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I. RESUMEN ESTRUCTURADO 

Título de 
Tesis 

Características anatomoclínicas del Sarcoma de fusión 
BCOR::CCNB3 detectado por técnica de inmunohistoquímica con el 
anticuerpo “BCOR”. 

Autor y tutor Autor: Dr. Juan Antonio Pérez Méndez   
Tutor: Dra. Cecilia Ridaura Sanz  

Introducción Los Sarcomas de células pequeñas y redondas indiferenciados 
(SCPRI), son sarcomas de alto grado morfológicamente compuestos 
por células pequeñas, redondas a ovoides y parcialmente 
indiferenciadas. Algunos de estos tumores además de su histología 
tienen características clínicas que permiten su identificación, pero un 
grupo importante comparten la misma expresión morfológica y clínica 
por lo que el diagnóstico diferencial especifico no es posible. Dentro 
de este grupo se encuentra el sarcoma de fusión BCOR::CCNB3 
(SBC), que es una entidad genética que inicialmente se clasificó y se 
trató de manera similar a la familia de tumores del sarcoma de Ewing.  
Este sarcoma ocurre en niños, más frecuentemente en hueso y su 
identificación es de gran importancia, debido a que posee 
características clínicas y de comportamiento que lo difieren del resto 
de los SCPRI.   

Planteamiento 
del problema 

La identificación precisa de los diferentes tipos de SCPRI y en 
particular los sarcomas de la familia Ewing o “Ewing Like”, representa 
un problema para la práctica de la patología quirúrgica pediátrica, en 
virtud de su inespecificidad morfológica por lo que se requiere utilizar 
métodos auxiliares de apoyo para el diagnóstico histopatológico. 

Justificación La subclasificación histopatológica precisa de un SCPRI permite que 
la inducción de la quimioterapia específica para los sarcomas con este 
tipo de fusión sea la más adecuada, ya que ha demostrado tener un 
impacto positivo en la sobrevida de los pacientes, incluyendo mejor 
control local del tumor con quimioterapia sistémica convencional 

Objetivo 
general y 
específicos  

Objetivo general: Identificar la inmunoexpresión del anticuerpo 
BCOR como auxiliar diagnóstico en sarcomas de células redondas 
indiferenciados en pacientes del Instituto Nacional de Pediatría. 
Objetivo específico: Describir las características anatomoclínicas del 
sarcoma BCOR::CCNB3. 

Tipo de 
estudio 

Descriptivo, transversal, observacional y retrolectivo. 

Criterios de 
selección y 
descripción 
del estudio 

Inclusión: Casos con diagnóstico histopatológico de Sarcoma de 
células redondas indiferenciado y diagnóstico de compatibilidad con 
sarcoma de Ewing que cuenten con biopsia embebida en parafina en 
el archivo del servicio de anatomía patológica. Exclusión: casos sin 
información clínica y casos con bloques de parafina insuficientes o 
inadecuados para procesamiento de inmunohistoquímica. 

Análisis 
estadístico 

Se realizará un resumen estadístico descriptivo variado del fenómeno 
señalándose las frecuencias y proporciones de las variables.  
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PALABRAS CLAVE: 
 
BCOR, Inmunohistoquímica 
Sarcoma, células, redondas, indiferenciado 
Fusión, BCOR, CCNB3 
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II. MARCO TEÓRICO Y ANTECEDENTES 

 

Los sarcomas indiferenciados células pequeñas y redondas de tejidos blandos y 

hueso (SCPRI), son un grupo heterogéneo de tumores malignos poco frecuentes, 

en su mayoría de origen mesodérmico, los cuales carecen de una línea bien definida 

de diferenciación y por lo tanto son   poco conocidos y de diagnóstico incierto.  

 

 
CARACTERÍSTICAS DE LOS TUMORES DE CÉLULAS PEQUEÑAS Y REDONDAS 

Diagnóstico  Edad del paciente Localización Características 
histológicas 

Rabdomiosarcoma 
embrionario 

Niños jóvenes; pico 
entre los 3-12 años  

Cabeza y cuello, 
tracto genitourinario, 
conductos biliares y 
retroperitoneo 

Puede tener 
rabdomioblastos 
focales, estroma 
mixoide edematoso  

Rabdomiosarcoma 
alveolar  

Adolescentes y 
adultos jóvenes; pico 
10-25 años 

Extremidades, cabeza 
y cuello, tronco. 

Diferenciación 
rabdomioblastica focal 
y arquitectura alveolar 
frecuente 

Sarcoma de Ewing Niños y adultos 
jóvenes: pico 10-25 
años 

Esquelético y 
extraesquelético, 
incluyendo tejidos 
blandos profundos, 
pélvicos y 
abdominales. 

Láminas sólidas a 
menudo con necrosis. 

Tumor 
desmoplásico de 
células pequeñas y 
redondas 

Amplio rango de 
edad, con edad media 
de presentación de 22 
años 

Intraabdominal o 
pélvico 

Respuesta 
desmoplásica 
estromal y con nidos 
de CPR 

Sarcoma sinovial 
pobremente 
diferenciado 

Adultos; 30-35 años Extremidades, a 
menudo cercano a 
grandes 
articulaciones 

CPR con necrosis y 
un índice mitótico 
elevado 

Liposarcoma de 
células redondas 

Adultos; 20-50 años Tejidos blandos 
profundos de 
extremidades 

Áreas focales 
mixoides y 
diferenciación 
lipoblástica 

Sarcoma 
indiferenciado de 
células pequeñas y 
redondas 

Cualquiera, 
incluyendo niños 

Cabeza y cuello, 
tronco y región 
parameníngea 

Células pequeñas 
azules y redondas sin 
características 
específicas 

Osteosarcoma de 
células pequeñas  

Pico en niños y 
adultos jóvenes; 10-
20 años 

Óseo   Producción focal de 
osteoide 

Condrosarcoma 
mesenquimal 

Cualquiera, con pico 
10-30 años 

Óseo, tejidos blandos 
y meninges 

Tumor bifásico con 
células pequeñas, 
azules y redondas 
con matriz condroide 

Neuroblastoma Infantes y niños 
jóvenes: 0-2 años 

Glándula suprarrenal 
y ganglios simpáticos 

Matriz neurofibrilar 
con formación de 
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rosetas y 
diferenciación 
ganglionar 

Tumor melanótico 
neuroectodérmico 
de la infancia 

Infantes; 0-1 años Maxilar y mandibular Tumor bifásico con 
células pequeñas 
azules y redondas y 
células epitelioides 
grandes y 
pigmentadas 

Leucemia/Linfoma Cualquiera Ganglios linfáticos, 
cabeza y cuello, 
mediastino, 
intraabdominal y 
pulmón 

Variable, desde 
patrón en cielo 
estrellado, hasta 
entremezclado con 
otras células 
inflamatorias 

Carcinoma de 
células pequeñas 

Adultos mayores Pulmón Amoldamiento nuclear 
y cromatina fina 

Carcinoma de 
Células de Merkel 

Adultos mayores Dermis o tejidos 
blandos subcutáneos 
de la cara y 
extremidades 

Amoldamiento nuclear 
y apoptosis 

Tabla 1 Diagnóstico diferencial clínico e histológico de los tumores de células redondas pequeñas. 

 

Algunos de los SCPRI tienen expresiones clínico-patológicas que son específicas y 

permiten fácilmente el diagnostico con los procedimientos de procesamiento de 

rutina (Tabla 1); Sin embargo, en los sarcomas de fusión la histología puede ser 

inespecífica y las manifestaciones clínicas muy variadas, lo que ocasiona dificultad 

diagnostica, además de que la inmunoexpresión de los anticuerpos habitualmente 

solicitados para el diagnóstico diferencial de los tumores de la familia Ewing suele 

sobreponerse en los sarcomas de fusión recientemente descritos, por lo que es 

imperativa la implementación de nuevos anticuerpos más específicos y estudios 

moleculares para su clasificación precisa.  Otra situación de problema diagnóstico 

ocurre cuando en  casos de sospecha  la muestra de tejido es muy escasa  y no 

permite una extensa evaluación morfológica; en estos casos es indispensable la 

utilización de apoyos  auxiliares.(1)   En la clasificación de la Organización Mundial 

de la Salud (OMS) de tumores de tejidos blandos y óseos publicada en 2020, los 

SCPRI fueron introducidos como un nuevo capítulo o apartado, que incluye el 

sarcoma de Ewing y otros tres subgrupos de sarcomas: 1) sarcomas de células 

redondas con fusión EWSR - ETS, 2) sarcomas con reordenamiento de CIC y 3) 

sarcomas con reordenamiento  BCOR::CCNB3 (2).  
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2.1 Sarcoma con reordenamiento BCOR 

 

El más frecuente dentro de los SCPRI, es el sarcoma con reordenamiento 

BCOR::CCNB3. Esta entidad recientemente descrita fue inicialmente clasificada y 

tratada en forma similar al sarcoma de Ewing clásico. (3) La frecuencia es menor que 

la del sarcoma de Ewing. Afecta en forma preferencial a niños, con más del 90 % 

de los pacientes menores a 20 años, y muestran un predominio del sexo masculino 

(proporción M: F: 4,5:1). (4)  El dolor (65 %) y la hinchazón (40 %) son los síntomas 

más comunes. (5) Es ligeramente más frecuente en huesos que en tejidos blandos 

(proporción: 1,5:1), con predilección por la pelvis, las extremidades inferiores y la 

región paraespinal. Las ubicaciones raras incluyen la región de la cabeza y el cuello, 

los pulmones y los riñones. (6) Los tumores suelen ser grandes (> 5 a 10 cm), de 

color gris tostado, lesiones blandas a carnosas, con áreas de necrosis. Las lesiones 

óseas a menudo muestran destrucción cortical y extensión a los tejidos blandos. (7)  

 

2.2.1 Histopatología  

 

Todos los tumores de la familia BCOR muestran una histología muy similar. Los 

sarcomas BCOR::CCNB3 generalmente se componen de una proliferación uniforme 

de células primitivas pequeñas, redondas u ovoides, dispuestas en láminas sólidas 

o en un patrón de anidamiento vago, rodeadas por una rica red capilar. (8) Se pueden 

observar áreas menos celulares con células discohesivas voluminosas o fusiformes 

dentro de una matriz mixoide prominente rica en vasos ramificados de paredes 

delgadas con áreas microquísticas. También se ha descrito la disposición de las 

células en fascículos cortos que recuerdan al sarcoma sinovial pobremente 

diferenciado, estructuras similares a cordones cortos y en grupos. (9) Los núcleos 

tienen cromatina finamente dispersa y los nucléolos son generalmente discretos. La 

actividad mitótica es variable. Las lesiones metastásicas/recurrentes 

ocasionalmente muestran núcleos pleomórficos y depósito de osteoide. (10)  
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2.1.2 Inmunohistoquímica  

 

El sarcoma BCOR::CCNB3 muestra una positividad fuerte y difusa del anticuerpo 

BCOR nuclear que lo distingue del sarcoma den Ewing y es altamente especifico ya 

que solo se expresa también en la mitad de los sarcomas sinoviales.  El anticuerpo 

resulta de una alteración de genes secundaria a la traslocación especificas 

originando proteína aberrante de fusión completa BCOR (gen correpresor 

transcripcional)::CCNB3 (gen codificador de ciclina B3).  Además de esta 

inmunodepresión característica, la mayoría de los casos también expresan SATB2, 

TLE-1 y ciclina D1.  El sarcoma BCOR::CCNB3 también muestra reactividad a 

CCNB3, que no se observa en otros tumores de la familia BCOR distinguiéndose 

de los  BCOR-ITD ya que estos últimos son fuerte y difusamente positivos para 

EGFR. (11) El CD99 es positivo en aproximadamente el 50 %. (12). 

 

Como antecedentes sobre el uso de la inmunoexpresión del anticuerpo BCOR, se 

encontró en la literatura un estudio de 2021 realizado por Li, Zhang et. Al, con 

material tomado de los archivos del Departamento de Patología del Hospital 

Jishuitan de Beijing, Cuarto Colegio Médico de la Universidad de Pekín, donde se 

analizaron 23 casos de sarcomas de células pequeñas y redondas indiferenciados 

con reordenamiento negativo de EWSR1 (Sarcomas Ewing Like). Los anticuerpos 

de inmunohistoquímica realizados mostraron inmunoexpresión de TLE1 (100%), 

CCNB3 (88%), BCOR (71%). RT-PCR para BCOR-CCNB3 la transcripción de 

fusión fue positiva en 7 de 8 casos. La quimioterapia preoperatoria resultó en la 

erradicación de tumores en 5 pacientes después de un seguimiento de 7 a 42 

meses.  

 

Los diagnósticos originales en algunos casos se clasificaron erróneamente como 

Sarcoma de Ewing, sarcoma tipo Ewing, sarcoma sinovial y osteosarcoma de 

células pequeñas. En esta serie, tres casos fueron diagnosticados originalmente 

como sarcoma tipo Ewing. En este estudio, tres casos fueron diagnosticados 

originalmente como osteosarcoma de células pequeñas y recibieron un protocolo 
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de quimioterapia para osteosarcoma. Por lo tanto, éste estudio demostró que la 

detección precisa de BCOR Los reordenamientos de genes y otras translocaciones 

raras son de vital importancia para el manejo adecuado del paciente. (13)  

 

La inmunohistoquímica BCOR es un marcador muy sensible para identificar 

sarcomas de células pequeñas y redondas con reordenamiento del gen BCOR (14), 

pero otro informe sugirió que BCOR es menos específico que CCNB3 para el 

diagnóstico del Sarcoma BCOR. (15) 

 

2.1.3 Pronóstico y predicción 

 

Los datos emergentes sugieren que los pacientes con sarcoma BCOR - CCNB3 

tienen tasas de supervivencia a 5 años similares a las de los pacientes con sarcoma 

de Ewing (72–80 %) y también similar respuesta histológica a los regímenes de 

tratamiento En un estudio reciente.(16) este tipo de sarcomas ha mostrado una 

supervivencia general del 34 % a los 5 años (mediana: 26 meses) Una proporción 

sustancial de pacientes presentan enfermedad metastásica; el sitio metastásico 

más común es el pulmón, seguido por el hueso, los tejidos    blandos y las 

localizaciones viscerales.(17) 

 

Ilustración 1. Representación esquemática de anomalías genéticas BCOR, incluida la inversión 
intracromosómica BCOR - CCNB3 más común, la rara fusión intercromosómica BCOR - MAML2 y la duplicación 
en tándem interna BCOR ( BCOR -ITD). Estos tres eventos genéticos involucran el último exón (exón 15) de 
BCOR y dan como resultado una regulación ascendente constante del ARNm de BCOR y la sobreexpresión de 

BCOR a nivel de proteína. (85) 
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III. PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA 

 

A pesar de su relativa baja frecuencia, los sarcomas de células pequeñas y 

redondas han interesado la comunidad científica durante décadas. Por un lado, la 

histogénesis y el diagnóstico diferencial de estas entidades han sido problemas 

intrigantes para la patología quirúrgica pediátrica, en particular los sarcomas de la 

familia Ewing o “Ewing Like”, como el sarcoma de fusión BCOR::CCNB3 (SBC), el 

cual es una entidad genética recientemente definida entre los sarcomas de células 

redondas indiferenciadas, que inicialmente se clasificó y se trató de manera similar 

a la familia de tumores del sarcoma de Ewing.(19) En contraste con el sarcoma de 

Ewing, el SBC, muestra una sobreexpresión constante de BCOR, y la evidencia 

preliminar sugiere que estos tumores comparten características morfológicas con 

otros tumores que albergan alteraciones genéticas de BCOR, incluida la duplicación 

interna en tándem (ITD) de BCOR y BCOR::MAML3. (20) Actualmente en la literatura 

encontrada, no existe registro que se hayan realizado estudios de este tipo en la 

población pediátrica mexicana. La oportunidad de contar con in marcador específico 

para su diagnóstico, permite su identificación y así mismo, definir sus características 

anatomoclínicas. El Instituto Nacional de Pediatría es un centro de consulta de 

tumores malignos de difícil pronóstico. La investigación propuesta, contribuirá al 

conocimiento de esta entidad pediátrica, en especial, a la utilización de nuevos 

esquemas y protocolos de diagnóstico y tratamiento que requieren estudios con un 

mayor número de sujetos y con diagnósticos de certeza. 

 

 

IV. PREGUNTA DE INVESTIGACIÓN 

 

¿Cuál es la frecuencia relativa y las características anatomoclínicas e 

inmunofenotípicas de los sarcomas de fusión BCOR::CCNB3 en los pacientes 

diagnosticados y tratados en el Instituto Nacional de Pediatría  ? 
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V. JUSTIFICACIÓN: 

 

Los sarcomas de células redondas indiferenciados son neoplasias que pueden 

representar un problema para su diagnóstico y subclasificación precisos, debido a 

su similitud morfológica, sobreposición de la expresión de anticuerpos de 

inmunohistoquímica con otros sarcomas de la familia Ewing. El conocimiento de la 

biogénesis de estos tumores proporcionado por la biología molecular, así como la 

aparición de nuevas estrategias terapéuticas, ha resultado en una reclasificación de 

estas neoplasias, requiriendo una correcta y precisa identificación. El diagnóstico 

del sarcoma de fusión BCOR::CCNB3, se confirma con la sobreexpresión del 

anticuerpo BCOR con técnica de inmunohistoquímica, ya que esta reacción es 

equivalente a la demostración de la alteración genética detectada en el estudio 

molecular que no está disponible en la mayoría de los laboratorios de patología.    

Adicionalmente, la subclasificación precisa de un SBC permite que la inducción de 

la quimioterapia específica para los sarcomas con este tipo de fusión sea la más 

adecuada, ya que ha demostrado tener un impacto positivo en la sobrevida de los 

pacientes, incluyendo mejor control local del tumor con quimioterapia sistémica 

convencional a base de isofosfamida y antraciclina (21). Actualmente en la literatura 

encontrada, no existe registro de que se hayan realizado estudios de este tipo en la 

población pediátrica mexicana. 

 

 

VI. OBJETIVOS: 

 

General: 

Identificar los sarcomas de células pequeñas y redondas indiferenciados con fusión 

BCOR utilizando la inmunoexpresión del anticuerpo BCOR como auxiliar 

diagnóstico en biopsias de pacientes del Instituto Nacional de Pediatría 

 

Específico: 

Describir las características anatomoclínicas del sarcoma BCOR::CCNB3 
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VII. HIPÓTESIS 

La inmunoexpresión del anticuerpo BCOR permitirá la identificación del sarcoma 

con la fusión BCOR::CCNB3 en el diagnostico histopatológico diferencial de los 

sarcomas de células pequeñas y redondas indiferenciados.  

 

 

VIII. MATERIALES Y MÉTODOS: 

 

Tipo de estudio: 

1. Finalidad del estudio: Descriptivo 

2. Secuencia temporal: Transversal 

3. Control de la asignación de los factores del estudio: Observacional 

4. Inicio del estudio en relación con la cronología de los hechos: Retrolectivo. 

 

Población objetivo:  

Pacientes con diagnóstico de sarcoma de células redondas indiferenciado o 

de “compatibilidad” con Sarcoma de Ewing.   

 

Población elegible:  

Biopsias de pacientes con diagnóstico de Sarcoma de células redondas 

indiferenciado atendidos en el Instituto Nacional de Pediatría en un periodo 

de cincuenta años. 

 

Criterios de selección:  

 

Inclusión:  

1. Pacientes del Instituto Nacional de Pediatría con diagnóstico 

histopatológico de sarcoma de células redondas indiferenciado que 

cuenten con biopsia embebida en parafina en el archivo del 

departamento de patología. 
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2. Pacientes del Instituto Nacional de Pediatría con diagnóstico de 

compatibilidad con sarcoma de Ewing que cuenten con biopsia 

embebida en parafina en el archivo del departamento de patología. 

 

Exclusión: 

1. Casos que no cuenten con información clínica.  

2. Bloques de parafina insuficientes o inadecuados para técnicas de 

inmunohistoquímica. 

3. Casos de consulta extramuros 

 

Procedimiento: 

El material histológico de los casos que cumplan con los criterios de inclusión 

será revisado simultáneamente por dos patólogos para confirmar o excluir el 

diagnóstico. Se evaluará la calidad de la muestra para estudio de 

inmunohistoquímica. 

 

 

Descripción de la técnica de Inmunohistoquímica: 

 

1. Se realizarán cortes con espesor de 3-5 micras de los tejidos embebidos en 

parafina previamente fijados en formalina y posteriormente, se montarán en 

portaobjetos electro cargados positivamente.  

2. Se secarán al aire durante 2 horas a 58°C. 

3. Se desparafinizarán, deshidratarán y rehidratarán los tejidos. 

4. Los tejidos se someterán a la recuperación de epítopos inducidos por calor 

(HIER) usando una solución de recuperación como “ImmunoDNA Retriever” 

con citrato (BSB 0020-BSB0023) o EDTA (BSB 0030-BSB 0033). 

5. Se realizará tratamiento térmico por métodos Tinto retriever o convencional.  

6. Después del tratamiento térmico, se transferirán los portaobjetos en 

immunoDNA Retriever con citrato o EDTA a temperatura ambiente y se 

dejarán reposar durante 15-20 minutos. 
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7. Para IHC manual, realice la incubación de anticuerpos a temperatura 

ambiente. Para métodos IHC automatizados, se realizará la incubación de 

anticuerpos de acuerdo con el instrumento e instrucciones del fabricante. 

8. Se lavarán los portaobjetos con lavador ImmunoDNA o agua desionizada. 

9. Se continuará con el protocolo IHC. Lave los portaobjetos entre cada paso 

con solución de lavado ImmunoDNA. 

 

La técnica se realizó utilizando el anticuerpo para BCOR (clona BSB-128 

monoclonal de ratón).  (Ficha técnica del anticuerpo en apéndice I).  

 

La tinción nuclear de BCOR se calificó semicuantitativamente de acuerdo con el 

método de “IHC SCORE” utilizado en los estudios de Pan H. et al (22), utilizando los 

parámetros de puntuación según extensión (0, <25%; 1, 25-49%; 2, 50-75%; 3, 

>75%) e intensidad de la inmunoexpresión (0-ausente; 1-débil; 2-moderada; 3-

fuerte) por dos patólogos (CR y JP). Se utilizó una puntuación compuesta “IHC 

SCORE” (rango de puntuación: 0-6) que combinaba la extensión y la intensidad 

(positiva: ≥1; débil: <4; moderada: 4-6; fuerte: >6) para cada caso. Los casos con 

puntajes discordantes fueron adjudicados por consenso. 

 

Variables: 

 

a) Tumores de hueso y tejidos blandos con diagnóstico histopatológico de 

sarcoma de células redondas indiferenciado/tumor de células pequeñas y 

redondas sin otra especificación. 

b) Tumores de hueso y tejidos blandos con diagnóstico histopatológico de 

“compatibilidad” con sarcoma de Ewing.  

c) Inmunoexpresión positiva o negativa del anticuerpo BCOR. 

d) Sexo. 

e) Edad. 

f) Topografía anatómica del tumor.  

 



|20 
 

Cuadro de variables: 

 

Variable 
Definición 
operacional 

Valores posibles Unidades 
Tipo de 
variable 

Independiente 

• Tumores de 
tejidos blandos 
diagnosticados 
como “sarcoma 
de células 
redondas 
indiferenciado” 
en el servicio de 
anatomía 
patológica del 
Instituto 
Nacional de 
Pediatría. 

Grupo de 
neoplasias 
malignas 
altamente 
agresivas 
histológicamente 
descritas como 
proliferaciones 
monótonas de 
células pequeñas 
con escaso 
citoplasma 

Sarcoma de células 
redondas indiferenciados 

Biopsia  Dependiente 

Dependientes 

Inmunoexpresión 
del anticuerpo 
BCOR 

La presencia de 
inmunoreacción 
nuclear de las 
células 
neoplásicas. 

Negativo:  
Positivo débil 
Positivo moderado 
Positivo intenso 
 

Sistema propuesto:  
H-Score 

Independiente 

De Control: 

Edad 
Tiempo vivido de 
una persona  

Número de años cumplidos 
por el paciente 

Años  Continua 

Sexo 

Condición 
orgánica, 
masculina o 
femenina. 

Masculino 
Femenino 

Masculino o 
femenino 

Cualitativa 
Nominal 

Topografía del 
Tumor 

Localización 
anatómica de la 
neoplasia. 

Cabeza y cuello  
Tronco 
Extremidades Superiores 
Extremidades inferiores 

Cabeza y cuello  
Tronco 
Extremidades 
Superiores 
Extremidades 
inferiores 

Cualitativa 
nominal 

Etapa clínica  

Estimación médica 
interdisciplinaria 
de la extensión del 
cáncer. 

I, II, III, IV Etapas Continua 

Tabla 2 Cuadro de variables. 
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IX. TAMAÑO DE LA MUESTRA Y MUESTREO: 

 

Se realizará muestreo a conveniencia, realizando un censo de los casos de 

Sarcoma de células redondas indiferenciado/Tumor de células redondas compatible 

con Sarcoma de Ewing registrados en el archivo y base de datos del sistema 

electrónico del Departamento de Patología del Instituto Nacional de Pediatría del 

año 1972 al año 2022. 

 

Técnica de muestreo: 

Es una muestra no probabilística, incluyendo los casos elegibles que cumplan con 

los criterios de inclusión y no cuenten con ningún criterio de exclusión. 

 

 

X. ANÁLISIS ESTADÍSTICO: 

 

Se realizarán los siguientes pasos para el análisis estadístico: 

 

1. Recopilación de datos: Se conformará una base de datos con las variables 

seleccionadas para el estudio, los cuales incluyen las características 

anatomoclínicas (edad, sexo, localización del tumor y etapa clínica) de los 

pacientes diagnosticados con sarcoma BCOR, así como los resultados de 

las pruebas de inmunohistoquímica utilizadas para detectar el sarcoma 

BCOR. 

 

2. Resumen de datos: Se realizará un resumen descriptivo de los datos 

recopilados. Según el análisis se podrán incluir medidas de tendencia central 

(como la media y la mediana) y medidas de dispersión (como la desviación 

estándar y el rango intercuartílico) para las variables cuantitativas. Para las 
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variables cualitativas, se presentarán tablas de frecuencia que muestren la 

distribución de las características anatomoclínicas. 

 

3. Análisis univariado: Se realizará un análisis univariado de las variables de 

interés. Esto implica analizar cada variable por separado para identificar 

patrones o tendencias, utilizando gráficos, como histogramas o diagramas de 

barras, para visualizar las distribuciones de las variables cuantitativas, y 

tablas de contingencia o gráficos de “pastel” para analizar las variables 

cualitativas. 

 

4. Análisis bivariado: Se realizará un análisis bivariado en caso de ser 

pertinente explorar las posibles relaciones entre las variables, utilizando 

pruebas estadísticas, como la prueba de Student o el análisis de varianza 

(ANOVA), para comparar las características anatomoclínicas entre diferentes 

grupos de pacientes. Se plantea también calcular coeficientes de correlación, 

como el coeficiente de correlación de Pearson, para evaluar la relación entre 

variables cuantitativas. 

 

5. Interpretación de resultados: Se analizarán e interpretarán los resultados 

obtenidos en los análisis univariados y bivariados. Se identificarán las 

características anatomoclínicas más comunes en los pacientes con sarcoma 

BCOR y cualquier asociación significativa encontrada en el análisis bivariado. 

 

Es importante tener en cuenta que el análisis estadístico específico puede variar 

dependiendo de la naturaleza de los datos y los resultados obtenidos del compilado 

final de la base de datos del estudio.  
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XI. CONSIDERACIONES ÉTICAS: 

 

Posterior a revisar la declaración de Helsinki (1964 y su última revisión en el 2013), 

en su Artículo 8 en el que se habla sobre el derecho del paciente a tomar decisiones 

informadas y el derecho a su autodeterminación, aunado al Artículo 5 en el que se 

expresa que el bienestar del paciente debe ser siempre precedente sobre los 

intereses de la ciencia o de la sociedad, así mismo, posterior a  revisar la 

Norma Oficial Mexicana-004-SSA3-2012, del expediente clínico en su apartado 

4.2 (23) sobre el consentimiento informado y Ley general de salud en el su Artículo 

13  en el que se expresa que toda investigación en la que el ser humano sea sujeto 

de estudio, deberán prevalecer el criterio del respeto a su dignidad y la protección 

de sus derechos y bienestar sumado a su Artículo 16 en el que establece que en 

las investigaciones en seres humanos se protegerá la privacidad del individuo sujeto 

de investigación, identificándolo sólo cuando los resultados lo requieran y éste lo 

autorice; entendido esto, y así como lo marca esta última Ley se concluye que esta 

es una investigación sin riesgo ya que será un estudio que emplea técnicas y 

métodos de investigación documental retrospectivos y no se realiza ninguna 

intervención o modificación intencionada en las variables fisiológicas, psicológicas 

y sociales de los individuos que participan en el estudio, en este estudio no están 

considerados cuestionarios, entrevistas, revisión de expedientes clínicos y otros, en 

los que no se le identifique ni se traten aspectos sensitivos de su conducta. Para el 

presente estudio no se hará participe al paciente, sólo se utilizarán los informes 

histopatológicos y los bloques de parafina de estos. Los datos con los cuales se 

identificará el material serán con el número de quirúrgico asignado, los cuales serán 

manejados con estricta confidencialidad y será sujeto a los lineamientos de 

COFEPRIS Y CONBIOÉTICA. 

 

Por último, se revisó la LEY GENERAL DE PROTECCIÓN DE DATOS 

PERSONALES EN POSESIÓN DE SUJETOS OBLIGADOS, la cual en su artículo 

veintidós, inciso IX (24), establece que el responsable del manejo de una base de 

datos no estará obligado a recabar el consentimiento del titular para el tratamiento 
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de sus datos personales en caso de ser sometidos a un procedimiento previo de 

disociación. 
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XII. RESULTADOS 

 

Características de la población del estudio:  

 

En el periodo comprendido entre el 01 de enero de 1972 al 31 de diciembre de 2022 

se identificaron trece (13) casos en total; Nueve (9) correspondientes a pacientes 

del sexo masculino y cuatro (4) correspondientes a pacientes del sexo femenino, 

los cuales presentaron una edad promedio de ocho (8) años cumplidos, con una 

edad mínima de seis (6) meses y una máxima de diecisiete (17) años cumplidos. 

Los casos seleccionados fueron cinco (5) con diagnóstico de “compatible con 

sarcoma de la familia Ewing, uno (1) con diagnóstico de “sarcoma de células 

redondas indiferenciado”, dos (2) con diagnóstico de “sarcoma de células redondas 

sugestivo de rabdomiosarcoma”, tres (3) con diagnóstico de “sarcoma de Ewing 

atípico”, uno (1) con diagnóstico de “sarcoma de células redondas sin otra 

especificación” y uno (1) con diagnóstico de “sarcoma de Ewing/PNET con 

comentario sobre la expresión inespecífica de CD99”.  

 

 

Descripción de los hallazgos del estudio de inmunohistoquímica: 

 

En relación con los resultados obtenidos por la evaluación de la inmunoexpresión 

del anticuerpo BCOR en los casos de estudio, se obtuvieron los siguientes datos: 

 

• Cuatro (4) casos resultaron positivos y nueve resultaron (9) negativos con 

un rango de IHC-score de 1 a 6. 

• El predominio de la inmunoexpresión del anticuerpo fue de intensidad débil 

a intensa, mientras que el porcentaje de células neoplásicas positivas en la 

neoplasia fue de un mínimo de 10% de hasta un máximo de 80%. 

• La inmunoexpresión del anticuerpo CD99 de los cuatro casos positivos fue 

de intensidad débil focal y en parches. 
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Ilustración 2. Fotomicrografías a 40x demostrando la inmunoexpresión del anticuerpo BCOR en un Sarcoma 
Renal de Células Claras utilizado como control (A y B) y en un sarcoma de células redondas indiferenciado 

(problema) de los casos de estudio de este protocolo (C y D).    

 

 

En relación con las características anatomoclínicas de los casos de estudio, se 

obtuvieron los siguientes datos:  

 

• Dos (2) de los casos positivos tuvieron diagnóstico histopatológico de 

Sarcoma de Ewing atípico, mientras que los dos restantes se diagnosticaron 

como Sarcoma de células redondas sin otra especificación y sarcoma de 

células redondas sugestivo de rabdomiosarcoma. 

• De los casos positivos, tres (3) fueron de pacientes del sexo masculino y uno 

(1) femenino.  
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• La edad promedio de los casos positivos fue de 2.1 años al momento del 

diagnóstico histopatológico. 

• La localización de los casos positivos fue predominante en región de cabeza 

y cuello (parameníngea y maxilar derecho) y el resto en región mediastinal 

y de miembro pélvico derecho.  

• La etapa clínica al momento del diagnóstico de los casos positivos fue de 

tres casos con pT1 pNx pMx y uno con pT2 pNx pMx según la octava edición 

de la clasificación AJCC (2018).  
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Ilustración 3.  Porcentaje de células con 
inmunoexpresión positiva para el 
anticuerpo BCOR por caso. 

 

Ilustración 4.  Localización anatómica de los 
sarcomas BCOR positivos. 
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Tabla 3. Factores anatomoclínicos y características de la  inmunoexpresión del anticuerpo BCOR en los casos 
estudiados . F: Femenino, M: Masculino. ,* Clasificación AJCC octava edición 2018 para estadificación de 

tumores. 

 
 

CASO EDAD/SEXO LOCALIZACIÓN 
DE LA LESIÓN 

ETAPA 
CLÍNICA 
(TNM)* 

DIAGNÓSTICO 
HISTOPATOLÓGICO       

INMUNOEXPRESIÓN 
BCOR / INTENSIDAD / 
IHC SCORE 

PORCENTAJE 
DE EXPRESIÓN 
BCOR EN LAS 
CÉLULAS 
NEOPLÁSICAS 

1 8 meses/F Parameníngea pT1 Nx Mx Sarcoma de células 
redondas sugestivo 

de rabdomiosarcoma POSITIVA (DÉBIL) / 3 30% 

2 10 años/M Mediastinal pT2a Nx Mx Sarcoma de células 
redondas sugestivo 

de rabdomiosarcoma 
NEGATIVA (AUSENTE) / 

0 0% 

3 6 meses/M Mediastinal pT1 Nx Mx Sarcoma de células 
redondas  

POSITIVA (INTENSA) / 
3 10% 

4 12 años/M Infratemporal pT1 Nx Mx Sarcoma de células 
redondas 

indiferenciado 
NEGATIVA (AUSENTE) / 

0 0% 

5 13 años/F Sacrococcígea pT1 Nx Mx Compatible con 
Sarcoma de la familia 

Ewing 
NEGATIVA (AUSENTE) / 

0 0% 

6 8 años/F Mediastinal pT1 Nx Mx Compatible con 
Sarcoma de la familia 

Ewing 
NEGATIVA (AUSENTE) / 

0 0% 

7 15 años/F Pélvica pT2b Nx Mx Compatible con 
Sarcoma de la familia 

Ewing 
NEGATIVA / (AUSENTE) 

/ 0 0% 

8 4 años/M Femoral pT1 Nx Mx Sarcoma de Ewing 
atípico 

POSITIVA (INTENSA) / 
6   80% 

9 12 años/M Lumbar pT2 Nx Mx Sarcoma de 
Ewing/PNET con 

CD99 indeterminado 
NEGATIVA (AUSENTE) / 

0 0% 

10 3 años/M Maxilar pT2 Nx M1 Sarcoma de Ewing 
atípico POSITIVA (DÉBIL) / 3 30% 

11 17 años/M Intraabdominal pT2b Nx Mx Compatible con 
Sarcoma de la familia 
Ewing 

NEGATIVA (AUSENTE) / 
0 0% 

12 3 años/M Maxilar pT2 Nx M1 Sarcoma de Ewing 
atípico 

NEGATIVA (AUSENTE) / 
0 0% 

13 6 años/M Iliaca pT2 Nx M1 Compatible con 
Sarcoma de la familia 
Ewing 

NEGATIVA (AUSENTE) / 
0 0% 
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XIII. DISCUSIÓN 

 

La inmunohistoquímica es una herramienta fundamental en el diagnóstico y 

caracterización de diversos tipos de cánceres, incluidos los sarcomas. En este 

estudio, se evaluó la expresión del marcador BCOR en muestras de tejido tumoral 

de trece pacientes con sarcoma BCOR. Los resultados revelaron una insuficiencia 

significativa en la inmunoexpresión del BCOR, con cuatro casos que mostraron una 

inmunoexpresión positiva y nueve casos sin expresión del marcador. Esta 

heterogeneidad en la inmunoexpresión del BCOR plantea preguntas importantes 

sobre la biología y el comportamiento de este tipo de sarcoma. 

 

Aunque el tamaño de la muestra es limitado, se observaron casos positivos y 

negativos en pacientes de diferentes edades y sexos. Esto sugiere que la 

inmunoexpresión del BCOR no parece estar conectada directamente con estas 

variables clínicas. 

 

La presencia de inmunoexpresión positiva del BCOR en algunos casos y su 

ausencia en otros sugiere que puede haber diferentes subtipos o subgrupos de 

sarcoma BCOR, cada uno con características clínicas y moleculares distintas. Esta 

observación es relevante, ya que podría tener implicaciones en el diagnóstico y 

tratamiento de los pacientes. Los casos con inmunoexpresión positiva del BCOR se 

distribuyeron en diferentes localizaciones, incluyendo regiones parameníngeas, 

mediastinales y femorales, lo que sugiere una diversidad en la distribución 

anatómica de este subtipo de sarcoma. Por otro lado, los casos negativos se 

encontraron en varias localizaciones, como sacrococcígea, pélvica, lumbar, maxilar 

e intraabdominal, lo que refuerza la idea de una posible heterogeneidad en la 

presentación clínica y anatómica del sarcoma BCOR. 

 

El diagnóstico histopatológico también se mostró en los casos analizados, con 

diferentes tipos de sarcoma BCOR, como sarcoma de células redondas sugestivo 

de rabdomiosarcoma, sarcoma de células redondas no especificadas y sarcoma de 
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Ewing atípico. Estas diferencias en el diagnóstico indican que el sarcoma BCOR 

puede presentar características histopatológicas distintas, lo que podría influir en el 

comportamiento biológico y el pronóstico de los pacientes. 

 

La inmunoexpresión del BCOR puede tener un papel clave en la patogénesis de 

diferentes subtipos de sarcoma BCOR. Se ha informado que el gen BCOR está 

involucrado en la regulación de la diferenciación y la muerte celulares, lo que sugiere 

su importancia en la proliferación de estas neoplasias. La inmunoexpresión positiva 

del BCOR podría estar relacionada con la activación de vías de señalización 

asociadas con el crecimiento y la supervivencia celular, lo que podría contribuir al 

desarrollo y progresión del sarcoma. Por otro lado, la ausencia de inmunoexpresión 

del BCOR podría sugerir la participación de mecanismos moleculares diferentes en 

los casos negativos. 

 

Las sugerencias terapéuticas de la inmunoexpresión del BCOR también son dignas 

de consideración. La identificación de casos con inmunoexpresión positiva del 

BCOR podría permitir la selección de tratamientos más efectivos y específicos, 

como terapias dirigidas a vías de señalización asociadas con el marcador BCOR. 

Por otro lado, los casos sin inmunoexpresión del BCOR podrían presentar enfoques 

terapéuticos diferentes. Sin embargo, es importante destacar que la relación entre 

la inmunoexpresión del BCOR y la respuesta al tratamiento necesita ser investigada 

más a fondo en futuros estudios con muestras más grandes y seguimiento clínico a 

largo plazo. 

 

Este estudio tiene ciertas limitaciones que deben ser reconocidas. La muestra es 

relativamente pequeña, lo que puede afectar la representatividad de los resultados 

y limitar la generalización de las conclusiones. Además, el análisis se centró en la 

inmunoexpresión del BCOR y sus características anatomoclínicas, por lo que se 

necesitarían estudios moleculares adicionales para comprender completamente las 

bases genéticas y moleculares de este subtipo de sarcoma. 
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XIV. NUEVAS PERSPECTIVAS DE INVESTIGACIÓN 

 

 

Correlación con otros marcadores 

 

Dado que la expresión de BCOR no se observa en todos los casos, se podría 

investigar la alteración de esta inmunoexpresión con marcadores tumorales o 

moleculares para obtener una visión más completa de la biología de estos sarcomas 

y su posible clasificación. 

 

Estudio de factores pronósticos 

 

Se puede llevar a cabo un estudio de seguimiento a largo plazo de los pacientes 

con sarcoma BCOR, dividiendo a los pacientes en según la expresión de BCOR, 

para evaluar si existe alguna garantía con la progresión de la enfermedad y el 

pronóstico clínico. 

 

Caracterización molecular 

 

La ausencia o baja expresión de BCOR en la mayoría de los casos podría sugerir 

la existencia de subtipos moleculares en el sarcoma BCOR. Una investigación más 

profunda sobre la caracterización molecular de estos casos podría revelar nuevos 

aspectos biológicos y terapéuticos relevantes. 

 

Estudios funcionales 

 

Realizar estudios funcionales para comprender el papel de BCOR en la 

tumorigénesis y el comportamiento del sarcoma BCOR. Estos estudios podrían 

incluir experimentos in vitro e in vivo para analizar cómo la presencia o ausencia de 

BCOR afecta la destrucción, invasión y migración de las células tumorales. 
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XV. CONCLUSIONES 

 

El presente estudio sobre las características anatomoclínicas del sarcoma BCOR, 

evaluado mediante la inmunohistoquímica con las funciones BCOR, ha 

proporcionado resultados relevantes y esclarecedores sobre la expresión de este 

marcador en trece casos de pacientes pediátricos y adolescentes con diferentes 

tipos de sarcoma. 

 

Se demostró una marcada heterogeneidad en la inmunoexpresión del BCOR entre 

los casos estudiados. Mientras que algunos casos mostraron una inmunoexpresión 

positiva del marcador, otros no presentaron expresión detectable. Esto sugiere que 

la expresión del BCOR puede tener un papel relevante en la patogénesis de 

subtipos específicos de sarcoma y podría estar influenciada por factores clínicos y 

patológicos específicos. 

 

La inmunoexpresión del anticuerpo BCOR mostró una asociación con ciertos 

subtipos histológicos de sarcoma. Los casos positivos para el BCOR estaban 

principalmente asociados con sarcomas de células redondas sugestivos de 

rabdomiosarcoma y sarcoma de Ewing atípico, mientras que los casos negativos se 

encontraron en sarcomas de la familia Ewing y sarcomas de células redondas 

indiferenciados. Esta relación sugiere una posible implicación del BCOR en la 

determinación de la histología tumoral y podría tener implicaciones diagnósticas y 

terapéuticas. 

 

La expresión del BCOR podría tener una relevancia clínica significativa en el manejo 

y tratamiento de sarcoma. Se identificaron casos de sarcoma BCOR positivos en 

localizaciones críticas, como parameníngea y mediastínica, lo que sugiere que este 

marcador podría ser útil como herramienta para la detección y clasificación de 

tumores en ubicaciones anatómicas complicadas. 
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Aunque este estudio no incluye un análisis detallado del pronóstico de los pacientes, 

la heterogeneidad en la inmunoexpresión del BCOR plantea la hipótesis de que este 

marcador podría estar asociado con diferentes resultados clínicos y pronósticos en 

pacientes con sarcoma. Futuras investigaciones que analicen la coincidencia entre 

la expresión del BCOR y la supervivencia y respuesta al tratamiento podrían 

proporcionar información relevante para el manejo clínico de estos pacientes. 

 

En conclusión, los resultados de este estudio aportan una contribución para 

proporcionar información valiosa sobre la inmunoexpresión del anticuerpo BCOR en 

casos de pacientes con sarcoma de células redondas indeferenciados o de 

compatibilidad con Sarcoma de Ewing y destacar con base en los resultados 

obtenidos, la heterogeneidad en la inmunoexpresión de este marcador en diferentes 

casos con características histopatológicas e inmunofenotípicas heterogéneas y 

localizaciones tumorales. Estas conclusiones abren nuevas perspectivas de 

investigación para comprender mejor la biología y el comportamiento de esta 

enfermedad, lo que podría tener implicaciones importantes en el diagnóstico, 

pronóstico y enfoque terapéutico de los pacientes afectados con sarcoma BCOR. 

Se necesitan investigaciones adicionales con muestras más grandes y estudios 

moleculares para validar y ampliar estas conclusiones, lo que podría llevar a cabo 

mejoras significativas en el manejo clínico y los resultados de los pacientes con esta 

neoplasia. 

 

Heterogeneidad en la inmunoexpresión del BCOR: Los resultados muestran que la 

inmunoexpresión del marcador BCOR en pacientes con sarcoma BCOR es 

heterogénea. De los trece casos analizados, cinco mostraron una inmunoexpresión 

positiva del BCOR, mientras que ocho casos no expresaron el marcador. Esto 

puede tener en la expresión del BCOR sugiere que este marcador puede tener un 

papel relevante en la patogénesis y comportamiento biológico de subtipos 

específicos de sarcoma. 
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Diferencias en la localización y diagnóstico histopatológico: Se observaron 

diferentes localizaciones del tumor entre los casos con inmunoexpresión positiva 

del BCOR, incluyendo regiones parameníngeas, mediastinales y femorales. Por otro 

lado, los casos negativos se encontraron en diversas localizaciones, como 

sacrococcígea, pélvica, lumbar, maxilar e intraabdominal. Asimismo, se identificaron 

diagnósticos histopatológicos diversos, que incluyeron sarcoma de células 

redondas sugestivo de rabdomiosarcoma, sarcoma de células redondas no 

especificadas y sarcoma de Ewing. 
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