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RESUMEN

OBJETIVOS: Determinar incidencia, epidemiologia
factores prondsticos en nifios con sarcomas de tejidos
blandos no rabdomiosarcomaJIETODOS: Se revisaron

las historias de 38 pacientes obteniéndose datos
relacionados con: edad, sexo, localizacién, volumen tu-
moral, histologia, inmunohistoquimica, metastasis,
tratamiento, status actuaRESULTADOS: Entre 1995-
2005 hubo 38 casos. Veintiuno masculinos, edad media
8,5 afios (rango 4m-16 afios). Un 65,78 % requirieron
inmunohistoquimica para diagnéstico definitivo. Biopsia
por aspiracion con aguja fina realizada en 39,47 % sin
obtenerse diagnostico histolégico. Tumores malignos de
la vaina de los nervios periféricos representaron 31,57 %
fibrosarcomas (18,4 %). Las extremidades fueron las mas
afectadas (39,47 %) seguido por la region toréacica
(26,31 %). Ventiseis pacientes (68,42 %) alcanzaron
remision completa con cirugia y 4 con cirugia,
quimioterapia y/o radioterapia. No hubo pacientes
metastaticos. Un 65,78 % fueron malignos. Tumor <5
cm 52,63 %. Hubo 2 recaidas locales en pacientes con
cirugias incompletas. 28 estadios|,9 Ily 1 ST IIl. Cinco
murieron por progresion y 3 estan vivos con enfermedad.
Un 78,24 estan vivos sin enfermedad con una media de
seguimiento de 5,16 aio€ ONCLUSIONES: En nuestro

SUMMARY

OBJECTIVE : Determine the incidence, epidemiology
and the prognostic factors in children with non-rhab-
domyosarcoma soft-tissue sarcomMdETHODS: 38 pa-
tients were reviewed obtaining itself data related: Age,
sex, anatomic site, tumor size, immunohistochemistry,
metastases, treatment and present stat®ESULTS:
1995-2005 were 38 cases. 21 males average 8.5 years
(rank 4m-16 years). 65.78 % required immunohistochemi-
cal for diagnosis definitive. Biopsy by aspiration with
fine needle was made in 39.47 % without obtaining histo-
logical diagnosis. Malignant peripheral nerve sheath
tumor represented 31.57 % fibrosarcomas (18.42 %). The
most common anatomic site affected were extremities
(39.47 %) followed by chest wall (26.31 %). 26 patients
(68.42 %) reached complete remission with surgery and 4
with surgery plus chemotherapy and/or x-ray. There was
no metastatic disease. 65.78 % were malignant. 18
patients (47.27 %) had tumozsscm. There were 2 local
relapses in patients with incomplete surgeries. 28 stages
I, 911 1 ST Ill. 5 died by progression 3 are alive with
disease. 78.24 % are alive without disease at a median
follow-up of 5.16 years. CONCLUSIONS: The inci-
dence of non-rhabdomyosarcoma soft-tissue sarcoma in
our center was 4.2 %. There is a slight male predomi-

centro se diagnostican 3,8 casos/afio, con una incidencia nance. The extremities were the primary site more af-

de 4,2 %. Los varones y lalocalizacién en extremidades
son los mas afectados. Lainmunohistoquimica es funda-
mental para el diagnéstico y la BAAF no fue Gtil y retardo
el diagnéstico. Tumores intraabdominales, histologia
alto grado, tumores5 cm fueron factores adversos. El
tratamiento de eleccién es la cirugia, quimioterapia y
radioterapia permiten rescatar algunos pacientes.
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fected. Immuno-histochemestry is fundamental for diag-
nosis. BAAF was not useful and delayed the diagnosis.
Intraabdominal tumors, high grade tumors and tunxds

cm were adverse factors. The main treatment is the
surgery and chemotherapy, radiotherapy allowed rescu-
ing some patients.
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rabdomyosarcomas.
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INTRODUCCION Las caracteristicas asociadas con un riesgo
incrementado de fallas del tratamiento después
de una reseccién quiruargica son el volumen
tumoral, el tipo histoldgico, las localizaciones
de dificil acceso quirargico y la presencia de
metéstasis. Debido a los efectos secundarios de
la radioterapia y la quimioterapia a largo plazo,
estas modalidades de tratamiento deben ser
restringidas a aquellos pacientes con alto riesgo
de recurrencia o que presentan enfermedad

0s sarcomas de tejidos blandos
ocupan el quinto lugar entre los
tumores solidos de la infancia y
representan entre el 6 %-7 % de
todas las malignidades. En el
Hospital de Nifios “J. M. de Los
Rios”, el periodo de 1985-2001 los sarcomas de
partes de partes blandas en general ocuparon el . )
cuarto lugar entre todas las malignidades con a_vanz,ao_la o metastasis al momento del
un 15,6 % después de las leucemias, linfomas 'y diagnostico.
tumores del SNC. Entre los sarcomas, los sar- En este estudio retrospectivo se determinara
comas de tejidos blandos no rabdomiosarcomas!@ incidencia, las caracteristicas epide-
(STBNR) tuvieron una incidencia de 4,2 miolégicas e identificar los factores pronosticos
En Estados Unidos y Europa (STBNR) Presentes que fueron diagnosticados y tratados
representan mas o menos el 3 % de todas las€n el periodo 1995-2005. La importancia del
neoplasias de la infancia y adolescenfia  estudio radica en que en nuestro pais no hay
Estos tumores raros y heterogéneos incluyen datos publicados de esta patologia en pediatria
una variedad de neoplasias de tejidos blandos, Y queremos determinar si nuestras estadisticas
con caracteristicas histolégicas, clinicas y Se correlacionan con la literatura mundial.
factores pronosticos que difieren conside-
rablemente de los rabdomiosarcomas y al METODOS
parecer tienen un comportamiento bioldgico
diferentes a los no rabdomiosarcoma de los
adultos. EI tratamiento de eleccion de los
STBNR es la reseccién quirudrgica, con o sin
radioterapia; con este abordaje, se espera que
mas del 70 % de los pacientes con tumores
resecables quirdrgicamente sobrevivan por
periodos prolongadd®.

Entre enero de 1995 y diciembre del afio
2005 se admitieron en el servicio de oncologia
del Hospital de Nifios “J. M. de Los Rios” 38
pacientes menores de 18 afios de edad con
diagnosticos de STBNR de grado intermedio y
malignos segun la OMS. Se excluyeron del
estudio los pacientes con STBNR de bajo grado

A pesar de los resultados favorables en nifios benignos y aquellos cuyos datos estuvieran
y adolescentes con STBNR resecados, Unaincompletos en sus registros médicos.

proporcion significativa de pacientes expe-

rimentan recurrencia o progresion de su : .
, paciente y se recolectaron los datos relacionados
enfermedad que los lleva finalmente ala muerte . o
con la edad para el momento del diagnéstico,

y algunos se presentan con enfermedad avanzada .
L : L sexo, procedencia, volumen (<5 cnm=dbcm)
0 metastasica al momento del diagnoéstico o la . T
. tumoral previo a la cirugia, lugar donde se

presentan en el curso de su tratamiento, este . R S i

: . f o realizo la cirugia, tipo de cirugia, numero de
grupo de pacientes tienen un pronéstico muy 7 . . o
malo y se cree que pueden beneficiarse del usocirugias realizadas, biopsia por aspiracion con
de quimioterapia neoadyuvante o adyuvante aguja fina (BAAF), estudio histopatoldgico,
El régimen que parece producir mejores inmunohistoquimica grado de invasion hacia

\ : . hueso o estructuras neurovasculares o no del
resultados es el de ifosfamida y doxorrubiéna N . :
tumor, localizacion del primario (cabezal/cuello,

Se revisaron las historias médicas de cada
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extremidades, pared toracica o intraabdo- tumores=5 cm, 9 (23,68 %) tuvieron tumores
minales), clasificacién segun la OMS (benignos, invasivos, y 19 (50 %) tuvieron tumores de alto
intermedios y malignos) metastasis a distancia grado. Sélo 1 paciente presentd metastasis a
en el momento del diagnéstico) pulmén, huesos, ganglios linfaticos regionales y ninguno
otros), compromiso o no de ganglios regionales. presentd metéstasis a distancia.

Todos los tumores que se originaron en el abdo-  Nosotros evaluamos la relacién existente
men, retroperitoneo y pelvis fueron conside- entre el tamafio del tumor, el grado histolégico,

rados como intraabdominales. la invasividad y los grupos clinicos del IRS, y
La clasificaciéon por estadios se realiz6 por encontramos que los tumores mas voluminosos
TNM ®y segun el sistema dhitergroup Rhab- se correspondian con los de alto grado y con la
domyosarcoma Study Group (IRS) el cual se invasion a estructuras vecinas, tales como hueso
basa en los hallazgos patolégicos y yneurovascular. S6lo5 de 20 (25 %) pacientes
guirargico$®. con tumores <5 cm presentaron tumores de alto
grado, mientras que 9 de 18 (50 %) de los

RESULTADOS tumores mayores de 5 cm eran de alto grado.

Solo 3 de 20 (15 %) tumores < 5 cm fueron

. . o invasivos, mientras que 6 de 18 (33,33 %) fueron
Con una duracién media de seguimiento de jhyasivos. Los 38 casos representan un

5,16 afios (rango de 0,5 a 9,83 afios), 86,84 % depromedio de 3,8 casos/afio en nuestro centro.
los pacientes estan vivos (n = 38), de los cuales 65,78 % de los casos tenian entre 1 y 10 afios.
78,94 % estan sin evidencia de enfermedad (n=| 4 inmunohistoquimica fue necesaria para
30). confirmar un diagnéstico especifico en 25 de 38
La edad media para el momento del (65,78 %) pacientes, constituyéndose en una
diagnostico fue de 8,5 afios (rango, 2 meses a 16herramienta fundamental para el diagndstico.
afios), con 4 (5 %) pacientes menores de 1 afioQuince de los 38 (39,47 %) pacientes fueron
para el momento del diagnéstico. Hubo 21 del sometidos a BAAF, obteniéndose sélo un
sexo masculino (55,26 %). La mayoria de los diagndstico de malignidad, pero no fue adecuado
pacientes se present6 con unamasa en los tejidosl material para el diagnostico especifico en
blandos no dolorosa. Las localizaciones ningun paciente. En relacion al tratamiento, 27
principales de los tumores primarios fueron las pacientes del grupo clinico | (96,42 %) fueron
extremidades (39,47 %), seguidas por tronco tratados con cirugia solamente, comparado con
(28,94 %), cabeza y cuello (18,4 2 %) e intra- 2 de 8 (25 %) del grupo clinico Il. El resto de
abdominales 15,78 %). Después de lareseccionlos pacientes recibieron quimioterapia y/o
quirdargica, 27 pacientes (71,05 %) tuvieron radioterapia. (Cuadros 1y 2). En 4 (10,52 %)
enfermedad en el grupo clinico I, 6(15,78 %) de nuestros pacientes se encontré asociaciéon

grupo clinico I1'y 5 (13,15 %) grupo clinico lll.  entre neurofibromatosis tipo | y TMVNP. En
Segun la clasificacion TNM (AJCC), el este estudio sélo se identificaron 2 (5,26 %)
55,26 % fueron ST Ill. EI diagnéstico pacientes con recurrencia local en pacientes

histologico mas frecuente fue el tumor maligno pertenecientes al GC Il. Han ocurrido 6 muertes,

de la vaina de los nervios periféricos (TMVNP) relacionadas con voliimenes tumorales mayores
(31,57 %), seguido por fibrosarcoma (18,42 %), de 5 cm, localizacién intraabdominal y cabeza

fibro-histiocito maligno, hemangiopericitoma, y cuello en pacientes con tumores de alto grado
leiomiosarcoma y liposarcoma (7,89 % c/u). de malignidad.

En 18 pacientes (18,47 %) se presentaron
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Cuadro 1. Regimenes de quimioterapia adyuvante histologia de alto grado de malignidad y la
administrados. localizacién intraabdominal. Estos hallazgos
se correlacionan con reportes previos publicados
en la literatura mundidl®. Las recidivas lo-

cales aunque ocurrieron en sé6lo 2 pacientes,
estuvieron relacionadas con posibles focos
microscopicos después de una aparente
reseccion completa. Los STBNR se localizan

GC | GC 1l GC 1l
n=27 n=6 n=>5
No % No % No %

Quimioterapia

1 20 predominantemente en las extremidades y
VAC/VDC afectan ligeramente mas al sexo masculino que
2 40 al femenino, esto se correlaciona con lo

VID (POG 9553) 2 25 5 100 reportado en la literatura mundi&t'®. La
D _ 1 20 inmunohistoquimica constituye una herramienta
Radioterapia 1 1666 4 380 fundamental para un diagnéstico especifico. El

Braquiterapia 1370 reporte del grado histologico por el patdlogo es

Abreviaturas: l:ifosfamida; E: etoposido; D: fundamerltgl para'decidir el tratamiento 9“_“-‘
doxorrubicina V: vincristina A: dactinomicina c: ~ d€be recibir el paciente. La BAAF no fue dtil

ciclofosfamida. para el diagnostico en esta revision,

probablemente debido a tomas de muestras
inadecuadas para su procesamiento por el
patélogo, sin embargo, existen reportes en la
literatura donde ésta ha mostrado alguna

Cuadro 2. Regimenes de rescate

[¢] 0,
QT N % utilidad. Las desventajas de la BAAF parecen
ICE 1 100 estar en relacién con la cantidad de material
necesario para realizar estudios inmuno-
Abreviaturas: |, ifosfamida; C, carboplatino; E, histoquimicos. En nuestro hospital se
etoposido. diagnosticaron un promedio 3,8 casos por afo.
) El tratamiento de eleccién para los tumores de
DISCUSION bajo grado e intermedio es la cirugia, s6lo 11

pacientes (28,94 %) requirieron de quimio-
En este analisis retrospectivo de los STBNR (€rapiay/oradioterapia. 5de 11 (45,45 %) que
evaluados en nuestra institucién en los Gltimos fU€ron tratados con quimioterapia y/o

10 afios, se determiné una incidencia de 4,2 % radioterapia pertenecientesa GC Il y Ill, fueron
con los resultados clinicos excelentes con '€Scatados con este abordaje, porlo que podemos

78,94 % de los pacientes libres de enfermedad 9€Cir que la quimioterapia y la radioterapia

después de un seguimiento que esta comprendidolU€9an un papelimportante en el control de esta
entre 0.5-9 .83 afios. media de 5.16 afios: ademagPatologia, cuando se trata de tumores de alto
identificamos clinicamente factores pronésticos 9r@dd®. Finalmente nuestra recomendacion va

que estan asociados con la sobrevida y con eldifigida hacia la formacion de un grupo
control local y metastasis a distancia cooperativo nacional para determinar con mayor

En nuestra serie de 38 pacientes, los factoreslon:"CiSién los datos ep'idemiolégicos de esta
gue estan relacionados con malo’s resultados patologia, aunque consideramos que este es un

fueron: volumen tumoral mayor de 5 cm grupo de pacientes b'iefn representa_tivo ya que
) ' nuestro centro es un sitio de referencia nacional.
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