Fibrosa reama bien diferenciado o infantil (Edad menor a· igual a 4 
años) · 
Hemangiopericitoma bien diferenciado o infantil (Edad merior o' igual a 
4 anos) 
Tumor maligno de la vaina del nervio periférico bien diferen~~·~,do. 
Histiocitoma fibroso maligno angiomatoso 
Dermatofibrosarcoma protuberans profundo 
Condrosarcoma mixoide. 

2 Sarcomas de tejidos blandos con: 
Area de necrosis menor al 15°/o. 
Número de mitosis menor a 5/1 o campos de alto poder utiliza'1d0 uri 
objetivo 40x. 
Atipia celular poco marcada 
Tumor sin marcada celularidad* 

3 Tumores con los siguientes diagnósticos: 
Liposarcoma pleomórfico o de células redondas. 
Condrosarcoma mesenquimatoso 
Sarcoma osteogénico extraesqulético 
Tumor tritón maligno 
Sarcoma alveolar de partes blandas 
Cualquier otro sarcoma que no pertenezca al grupo 1. con más del 
15°/o de necrosis o mas e igual a 5 mitosis/10 campos de alto poder 
utilizando un objetivo 40x. 

La necrosis y el número de m1tos1s son los dos parámetros más importantes en la evaluación. Los otros 
parámetros tienen un s1gn1f1cado llmilrofe y son au:iul1ares en los casos de d1flc1I clas1f1caciOn. 

"' 



Cuadro 4. Características Clinicas de los Sarcomas de Partes Blandas más 
Comunes en Niños. 

TIPO DE TUMOR LOCALIZACIÓN EDADDE CARACTERISTICAS 
MÁS COMÚN PRESENTACIÓN PRONÓSTICAS Y 

BIOLÓGICAS 
Fibrosarcoma Extremidades Generalmente Excelente con cirugfa 
congénito (70o/o), tronco (30°/o) menos de 2 años pero 10°/o de incidencia 

de metástasis 
Tumor maligno de Extremidad (40%), Menor en Relacionado a la etapa, 
vaina del nervio retroperitoneal pacientes con NF asociado NF tipo 1. 
periférico (25º/o), tronco (20°/o) tipo 1 
Histiocitoma fibroso Extremidad Excelente con cirugla 
maligno variedad Niños pequeños como único tratamiento 
anaiomatosa 
Sarcoma sinovial Extremidades (Mas 31°/o de los casos Relacionado a la etapa 

frecuentemente las en menores de 
inferiores) 20 años 

Hemangiopericitoma Extremidad. tronco Menor de 1 año Excelente con cirugia 
infantil como único 

tratamiento. 
Raramente metastatiza 

Sarcoma alveolar de Extremidades (Mas 15 - 35 años Sobrevida a corto plazo 
partes blandas frecuentemente las muy buena; pobre a 

inferiores): en niños largo plazo. Mejor 
en cabeza y cuello pronóstico con 

localización en cabeza 
v cuello 

Leiomiosarcoma TGI, tejido vascular, Cualquier edad Pronóstico asociado a 
ocasionalmente localización: no en TGI 
otros sitios bueno, TGI pobre (Alta 

incidencia de 
metástasis); a soca do 
con VIH e 
inmunocomoromso 

Leiomiosarcoma Estómago Niñas jóvenes Excelente con cirugía 
forma epitelioide como único 

tratamiento. Si triada de 
Carney -+- curso 
indolente 

Liposarcoma Extremidad, Dos picos de Raramente metastatiza; 
retroperitoneo edad: O -2 años y muy buen pronóstico 

seQunda década con resección comoleta 
TGI= Tracto gastrointestinal. 



Cuadro 5. Perfil de inmuhistoquimica para Sarcomas de Partes Blandas no 
Rabdomiosarcomas 

TUMOR MIC2 a Ag EM 5100 PTN V 

Fibrosa reama - - - - - + 

Sarcoma sinovial - + + - - +!-, .. 

Tumor maligno de la - +/- +/- + +/- + 
vaina del nervio periférico 

Tumor desmoplásico de células - +/- +/- - _, + 
pequeñas redondas 

.. -

O= Queratina, A.g EM= Antigeno epitelial de membrana. PTN= Protelna tabular de neu_ro7-lamento, 
V= V1mentina. 
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Cuadro 6. ALTERACIONES GENETICAS IDENTIFICADAS EN SARCOMAS DE 
PARTES BLANDAS. 

TRANSLOCACION PROTEINA DE 
TUMOR FUSIÓN 

SARCOMA DE CELULAS CLARAS t (12;22Ha13;a12l EWS-ATF-1 
CONDROSARCOMA t (9;22)(q22;q12) EWS-CHN 
EXTRAESOUELÉTICO MIXOIDE t (9;17\fn22;a11.2 RBP56-CHN 
SARCOMA SINOVIAL t (X;1B)(p11;q11) SYT-SSX1, 

SSX2 ó SSX4 
LIPOSARCOMA MIXOIDE t (12;16)(q13,p11) TLS-CHOP 

t (12;22)(q13;q12) EWS-CHOP 
t EWS-CHOP 
(12;22;20lln13;a12;a11) 

FIBROSARCOMA CONGENITO t (12;1511n13:a25l ETV6-NTRK3 
DERMATOFIBROSARCOMA t (17;22)(q22;q13) COL1A1-PDGF 
PROTUBERANS 
SARCOMA ALVEOLAR DE PARTES t (X;17)(p11.2;q25) ASPL-TFE3 
BLANDAS 
TUMOR MALIGNO DE LA VAINA PERDIDA o ? 
DEL NERVIO PERIFÉRICO REARREGLO DE 10p, 

11a.17av22a 
TUMOR MIOFIBROBLASTICO Rearreglos de 2p TMP3-ALK 
INFLAMATORIO TMP4-ALK 
LEIOMIOSARCOMA Rearreglos 12q, pérdida ? 

de 1o, 6w. 11p v 22a 
Mod1f1cado de Ladany1 M. Lu1 MY, Antonescu CR. et al. 

,., 
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Pregunta de Investigación 

¿Cuál es la experiencia del Hospital Infantil de México Federico Gómez en el 

tratamiento de los SPBNR? 

OBJETIVOS 

General 

Conocer la experiencia del Hospital Infantil de México Federico Gómez en 

el Tratamiento de Sarcomas de Tejidos Blandos no Rabdomiosarcoma 

Especificas 

Determinar la.incidencia de SPBNR dentro de nuestro Hospital 

Identificar . la. frecue.ni::ia d.e lo,s subtipos histológicos ·dentro ·de nuestra 

poblái:::ión 

Conocer las características clinicas de estas neoplasias al momento de la 

presentaCión · 

Evaluar los resultados dei ·tratamiento de estas neoplasias en nuestra 

institución 

~~J -, 
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Justificación 

Dada la rareza de estas neoplasias existe poca información disponible sobre su 

evolución y tratamiento estándar, más aún en población pediátrica. 

Con este trabajo se espera incrementar la información en cuanto a las 

caracteristicas clinicas y comportamie~to de estos tumores en niños. 

MATERIAL Y MÉTODOS' 

Diseño del Estudio 

Serie de Casos 

Retrospecti~o 
· .. 

TranSversál 

Descriptivo 

Criterios de Inclusión 

- Edad de O a 18 años 

- Ambos géneros 

- Diagnóstico histopatológico de sarc~ma de tejidos blandos no rabdomiosarcoma 

- Pacientes no tratados previamente 



Criterios de Exclusión 

- Expediente clínico incc:::tmpleto 

- Abandono antes de iniciar tratamiento 

Criterios de Eliminación 

- Pacientes· en las cuales la revisión del estudio histopatológica descarte el 

diagnóstico de sarcoma de tejidos blandos no rabdomiasarcama.· 

Variables 

-Edad 

-Género 

- Subtipo Histológico 

- Etapa IRSº 

- Tratamiento Empleado 

- Respuesta a trataniiento 

- Supervivencia libre de evento 

- Supervivencia Global 

!"'\:l7'.Í .,~ 
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Procedimientos 

Análisis retrospectivo de los pacientes con diagnóstico histopatológico de sarcoma 

de tejidos blandos no rabdomiosarcomas atendidos en el Hospital Infantil de 

México Federico Gómez de Enero 1987 a Diciembre del 2001, mediante revisión 

de sus expedientes clinicos. Captura y procesamiento_ de d~tos ~n hoja de cálculo 

de Excel 

Análisis Estadistica 

Estadistica descriptiva empleando frecuencias y porcentajes, medias y rangos de 

las variables analizadas. 

Análisis ·de supervivencia mediante el método de Kaplan-Meier empleando el 

programa SPSS para Windows versión 10.0. 



RESULTADOS 

De un total de 60 pacientes con diagnóstico de SPBNR atendidos en el Hospital 

Infantil de Méxice> en el periodo de~1s·años analiZacio~ se eXcluye~on 1ó pacientes 

por expedie~te cllnicci :incom·P~~t~\-~~~s·_··por.,a~a.ndono. previo· a _r~cibir.tratamiento; 

dos por traslado a: otra in.Stit~CiÓ'~ antes ~;c1e·. iniéiaí 'tratanlieOto _y,~· pOr-.Cámbio en 

diagnóstico hi~topatolÓgÍco: q~ed~~~6 li~ tcital.d~41 ~~cient~~ .;v~l~ables.•· •. 

De estos 41 paciente~.· 19f~erol• ¿ género·i~sc~linIY':2 f~~enino (Relación 
,.·_·:.-

M:F=0.86:1). El rango de edad al di;¡;g~ó,.ti;;o f~Ei de'; 1 mes· a !4 años 6 meses, 

con mediana de 84 meses (7 años). 

Los subtipos histológicos reportados fueron , t_umor maligno :·.de la :vai~a del ~ervia 

periférico en 46.3% (n=19), fibrosarcoma : infantiÍ 'y. júvenil e.:., 21 ;9o/o (n='9), 

sarcoma siñovial en 9.7°/o (n=4). leiomio_s_a_rcoma- 4.8°/o_·: (n=2).~-:· condrosarcoma 

4.8% (n=2), y un caso (2.4%) para cada ~~~d·e.los ~Íguien~~thi~tioci;oO:.~ fibroso 

maligno, fibrosarcoma congénito, tumor del 
. . 

ectomesenquimoma y hemangiopericitoma di Úpo.,infant!i> 

. . . . . 
El motivo primario de consulta fue aumento de volumen en 32 paCientes, Sintomas 

respiratorios (disfonia, tos y constipación nasal) en 5 casos. dolor en uno. fiebre 

en un paciente, pérdida de peso en uno, limitación en la marcha en 1 caso. Siete 

pacientes manifestaban además sintomas generales como ataque al estado 

general. pérdida de peso, palidez, fiebre e hiporexia. 



La distribución por sitios afectados fue de la siguiente: extremidades en 11. 

cabeza y cuello a. tronco 6. mediastino 5, región inguinal en 3, pelvis en 2 casos. 

parrilla costal en 2, y un caso para cada uno de los siguientes sitios: cavidad 

abdoffiinal. pericardio, sacrolumbar y región glútea. La tabla 1 resume las 

caracteristi~as general~s de estos 41 pacientes. 

El tratamie"'!to .~tuvo pocas variaciones a lo largo del ·.tiempo Y· _consistió 

básicamente _·en la·- resección primaria, aplicación de radiote~~:p·¡~ ~~and~ exist'ra 

enfermeda.~ residucll micro o macroscó~ic:=a y ~uir:nioterap.ia ~r, algun:~~ vaÍiedad~s 

histológicas. 

En lo referente al procedimiento quirúrgico inicial, se obtuvo resección completa 

en 26 casos. parcial en 10 y sólo,_biop~!a._en 3. E~ .dos'cas~s~no se e~pecifica 

porcentaje de tumor resecado.·: En _13 pacien_tes la cirugia fue.el único·t~a=-~~miento 

inicial (6 fibrosarcomas infantiles -.º .JUveñÚ~s. un fibrosarcoma .cór1gé·~ito 0 3 

TMVNO, un JeiomiOsarcoma, un_tumorcmaligno del tracto gastrointestinal_-Y_:un 

hemangiopericitoma) cinco de ellos (38.4%) presentaron r,ecalda.c La~'rec.;,ldas 
ocurrieron en 1 de los 6 pacientes con r.rib-rosal-corTI~ (10~.al)-{en-·tc;;d~~··~~-~~:ieñtes 
con TMVNP (dos con recaída local + pulmón y uno, IÓcal,:,. cráneo) ',y en el 

paciente con hemangiopericitoma (local + pulmón). 

Trece pacientes recibieron radioterapia al sitio primario. cuatro de ellos como parte 

del manejo postoperatorio inicial y el resto después de recaída. Las dosis variaron 



de 3000 a 6900 cGy. Sólo un caso con metástasis pulmonares recibió radioterapia 

a pulmón a dosis no especificada·. Dentro de este grupo hubo un paciente que 

recibio 4050 cGy y ·presentó escoliosis lumbar con hipoplasia en los músculos de 
. . . . . 

la región. Once ·de, estos pacientes recibieron además quimioterapia adyuvante. 

De Jos dos pacientes que sólo recibi17ron radioterapia después del procedimiento 

quirúrgico.hUbo una reCaida local en un niño con fibrosarcoma en quien se había 

realizado resección incompleta "(Elll); el otro paciente-. un niña.'con sai-Coma . ·. . 
sinovial El, se mantuvo libre de enfer~~~ad en un ságuimie~t~ de .13 m~Ses. · .. ~·:· 

A 23 pacientes se les dio quimioterapia,"en ·un caso ~omó.tíatclmie~to adyuvante 

(con Cisplatino Doxorrubicina) y neo~dy_uJ~ri_t~ :-~~ .·:22·/~~-~-~~:· ·.Él. 'esqúe·n,~-- rTiás 

empleado como tratamiento postoperat~rio fu~ VAC (Viri;;ri~tina; Actinomicina D y . . _.·. . . .·._ 

Cicloforfamida), con o sin Doxorrubiclna en 13, IRS 111 en cuatro pacientes y se 

empleo ICE en cinco casos. De estos "?2 p~ci~nt~~ que r~cib~ero~ qui~.iot~rap_ia 

adyuvante. a uno se le había dado radioterapia postoperatoria, a 10 se les dio 

radioterapia después de 4 a 6 ciclos y 11 ·no recibieron radioterapia. Dentro del 

grupo de pacientes que recibieron quimioterapia. se presentaron cinco rec,aídas. 

Dos recaidas ocurrieron en pacientes que recibieron también radioterapi~ {las _dos 

en TMVNP El) y tres se presentaron en pacientes que sólo reéibieron 

quimioterapia después de cirugla (dos TMVNP E 111 y EIV. la otra en un SS El). 

Se registraron 20 abandonos en este grupo de 41 pacientes. Diez interrumpieron 

el tratamiento durante los primeros seis. meses, 9 con datos de actividad 



(incluyendo a un paciente que se trasladó a otra institución para manejo) y un 

paciente si!l datos de enfermedad. Durante el primer año de tratamiento 

abandonaron 4 pacientes mas. 3 con evidencia de .. enfermedad,,. uno de ·ellos se 

canalizó a otra institución para manejo. Seis .de 1.os abaild~nos ocuÍÍieron después .. 
de recaida. 3 con enfermedad, 2 en etapa terminal Y .un~>: en _rerrlisión. 'düranle el 

tratamiento de la recalda. 

• < •• • , 

Se presentaron 5 defunciones en.>· todo el: grupo: 3 · por progresión de la 

enfermedad, 2 con insuficieryci~·_res~i:~~Í~·ria·a~uda ·;es~~~¡·~Í-iva ··;~,~·~:ci, con ~indrome 
de mediastino suPeri~r. u·n._p~Cien~e ~~riÓ-·po.-~"chO:qUe hipQ~Oi~·~¡~c, secun.dario a 

sangrado. de·t~bo digeStiV6, b~jo ~.-uno·:.~On·-~~o.qLe -niiXt6·~· a~-b~·~.:co~<ne~pl~.;:oia no 

controlada y ell tratamiento quimiotérápii::o. oós' pacientes te,.;í.;11 el diagnóstico de 

TMVNP, dos fibrosarcoma .y Úno i.;~ma~giope.ricitoma. 

La supervivencia lib.re de evento (SLE) para· todo el grupo fue de 45.36% a 26 

meses. con una supervivend~.: ~~~:ú~,-:d~·.::,7:0:21'. rTI~ses (máxima de 146 meses). 

La gráfica 3 muestra la- curv,;· de'"K,;pli.n~Melerde supervivencia libre de evento 
' - -- - '' 

para todo el grupo de 41 ·pacientes. La supervivencia global (SG) para todos los 

SPBNR fue de 48.98%. con un tiempo.medio de supervivencia de 76.15 meses. tal 

como lo muestra la gráfica número. 4. 
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A continuación se detallan los hallazgos de esta serie para cada uno de los 

subtipos histológicos encontrados. 

Tumores Malignos de 18 Vaina de Nervio Peritér:ico 

Se diagnosticaron 19 ·casos .. de TMVNP, 5 .de .ellos (26.3%) cumplían criterios 
, .. -, .. _.;_":.:.·.-._·- ·:·_·', 

diagnósticos de·. neurofibr0n1~tosis y Uno tenla· 'únicamente manchas café con 
__ ,. -- .' ', '_· . 

leche en ambas manos,·:sin an,tecedenté·s familia·res positiva·s. El rango de edad . · .. -.. - : : •-,, .. _,-_., ·' 

fue 3 a 164 meses, con mediana de 84 meses· c7 añCis). -Por_ género encontramos 

14 mujeres y 5 hombres (relación F:M= 2 •. :1).<La locáHzación del tumor primario 

fue: cabeza y cuello 5,· mediastino 4, extremidades. en 2, parrilla costal en 2 

casos. ingle en 2 pacientes, 2 en tronf:?O~' 1 __ -- sa~-~~l~rribar ·y _1 "en ·pericardio: La 

etapa cllnica (E) al diagnóstico fue como sigue:· El, 4, Ell .4. Elll 7 y EIV 4 

pacientes. 

Los TMVNP tuvieron una SLE de 35.S3% .. -a 17 .. meses . con . un tiempo de 

supervivencia media de 54.68 meses. La _sl.:Jpervivencia global fue de ·38.6º/o con 

un tiempo de supe~ivencia me~i~ de_60~54 ~e~eS. 

Fibrosarcomas 

Se diagnosticaron 9 casos: 6 correspondientes a Ja forma infantil. 2 juveniles y 1 

nasofaríngeo de bajo grado (este ültimo ocurrió en un lactante de 8 meses). 

Cuatro casos en mujeres y cinco en hombres. El rango de edad fue de 1 a 113 



meses (11 a 5m), con una mediana de .16 meses ( 1 año 4 meses). La distribución 

por etapas fue: 4 pacientes en etapa 1 (2 formas infantiles, una forma juvenil y una 

de bajo grado), 2 en etapa 11, 1 en ·etapa 111, 2 en etapa. IV (infantiles en 

pacientes menores de 2 años). 

El grupo de fibrosarcomas. tuvo una .. SLE, .. de ·'62.22% con un tiempo de 
: '. :: - . - .. 

supervivencia media de. 71: 13 :-~~-s~s.;~ ~~ ·sc;;·_-'rU--e-·«7fe -. 54~69°/o a 19 meses con un 

tiempo medio de supervivencia de.66.67 meses.·. 

Sarcoma sinovial 

Se diagnosticaron 4 casos, 2 en el géner_o masculino y 2 en el femenino. El rango 

de edad fue de 108 (9 años) y 176 meses (14 años 6 meses), con una media de 

146 meses (12 años 2 meses). Se localizaron 1. en ingle, 1 en pelvis, 1 en parrilla 

costal y 1 en. extremidades. La etapa ·clini;,a ·al diagnóstico fue la siguiente: El en 3 

casos y Elll en 1 paciente:: 

Para el sarcoma sinovial :1a SLE fue de "37.5°/o a 26 meses con u_n _tiempo de 

supervivencia. media de _29._13~me_~eS~- La _SG fue. de 75°/o_ a 13 meses con un 

tiempo medio de Supe~iv.encia de ·so.s· meses. 

Leiomiosarcoma 

Se diagnosticaron 2 casos. 1 de cada género, en pacientes de 128 meses (1 O 

años 6 meses) y 158 meses de edad (13 años 1 mes). localizados en glúteo y en 



estómago, ambos El, sin requerir tratamiento posterior a resección quirúrgica 

completa, sin datos de actividad tumoral en su seguimiento. 

Condrosarcoma 

Se diagnosticaron 2.óondrosarccimas: a~bOs en hombres de 8 meses Y.14 años 5 

meses de edad,' el prim.,ro··¡m abdomen, etapa ív por afección de· médula ósea, 

variedad mixo.ide~ ··:~quien -··:;ecibió·'.·2 ·ciclos· de quimioterapia:· con,-VAC 'pr0vio .a 

resección al ··'.1oci~i . Y." ·~osÍ~riormente 18 ciclos con .· VAC+Dóxorrubicina, 

posteriorment~ ·~·¡~jf~;n~i~. ·~~;¡, .s~-~~i·m-i~·Í"lt~ -poí_2 rTl~~es ·~in·'~:úilo~:/d-~·-·acÚ~ida·d. El 

segundo localizad'c:><~l1 ~xtr~r.íic:Íad, ;.tap~ I, biel1 diférimci~d<:l col1 ~ntE!~E!dente de 

condr~m~tb~¡~" si~·~~¡~;·:·:··::~z·;·¡~-.·~~~;·~~~~. un· cié:lo ,~~·:_ ~;~~ini~i~-~~-;i~~-.,~-reqÚirúr~i~a con 

CDDP y Do~or:~bicina~ ~o{posterior cirugla rad;cal de ;.xtj~rni~ad 'c~mputación), 
sin trata~!e!'lt~,-ady_u~arlte Y: con seguimiento _durante 2-"·años sin_ evidencia de 

enfermedad. 

Hlstiocitoma 1=.lbro.so Mallgno 

Se diagnosticó u':' caso, en .un pa~ient~ ~asculino, coii edades de 153 meses. La 

localización fue cervical, efapa 11, con · reseCción del 80º/o. manejado con 

radioterapia 4050 cGy y quimioterapia con. VAC por 3 ciclos. Este paciente 

abandono tratamiento al 4° mes libre de enfermedad. 



Fibrosarcoma congénito 

Se diagnosticó sólo un caso en un paciente masculino de 7 meses. con 

localización en extremidad. Se-·manejó únicainente con Cirugía (resección al 

100%), catalogándose· como El. Se encontraba libre de enfermedad en un 

seguimientO _de 1 año y 2 meses. 

Tumor del estroma gastrointestinal maligno 

Se diagnosticó un caso, que ocurrió como segunda~ neoplasia en un paciente 

masculino de x años de edad. Este paciente habia sido tratado cuatro años antes 
'• .. 

por un Osteosarcoma de peroné con Cisplatino + Dc;>xorrubiCin~ por. 7 cicl.os como 

quimioterapia neadyuvante. En forma adyuvante 'recibió etopósido e ifosfamida 

por 5 ciclos. Recayó a partes blandas 2 años después de vigilancia por lo que· se 

trató con altas dosis de methotrexate y resección del mismo. Presentó metástasis 

pulmonares dos años después de terminado el tratamiento. El TEGI lo presentó 4 

años 5 meses desde el diagnóstico de osteosarcoma. Se estadificó como El. No 

recibió tratamiento agregado al quirúrgico con resección al 100º/o. Se encuentra 

vivo. libre de enfermedad a 1año10 meses de vigilancia. 

J 1 
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Tabla 1. Características generales de los 41 pacientes con SPBNR. 

GENERO (RELACION M:F) 0.86 :1 
EDAD (MESES) 1 A 173 tMEOIANA DE 84 MESESl 
LOCALIZACION EXTREMIDADES 26.8% 

CABEZA Y CUELLO 19.5°/o 
TRONCO 14.6°/a 
MEDIASTINO 12.1°/o 
REGION INGUINAL 7.3% 
PELVIS 4.So/a 
PARRILLA COSTAL 4.Bo/o 
CAVIDAD ABDOMINAL 2.4o/o 
PERICARDIO 2.4°/o 
SACROLUMBAR 2.4o/o 
REGIÓN GLUTEA 2.4°/o 

VARIEDAD HISTOLOGICA TMVNP 46.3°/o 
FS 21.9°/o 
SS 9.7°/o 
LEIOMIOSARCOMA 4.8°/Q 
CONDROSARCOMA 4.8°/o 
HISTIOCITOMA FIBROSO MALIGNO 2.4°/o 
FIBROSARCOMA CONGENITO 2.4°/o 
TEGI 2.4°/o 
ECTOMESENQUIMOMA 2.4°/o 
HEMANGIOPERICITOMA INFANTIL 2.4°/o 

PROCEDIMIENTO QUIRUGICO INICIAL RESECCION COMPLETA 63.4o/o 
RESECCIÓN PARCIAL 24.3°/o 
BIOPSIA 7.3°/o 

ETAPA(IRS) ETAPA 1 41.4°/o 
ETAPAll 17.0°/o 
ETAPA 111 24.3°/o 

.. ETAPA IV 17.0°/o 

. --··-·-:;-;· ;:::-----
TESIS CON 
:; ¡¡r r:-;· '""EN -- . -.:· __ ·~-.iu: 
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Gráfica1. Distribución por género de 41 pacientes con diagnóstico de 

SPBNR 
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Gráfica 2. Frecuencia de subtipos histológicos de 41 pacientes con 
diagnóstico de SPBNR 
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Grafica 3. Supervivencia Libre de Evento para todo el grupo de 41 pacientes con 

Sarcomas de Partes Blandas no Rabdomiosarcoma 
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DISCUSIÓN 

Los SPBNR representan un pequeño grupo dentro de las neoplasias de los niños, 

sin embargo. s~ _baja .frecUencia _y la diversidad de subtipos histológicos no ha 

permitido .obtener ~eries grandes_que permitan definir_el manejo más-adecuado 

-., -
1os estudios. más 9f.;.,.;C!.;s·reaii~ .. dc:; en e1 hos?iiá1 st. :JJde inc1u'yei 121 pacientes· 

en un periodo de 27 años~ 

Existen dÍteren-cias ·importantes en la literatura en cuanl~ a ·1a -_Varie·da-d -~Isiológica 

predominante. En algunos estudias se reportan porcentSJ~:~-~-~i~iÍar:e~ '·>Para 
sarcoma sinovial y TMVNP (40); otros muestran pre·~~~i~:¡~::~¡~;~·_?:~-~~---~~rcoma 
sinovial sobre otras variedades (41) En forma general pGed~--~~~-~~':f~fa·f~e·_q~·e los 

sarcomas sinoviales. fibrosarcomas y TMVP predominan e~ ~( ~~uP'o Í:>~diátrico. 

{42) En nuestra serie, las 3 variedades histológica·S;·.:·mé'S -~;·fre!cueiite~mente 
" :-~ . . ... -_; ~ . 

encontradas fueron TMVNP. fibrosarcoma y sarcoma sin.oviál.- -

Por localización, las extremidades fueron el sitio ~~-~-~;~:~~~'.¡~-~·~:~- s8guido por el 

grupo de cabeza y cuello. Esto coincide con lo de:5:Cri~o én ·, Ía liteÍ-'~tUra. 

Dentro de los factores pronósticos más import~ntes.en pacientes.pediátricos se 

han descrito: tamaño del tumor, grado histológico y localización y se han 



distinguido factores asociados falla local y al desarrollo de metástasis, donde se 

incluyen la presencia de márgenes quirúrgicos positivos •. el grupo cll.nico, la falta 

de aplicación de radioterapia, gran tamaño tumoral (Mayor a 5 _cm) Y. sitio primé71rio 

intraabdominal. No nos e;. posible evaluar el impacto del .tamaño del tumor ·en el 

resultado, pues nó contamos con especificaciones en todos· los-~cSso"s. - En lo 
. ~ . ' - ... : . ~ . '. ~·· -., _.:. 

referente a la. varied_ad histolÓgica pudimos observar que los'-TMVNP fueron los 

que mostraron u~· ~o-.~·~Ofta~ie~··t¡,· ~ás agresivo y ~a~or··~-;~,~~r~Ú;·~:~·~·-re~aÍda. 
En cuanto a Ja d-i~~·~~~-~~[~-n ~c:?r e;lapa.clinica, se h·a··c~me_ntad-6~-:~o~-~;·.\~·' ... inf:l.uencia 

que sobr~ ella ..'j~;c~ 1.;'hisÍol;,gla, ya que se ha observadb ITl~yor.fre~~encia de 

etapa IV en paci~~te;.'co~ TMVNP. (41). E~ nuestr~ serie' ~ólo se reportaron 7 

pacientes en etapa IV, represeniando y poco mas de la mitad fueron 57% 

TMVNP. 

El tratamiento es variable y dependiente de. la variedad histológica, ya que el 

comportamiento biológico, la quimiosensibilidad y radiosensibilidad son distintas y 

para algunos el papel de qu-iíniOte·~~p¡~·?'·Y·:"cr~diotf;~apia no está definido. Es 
'· . ··-. 

evidente que en esta serie e1 man~j'?. -~~.i~~rio estuvo basado en la resección 

quirúrgica y aun dentro _de_ los' rTIÍ~;~~'.:~ú~¡¡p.·~s histológicos no siempre se siguió 
::: '.. -~·.< :: . 

la misma conducta en cuanto al us~«:~~-:q_u!"!lio·y, radioterapia. 

Se ha descrito que Ja resección qUiÍúrgica completa se asocia con una mejor 

supervivencia y representa la parte me;dular dél tratamiento y del pronóstico. (43) 

El tratamiento empleado también tuvo significado pronóstico en nuestra serie, 

pues con excepción de los fibrosarcomas hubo un alto indice de recaidas en los 

~·> 



pacientes tratados sólo con cirugia. a pesar de haber obtenido resección 

completa. Mientras que _I~ menor propOrción de. recaídas se observó en los 
,, .:. '. -

pacientes que recibieron ~L:J!f!iiote:r~~i~ Y. radio_ter_apia a~em~~. d_~~'"'p~~ce_dimiento 

quirúrgico· En un '.'.esludi~ .. · p·~~~pectiV~::.~~cilizad~; p¡,r :· Pappo __ y· ~~I~-. -.~h pacie.ntes 

etapa 1 y 11, se observ~ ~u~ ¡~ ~~i,,,iotera~i~ ~dy~~ante ~;; "1;;;ior~,b~ ~. p·r~nóslico 
y los pacie~tes 'et~~~~ ( i1i Í~nl~<~i.a> evoluci¿¡:, ITlás pobre, sin embargo . la ' 

_ mayoria . d.~--~-~~··;_ ~e~~-¡~~·-~.~ ?b~.;;;~_~d~5'..(~'~ ·"··n.':l~~t-r~ .. -~~r~e ·/~e{--di~r~-~ ·:·e~· .... -~~t~pas 1. 

especialmente·. ~uaiidO "no·--s-.e: diO .- rTiá·~-ejo ::·ad~_uvanté .. -~~ Cb·~,~¡-~~~:;~-~iO~ _qu:~--: es­

necesario .tomar_en 'Cu~nta 1S. hist~t-oQ_i~.:: 

Hay poca experiencia en el nianejo de "pacie'ntes' con .lu'rTI6rek. m~ÍastáSicos para 

la mayoria ~e los subtipos; pero en ge~~r~I los resu1ta'~os s~n malos'. EnTMVNP 

el uso de qui~iater_~p·;a_ p·Ued~-: .pi~~j~¡~. ··re~;~~¿~·~-s:.<::~n ~-- p~·~¡~:~-f~'.~>icOrl ·:··_ ~0sidual 
macroscópico y enfer~-~dad: ~:~ÍaS-tási~~-:_n:~'·-~~iste. un ·~~-~~~-~~-: e!Stándar. · En 

nuestra serie de TMVNP sólo hubo ú~cas~de~irdcci
0

e c~atio ~o{~IVque mostró 

una supervivencia prolongada. 

·' 

La superyivencia para pacientes con est!3 Üpo de ,n~~r:la_~iaS __ ha ~a-~ia_dp a·_ti-av~s 

del tiempo. en relación directa con los avances· en -·-Ja terapéUtica·, . :,.- ,, --

fundamentalmente al utilizarse en su variedad multimodal. E-n la··:é-Po~a ~~~ual se 

han descrito supervivencias hasta del 76°/o. (44) La superviv~·nci~ reportada en 
e" "•, .- .'- ': 

nuestro estudio es baja en comparación con la referida. sin embargo e1 análisis de 

los factores condicionantes de tal situación, puede plantear modificaciones con 

impacto directo en la supervivencia de nuestra población. 



Dada la rareza de estas neoplasias se requieren estudios multi-institucionales 

prospectivos para definir la conducta terapéutica más apropiada para el manejo 

de estas neoplasias en niños. 

~· 



CONCLUSIONES 

• Es necesario uniformar estrategias t~rap_é_Uticas en estudios multi­

institucionales con el .fin de co_nseg.l:Jir increm~~m~o en la su~ervivencia de los 

pacientes en edad pediátrica· que padecer:i un sarComa de. partes blandas no 

rabdomiosarcoma. 
:, :-:,: ·; :. ' . :, - .~. 

• Es necesario definir el papel d~·:1_a'q~imi_C?le~apia y el esquema m~~.·a~ecuado 

en forma prospectiva. 

• En algunas variedades histológicás cómo el TMVNP y el SS debe buscarse la 

resección completa además. de'· brindar trat¡,;ri,¡"'~to'' ',.dy~vante' (Con 

quimioterapia con o sin r.a~i~t-~;~pÍ~)-.~~~-:~·~-~¡~-~-- a que _.1~.-~·;:riayor·: f~~~~~-ncia de 

recaidas •· fue consider3.bfemente ·a1ta -en - los PáCi0ntes --mane}ados 

exclusivamente con cirugía como ún_ico manejo ióicial. con excepción de los 

tibrosarcomas. 
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