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ReEsuMEN: Introduccidn y objetivos. Los sarcomas de tejidos blan-
dos son un grupo infrecuente de tumores que suponen menos del 10%
de las neoplasias malignas en edad pediétrica. Aproximadamente el
50% de estos sarcomas se engloban en el grupo de |os rabdomiosar-
comas (RMS). El 50% restante pertenece a subgrupos de dificil carac-
terizacion debido a su rareza'y a su comportamiento heterogéneo (fi-
brosarcoma, sarcoma sinovial, sarcoma de Ewing extradseo, heman-
giosarcoma, liposarcoma, leiomiosarcoma, etc.).

Pretendemos descrihir la experiencia de nuestrainstitucion en los dlti-
mos 10 afios en el manejo de sarcomas de tejidos blandos en localiza-
ciones excepcionales paraintentar delimitar |os factores comunes que
pueden influir en lasupervivenciaalargo plazoy en las diferentes mo-
dalidades de tratamiento.

Material y métodos. Entre los afios 1989 y 1998 fueron atendidos en
nuestro Centro 139 pacientes pediatricos diagnosticados de neopla-
sias malignas. De todos estos casos, 10 (7,19%) correspondieron a
sarcomas de partes blandes de origen mesenquimatoso y presentacion
extremadamente infrecuente. Analizamos de forma retrospectiva
los historiales clinicos de estos pacientes para recoger informacion
acercadel tipo histoldgico y tamafio del tumor, la edad al diagndsti-
co, lalocalizacion, € estadio clinico, las pruebas radiol 6gicas reali-
zadas para el diagndstico y seguimiento, €l tipo de intervencion qui-
rirgica, lanecesidad de quimio y/o radioterapia, las complicaciones
y lasupervivencia a corto, medio y largo plazo. Los datos fueron
recogidos en la base de datos Access® y andlizados con € programa
SPSS 8.0.

Resultados. El tipo histol 6gico de estos 10 casos correspondié a: 1 he-
mangiosarcoma del suelo delaboca, 2 sarcomas de Ewing extradseos,
1 rabdomi osarcoma hotrioides de vejiga, 1 fibrosarcoma mediastinico,
1 rabdomiosarcoma retroperitoneal, 1 rabdomiosarcoma paratesti cu-
lar, 1 condrosarcomacervical, 1 rabdomiosarcomaalveolar y 1 rabdo-
miosarcoma deltoideo. El 50% fueron rabdomiosarcomasy el resto di-
ferentes subtipos de sarcomas excepcionales y de dificil clasifica-
cion. Laedad mediaa diagndstico fue de 7 afios, algo menor (4,6 afios)
si consideramos | os rabdomiosarcomas por separado. La cirugia con
reseccion total fue posible en 6 casos. Laquimioterapiainicia con VA
fue seguida de radioterapia sdlo en 4 casos. A |0s pacientes en estadi-
osclinicos|l, Il o 1V seles afiadio quimioterapia de 22 linea. Tres de
los pacientes fallecieron en el curso de su enfermedad pese al trata-
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miento intensivo. L os supervivientes tienen un seguimiento medio de
4 afios (6 meses-9 afios).

Conclusiones. El impacto de la resecabilidad en la supervivencia de
estos tumores queda claramente demostrado, incluso por encima de
otros factores como las caracteristicas histol 6gicas de cada neoplasia.
Laaparicion de metéstasis a distancia es infrecuente, si bien las reci-
divas fueron constantes en todos aquell os casos de reseccion incom-
pleta. En base a estas observaciones podemos formular una aproxi-
macion valida para el mangjo de estos tumores: 1) esimprescindible
unareseccion tumoral amplia; 2) laradioterapia postquirdrgica se em-
plearasi los mérgenes no son adecuados para intentar el control local
de laenfermedad, y 3) si hien la quimioterapia agresiva no ha demos-
trado claramente sus beneficios en las lesiones en estadio | (reseccidn
total), se aconsegja su empleo durante un tiempo limitado dado el pro-
nostico infausto que conllevaria unarecidiva.

PaLaBRAS CLAVE: Sarcomas de partes blandas; Rabdomiosarcoma.

CLINICAL PATTERNS IN PEDIATRIC SOFT TISSUE SARCOMAS

ABSTRACT: Introduction and objectives. Soft tissue sarcomas are ra-
re mesenchymal neoplasms that constitute less than 10% of all pedia-
tric malignancies. Half of these are rhabdomyosarcomas, the remaining
50% have avaried and heterogenous histologic and clinical patterns (fi-
brosarcoma, synovial cell sarcoma, extraskeletal Ewing's sarcoma, an-
giosarcoma, liposarcoma, leiomyosarcoma, ...).

The purpose of thiswork isto evaluate our clinical experience with soft
tissue sarcomas in uncommon sites over the past 10 yearsin order to
delimitate the prognostic factorsin surviva and modalities of treatment.
Material and methods. Between 1989 and 1998, 10 patients were diag-
nosed with soft tissue sarcomas in uncommon sites and treated by us
over atotal number of 139 pediatric neoplasms (7.19%). Data on the-
se patients were obtained from careful review of medical records.
Variables investigated included histologic findings, tumor size, age at
presentation, primary site, clinical group, radiologic test performed,
surgical treatment, radiotherapy and adjuvant chemotherapy, compli-
cations and survival rates. Charts were registered in database Access.
Statistical analysiswas performed by the SPSS 8.0 statistical program.
Results. The following histologic types of these 10 tumors were iden-
tified: 1 hemangiopericytomain oral cavity, 2 extraosseous Ewing's
sarcoma, 1 botryoid rhabdomyosarcoma of the bladder, 1 mediastina
fibrosarcoma, 1 retroperitoneal rhabdomyosarcoma, 1 paratesticular
rhabdomyosarcoma, 1 cervical condrosarcoma, 1 alveolar rhabdom-
yosarcoma and 1 deltoid rhabdomyosarcoma. 50% were rhabdomyo-
sarcomas and the remaining 50% have avariated sarcomatous histolo-
gic pattern with a difficult classification. The mean age at diagnosis
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was 7 years (4.6 years accounted for rhabdomyosarcoma aone). Surgery
with complete excision were performed only in six cases. Adjuvant che-
motherapy with VA was followed by radiotherapy only in four pa-
tients. All the children classified in clinical groups I, 111 or IV nee-
ded 2nd. line regimens of chemotherapy. Three patientsdied in thefo-
Ilow-up instead of the multimodal treatment. Survival ranged from 6
months to 9 years (mean 4 years).

Conclusions. Theimpact of surgical resecability on outcomein these tu-
mors has been clearly demonstrated over other factors like histologic ap-
pearance. Distant metastasis are infrequent but local recurrence are a
constant in all cases with incomplete surgical resection. Based on those
facts we could advanced an adequate approach to thiskind of neoplasms:
1) wide complete surgical resection is mandatory; 2) radiotherapy will
only be necesary if margins of resection cannot control the local disea
se, and 3) chemotherapy have not clearly demonstrated his benefits as
adjuvant therapy in clinical group | lesions but his employ is recomen-
ded in all cases because of the poor prognosis due to local recurrence.

KEey Worbs: Soft tissue sarcomas; rhabdomyosarcoma.

INTRODUCCION

L os sarcomas de tegjidos blandos en nifios son tumoresin-
frecuentes que se originan en células mesenquimales de las
que derivan determinadas lineas tisulares, como misculo es-
quelético (rabdomiosarcoma), musculo liso (leiomiosarco-
ma), grasa (liposarcoma), tejido conectivo (fibrosarcoma, sar-
comasinovia, histiocitoma) o tejido nervioso periférico (tu-
mores neuroectodérmicos)®. Aproximadamente el 60% de
estos sarcomas aparecen en extremidades, sobre todo en in-
feriores (3 veces mas frecuente).

Estos tumores son |a 6% neoplasia mas frecuente en edad
pedidtricay suponen e 7% de todos | os canceres pediétricos,
con unaincidencia anual estimada de 8 casos por millén de
habitantes por debajo de los 18 afios. En |a poblacién gene-
ral sdlo representan el 0,7% de los tumores malignos®.
Aproximadamente el 50% de estos tumores mesenquimato-
sos se engloban dentro de |os rabdomiosarcomas, mientras
que €l resto son catal ogados dentro de un grupo poco defini-
do y de comportamiento heterogéno denominado «otros sar-
comas de partes blandas no rabdomiosarcomatosos» (SPBNR).

El tratamiento estdndar de estos tumores es multimodal con
diferentes efectividad de la cirugia, quimio y radioterapias se-
gun €l tipo de tumor y el grado de malignidad. Pese a esto, to-
davia existen mdiltiples controversias respecto al régimen ide-
al de tratamiento debido ala baja frecuencia de estas neopla-
siasy alaescasa informacion acerca de su evolucion natural.

El propdsito de este trabajo es el de evaluar nuestra ex-
perienciaclinicaen el tratamiento de los sarcomas de tejidos
blandos en edad pediétrica en los Gltimos 10 afios.

PACIENTESY METODOS

Entre los afios 1989 y 1998 se atendieron en € Complexo

VOL. 14,N°1, 2001

Hospitalario «Juan Canalgjo» de A Corufia 139 pacientes pe-
didtricos menores de 14 afios diagnosticados de neoplasias
malignas. De este conjunto de pacientes, 10 padecian tumo-
res sarcomatosos de partes blandas y seran €l objeto de nues-
tro estudio. Revisamos de forma retrospectiva las historias
de estos pacientes recogiendo datos acerca de la edad de pre-
sentacion, € sexo, las anomaliasy enfermedades asociadas,
lalocalizacién del tumor, la duracidn de la sintomatol ogia
hasta su ingreso, |os métodos de diagndstico y |os estudios
de imagen realizados, la presencia de metéstasis, €l trata-
miento quirdrgico realizado, la quimio/radioterapia coadyu-
vante, |os estudios anatomopatol 6gicos realizados y la su-
pervivenciaamedio y largo plazo, asi como |as causas del
exitus en su caso.

L os resultados se registraron empleando |a base de datos
Access®. El estudio estadistico de interrelacion entre varia-
bles serealizd con € programa estadistico SPSS 8.0 emple-
ando el test exacto del X2 de Fisher. La significacion esta-
distica fue demostrada por valores de p < 0,05.

Aquellos pacientes diagnosticados de rabdomiosarco-
mas (RMS) fueron tratados siguiendo los protocol os reco-
mendados por |a SIOP de 1983y 1989 y por las pautas del
IRS-1, mientras que los que padecian un sarcoma de par-
tes blandas no rabdomiosarcomatoso (SPBNR) se trataron
inicialmente con cirugiaradical seguida de quimioterapia
multiple con ifosfamida, vincristinay actinomicina (IVA),
ademés de carboplatino y etopdsido en enfermedad dise-
minada o reseccion parcial de lamasa. Laradioterapiafue
aplicada en nuestra serie alos pacientes con mala respues-
taaquimioterapiay en aquellos con enfermedad residual
post-exéresis.

RESULTADOS

Los 10 pacientes diagnosticados de sarcomas de partes
blandas en | os ltimos 10 afios suponen €l 7,19% de todas las
neoplasias malignas pediatricas vistas en el mismo periodo
de tiempo. Los tipos histopatol gicos correspondieron a: 1
hemangiopericitoma del suelo delaboca, 1 rabdomiosarco-
ma botrioides de vejiga, 2 sarcomas de Ewing extradseos, 1
rabdomiosarcoma retroperitoneal, 1 fibrosarcoma mediasti-
nico, 1 rabdomiosarcoma alveolar de piel, 1 condrosarcoma
mixoide cervical, 1 rabdomiosarcoma deltoideo y 1 rabdo-
miosarcoma paratesticular (Tabla Il). El 50% de €llos eran
sarcomas de origen miogénico (rabdomiosarcomas).

Laedad mediaa diagnéstico fue de 7 afios (rango de 8
meses a 13 afios), si bien seriaalgo menor s se considerasen
los rabdomiosarcomas por separado (4,6 afios). El 60% de
los casos eran nifios y €l 40% nifias. Los tumores variaron en
tamafio entre 1y 9 cm de didmetro.

En 6 casos se pudo realizar una exéresistotal inicial con
bordes libres del tumor, mientras que en 4 pacientes no se pu-
do llevar a cabo la cirugia curativay la reseccion fue subto-
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Tablala Caracteristicas delos sarcomas de partes blandas no rabdomiosar comatosos (or den frecuencia)

Tipo de tumor (frecuencia) Edad + frec Localizacion + frec Alt cromosom Tratamiento Supervivencia
principal a5 afios
Sarcomasinovial (33%) <20 Extrem inf 60% Trasloc X-18 Cirugia+ Radiot 53-89%
Quimiot?
Fibrosarcoma (13%) <2 Extrem inf Trisomia 11 Cirugia+ Quimiot 25-50%
prey postop
Sarcoma Ewing extradseo (12%)  18-20 Tronco y extrem inf Trasloc 11-22 Cirugia+ Radiot + 50-60%
Trasloc 21-22 Quimiot
Tumor neuroectodérmico 15-20 Tronco y extrem inf Trasloc 11-22 Cirugia+ Radiot + 50-60%
primitivo (10%) Trasloc 21-22 Quimiot
Histiocitoma fibroso maligno 10-20 Extrem inf y tronco Delec 19p Cirugia < 60%
(5%) radioinducido Quimiot? Radiot?
Neurofibrosarcoma (<5%) >30NF-1 Extremidades Neurofibromatosis 1 Cirugia 35%
Delecion 17q Quimiot?
L eiomiosarcoma (<3%) >18 Estémago Trasloc 12-14 Cirugia 55%
Retroperitoneo AsocaVIHy VEB Radiot? Quimiot?
Liposarcoma (<3%) >20 Extrem inf y tronco Trasloc 12-16 Cirugia 87%
Angiosarcoma (<3%) >15 Extremidades Cirugia 45%
Radiot?
Condrosarcoma extraesquel ético >10 Troncoy Cirugia 30-55%
(<3%) extremidades Radiot?
Hemangiopericitoma (<3%) <2 Suelo de boca Trasloc 12-19 Cirugia 30-70%
extremidades Trasloc 13-22 Quimiot? Radiot?
Sarcomaalveolar partesblandas ~ 15-35 Cabezay cuello Trasloc 2-13 Cirugia 59-89%
(<3%) Delec 17q
Tablalb Caracteristicasdelosrabdomiosarcomas (or den frecuencia)
Tipo de tumor rabdomiosarcomatoso  Localizacion Cirugia Quimioterapia Radioterapia Superv 5 afios
Cabezay cuello (45%) Orhita Cirugiasuele Quimioterapia Radioterapia 94% orbita
parameningeo ser subtotal VA s estadioll olll 50% otros
Genitourinario (22%) Vdigay Cirugiaamplia Quimioterapia Radioterapiaen 80% paratestic
préstata IVA, VAC estadios avanzados 65% resto
Extremidades (18%) Extremidades Cirugiaradica Quimioterapia pre Radioterapiaen 44%
inferiores y post-VAC, IVA estadios avanzados
Otros (15%) Torax Cirugiaradica Quimioterapia Radioterapia 30-50%
retroperitoneo IVA, VAC, IVE postoperatoria

|I: ifosfamida; V: vincristina; C: ciclofosfamida; A: actinomicina; E: etopdsido.

tal. De estos 4 casos, 2 eran estadios |11 y otros 2 eran esta-
dios V. Dos de €llos han fallecido por fallo multiorganico
(ralbdomiosarcoma retroperitoneal alos 2 afios del seguimiento
y fribrosarcoma mediastinico alos 6 meses), mientras que €l
otro caso presenta metastasis pulmonares que no han res-
pondido a tratamiento después de 12 meses del diagnostico
(Fig. 2). El otro exitus de los tres de nuestra serie fue debi-
do alatoxicidad hematol 6gica de la poliquimioterapia con
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IVA (2° ciclo) en una paciente con condrosarcoma mixoide
cervical.

En todos | os pacientes el tratamiento inicial fue quirdr-
gico. Lareseccion total del tumor hatenido unarelacion es-
tadisticamente significativa (p = 0,04) con la supervivencia
y laaparicion de metéstasis segin el test exacto de Fisher.

Laradioterapia se empled en aquellos casos con enfer-
medad microscopicaresidual tras reseccién tumoral (grupos

CIRUGIA PEDIATRICA



Tablalc Variantes histologicas del rabdomiosar coma pediatrico
seguin la clasificacion patoldgica internacional del rab-
domiosarcoma

Pronostico favorable

a. Botrioides (5%)

b. Célulafusiforme (10%)
Pronostico intermedio

a. Embrionario (53%)

b. Pleomérfico (< 1%)
Pronostico desfavorable

a. Alveolar (19%)

b. Indiferenciado (7%)

Modificado de Asmar y cols., 1994

I, asi como en |os dos pacientes que fallecieron en el cur-
so de la enfermedad tras la aparicion de metastasis pulmo-
nares (fibrosarcoma mediastinico) y metastasis hepéticas (rab-
domiosarcoma retroperitoneal). La quimioterapiafue el tra-
tamiento electivo en el 100% de los casos después de laci-
rugia. Los tumores rabdomiosarcomatosos fueron tratados
segln protocolos de SIOP e IRS- 11 (Tabla Ib) con quimio-
terapia adyuvante con | VA (ifosfamida, vincristinay acti-
nomicina) y/o con CVE (ciclofosfamida, vincristinay eto-
pdsido). En el caso del rabdomiosarcoma paratesticular (Fig.
1) s6lo se administré vincristinay actinomicinatras lare-

Figura 1. Rabdomiosarcoma paratesticular derecho en e momento del
ingreso.

seccion. Los sarcomas de partes blandas no rabdomiosarco-
matosos se trataron igualmente con VA, afiadiendo ciclo-
fosfamiday etopdsido en caso de respuesta desfavorable a
los ciclosiniciaes (hemangiopericitomay fribrosarcomame-
diastinico).

El tiempo medio de seguimiento ha sido de 4 afios (ran-
go de 6 mesesa 9 afios). Lasupervivenciaglobal al afio fue
del 80%. Ladiferenciaen intervalo libre de enfermedad se-
gun los estadios del tumor no fue estadisticamente significa
tiva (p = 0,06), si bien el 100% de los clasificados en esta-
dios| y Il estén libres de enfermedad mientras que de los 5

Cirugia

Subtotal

Subtotal

Quimio Radio Superv Causaexitus Complic Estadio Parham
IVA+CVE No 1afio — Abcess IV G3
herida
Total Total IVA Si 8 aflos — No lla

Tablall Tratamientoy supervivencia de pacientes con sarcomas de partes blandas
Paciente Sexo Edad Diagnéstico Localiz Extension
1 F  10a Hemangiopericitoma Sueloboca  Mtspulmén
2 M 5a  Rabdomiosarcoma Brazo No Mts
3 F 13a SarcomaEwing  Paravertebrd ~ NoMts

extradseo
4 M 2a  Rabdomiosarcoma Veiga No Mts
botricides
3 F  12a Condrosarcoma Cuello No Mts
mixoide
6 M  6a  Rabdomiosarcoma Paratesticular  No Mts
7 M 9a  Rabdomiosarcoma Pie No Mts
aveolar
8 F 7a Sarcoma Ewing Brazo No Mts
extradseo
9 M 5a Fibrosarcoma Mediastino ~ Mts pulmén
10 M 8m  Rabdomiosarcoma Retroperitoned  Ascitis

Mts higado

Subtotal

Totd IVA No  15afios — Anemia Ib G2
severa
Totd IVA No 7 afios — Obstrucc 1l —
ureteral
Subtotal IVA No Exitus  ToxicIVA Toxicidad Il Gl
hematoldgica  IVA
Totd VA No 1 afio — No la —
Totd IVA No  0,5afios — No Ib —
Total CVA Si 9 afios — No Ila G2
IVA+CV S Exitus FMO Absceso I G3
herida
IVA+CVE  Si FMO Acitis 1Y —

intratable

FMO: fallo multiorganico; IVA: ifosfamida, vincristina, actinomicina; CVE: ciclofosfamida, vincristina, ectopdsido.
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Figura 2. Metéstasis pulmonares muiltiples secundarias a hemangio-
pericitoma del suelo delaboca (A) junto con laimagen de TAC don-
de se apreciae tumor primario (B).

pacientes con estadios |11 y 1V treshan fallecido y uno se en-
cuentra con metéstasis pulmonares multiples que no respon-
den al tratamiento.

El indice de recidivas no se relaciond con €l tamafio ini-
cial de lamasa. Tampoco se pudo demostrar relacion esta-
disticaentre supervivenciay edad al diagnostico (p=0,8), €
sexo (p = 0,75), € tipo de quimicterapia empleada (p = 0,3)
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y las caracteristicas histol6gicas del tumor. En los sarcomas
de partes blandas no rabdomiosarcomatosos, €l sistema de
Clasificacion de Parham y cols.® de 1995 (Tablalll) no tu-
V0 unarelacion estadisticamente significativa con la super-
vivencia (p = 0,09).

DISCUSION

L os sarcomas de tejidos blandos son un grupo de neo-
plasias malignas poco frecuentes en edad pedidtricay supo-
ne menos del 7% del global de los canceres en nifios®.
Derivan histol 6gicamente de células mesenquimalesy se di-
ferencian en dos grupos: agquellos con origen miogénico de-
nominados rabdomiosarcomas (50%) y un grupo heterogé-
neo denominado sarcomas de partes blandas no rabdomio-
sarcomatosos. Estos Ultimos tumores se caracterizan por una
gran variahilidad tanto en su comportamiento como en su his-
topatologia (Tabla 1a).

L os rabdomiosarcomas son |os sarcomas de partes blan-
das mas frecuentes en edad pediétrica. En los Ultimos 20 afios
se han producido grandes avances en el tratamiento y com-
prension de estas neoplasias gracias sobre todo alos estudios
multicéntricos realizados por € Intergroup Rhabdomyosarcoma
Study (IRS) desde el afio 1972. Gracias a€llo, en la actuali-
dad casi e 75% de |os pacientes diagnosticados de RM S con-
seguirdn una curacion completa de la enfermedad combinan-
do cirugia, radioterapiay poliquimioterapia®®. Los RMS se
presentan con un pico de incidencia bimodal en edades (2-5
afosy 15-19 afios) y se han descrito asociados a neurofibro-
matosis tipo |, sindrome de Beckwith-Wiedemann y sindro-
me de Li-Fraumeni. Se han definido diferentes modalidades
histol 6gicas seguin la clasificacion internaciona en funcion
del prondstico®. Este esquema se basa en la division clasica
€n cuatro tipos propugnada por Horn & Enterline en 1958 (em-
brionario, batrioides, alveolar y pleomorfico) (Tablalc). Las
manifestaciones clinicas dependen del lugar de origen del tu-
mor, laedad de presentacion y la presencia de metéstasis. El
sitio més frecuente de localizacion eslacabezay el cuello
(45%). El estadigje del tumor va a ser esencial para permitir
adecuar € régimen terapéutico y comparar las diferentes se-
ries en el pronostico y supervivencia. Es por ello por lo que
se debe clasificar e tumor en un grupo clinico segin & IRS
(TablalV). El tratamiento del RM S precisa una estrategiain-
terdisciplinaria pero siempre considerando que la cirugia ra-
dical primariavaa ser la piedraangular sobre la que se en-
foque toda laactitud terapéutica. La combinacion de poliqui-
mioterapia postquirdrgica con VA (ifosfamida, vincristinay
actinomicina) y otras drogas seguidas de radioterapia para pa-
cientes con estadios |11 y 1V han mejorado significativamen-
te el prondstico@19), Los nuevos objetivos futuros se centran
en la.obtencion de nuevos quimioterapicos que consigan evi-
tar latoxicidad y laaparicidn de neoplasias secundarias alar-
go plazo en estos pacientes™,
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Tablalll Clasficacion de Parham y cols. de sarcomas no miogénicos

Clasificacion de sarcomas de partes blandas no rabdomiosar comatosos seglin histologia, edad y caracteristicas citol6gicas del tumor.

Grado 1 (G1):

Liposarcomas mixoides y bien diferenciados, dermatofibrosarcoma protuberans, fibrosarcomas infantilesy bien diferencia

dos, hemangiopericitomasinfantiles bien diferenciados, tumores malignos de vainas de nervios periféricos bien diferencia-

dos, histiocitoma fibroso maligno.
Grado 2 (G2):

Sarcomas no incluidos en G1 6 G3 en los que menos del 15% de |a superficie muestra necrosis, €l indice mitético es menor

de 5 por campo, laatipi nuclear es poco marcaday la celularidad escasa.

Grado 3 (G3):

Liposarcomas pleomdrficos, condrosarcomas mesenquimal es, osteosarcomas extraesquel éti cos, tumores Triton malignos, sar-

comas alveolares de partes blandas, sarcomas no incluidos en G1 con méas del 15% de necrosis, indice mitético superior a5

por campo, marcada atipia e hipercelularidad.

Modificado de Parhamy cols.

TablalV Clasificacion tumoral delosrabdomiosarcomas|RSII1

Grupo |: 93% supervivenciaa 5 afios.

a Tumor localizado confinado al lugar de origen completamente resecado.
b. Tumor localizado infiltrando mas alla del origen y completamente resecado.

Grupo |1: 81% supervivencia a5 afios.

a. Tumor localizado con reseccion macroscdpica completa pero enfermedad microscopica residual.
b. Tumor localmente invasivo alinféticos pero completamente resecado.
¢. Tumor localmente invasivo a linf&ticos con reseccion macroscopica completa pero enfermedad microscdpica residual.

Grupo I11: 73% supervivencia a5 afios.

a Tumor localizado o localmente invasivo con enfermedad residual macroscopica tras biopsia.
b. Tumor localizado o localmente invasivo con enfermedad residual macroscopica tras reseccion de mas del 50% de la masa.

Grupo | V: 30% supervivencia a5 afios.

Cualquier tamafio del tumor primario con o sin infiltracion linfética pero metastasica a distanciasin relacion con el tipo de cirugia del

tumor primario.

Los SPBNR son un grupo diverso de neoplasias dificil-
mente clasificables que si bien son relativamente bien cono-
cidas en edad adulta, su comportamiento en nifios es distinto
y poco conocido. Se han descrito en pacientes pediétricos de
todas | as edades aunque predominan entrelos 10 y los 13 afios.
Ocasionalmente se han descrito asoci adas a neurofibromato-
sis, sindrome de Down, espina bifida, nevus melanocitico con-
génito y exposicion aradiaciones. Lasformas de presentacion
mas comun es la de una masa de crecimiento lento que se
relaciona inicialmente con un acontecimiento traumatico en
una extremidad?. El hecho de que este grupo englobe una
heterogénea coleccion de neoplasias complica el estudio de
estas lesiones. El desarrollo de nuevos marcadores tumorales
mediante técnicas inmunohistoquimicas ha permitido uname-
jor caracterizacion delos SPBNR®). Las caracteristicas de ca
dauno de estos tumores difiere seguin su tipo histolégico (Tabla
1a). El tipo histopatol 6gico mas frecuente es el sarcomasino-
vial seguido por el fibrosarcomay la familia de los sarco-
mas de Ewing extradseos y los tumores neuroectodérmicos
primitivos (en conjunto todos éstos suman casi € 80%).

Los sistemas de estadigje y clasificacion en los SPBNR
no haresultado del todo efectivo de cara atener valor pro-
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ndstico en la supervivencia debido a su gran heterogenei-
dad@4. El tratamiento bésico es la exéresis quirrgica com-
pleta, lacual puede conseguirse seglin las seriesen € 28-85%
de los casos+16)., La radioterapia adyuvante ha sido la pau-
ta habitual enlos SPBNR en adultos, pero en nifios su papel
no esté bien definido. Iguamente, la efectividad de la qui-
mioterapia (ifosfamida, doxorrubicina, vincristinay ciclo-
fosfamida) tampoco esta clara en estos tumores en nifiosy en
diversos estudios no se han demostrado beneficios en la su-
pervivenciaalargo plazo”19),

En general, podemos concluir que en los sarcomas de
partes blandas en conjunto no existen factores que de for-
maindividual tengan influencia en el prongstico. La ade-
cuada clasificacion de estos tumores va a ayudar a orien-
tar adecuadamente la terapéutica més idoneay permitir
estudios comparativos de efectividad. En €l caso concreto
delos SPBNR, no se ha demostrado que ni laedad ni el se-
X0, tamafio del tumor, lugar de presentacion o caracteristi-
cas histopatol égicas influyan por separado en la supervi-
vencia. El Unico factor prondstico demostrable de forma ob-
jetiva es la consecucion de la exéresis completa de la ma-
sa tumoral 4 15.20),

Patrones clinicos de comportamiento en sarcomas pediétricos de partes blandas 19



Pese a que | os datos proporcionados por nuestra serie son

muy limitados, no debemos obviar € resultado del impacto
de la reseccién completa en €l prondstico paraasi poder ac-
tuar en consecuenciaen el enfoque inicial de estas lesiones
infrecuentes. Es, por tanto, esencial que laactitud del ciruja-
no pediatrico se oriente hacia este objetivo tras el diagnosti-
co de estos tumores de partes blandas.
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