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SÍNDROME DE LI-FRAUMENI EN PACIENTES PEDIÁTRICOS CON SARCOMA DE 

TEJIDOS BLANDOS Y OSTEOSARCOMA 

 

RESUMEN 

 
    El síndrome de cáncer familiar delineado por Li y Fraumeni, involucra principalmente 
sarcomas de tejidos blandos y osteosarcomas en niños y adultos jóvenes.  En las madres y 
familiares femeninos cercanos, es frecuente la aparición temprana de cáncer mamario.  En estas 
familias se reporta además,  otros tipos de neoplasias tales como: cáncer cerebral, pulmonar, 
leucemia, melanoma y tumor adrenocortical. 
   
   El   síndrome de Li- Fraumeni ( SLF)  tiene una forma de herencia autosómica dominante que 
en su forma clásica se define por: 
a)  la existencia de un propósito con sarcoma diagnosticado antes de los 45 años. 
b) un familiar de primer grado con cáncer a los 45 años. 
c) otro familiar de primero o segundo grado con sarcoma a cualquier edad o cáncer antes de los 
45 años.  
 
   En este trabajo, se presenta el análisis de una población pediátrica de 42 pacientes con 
diagnóstico de sarcoma de tejidos blandos y osteosarcoma con el fin de reconocer a aquellos con 
antecedentes familiares de cáncer e identificar el SLF en aquellas familias sugestivas.   Se 
estudiaron  21 pacientes masculinos ( edad promedio al diagnóstico de 6.82 años) y 21 pacientes 
femeninos ( edad promedio al  diagnóstico de 8.18 años)y  se comparó  la población de estudio 
con un grupo control pareado por edad y sexo.   
 
      En las familias de los casos,  se captaron 204 parientes de primer grado  entre los que se 
encontraron seis con cáncer. ( 2.94%)  De los familiares afectados, cinco eran madres de 
pacientes y la sexta, con diagnóstico de osteosarcoma, era hermana de un caso índice e hija de 
una madre fallecida por leucemia.  La edad de presentación del cáncer en cuatro de las madres 
fue más temprana que lo esperado para la población general.  En el grupo control no se 
encontraron  familiares de primer grado afectados con cáncer.  Se captaron además 672 familiares 
de segundo grado en los que en 4 se documentó una neoplasia (0.60%)   
   
Tres familias fueron sospechosas de presentar Síndrome de Li-Fraumeni (SLF)  según los 
criterios diagnósticos. Por lo cual, los resultados mostraron que 7.1% de los pacientes con 
sarcoma de tejidos blandos y osteosarcoma estudiados  podrían cursar con  SLF. 
     El análisis de los antecedentes familiares de los pacientes con sarcoma de tejidos blandos y 
osteosarcoma es vital para la integración diagnóstica del Síndrome de Li-Fraumeni.  El oncólogo 
pediatra debe realizar rutinariamente el interrogatorio dirigido a fin de detectar a las familias 
afectadas y así poder establecer medidas preventivas en aquellos individuos en riesgo.         
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ABSTRACT 

 
 
The cancer family syndrome delineated by Li and Fraumeni in 1969  principally involves soft 
tissue sarcoma in children and young adults and early onset breast cancer in their mothers and                                           
other close relatives; other malignancies related to LFS include brain and adrenocortical tumours, 
leukemias and melanoma at unusually early ages, aproximately 50% of cancers in reported Li-
Fraumeni families occur before 30 years of age.. 
(LFS) is an autosomal dominant familial cancer syndrome that is defined by: 
1) the existence of a proband with sarcoma diagnosed younger than 45  years, with 
2) a first degree relative with cancer by the age of 45 years. 
3) another first or second degree relative in the lineage with either cancer at early age or sarcoma 
at any age. 
Since l990, families with LFS have been reported to show germline mutations in the tumor-
supressor gene p53, this represents important implications for family members at risk and genetic 
counselling to those families. 
 

There were 42 children eligible for the study, 21 males ( median age at diagnosis of 6.82 years) 
and 21 females ( median age at diagnosis of 8.l8 years). 
.A total of 204 first-degree relatives were included in the analyses, 6 of them with a positive 
history for cancer ( 2.94%). Five were mothers and the sixth¸had osteosarcoma, was the sister of 
one of the female patients and their mother had died of leukemia.  Four of these mothers were 
diagnosed at an early age.  In 672 second-degree relatives, a positive history for cancer was found 
in 4 of them (.60%).It is noteworthy that in the control group, none of the first-degree relatives 
had cancer. Table II 
 

 

We found a positive family history of cancer in 2.94% of the first-degree relatives of the children 
with soft tissue sarcoma or osteosarcoma versus none in the first-degree relatives of non cancer 
children. 
In three families of patients with rhabdomyosarcoma, most of the affected relatives developed 
cancer before 36 years of age. 
In this study 3/ 42 ( 7.14%)  patients with sarcoma may belong to LFS families. 
Pediatric oncologist should be aware of this possibilty so as to offer prompt diagnosis and 
treatment to the relatives at risk. 
 
Key words: Li-Fraumeni syndrome, familial cancer 
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SINDROME DE LI-FRAUMENI EN PACIENTES PEDIATRICOS CON 

SARCOMA DE TEJIDOS BLANDOS U OSTEOSARCOMA 
 

 

INTRODUCCION 

 
   Durante largo tiempo en la investigación acerca del cáncer se había puesto poca atención a la 
posibilidad de que el genoma humano o cuando menos algunos genes de ciertos sujetos pudieran 
estar comprometidos en la génesis de las neoplasias.  Sin embargo , la evidencia ha demostrado , 
que los cambios génicos y cromosómicos son eventos importantes en la transformación de una 
célula normal en maligna y que existen factores hereditarios o genes que influyen sobre la 
posibilidad de que un individuo desarolle cierto tipo de neoplasias. (1) 
 
    Desde hace tiempo se ha observado predisposición familiar a algunos tipos de cáncer. Los 
estudios de Lynch (2,3) sobre todo en cáncer de mama y los de Lovett (4) en cáncer de colon han 
demostrado, que si bien en la mayoría de los casos, estas neoplasias son esporádicas, hay familias 
en las que la predisposición a desarrollar cáncer se hereda de una generación a otra. sugiriendo 
una forma de herencia autosómica dominante.  La predisposición hereditaria puede ser tejido 
específica, es decir, en la familia se observa un solo tipo de cancer o bien ser más inespecífica 
con diferentes tipos de neoplasias:  a esto último se le ha denominado síndrome de cáncer 
familiar.(5,6,7,8) 
 
    El estudio de la predisposición hereditaria al cancer tiene relevancia clínica y científica.  Dado  
que los mismos genes están frecuentemente, si no es que siempre, relacionados tanto con las 
formas esporádicas como con las hereditarias; el aislamiento de estos genes identificará y 
subsecuentemente ayudará a dilucidar mecanismos genéticos comunes al desarrollo de ambos 
tipos de cancer.  (8)  
 
    Entre  los diversos síndromes con predisposición familiar a neoplasias se encuentran: 
- síndrome de Lynch I - se presenta como cancer de colon sitio-específico, con predominio en el 
colon derecho, puede cursar con pólipos. 
- síndrome de cancer familiar o Lynch II - cancer de colon, incremento en la incidencia de 
neoplasias extracolónicas - adenocarcinoma de ovario, mama, endometrio, piel y estómago. Los 
tumores son multicéntricos y si el órgano es par, con frecuencia se presenta en forma bilateral. 
Las personas afectadas desarrollan múltiples neoplasias primarias con mayor frecuencia que la 
poblacional general. El análisis de los árboles genealógicos muestra penetrancia del 60%.(8,9) 
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  Debido a la heterogeneidad clínica que comparten ambos síndromes, se han propuesto criterios 
de inclusión diagnóstica: 
a)  existencia de tres o más familiares con diagnóstico histologicamente confirmado de cancer 
colorectal. uno de ellos  debe ser pariente de primer grado del propósito. 
b)  debe haber afectados en  2  o más generaciones. 
c)  la edad de presentación del cancer de colon debe ser menor a los 50 años, por lo menos en un 
paciente. 
 d) se excluye poliposis familiar. 
( 8,9) 
      
     Otro síndrome de cancer familiar fue el delineado en l969 por Li y Fraumeni (10,11,12,13) en 
el cual se observa agregación familiar de sarcoma de tejidos blandos en niños o adultos jóvenes, 
cancer de mama , tumor adrenocortical y cerebral así como osteosarcoma, leucemia, melanoma, 
cancer laríngeo y de pulmón. Otros carcinomas de presentación excepcionalmente temprana 
podrían ser componentes de este síndrome. 
 
     El   síndrome de Li- Fraumeni ( SLF)  tiene una forma de herencia autosómica dominante que 
en su forma clásica se define por: 
a)  la existencia de un propósito con sarcoma diagnosticado previo a los 45 años. 
b)  un familiar de primer grado con cancer a los 45 años y... 
c)   otro familiar de primero o segundo grado con sarcoma a cualquier edad o cáncer antes de los 
45 años. (13) 
 
     En este síndrome se ha observado que la frecuencia de cáncer en los familiares de primer 
grado de niños con sarcoma de tejidos blandos u  osteosarcoma es más elevada que lo esperado, 
sobre todo por un exceso de cáncer de mama en las madres y de tumores de presentación 
pediátrica en los hermanos.(13,14).   En un estudio poblacional, Birch y cols (15) encontraron 
tres variables en los casos índice asociadas con alto riesgo de cáncer en los familiares:  edad de 
pressentación del cancer  menor a 24 meses, sexo masculino,  rabdomiosarcoma embrionario y 
otro tipo de sarcoma de tejido blando no especificado.  
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 Con estas variables, formaron cuatro grupos de riesgo de acuerdo a las características del caso 
índice:  
- grupo de riesgo (1) - familiares de pacientes sin ninguna de las variables. 
- grupo de riesgo (2) - familiares con una de las variables. 
- grupo de riesgo (3) -familiares con dos variables. 
- grupo de riesgo (4) - familiares con las tres variables. 
 
     El diagnóstico de este síndrome se dificulta por varias razones como son:   
a) la muerte de familiares claves en el árbol genealógico antes de la edad de riesgo para 
desarrollar el cáncer. 
b) el caso índice sea adoptado y se desconozcan antecedentes de los familares biológicos. 
c)  la penetrancia incompleta del genotipo. 
d) el caso índice sea una mutación nueva. 
e)  los antecedentes familiares no sean confiables. 
 
     Desde l990, se ha reportado familias con síndrome de Li-Fraumeni que cursan con mutaciones 
germinales en el gen p53, éste se trata de un gen con funciones tumor-supresoras, así como 
funciones reguladoras en el ciclo celular normal: proliferación, diferenciación y apoptosis.  Se 
localiza en el brazo corto del cromosoma 17 (17p13.1)  Las mutaciones en este gen parecen ser 
las alteraciones genéticas más comunes en las neoplasias humanas.  En  tumores esporádicos de 
cerebro, pulmón, hígado,  esófago y colón  así como otros tumores de presentación familiar se ha 
demostrado también mutaciones germinales en p53. (16,17,18). 
 
    Todas las mutaciones germinales en p53 a la fecha reportadas, se encuentran en las regiones 
conservadas del gen, el 50% de las mutaciones ocurren en el exon 7.  Es interesante referir que 
existen algunas familias que cumplen los criterios diagnósticos del síndrome de Li- Fraumeni en 
las que no se han detectado mutaciones germinales en p53.  Esto abre la posibilidad etiológica a 
que tal vez una mutación en otra región del  DNA afecta la transcripción, traducción o estabilidad 
proteica de este gen tumor-supresor. (19). 
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JUSTIFICACION 

 

     En el Departamento de Oncología del Instituto Nacional de Pediatría se atienden pacientes 
menores de dieciocho años con sarcomas de tejidos blandos de diferentes tipos y con 
osteosarcoma.  Se desconoce al frecuencia con la cual estos pacientes pertenecen a familias con 
el síndrome de Li-Fraumeni y las características de los pacientes, que se asocian a un mayor 
riesgo de cáncer en las familias. 
 
     En consecuencia, creemos importante identificar a estas familias, para proporcionar 
asesoramiento genético, reconocer a los miembros de la familia, que hayan heredado la 
predisposición, vigilar estrechamente a los sujetos a riesgo y en su caso, proponer medidas 
profilácticas. 
 
 
 
OBJETIVOS 

 

     Conocer la frecuencia de cáncer en los familiares de primero y segundo grado de pacientes 
vivos o fallecidos con diagnostico de sarcomas de tejidos blandos u osteosarcomas en edad 
pediátrica, atendidos en el INP e identificar a las familias con síndrome de Li-Fraumeni. 
 
     Describir las características clínicas de los pacentes y las variedades histológicas de las 
neoplasias y correlaconarlas con la frecuencia de cáncer en la familia. 
 
 
HIPOTESIS 

 

     La frecuencia de cáncer ( mama, leucemia, tumor de sistema nervioso, melanoma, cáncer de 
pulmón, de laringe y carcinoma adrenocortical)  en los familiares de primero y segundo grado de 
pacientes con sarcoma de tejidos blandos u osteosarcoma en la edad pediátrica, es 
significativamente más elevada, que lo esperado, para la población general. 
 
     Algunas características clínicas e histopatológicas correlacionan con un mayor riesgo de 
cáncer en los familiares 
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POBLACION EN ESTUDIO 

 

Criterios de Inclusión 

 

     Se incluirán los pacientes vivos o fallecidos de cualquier edad con diagnóstico de sarcoma de 
tejidos blandos u osteosarcoma en etapa de diagnóstico, tratamiento o vigilancia corroborado por 
estudio histopatológico atendidos en el Departamento de Oncología y cuyos padres o tutores 
acepten participar en el estudio. 
 
      Se incluirán todos los tipos de rabdomiosarcomas, fibrosarcomas, histicitomas fibrosos, otros 
sarcomas de tejidos blandos menos frecuentes, sarcoma de Ewing y osteosarcoma 
 
     Se formará un grupo testigo de pacientes que asisten al istituto por cualquier otra causa que no 
sea cáncer, apareados por edad y sexo con los del grupo experimental y se aplicará el cuestionario 
en relación a c´ancer en los familiares de primer y segundo grado ( árbol genealógico) y edad al 
diangóstico del cáncer en los afectados. 
      
 

 

 
 
 
Criterios de Exlusión 

 

     Pacientes cuyos padres no puedan ser localizados o que no puedan acudir a la entrevista. 
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RESUMEN DE LA METODOLOGIA 

 

     Se localizaron pacientes menores de 18 años con diagnóstico de sarcoma de tejidos blandos u 
osteosarcoma, a través de los registros del Departamento de Oncología del Instituto Nacional de 
Pediatría.  Se citó a los padres o tutores vía telefónica o telegráfica al Departamento de Genética 
para contestar, previo consentimiento escrito, un cuestionario sobre la historia familiar de cáncer 
en los familiares de primer y segundo grado.    El diagnóstico histopatológico en todos los 
pacientes incluidos era de certeza y definitivo.  
     El grupo control fue integrado por el mismo número de pacientes que acudieron al 
Departamento de Consulta Externa del Instituto cuya causa de consulta no fuera oncológica, 
siendo apareados por edad y sexo con el grupo experimental.  Se aplicó el mismo cuestionario en 
relación a los antecedentes familiares de cáncer. 
      
 
 
ANALISIS E INTERPRETACION DE LOS RESULTADOS 

 

     Se calculó la frecuencia de cáncer en los familiares y se comparó con la frecuencia en la 
población testigo.  Se comparó la edad de diagnóstico del cáncer en los familiares de los casos 
índice con la de los familiares de los testigos. 
      
   Se analizó la forma de herencia en las familias con síndrome de Li-Fraumeni   
     
. 
 
Este trabajo no causó ningún costo a la institución, para la realización del mismo, debido a que 
consistió en la elaboración de cuestionarios y análisis de los información que se obtuvo. de ellos. 
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RESULTADOS 

 

 

     Se obtuvo una población de 42 pacientes con sarcoma de tejidos blandos u osteosarcoma; 21 
masculinos ( edad promediio de 6.8 años) y 21 femeninos ( edad promedio de 8.2 años).  El 
grupo control fue conformado con el mismo número de individuos. ( ver Tabla 1.). 
 
 
   La Tabla 2. y la Figura 1. muestran el tipo y localización de los sarcomas. Los más frecuentes 
fueron rabdomiosarcomas y osteosarcomas, siendo cabeza y cuello el lugar de mayor  
presentación de los rabdomiosarcomas Se presenta la subclasificación de éstos tumores de 
acuerdo a la estirpe histológica presentada en los pacientes afectados.  ( ver Tablas  3a,3b).  
 
 
     En el grupo de pacientes con cáncer, se incluyeron a 204 familiares de primer grado, de los 
cuales 6 presentaron algún tipo de neoplasia (2.94%).  En el grupo control, ninguno de los 200 
familiares de primer grado padecían cáncer.  La proporción de familares de segundo grado 
afectados fue similar en ambos grupos.  ( ver Tabla 4.) 
 
 
     En la Tabla 5. se muestra a los pacientes que tuvieron antecedentes familiares de cancer con 
los miembros de sus familias afectados.  Los tres primeros pacientes tuvieron familiares tanto de 
primer como segundo grado con neoplasias sugestivas del síndrome de Li-Fraumeni.  Los árboles 
genealógicos de estas familias están representados en la Figura 2. 
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Tabla 1.  Edad al diagnóstico y sexo de los pacientes con sarcoma de tejidos blandos y 
osteosarcoma. 
 
                MASCULINOS 

                         n=21 

                  FEMENINOS 

                         n=21 

   
 

 

 

 PROMEDIO            INTERVALO 
 

   PROMEDIO         INTERVALO 
 

  Edad         6.82                   (O.25 - 14.75)           8.18                (0 - 14.67) 
 

 

 

  

   
 
 
     
Tabla 2.    Tipo y localización de los tumores. 
 
       Rms   Osteo     Ewing    Sinovial    Otros 

 

 TOTAL 

Cabeza y 

Cuello 

      14             2                 16 

Torax 

 

         1                                    1 

Abdomen 

                                          

             1         1 

Genito- 

Urinario 

         4             4 

Pelvis          2 
 

           1                         3 

Extremidad 

 

         3         9          2          1          2        17 

TOTAL             

   

       24         9          2          2                     5        42 

      
RMS= Rabdomiosarcoma 
OSTEO= Osteosarcoma 
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Tabla  3A.  Variedades histológicas de rabdomiosarcomas. 
 
 

         Alveolar      Embrionario            TOTAL 

Masculino 

 

                5                9                  14 
 

Femenino                 8                2                  10 
 

TOTAL                13               11 
 

                 24 
 

 
 
 
 
 
 
Tabla 3B.   Variedades histológicas de osteosarcomas. 
 
 
  Osteoblástico     Condroblástico       Células Pequeñas          TOTAL 

Masculino 

 

            3                    1             4 

Femenino 

 

            4               1              5 

TOTAL  

        

            7               1                    1             9 

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 



 15 

 
 
 
Tabla 4a.  Frecuencia de cáncer y edades de parientes de primer grado de pacientes y controles 
 
 

                                  P A C I E N T E S                                          C O N T R O L E S  
                                                             Familiares de primer grado 
 Total Edad X  (DS) Afectados     % Total Edad X (DS) Afectados   % 
Hermanos 
Madres 
Padres 

120 
  42 
  42 

13.7 (8.4) NS 
37.8 (7.9) NS 
41.6(10.5)NS 

      1
      5
      0

  0.8 
11.9 
  0 

  99 
  42 
  42 

   13.5 (7.7) 
   34.8 (8.5) 
   37.9 (8.7) 

       0 
       0 
       0 

   0 
   0 
   0 

Total 204        6   2.94 183         0    0 
 
p = 0.02 entre frecuencias de parientes afectados

NS = p>0.05 entre edades de los parientes de los pacientes y de los controles 
 
 
 
 
 
 
 
 
Tabla 4b.  Frecuencia de cáncer y edades de parientes de segundo grado de pacientes y controles 
 
 

                                  P A C I E N T E S                                          C O N T R O L E S  
                                                             Familiares de segundo grado 
 Total Edad X  (DS) Afectados     % Total Edad X (DS) Afectados   % 
Abuelos² 
Tíos/ Tías 

153 
519 

63.2 (12.2) 
NS 
        NR

       3 
       1 

   1.96 
   0.19 

 152 
 495 

   60.1(10.7) 
         NR 

       2 
       0 

1.31 
0 

Total 672         4    0.6  647         2 0.31 
 
NS = p>0.05 entre edades de los parientes de los pacientes y de los controles 
NR= no registrado 
² algunos abuelos se excluyeron por falta de información 
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Tabla 5.  Antecedentes de pacientes con historia familiar de cáncer. 
 
 
        Sexo      Edad al  

  Diagnóstico 

   Parentesco     Tipo  de 

     Cáncer 

 Edad al    

Diagnóstico 

     Rms 

 

         F           l 4      madre 
    hermana 

 leucemia 
 osteosarcoma 

        32 
          4 

     Rms      

                                                   

        M           3.5      madre 
abuelo materno 

 mama  
  ca. gástrico       

        35 
        72 

     Rms         M           2.7      madre 
 tía materna 

 ca  hígado 
 ca. cervix 

        31 
        35 

     Rms          F         13.9      madre  ca. cervix         43 
     Osteo         M           9.7      madre  ca. cervix         46 
     Rms         M           1.6      abuela  ca. cervix         60 
     Rms         F       abuela  ca. cervix         57 
 
Rms=  Rabdomiosarcoma 
Osteo= Osteosarcoma 
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Figura 1. Arboles genealógicos de las tres familias en las que se sospecho el Síndrome de Li- 
Fraumeni 
 
I 
 

                                                            
Os= Osteosarcoma 
Le= Leucemia 
            
 
 II                     

                     
 
Hi= Hígado 
Ce= Cérvix 
Rms= Rabdomiosarcoma 
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III 
 

              
Rms= Rabdomiosarcoma 
Ma= Ca. Mama 
Es= Ca. Estómago 
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DISCUSIÓN 
 
 
     Como muestran los resultados, 2.94% de los familiares de primer grado de los pacientes con 
sarcoma de tejidos blandos u osteosarcoma presentaron neoplasias.  La frecuencia de neoplasias 
en los familiares de primer grado de los pacientes con cáncer es significativamente más elevada 
comparada con el grupo control, esto se debe  al incremento en la proporción de madres 
afectadas.  Este hallazgo ha sido reportado por otros autores (14 - 17), no obstante, en nuestro 
estudio no se encontró un exceso de cáncer de mama en las madres afectadas en comparación con 
otros reportes.  
  Dado que el grupo control fue conformado por niños sin cáncer, podría pensarse que una 
persona que ha presentado alguna neoplasia,  va a estar más alerta a la presencia de dicho 
padecimiento en cualquier miembro de su familia que un individuo que nunca ha presentado un 
tumor maligno. 
 
  En tres de las 42  familias de pacientes con cáncer (7.14%), la madre presentó leucemia, cáncer 
de mama y cáncer de hígado a los 32, 35 y 31 años respectivamente, siendo la historia familiar de 
estos casos sugestiva del SLF  con base en el tipo de neoplasias y las edades de presentación.      
En la primera  familia, el antecedente familiar de leucemia y osteosarcoma hace que el SLF sea 
altamente sugestivo.  En la segunda, el cáncer de mama en la madre y el carcinoma gástrico en el 
abuelo materno podrían ser componentes del espectro de neoplasias del SLF(15).  En la tercera 
familia, tanto el cáncer de hígado como él de cérvix no están referidos como parte del SLF, cabe 
mencionar que el cáncer de hígado es más frecuente en hombres mayores de 50 años y el cáncer 
de cérvix es raro en mujeres a los 31 años. 
 
     Aunque el espectro de las neoplasias en el  SLF se ha ampliado conforme se han detectado 
familias grandes,  en ocasiones, establecer el diagnóstico del  síndrome puede ser difícil  si las 
familias no son lo suficientemente grandes y con suficientes individuos afectados, sobre todo si 
las neoplasias que presentan no son las típicas descritas en el SLF. 
 
     En la mayoría de las familias con el SLF, se han identificado diferentes mutaciones del gen 
tumor supresor p53.  La identificación de una mutación en p53 tiene importantes implicaciones 
para aquellos individuos en riesgo de haber heredado el gen mutado y por lo tanto en riesgo de 
desarrollar algún tipo de neoplasia. Los estudios moleculares en pacientes con SLF está 
permitiendo definir mejor el espectro y la frecuencia de los tipos de neoplasia que se asocian con 
las mutaciones en p53(25) Aunque en este estudio no se realizó el análisis de p53, las familias 
sospechosas del síndrome de SLF recibieron asesoramiento genético con base en este posible 
diagnóstico. 
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   Los resultados obtenidos en este trabajo deben de ser tomados en consideración por los 
oncólogos pediatras para que, cada vez que valoren a un niño o adolescente con sarcoma, no 
descarten la posibilidad que pudiera tratarse de un caso de síndrome de SLF.  El análisis de los 
antecedentes familiares en estos pacientes puede ser determinante en la identificación de un 
síndrome de cáncer familiar  con las subsecuentes implicaciones preventivas para los miembros 
en riesgo de presentar alguna neoplasia (26, 27).   
 
   Si en una familia existen individuos con neoplasias de presentación temprana o neoplasias 
primarias múltiples,  el médico debe realizar una evaluación intensiva en los antecedentes 
familiares.  Es sorprendente lo frecuente que se pasa por alto la historia familiar de un paciente 
con cáncer.  El diagnóstico temprano de una predisposición hereditaria al cáncer tiene profundas 
implicaciones para un paciente y su familia. 
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