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RESUMEN

Los sarcomas de partes blandas en menores de 2 afos son
infrecuentes. Durante 2007-2017, 445 pacientes con sarcomas
de partes blandas fueron tratados en nuestra Institucién;
6 (el 0,5 %) eran menores de 2 afios. Se analizaron los resultados
clinicos y oncolégicos en este grupo. La edad media de
diagnéstico fue 15 meses. Cuatro eran varonesy 2, mujeres. E1
seguimiento promedio fue 29 meses. El fibrosarcoma (n=4) fue
lavariedad mds frecuente. Cinco fueron tratados con cirugfa de
conservacién del miembro; al restante se lerealiz6 amputacién.
Todos realizaron tratamiento adyuvante con quimioterapia.
La supervivencia a 24 meses fue del 100 %. Dos pacientes
presentaron recidiva local; ambos casos, antes de los 24 meses.
El tratamiento quirdrgico asociado a la quimioterapia
impresiona ser la mejor opcién terapéutica. La proporcién de
recurrencia local es alta para este grupo de pacientes luego de
la cirugfa de conservacién del miembro.
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ABSTRACT

Soft tissue sarcomas in children under 2 years of age are
infrequent. During 2007-2017, a total of 445 patients diagnosed
with soft tissue sarcomas were treated at our institution,
6(0.5%)wereunder2years. We analysed clinical and oncologic
outcomes in this select group. The mean age of diagnosis was
15 months. Four patients were male and 2 female. The mean
follow-up time was 29 months. Fibrosarcoma (n = 4) was
the most frequent diagnosis. Five patients were treated with
limb salvage surgery, and the remaining one had to undergo
amputation. All patients received adjuvant treatment with
chemotherapy. The 24-month survival rate was 100 %. Two
patients presented a local recurrence before 24-months follow-
up. Surgical treatment associated with chemotherapy seems to
be the best therapeutic option. Local recurrence rate after limb
salvage surgery is high for this group of patients.

Key words: infants, rhabdomyosarcoma, surgery, soft tissue
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INTRODUCCION

Los sarcomas de partes blandas en pacientes
pedidtricos representan un pequefio porcentaje
de los tumores malignos de esta poblacién. Se
dividen en 2 grandes grupos: rabdomiosarcomas
y no rabdomiosarcomas.! Pueden localizarse tanto
en las extremidades como en el esqueleto axial y
se caracterizan por presentar mejor prondstico
que en los adultos. Pueden desarrollarse en
cualquier parte del cuerpo como una masa
expansiva dolorosa y estar acompanados de
sintomas especificos en funcién de su lugar
anatémico.

La mayoria de los casos descritos son en
pacientes menores de 6 afios; sin embargo, son
infrecuentes los reportes en los menores de
2 afios.*® La edad de presentacién del tumor
constituye un factor prondstico, y es peor en los
nifios mds jévenes.* Otros factores prondsticos
descritos han sido la localizacién del tumor
(extremidades vs. centrales), el grado histolégico
y el tipo de tumor (rabdomiosarcomas vs. no
rabdomiosarcomas).>®

El tratamiento principal en la poblacién
pedidtrica de los sarcomas de partes blandas es
la reseccién quirtirgica en bloque, con margenes
libres de tumor, asociada o no a quimioterapia. A
diferencia de la poblacion adulta, la radioterapia
no suele indicarse rutinariamente debido a
las potenciales complicaciones, que incluyen
alteraciones del crecimiento o desarrollo de
tumores secundarios.®

El objetivo de nuestro estudio fue evaluar
a un grupo de pacientes menores de 2 afios
con sarcoma de partes blandas, asf como los
resultados oncoldgicos y clinicos, y determinar la
proporcién de la patologia en este rango etario en
nuestra Institucion.
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MATERIALES Y METODOS

Se realiz6 una btsqueda retrospectiva en
nuestra base de datos oncolégica entre 2007 y 2017
de todos los pacientes con diagnéstico de sarcoma
de partes blandas tratados quirtirgicamente. Se
incluyeron solo para el andlisis pacientes menores
de 2 afios con diagndstico de sarcoma de partes
blandas confirmado por histologia, tratados
quirdrgicamente y con un seguimiento minimo de
24 meses. No hubo pacientes con este diagndstico
que no hubieran recibido tratamiento quirtrgico
en nuestra Institucion.

El tratamiento de eleccién en todos los casos
fue quirtdrgico y estuvo a cargo del equipo de
Ortopedia Oncoldgica de nuestra Institucion.
Todos los pacientes fueron discutidos antes en
ateneo multidisciplinario y el diagnéstico inicial
se realiz6 a través de la puncién para la biopsia.
Los margenes, asf como el diagnédstico final,
fue definido por un patélogo especializado en
Patologia Oncolégica Musculoesquelética.

Se analizaron todas las historias clinicas
de los pacientes para la recoleccién de los
datos demograficos y clinicos a través de un
observador independiente (GM). Para el andlisis
de la sobrevida global, se utiliz6 el método de
Kaplan-Meier. Se defini6 como el tiempo desde el
diagnostico hasta el tltimo seguimiento o evento
de muerte.

RESULTADOS

De un total de 445 pacientes con sarcomas de
partes blandas tratados en nuestra Institucién,
6 eran menores de 2 aflos y cumplian con los
criterios de inclusion. La proporcién de sarcomas
de partes blandas en menores de 6 afios fue
del 0,5 %. La edad media de la serie fue de
15 meses (rango de 3 a 24 meses) y el seguimiento
promedio fue de 76 meses (de 24 a 132 meses).
El diagndstico mds frecuente fue fibrosarcoma
(n = 4), seguido por rabdomiosarcoma (n=1)y
sarcoma sinovial (n = 1).

Resultados oncolégicos

La sobrevida de la serie fue del 100 % a los
5 afios. Un solo paciente presenté metdstasis a
distancia (fémur distal), la cual desarroll6 a los
11 meses, y fue tratado con una desarticulacién
de cadera. Se encontraba libre de enfermedad
al momento del dltimo control (56 meses). La
sobrevida libre de enfermedad de la serie fue
del 92 % (intervalo de confianza —IC— del 95 %:
76-107) a los 12 meses y del 75 % (IC 95 %: 50-99)
a los 24 meses.

En todos los casos, el tratamiento de eleccién
fue quimioterapia asociada a reseccién quirtirgica.
Cinco pacientes pudieron ser tratados con
cirugfas de conservaciéon del miembro, mientras
que un paciente requirié de una amputacién
infrapatelar por compromiso del pie y articulacién
tibioastragalina. Todos los pacientes cumplieron
con el esquema de quimioterapia posoperatorio.

De los 5 pacientes tratados con cirugia de
conservacion del miembro, 3 fueron resecciones
del miembro inferior y 2 del miembro superior.
En 4 casos, los margenes de reseccion resultaron
libres de neoplasia y, en un paciente, se
obtuvieron margenes contaminados, por lo que
se indicé radioterapia posoperatoria.

Dos de los 6 pacientes presentaron una
recurrencia local y los casos libres de recurrencia
local (ELRL) fueron, a 12 meses, el 86 % (IC 95 %:
54-113) y el 67 % (IC 95 %: 29-99) a 24 meses de la
cirugfa. Todas las recidivas locales se presentaron
antes de los 2 afios (10/13 meses) y fueron
tratadas con nuevas resecciones oncoldgicas con
margenes libres. Los dos pacientes se encontraban
libres de enfermedad al momento del dltimo
control (Figura 1).

DISCUSION

Los sarcomas pedidtricos de partes blandas
son una patologfa infrecuente cuyo tratamiento
difiere del de la poblacién adulta. La mayoria de
los trabajos en la literatura evaldan a la poblacién
pedidtrica menor de 18 afios en conjunto.
Especificamente en el caso de los menores de
2 afios, es una patologfa ain menos reportada.

Trabajos previos han demostrado que la
edad constituye un factor pronéstico en los
sarcomas. Es peor la expectativa en este subgrupo.
No estd clara la causa, ya que la biologia del
tumor no parece variar. Se ha propuesto que,
en estos pacientes, podria administrarse una
dosis de radioterapia menor, dada una mayor
preocupacién por los posibles efectos adversos,
asf como una menor tolerancia de estos pacientes
a la quimioterapia.>”

Siendo la cirugia la herramienta fundamental
para el tratamiento de esta patologfa, su éxito
depende, principalmente, de poder obtener
madrgenes libres, lo que disminuye la incidencia
de recurrencia local.® En nuestra serie, la cirugia
fue el pilar fundamental de tratamiento, y, en 5,
se pudo realizar una cirugfa de conservacién del
miembro. Los mdrgenes son siempre un factor
fundamental a la hora de las recidivas locales, y
estd menos comprobada su relacién con respecto
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a la sobrevida. Sin embargo, es obligatorio tratar
de garantizar mdrgenes libres de tumor.’

La radioterapia ha sido descrita como
un tratamiento adyuvante efectivo para los
sarcomas de partes blandas, principalmente,
por su potencial de reducir el riesgo de recidiva
local.’! Debido a los posibles efectos adversos
en este grupo etario en particular, no suele
utilizarse cuando los mdrgenes quirtirgicos son
satisfactorios.? De los 6 pacientes incluidos en el
estudio, solo 1 recibié radioterapia. Posiblemente,
radique ahi la explicacién de nuestra alta
recidiva local. La quimioterapia presenta su
principal utilidad para los tumores de tipo
rabdomiosarcoma, los cuales fueron una minoria
en nuestra serie.

En cuanto a la localizaciéon tumoral, si
bien los tumores del esqueleto axial tienen
peor prondstico y mayor recurrencia que en
las extremidades, en gran parte, debido a la
posibilidad de una amputacion, en nuestra serie,
no se han encontrado diferencias significativas
entre ambas localizaciones.” La presencia de
metdstasis, segtin la literatura, representa el factor
de peor prondstico para estos pacientes, si bien no
se puede decir que haya sido el caso en nuestra
serie.!

El trabajo tiene limitaciones por ser
retrospectivo, con un bajo nimero de pacientes,
heterogéneo en términos de diagndstico y con
un corto tiempo de seguimiento. Sin embargo, se
trata de una patologfa infrecuente, poco reportada
en la literatura y en un subgrupo selecto de
pacientes, que resulta un desafio.

En conclusién, los sarcomas de partes blandas
en menores de 2 afios son infrecuentes. El
tratamiento quirtirgico con mdrgenes libres
asociado a quimioterapia impresiona ser la mejor
opcidn terapéutica. La cirugfa de conservacién del
miembro es posible; no obstante, el porcentaje de
recurrencia local es alto. La radioterapia debe ser
evaluada en cada paciente en particular. B
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