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miento intensivo. Los supervivientes tienen un seguimiento medio de
4 años (6 meses-9 años).
Conclusiones. El impacto de la resecabilidad en la supervivencia de
estos tumores queda claramente demostrado, incluso por encima de
otros factores como las características histológicas de cada neoplasia.
La aparición de metástasis a distancia es infrecuente, si bien las reci-
divas fueron constantes en todos aquellos casos de resección incom-
pleta. En base a estas observaciones podemos formular una aproxi-
mación válida para el manejo de estos tumores: 1) es imprescindible
una resección tumoral amplia; 2) la radioterapia postquirúrgica se em-
pleará si los márgenes no son adecuados para intentar el control local
de la enfermedad, y 3) si bien la quimioterapia agresiva no ha demos-
trado claramente sus beneficios en las lesiones en estadío I (resección
total), se aconseja su empleo durante un tiempo limitado dado el pro-
nóstico infausto que conllevaría una recidiva.

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 a varied and heterogenous histologic and clinical patterns (fi-
brosarcoma, synovial cell sarcoma, extraskeletal Ewing’s sarcoma, an-
giosarcoma, liposarcoma, leiomyosarcoma, ...).
The purpose of this work is to evaluate our clinical experience with soft
tissue sarcomas in uncommon sites over the past 10 years in order to
delimitate the prognostic factors in survival 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 a total 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 analysis was performed by the SPSS 8.0 statistical program.
Results. The following histologic types of these 10 tumors were iden-
tified: 1 hemangiopericytoma in oral cavity, 2 extraosseous Ewing’s
sarcoma, 1 botryoid rhabdomyosarcoma of the bladder, 1 mediastinal
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 a variated sarcomatous histolo-
gic pattern with a difficult classification. The mean age at diagnosis

RESUMEN: Introducción 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 pediátrica. Aproximadamente el
50% de estos sarcomas se engloban en el grupo de los rabdomiosar-
comas (RMS). El 50% restante pertenece a subgrupos de difícil carac-
terización debido a su rareza y a su comportamiento heterogéneo (fi-
brosarcoma, sarcoma sinovial, sarcoma de Ewing extraóseo, heman-
giosarcoma, liposarcoma, leiomiosarcoma, etc.).
Pretendemos describir la experiencia de nuestra institución en los últi-
mos 10 años en el manejo de sarcomas de tejidos blandos en localiza-
ciones excepcionales para intentar delimitar los factores comunes que
pueden influir en la supervivencia a largo plazo y en las diferentes mo-
dalidades de tratamiento.
Material y métodos. Entre los años 1989 y 1998 fueron atendidos en
nuestro Centro 139 pacientes pediátricos diagnosticados de neopla-
sias malignas. De todos estos casos, 10 (7,19%) correspondieron a
sarcomas de partes blandes de origen mesenquimatoso y presentación
extremadamente infrecuente. Analizamos de forma retrospectiva
los historiales clínicos de estos pacientes para recoger información
acerca del tipo histológico y tamaño del tumor, la edad al diagnósti-
co, la localización, el estadío clínico, las pruebas radiológicas reali-
zadas para el diagnóstico y seguimiento, el tipo de intervención qui-
rúrgica, la necesidad de quimio y/o radioterapia, las complicaciones
y la supervivencia a corto, medio y largo plazo. Los datos fueron
recogidos en la base de datos AccessR y analizados con el programa
SPSS 8.0.
Resultados. El tipo histológico de estos 10 casos correspondió a: 1 he-
mangiosarcoma del suelo de la boca, 2 sarcomas de Ewing extraóseos,
1 rabdomiosarcoma botrioides de vejiga, 1 fibrosarcoma mediastínico,
1 rabdomiosarcoma retroperitoneal, 1 rabdomiosarcoma paratesticu-
lar, 1 condrosarcoma cervical, 1 rabdomiosarcoma alveolar y 1 rabdo-
miosarcoma deltoideo. El 50% fueron rabdomiosarcomas y el resto di-
ferentes subtipos de sarcomas excepcionales y de difícil clasifica-
ción. La edad media al diagnóstico fue de 7 años, algo menor (4,6 años)
si consideramos los rabdomiosarcomas por separado. La cirugía con
resección total fue posible en 6 casos. La quimioterapia inicial con IVA
fue seguida de radioterapia sólo en 4 casos. A los pacientes en estadí-
os clínicos II, III o IV se les añadió quimioterapia de 2ª línea. Tres de
los pacientes fallecieron en el curso de su enfermedad pese al trata-
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was 7 years (4.6 years accounted for rhabdomyosarcoma alone). Surgery
with complete excision were performed only in six cases. Adjuvant che-
motherapy with IVA was followed by radiotherapy only in four pa-
tients. All the children classified in clinical groups II, III or IV nee-
ded 2nd. line regimens of chemotherapy. Three patients died in the fo-
llow-up instead of the multimodal treatment. Survival ranged from 6
months to 9 years (mean 4 years).
Conclusions. The impact of surgical resecability on outcome in 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 this kind 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 I lesions but his employ is recomen-
ded in all cases because of the poor prognosis due to local recurrence.

KEY WORDS: Soft tissue sarcomas; rhabdomyosarcoma.

INTRODUCCIÓN

Los sarcomas de tejidos blandos en niños son tumores in-
frecuentes que se originan en células mesenquimales de las
que derivan determinadas líneas tisulares, como músculo es-
quelético (rabdomiosarcoma), músculo liso (leiomiosarco-
ma), grasa (liposarcoma), tejido conectivo (fibrosarcoma, sar-
coma sinovial, histiocitoma) o tejido nervioso periférico (tu-
mores neuroectodérmicos)(1). Aproximadamente el 60% de
estos sarcomas aparecen en extremidades, sobre todo en in-
feriores (3 veces más frecuente).

Estos tumores son la 6ª neoplasia más frecuente en edad
pediátrica y suponen el 7% de todos los cánceres pediátricos,
con una incidencia anual estimada de 8 casos por millón de
habitantes por debajo de los 18 años. En la población gene-
ral sólo representan el 0,7% de los tumores malignos(2).
Aproximadamente el 50% de estos tumores mesenquimato-
sos se engloban dentro de los rabdomiosarcomas, mientras
que el resto son catalogados dentro de un grupo poco defini-
do y de comportamiento heterogéno denominado «otros sar-
comas de partes blandas no rabdomiosarcomatosos» (SPBNR).

El tratamiento estándar de estos tumores es multimodal con
diferentes efectividad de la cirugía, quimio y radioterapias se-
gún el tipo de tumor y el grado de malignidad. Pese a esto, to-
davía existen múltiples controversias respecto al régimen ide-
al de tratamiento debido a la baja frecuencia de estas neopla-
sias y a la escasa información acerca de su evolución natural.

El propósito de este trabajo es el de evaluar nuestra ex-
periencia clínica en el tratamiento de los sarcomas de tejidos
blandos en edad pediátrica en los últimos 10 años.

PACIENTES Y MÉTODOS

Entre los años 1989 y 1998 se atendieron en el Complexo

Hospitalario «Juan Canalejo» de A Coruña 139 pacientes pe-
diátricos menores de 14 años diagnosticados de neoplasias
malignas. De este conjunto de pacientes, 10 padecían tumo-
res sarcomatosos de partes blandas y serán el objeto de nues-
tro estudio. Revisamos de forma retrospectiva las historias
de estos pacientes recogiendo datos acerca de la edad de pre-
sentación, el sexo, las anomalías y enfermedades asociadas,
la localización del tumor, la duración de la sintomatología
hasta su ingreso, los métodos de diagnóstico y los estudios
de imagen realizados, la presencia de metástasis, el trata-
miento quirúrgico realizado, la quimio/radioterapia coadyu-
vante, los estudios anatomopatológicos realizados y la su-
pervivencia a medio y largo plazo, así como las causas del
exitus en su caso.

Los resultados se registraron empleando la base de datos
Access®. El estudio estadístico de interrelación entre varia-
bles se realizó con el programa estadístico SPSS 8.0 emple-
ando el test exacto del X2 de Fisher. La significación esta-
dística fue demostrada por valores de p ≤ 0,05.

Aquellos pacientes diagnosticados de rabdomiosarco-
mas (RMS) fueron tratados siguiendo los protocolos reco-
mendados por la SIOP de 1983 y 1989 y por las pautas del
IRS-III, mientras que los que padecían un sarcoma de par-
tes blandas no rabdomiosarcomatoso (SPBNR) se trataron
inicialmente con cirugía radical seguida de quimioterapia
múltiple con ifosfamida, vincristina y actinomicina (IVA),
además de carboplatino y etopósido en enfermedad dise-
minada o resección parcial de la masa. La radioterapia fue
aplicada en nuestra serie a los pacientes con mala respues-
ta a quimioterapia y en aquellos con enfermedad residual
post-exéresis.

RESULTADOS

Los 10 pacientes diagnosticados de sarcomas de partes
blandas en los últimos 10 años suponen el 7,19% de todas las
neoplasias malignas pediátricas vistas en el mismo período
de tiempo. Los tipos histopatológicos correspondieron a: 1
hemangiopericitoma del suelo de la boca, 1 rabdomiosarco-
ma botrioides de vejiga, 2 sarcomas de Ewing extraóseos, 1
rabdomiosarcoma retroperitoneal, 1 fibrosarcoma mediastí-
nico, 1 rabdomiosarcoma alveolar de piel, 1 condrosarcoma
mixoide cervical, 1 rabdomiosarcoma deltoideo y 1 rabdo-
miosarcoma paratesticular (Tabla II). El 50% de ellos eran
sarcomas de origen miogénico (rabdomiosarcomas).

La edad media al diagnóstico fue de 7 años (rango de 8
meses a 13 años), si bien sería algo menor si se considerasen
los rabdomiosarcomas por separado (4,6 años). El 60% de
los casos eran niños y el 40% niñas. Los tumores variaron en
tamaño entre 1 y 9 cm de diámetro.

En 6 casos se pudo realizar una exéresis total inicial con
bordes libres del tumor, mientras que en 4 pacientes no se pu-
do llevar a cabo la cirugía curativa y la resección fue subto-
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tal. De estos 4 casos, 2 eran estadíos III y otros 2 eran esta-
díos IV. Dos de ellos han fallecido por fallo multiorgánico
(rabdomiosarcoma retroperitoneal a los 2 años del seguimiento
y fribrosarcoma mediastínico a los 6 meses), mientras que el
otro caso presenta metástasis pulmonares que no han res-
pondido al tratamiento después de 12 meses del diagnóstico
(Fig. 2). El otro exitus de los tres de nuestra serie fue debi-
do a la toxicidad hematológica de la poliquimioterapia con

IVA (2º ciclo) en una paciente con condrosarcoma mixoide
cervical.

En todos los pacientes el tratamiento inicial fue quirúr-
gico. La resección total del tumor ha tenido una relación es-
tadísticamente significativa (p = 0,04) con la supervivencia
y la aparición de metástasis según el test exacto de Fisher.

La radioterapia se empleó en aquellos casos con enfer-
medad microscópica residual tras resección tumoral (grupos

Tabla Ia Características de los sarcomas de partes blandas no rabdomiosarcomatosos (orden frecuencia)

Tipo de tumor (frecuencia) Edad + frec Localización + frec Alt cromosom Tratamiento Supervivencia 
principal a 5 años

Sarcoma sinovial (33%) < 20 Extrem inf 60% Trasloc X-18 Cirugía + Radiot 53-89%
Quimiot?

Fibrosarcoma (13%) < 2 Extrem inf Trisomía 11 Cirugía + Quimiot 25-50%
pre y postop

Sarcoma Ewing extraóseo (12%) 18-20 Tronco y extrem inf Trasloc 11-22 Cirugía + Radiot + 50-60%
Trasloc 21-22 Quimiot

Tumor neuroectodérmico 15-20 Tronco y extrem inf Trasloc 11-22 Cirugía + Radiot + 50-60%
primitivo (10%) Trasloc 21-22 Quimiot

Histiocitoma fibroso maligno 10-20 Extrem inf y tronco Delec 19p Cirugía < 60%
(5%) radioinducido Quimiot? Radiot?

Neurofibrosarcoma (<5%) > 30 NF-1 Extremidades Neurofibromatosis 1 Cirugía 35%
Deleción 17q Quimiot?

Leiomiosarcoma (<3%) > 18 Estómago Trasloc 12-14 Cirugía 55%
Retroperitoneo Asoc a VIH y VEB Radiot? Quimiot?

Liposarcoma (<3%) > 20 Extrem inf y tronco Trasloc 12-16 Cirugía  87%
Angiosarcoma (<3%) > 15 Extremidades Cirugía 45%

Radiot?
Condrosarcoma extraesquelético > 10 Tronco y Cirugía  30-55%

(<3%) extremidades Radiot?
Hemangiopericitoma (<3%) < 2 Suelo de boca Trasloc 12-19 Cirugía  30-70%

extremidades Trasloc 13-22 Quimiot? Radiot?
Sarcoma alveolar partes blandas 15-35 Cabeza y cuello    Trasloc 2-13 Cirugía 59-89%

(<3%) Delec 17q

Tabla Ib Características de los rabdomiosarcomas (orden frecuencia)

Tipo de tumor rabdomiosarcomatoso Localización Cirugía Quimioterapia Radioterapia Superv 5 años

Cabeza y cuello (45%) Orbita Cirugía suele Quimioterapia Radioterapia 94% orbita
parameníngeo ser subtotal VA si estadio II o III 50% otros

Genitourinario (22%) Vejiga y Cirugía amplia Quimioterapia Radioterapia en 80% paratestic
próstata IVA, VAC estadios avanzados 65% resto

Extremidades (18%) Extremidades Cirugía radical Quimioterapia pre Radioterapia en 44%
inferiores y post-VAC, IVA estadios avanzados

Otros (15%) Tórax Cirugía radical Quimioterapia Radioterapia 30-50%
retroperitoneo IVA, VAC, IVE postoperatoria

I: ifosfamida; V: vincristina; C: ciclofosfamida; A: actinomicina; E: etopósido.
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II), así como en los dos pacientes que fallecieron en el cur-
so de la enfermedad tras la aparición de metástasis pulmo-
nares (fibrosarcoma mediastínico) y metástasis hepáticas (rab-
domiosarcoma retroperitoneal). La quimioterapia fue el tra-
tamiento electivo en el 100% de los casos después de la ci-
rugía. Los tumores rabdomiosarcomatosos fueron tratados
según protocolos de SIOP e IRS-III (Tabla Ib) con quimio-
terapia adyuvante con IVA (ifosfamida, vincristina y acti-
nomicina) y/o con CVE (ciclofosfamida, vincristina y eto-
pósido). En el caso del rabdomiosarcoma paratesticular (Fig.
1) sólo se administró vincristina y actinomicina tras la re-

sección. Los sarcomas de partes blandas no rabdomiosarco-
matosos se trataron igualmente con IVA, añadiendo ciclo-
fosfamida y etopósido en caso de respuesta desfavorable a
los ciclos iniciales (hemangiopericitoma y fribrosarcoma me-
diastínico).

El tiempo medio de seguimiento ha sido de 4 años (ran-
go de 6 meses a 9 años). La supervivencia global a 1 año fue
del 80%. La diferencia en intervalo libre de enfermedad se-
gún los estadíos del tumor no fue estadísticamente significa-
tiva (p = 0,06), si bien el 100% de los clasificados en esta-
díos I y II están libres de enfermedad mientras que de los 5

Tabla Ic Variantes histológicas del rabdomiosarcoma pediátrico
según la clasificación patológica internacional del rab-
domiosarcoma

Pronóstico favorable
a. Botrioides (5%)
b. Célula fusiforme (10%)

Pronóstico intermedio
a. Embrionario (53%)
b. Pleomórfico (< 1%)

Pronóstico desfavorable
a. Alveolar (19%)
b. Indiferenciado (7%)

Modificado de Asmar y cols., 1994

Tabla II Tratamiento y supervivencia de pacientes con sarcomas de partes blandas

Paciente Sexo Edad Diagnóstico Localiz Extensión Cirugía Quimio Radio Superv Causa exitus Complic Estadio Parham

1 F 10 a Hemangiopericitoma Suelo boca Mts pulmón Subtotal IVA+CVE No 1 año — Abceso IV G3

herida

2 M 5 a Rabdomiosarcoma Brazo No Mts Total Total IVA Sí 8 años — No IIa

—

3 F 13 a Sarcoma Ewing Paravertebral No Mts Total IVA No 15 años — Anemia Ib G2

extraóseo severa

4 M 2 a Rabdomiosarcoma Vejiga No Mts Total IVA No 7 años — Obstrucc III —

botrioides ureteral

5 F 12 a Condrosarcoma Cuello No Mts Subtotal IVA No  Exitus Toxic IVA Toxicidad III G1

mixoide hematológica  IVA

6 M 6 a Rabdomiosarcoma Paratesticular No Mts Total    VA No 1 año — No Ia —

7 M 9 a Rabdomiosarcoma Pie No Mts Total IVA No  0,5 años — No Ib —

alveolar

8 F 7 a Sarcoma Ewing Brazo No Mts Total CVA Sí  9 años — No IIa G2

extraóseo

9 M 5 a Fibrosarcoma Mediastino Mts pulmón Subtotal IVA+CV Sí Exitus FMO Absceso III G3

herida

10 M 8 m Rabdomiosarcoma Retroperitoneal Ascitis Subtotal IVA+CVE Sí FMO Acitis IV —

Mts hígado intratable

FMO: fallo multiorgánico; IVA: ifosfamida, vincristina, actinomicina; CVE: ciclofosfamida, vincristina, ectopósido.

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



18 R. Méndez y cols. CIRUGIA PEDIATRICA

pacientes con estadíos III y IV tres han fallecido y uno se en-
cuentra con metástasis pulmonares múltiples que no respon-
den al tratamiento.

El índice de recidivas no se relacionó con el tamaño ini-
cial de la masa. Tampoco se pudo demostrar relación esta-
dística entre supervivencia y edad al diagnóstico (p = 0,8), el
sexo (p = 0,75), el tipo de quimioterapia empleada (p = 0,3)

y las características histológicas del tumor. En los sarcomas
de partes blandas no rabdomiosarcomatosos, el sistema de
Clasificación de Parham y cols.(3) de 1995 (Tabla III) no tu-
vo una relación estadísticamente significativa con la super-
vivencia (p = 0,09).

DISCUSIÓN

Los sarcomas de tejidos blandos son un grupo de neo-
plasias malignas poco frecuentes en edad pediátrica y supo-
ne menos del 7% del global de los cánceres en niños(4).
Derivan histológicamente de células mesenquimales y se di-
ferencian en dos grupos: aquellos con origen miogénico de-
nominados rabdomiosarcomas (50%) y un grupo heterogé-
neo denominado sarcomas de partes blandas no rabdomio-
sarcomatosos. Estos últimos tumores se caracterizan por una
gran variabilidad tanto en su comportamiento como en su his-
topatología (Tabla Ia).

Los rabdomiosarcomas son los sarcomas de partes blan-
das más frecuentes en edad pediátrica. En los últimos 20 años
se han producido grandes avances en el tratamiento y com-
prensión de estas neoplasias gracias sobre todo a los estudios
multicéntricos realizados por el Intergroup Rhabdomyosarcoma
Study (IRS) desde el año 1972. Gracias a ello, en la actuali-
dad casi el 75% de los pacientes diagnosticados de RMS con-
seguirán una curación completa de la enfermedad combinan-
do cirugía, radioterapia y poliquimioterapia(5, 6). Los RMS se
presentan con un pico de incidencia bimodal en edades (2-5
años y 15-19 años) y se han descrito asociados a neurofibro-
matosis tipo I, síndrome de Beckwith-Wiedemann y síndro-
me de Li-Fraumeni. Se han definido diferentes modalidades
histológicas según la clasificación internacional en función
del pronóstico(7). Este esquema se basa en la división clásica
en cuatro tipos propugnada por Horn & Enterline en 1958 (em-
brionario, botrioides, alveolar y pleomórfico) (Tabla Ic). Las
manifestaciones clínicas dependen del lugar de origen del tu-
mor, la edad de presentación y la presencia de metástasis. El
sitio más frecuente de localización es la cabeza y el cuello
(45%). El estadiaje del tumor va a ser esencial para permitir
adecuar el régimen terapéutico y comparar las diferentes se-
ries en el pronóstico y supervivencia. Es por ello por lo que
se debe clasificar el tumor en un grupo clínico según el IRS
(Tabla IV). El tratamiento del RMS precisa una estrategia in-
terdisciplinaria pero siempre considerando que la cirugía ra-
dical primaria va a ser la piedra angular sobre la que se en-
foque toda la actitud terapéutica. La combinación de poliqui-
mioterapia postquirúrgica con IVA (ifosfamida, vincristina y
actinomicina) y otras drogas seguidas de radioterapia para pa-
cientes con estadíos III y IV han mejorado significativamen-
te el pronóstico(8-10). Los nuevos objetivos futuros se centran
en la obtención de nuevos quimioterápicos que consigan evi-
tar la toxicidad y la aparición de neoplasias secundarias a lar-
go plazo en estos pacientes(11).

Figura 2. Metástasis pulmonares múltiples secundarias a hemangio-
pericitoma del suelo de la boca (A) junto con la imagen de TAC don-
de se aprecia el tumor primario (B).



Patrones clínicos de comportamiento en sarcomas pediátricos de partes blandas 19VOL. 14, Nº 1, 2001

Los SPBNR son un grupo diverso de neoplasias difícil-
mente clasificables que si bien son relativamente bien cono-
cidas en edad adulta, su comportamiento en niños es distinto
y poco conocido. Se han descrito en pacientes pediátricos de
todas las edades aunque predominan entre los 10 y los 13 años.
Ocasionalmente se han descrito asociadas a neurofibromato-
sis, síndrome de Down, espina bífida, nevus melanocítico con-
génito y exposición a radiaciones. Las formas de presentación
más común es la de una masa de crecimiento lento que se
relaciona inicialmente con un acontecimiento traumático en
una extremidad(12). El hecho de que este grupo englobe una
heterogénea colección de neoplasias complica el estudio de
estas lesiones. El desarrollo de nuevos marcadores tumorales
mediante técnicas inmunohistoquímicas ha permitido una me-
jor caracterización de los SPBNR(13). Las características de ca-
da uno de estos tumores difiere según su tipo histológico (Tabla
Ia). El tipo histopatológico más frecuente es el sarcoma sino-
vial seguido por el fibrosarcoma y la familia de los sarco-
mas de Ewing extraóseos y los tumores neuroectodérmicos
primitivos (en conjunto todos éstos suman casi el 80%).

Los sistemas de estadiaje y clasificación en los SPBNR
no ha resultado del todo efectivo de cara a tener valor pro-

nóstico en la supervivencia debido a su gran heterogenei-
dad(14). El tratamiento básico es la exéresis quirúrgica com-
pleta, la cual puede conseguirse según las series en el 28-85%
de los casos(14-16). La radioterapia adyuvante ha sido la pau-
ta habitual en los SPBNR en adultos, pero en niños su papel
no está bien definido. Igualmente, la efectividad de la qui-
mioterapia (ifosfamida, doxorrubicina, vincristina y ciclo-
fosfamida) tampoco está clara en estos tumores en niños y en
diversos estudios no se han demostrado beneficios en la su-
pervivencia a largo plazo(17-19).

En general, podemos concluir que en los sarcomas de
partes blandas en conjunto no existen factores que de for-
ma individual tengan influencia en el pronóstico. La ade-
cuada clasificación de estos tumores va a ayudar a orien-
tar adecuadamente la terapéutica más idónea y permitir
estudios comparativos de efectividad. En el caso concreto
de los SPBNR, no se ha demostrado que ni la edad ni el se-
xo, tamaño del tumor, lugar de presentación o característi-
cas histopatológicas influyan por separado en la supervi-
vencia. El único factor pronóstico demostrable de forma ob-
jetiva es la consecución de la exéresis completa de la ma-
sa tumoral(4, 15, 20).

Tabla III Clasificación de Parham y cols. de sarcomas no miogénicos

Clasificación de sarcomas de partes blandas no rabdomiosarcomatosos según histología, edad y características citológicas del tumor.
Grado 1 (G1): Liposarcomas mixoides y bien diferenciados, dermatofibrosarcoma protuberans, fibrosarcomas infantiles y bien diferencia-

dos, hemangiopericitomas infantiles bien diferenciados, tumores malignos de vainas de nervios periféricos bien diferencia-
dos, histiocitoma fibroso maligno.

Grado 2 (G2): Sarcomas no incluidos en G1 ó G3 en los que menos del 15% de la superficie muestra necrosis, el índice mitótico es menor
de 5 por campo, la atipi nuclear es poco marcada y la celularidad escasa.

Grado 3 (G3): Liposarcomas pleomórficos, condrosarcomas mesenquimales, osteosarcomas extraesqueléticos, tumores Triton malignos, sar-
comas alveolares de partes blandas, sarcomas no incluidos en G1 con más del 15% de necrosis, índice mitótico superior a 5
por campo, marcada atipia e hipercelularidad.

Modificado de Parham y cols.(15)

Tabla IV Clasificación tumoral de los rabdomiosarcomas IRS III

Grupo I: 93% supervivencia a 5 años.
a. Tumor localizado confinado al lugar de origen completamente resecado.
b. Tumor localizado infiltrando más allá del origen y completamente resecado.

Grupo II: 81% supervivencia a 5 años.
a. Tumor localizado con resección macroscópica completa pero enfermedad microscópica residual.
b. Tumor localmente invasivo a linfáticos pero completamente resecado.
c. Tumor localmente invasivo a linfáticos con resección macroscópica completa pero enfermedad microscópica residual.

Grupo III: 73% supervivencia a 5 años.
a. Tumor localizado o localmente invasivo con enfermedad residual macroscópica tras biopsia.
b. Tumor localizado o localmente invasivo con enfermedad residual macroscópica tras resección de más del 50% de la masa.

Grupo IV: 30% supervivencia a 5 años.
Cualquier tamaño del tumor primario con o sin infiltración linfática pero metastásica a distancia sin relación con el tipo de cirugía del
tumor primario.
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Pese a que los datos proporcionados por nuestra serie son
muy limitados, no debemos obviar el resultado del impacto
de la resección completa en el pronóstico para así poder ac-
tuar en consecuencia en el enfoque inicial de estas lesiones
infrecuentes. Es, por tanto, esencial que la actitud del ciruja-
no pediátrico se oriente hacia este objetivo tras el diagnósti-
co de estos tumores de partes blandas.
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