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RESUMEN

Los sarcomas de partes blandas (SPB) son un grupo heterogéneo de tumores poco frecuentes
constituidos por una amplia variedad de subtipos histologicos, que representan el 7 % de los
tumores malignos. Sus tasas de curacion han mejorado significativamente en los Gltimos 30
afios gracias a grupos cooperativos internacionales que desarrollan enfoques de tratamiento
multidisciplinarios y adaptados al riesgo. Aproximadamente el 70% de los pacientes con
SPB localizado puede curarse ahora pero su resultado se correlaciona directamente con su
grupo de riesgo segun lo determinado por varios factores pronosticos como histologia,
tamafo tumoral, invasividad local y distante, sitio del tumor y edad del paciente. El
Hospital Nacional de Nifios Benjamin Bloom (HNNBB), es el tnico hospital nacional de
referencia para la atencion en el departamento de Oncologia del cancer pediatrico por esta
razon el proposito de esta investigacion ha sido describir el perfil epidemioldgico de los
nifios con diagnostico de sarcoma de partes blandas de 0 — 18 afios en el HNNBB en un
periodo de cinco afios. Cudl es el perfil epidemioldgico de los nifios de 0 a 18
afios con sarcomas departes blandas en el Hospital Nacional de nifios Benjamin Bloom.

Material y métodos: Se realizd un estudio descriptivo retrospectivo, haciendo revision
sistematica de los expedientes clinicos de los pacientes con diagndstico de Sarcomas de
Partes Blandas en el HNNBB, de enero 2010 a diciembre 2015. Resultados: Se realiz6 una
busqueda retrospectiva en la base de datos oncoldgica del HNNBB entre enero 2010 Y
diciembre de 2015, y se identificaron 73 pacientes menores de 18 afios con diagndstico de
sarcomas de partes blandas. Fueron 66 pacientes los que cumplieron los criterios de
inclusion, El 63% del sexo masculino, en edad preescolar (1 a 5 afios), y de la zona central
del pais, el tipo de sarcoma mas frecuente encontrado es el S. Ewing, la localizacion
anatémica mas frecuente fue abdominal. Todos los pacientes inicialmente fueron evaluados
con radiografias, tomografias de térax, abdomen y pelvis, y resonancia magnética nuclear
del sitio afectado, como parte de su diagndstico y evaluacion de extension tumoral, a todos
los pacientes se les realizo biopsia diagnostica, el 64.4% no tuvo reseccion total del tumor.
El 63 % de los pacientes en estudio fallecieron, el 30.1% se encuentran en vigilancia, con
controles periodicos, el 5.5% de los pacientes estan ya con tratamientos paliativos hasta mayo
del 2018, y el 1.4 % fue dado de alta.

Conclusiones: Los SPB, constituyen un grupo heterogéneo de tumores, existen factores
como estadio del tumor, tipo histoldgico, tamafio tumoral tiempo del inicio de los sintomas
a la primera evaluacion por el oncélogo que influyen en la sobrevida de estos pacientes se
requiere una atencion multicentrica para estos pacientes y poder influenciar en esos factores
modificables para el prondstico de estos nifios.



INTRODUCCION

La incidencia anual de sarcomas de partes blandas es de 8.4 casos por millén de nifios
menores de 14 afios. El rabdomiosarcoma supone mas del 50 % de los sarcomas de partes
blandas.  El prondstico se correlaciona principalmente con la edad y la extension de la

enfermedad en el momento del diagnostico, la localizacion e histologia del tumor primario.

Se dividen en dos grandes grupos: rabdomiosarcomas (RMS) y no rabdomiosarcomas
(NRMS), y se caracterizan por tener un mejor pronéstico que los tumores de partes blandas
del adulto. En particular, los tumores NRMS representan un grupo heterogéneo de tumores
malignos derivados de células mesenquimales y han sido escasamente reportados en la

literatura como entidad Unica, debido a su baja frecuencia y heterogeneidad. *

La localizacién central es un factor pronostico negativo, que presenta un peor indice de
supervivencia y una mayor tasa de recurrencia local en comparacion con los tumores de las

extremidades.

El pilar fundamental del tratamiento para los sarcomas de partes blandas pediatricos es la
reseccion quirdrgica en bloque, con margenes libres de tumor. La terapia adyuvante con
radioterapia, generalmente indicada en la poblacion adulta para el control local de la
enfermedad, suele no ser utilizada como rutina debido a las potenciales complicaciones a
largo plazo que puede inducir, tales como alteraciones del crecimiento o desarrollo de

tumores secundarios.

El objetivo de esta investigacién, propuesta para un grupo de pacientes del Hospital
Nacional de Nifios Benjamin Bloom es realizar un perfil epidemioldgico de los pacientes con
sarcomas de partes blandas, observar mortalidad y comportamiento epidemioldgico, e

identificar el factor méas asociado con pronostico de sobrevida.

1 Pediatric soft tissue sarcomas. Analysis of non rhabdomyosarcoma Group, Arch Argent Pediatr 2014;112(6):e257-e261 / Dr. German
Luis Farfallia, Dra. Angeles Iriberrya, Dr. José Ignacio Albergoa, Dr. Miguel Angel Ayerzaa, Dr. Domingo Luis Muscoloa y Dr. Luis Alberto
Aponte-Tinaoa



JUSTIFICACION

El propdsito de esta investigacion es conocer el perfil epidemioldgico de los pacientes con
diagnostico de sarcoma de partes blandas, en un periodo de tiempo de cinco afios.

Observar la mortalidad, el comportamiento epidemiol6gico de cada afio y conocer el factor
mas asociado con pronostico de sobrevida.

La incidencia anual de sarcomas de partes blandas es de 8, 4 casos por millon de nifios
menores de 14 afios. El rabdomiosarcoma supone mas del 50% de los sarcomas de partes
blandas. El pronostico se correlaciona principalmente con la edad y la extension de la
enfermedad en el momento del diagnostico, la localizacion e histologia del tumor primario.

En una presentacion de casos clinicos en el 2014, el Dr. German Luis Farfallia, Dra. Angeles
Iriberrya, Dr. José Ignacio Albergo aseguran que estos tumores pueden aparecer casi en
cualquier localizacion anatomica, pero habitualmente lo hacen en la cabeza y el cuello
( 25%), la orbita (9%), aparato genitourinario ( 20%), y las extremidades (20%), el resto se
localiza en el retroperitoneal y en otras regiones. 2

La incidencia en cada region anatomica esta relacionada con la edad del paciente y con el
tipo de tumor.  Las lesiones en las extremidades son mas probables en nifios mayores y
tienen una histologia alveolar. La frecuencia del rabdomiosarcoma es mas alta en pacientes
con neurofibromatosis, y con otros sindromes de predisposicion al cancer familiar, como el
sindrome de Li-fraumeni.

El siguiente trabajo de investigacion tiene impacto social en beneficio a la nifiez
salvadorefia, ya que proporciona informacion sobre el comportamiento epidemioldgico, y
mortalidad de los sarcomas de partes blandas en el Hospital Nacional de Nifios Benjamin
Bloom en un periodo de cinco afos.

Con esta investigacion se proporciona un nuevo instrumento de registro del perfil
epidemioldgico de dicha patologia.

2 Arch Argent Pediatr 2014;112(6):e257-e261 / e257, Sarcomas de partes blandas en pacientes pediatricos.
Analisis de una serie de casos del subtipo no rabdomiosarcoma Pediatric soft tissue sarcomas. Analysis of
non rhabdomyosarcoma group



PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

Al igual que ocurre con otras patologias poco frecuentes, el conocimiento sobre los sarcomas
de partes blandas entre los médicos generales tiende a ser limitado; ademas, los libros de
Medicina tradicionales presentan informacion circunscrita sobre esta enfermedad. Este
conocimiento incompleto podria conducir a que los casos de la enfermedad no se identifiquen
adecuadamente y no sean remitidos de manera oportuna para el manejo especializado
pertinente, con el aumento consecuente en el riesgo de complicaciones para estos pacientes.

Desde el anterior contexto, surge entonces la siguiente pregunta problema: ¢ Cuales el perfil
epidemioldgico de los pacientes con sarcoma de partes blandas en los nifios del HNNBB?

MARCO TEORICO

Los sarcomas de tejidos blandos (STS) son un grupo muy heterogéneo de neoplasias
malignas extra esqueléticas, que se clasifican sobre una base histogénetica segun el tejido
maduro que mas se asemejan. Diferentes tipos histologicos con diferentes biologias y

comportamientos clinicos estan incluidos en este grupo de tumores.

Se cree que el rabdomiosarcoma se origina en el mismo mesénquima embrionario que el del
musculo esquelético estriado aunque un porcentaje amplio de estos tumores se origina en
regiones sin musculo esquelético (por ejemplo vejiga urinaria, prostata, vagina.). Por su
aspecto en microscopio Optico pertenece a la categoria general de tumores de células
redondas pequefias que comprende el sarcoma de Ewing, el neuroblastostoma y el linfoma
No Hodgkin.  El diagndstico definitivo de una muestra histolégica precisa analisis
inmunohistoquimicos con anticuerpos antimusculo esquelético (desmina, actina especifica
del musculo, miogenina) y reaccién en cadena de la polimerasa, con transcripcién inversa o,
en el caso de los tumores alveolares, Hibridacién in situ fluorescente para el transcrito PAX-
FOXO01.3

3 carola A.S. Arndt, Cap 500,sarcomas de partes blandas. Kliegman, Stanton, St. Geme & Schor, Nelson Tratado de
Pediatria, Vol. 2, , Edicion No. 20



Es importante determinar el subtipo histologico preciso para planificar el tratamiento y
evaluar el pronostico. Hay tres subtipos histolégicos reconocidos. El tipo embrionario supone
el 60% de todos los casos y tiene un pronostico intermedio. El tipo botriode, una variante de
la forma embrionaria en la que las células tumorales y el estroma edematoso se proyectan a
una cavidad corporal como un racimo de uvas, se localiza con mas frecuencia en la vagina,
el Utero, la vejiga urinaria, la nasofaringe y el oido medio. El tipo alveolar supone el 25-
40% de los casos. Las células tumorales tienden a crecer en nidos que con frecuencia
tienen espacios tipo hendidura que se asemejan a los alveolos. Los tumores alveolares se
localizan con mas frecuencia en el tronco y en las extremidades, y son los de_peor prondstico.

El tipo pleomorfico (forma adulta) es infrecuente en la infancia y supone menor del

1% de los casos. *

Por lo general, se caracterizan por la agresividad local y la propension a metastatizar, que se
correlaciona con el grado de malignidad. Estas pueden surgir, generalmente como una masa
de tejido blando de agrandamiento, en cualquier parte del cuerpo.  Estas comprenden menos
del 1% de todos los tumores malignos, pero representan el 2% de la mortalidad total
relacionada con el cancer. Adicional, provocan relativamente alta carga de morbilidad,
debido a la deformacion de la cirugia, la quimioterapia y las complicaciones inducidas por la

radiacion, y un segundo cancer.

A través de todas las edades, la tasa de supervivencia de los STS promedia es del 60%, con
diferencias sustanciales segun el tipo histolégico, el grado de malignidad y la etapa de la
enfermedad. El tratamiento de los pacientes con STS es complejo y requiere cuido
multidisciplinario. Todos los pacientes con STS incluyendo nifios, adolescentes y jovenes
adultos reciben probablemente un mejor tratamiento dentro de instituciones seleccionadas
que inscriben a pacientes a ensayos clinicos; El tratamiento de pacientes fuera de un centro
de referencia ha sido identificado como un factor de riesgo independiente para la recurrencia
en STS.

4 Carola A.S. Arndt, Cap 500,sarcomas de partes blandas. Kliegman, Stanton, St. Geme & Schor, Nelson Tratado de
Pediatria, Vol. 2, , Edicion No. 20



El grado de malignidad describe la agresividad del tumor y su historia natural. Se determina
mediante una evaluacién combinada de las caracteristicas histoldgicas: grado de celularidad,
Pleomorfismo celular o anaplasia, Actividad mitotica y grado de necrosis. Diferentes tipos
histologicos con el mismo grado de malignidad podrian mostrar el mismo comportamiento

clinico.

En general, los tumores de bajo grado pueden tener agresividad local pero una baja tendencia
a la diseminacion metastasica.  Los tumores de alto grado tienen un comportamiento méas

invasivo con una alta propension a metastatizar (en particular al pulmaon).

A lo largo de los afios, los oncologos pediatricos y adultos han definido diferentes sistemas
de clasificacion (generalmente sistemas de tres grados) para predecir el curso clinico y el

prondstico y definir un tratamiento adaptado al riesgo (Cuadro 1) .

RMS es una entidad distinta, claramente diferente de otros STS tipicos de la edad adulta. Las
células RMS pueden ser reconocidas por la expresién de miosina. La mioglobina, la miosina

y la actina especifica del musculo también son utiles como marcadores diagndsticos.

Se ha descrito un patron de asociacién entre los histotipos y las caracteristicas clinicas. El
histotipo alveolar se localiza mas frecuentemente en las extremidades y en el tronco, y es

mas tipico de adolescentes y adultos jévenes que de nifios.

Los subtipos favorables son dos variantes del tipo embrionario, el Botrioides, el clésico
subtipo embrionario tiene un pronostico intermedio y el RMS alveolar (con la variante sélida

recientemente descrita) tiene un pronostico desfavorable.



Tabla 1. Clasificacion del grupo de riesgo del rabdomiosarcoma del Soft Tissue Sarcoma
Committee del Children's Oncology Group

Grupo de riesgo Caracteristicas histoldgicas Estadio Grupo
Riesgo bajo Embrionario 1 I I, I
Embrionario 2,3 I, 11
Riesgo intermedio Embrionario 2,3 1l
Alveolar 1,2,3 I, 11, 111
Riesgo alto Embrionario o alveolar 4 v

Fuente: INSTITUTO NACIONAL DEL CANCER. Rabdomiosarcoma infantil: Tratamiento (PDQ®),Disponible:

www.cancer.gov/espanol/tipos/sarcoma-de-tejido-blando/pro/tratamiento-rabdomiosarcoma-pdg#link/_443_toc

Incidencia

El rabdomiosarcoma infantil es un tumor maligno de tejido blando de origen
mesenguimatoso.  Representa aproximadamente 3,5 % de los casos de cancer en nifios de
0 a 14 afos, y 2 % de los casos entre adolescentes y adultos jovenes de 15 a 19 afios.

La incidencia depende del subtipo histolégico de rabdomiosarcoma, como se expresa a

continuacion:

o Embrionario: el rabdomiosarcoma embrionario predomina en los varones (proporcién
hombre a mujer, 1,5). La incidencia méxima se presenta entre los 0 y 4 afios de edad.
Este subtipo agrupa a 57 % de los pacientes en la base de datos Surveillance,
Epidemiology, and End Results (SEER).

o Alveolar: la incidencia del rabdomiosarcoma alveolar no varia por sexo y es constante
entre los 0 a 19 afos. Este subtipo agrupa a 23 % de los pacientes en la base de datos
SEER.

o Otros: los subtipos celulares pleomorfico o anaplasico, mixto y de células fusiformes
agrupan a menos de 2 % de los nifios con rabdomiosarcoma.


http://www.cancer.gov/espanol/tipos/sarcoma-de-tejido-blando/pro/tratamiento-rabdomiosarcoma-pdq#link/_443_toc

Los sitios primarios mas comunes donde aparece el rabdomiosarcoma son los siguientes:
o Region de la cabezay el cuello (aproximadamente 25 %).
e Aparato genitourinario (aproximadamente 22 %).

o Extremidades (aproximadamente 18 %). Entre los tumores de las extremidades, los
tumores de la mano y el pie son mas frecuentes en pacientes de mas edad y tienen
caracteristicas histologicas alveolares.

Otros sitios primarios menos comunes son el tronco, la pared toracica, las regiones anal o

perianal, incluso el retroperitoneo y las vias biliares.

MANIFESTACIONES CLINICAS

El signo inicial mas frecuente de rabdomiosarcoma es una masa que puede ser dolorosa o no.
Los sintomas estan causados por desplazamiento u obstruccion de estructuras normales (tabla
1). El origen en la nasofaringe puede estar asociado a congestion nasal, respiracién oral,
epistaxis y dificultad para masticar y tragar. La extension regional al interior del craneo
puede causar paralisis de par craneal, ceguera y signos de hipertension intracraneal con
cefalea y vomitos. Cuando el tumor se localiza en la cara o en la mejia puede producir

tumefaccion, dolor, trismo y si se extiende, paralisis de pares craneales. °

Los tumores en el cuello pueden producir tumefaccién progresiva con sintomas neurolégicos
después de la extension regional.  Los tumores primarios de la orbita se diagnostican
habitualmente pronto en su evolucion por que producen exoftalmos con edema periorbitario,
ptosis, cambio de agudeza visual y dolor local. Cuando el tumor se localiza
en el oido medio los signos iniciales mas frecuentes son dolor, hipoacusia, otorrea cronica, 0
una masa en el conducto auditivo, la diseminacién del tumor produce paralisis de par craneal
y signos de masa intracraneal en el lado afectado.  El rabdomiosarcoma laringeo puede

producir tos perruna persistente y estridor progresivo. Los pediatras deben estar alertas ante

5> carola A.S. Arndt, Cap 500,sarcomas de partes blandas. Kliegman, Stanton, St. Geme & Schor, Nelson Tratado de
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la posibilidad de tumor porque la mayoria de estos signos y sintomas estan asociados también

a enfermedades frecuentes en la infancia. °©

El rabdomiosarcoma del tronco o de las extremidades se detecta a menudo después de un
traumatismo, y al principio puede considerarse un hematoma. Si la tumefaccion no remite y
aumenta, debe sospecharse malignidad. La afectacion del aparato genitourinario puede
producir hematuria, obstruccién de la via urinaria baja, infeccion urinaria recurrente,
incontinencia 0 masa detectable en la exploracién abdominal o rectal. El tumor
paratesticular se manifiesta habitualmente como una masa indolora de crecimiento rapido en
el escroto.  El rabdomiosarcoma vaginal puede manifestarse como una masa en forma de
uva de tejido tumoral que protruye por el orifico vaginal denominado sarcoma Botriode, y
puede causar sintomas urinarios o del intestino grueso. Puede causar hemorragia vaginal u
obstruccion uretral o rectal. EI tumor uterino primario puede producir hallazgos parecidos.
Los tumores en cualquier localizacion pueden diseminarse pronto y causar sintomas de dolor
o disnea asociados a metastasis pulmonares. La afectacion Gsea extensa puede producir

hipercalcemia sintomatica. En estos casos puede ser dificil identificar el tumor primario.

Tabla 2. Sistema de estatificacion del rabdomiosarcoma

ESTADIO LOCALIZACION ESTADIO TAMANO ESTADO DE METASTASIS

T LOS
GANGLIOS
1 FAVORABLE Tl1o0T2 aob NO o N1 o Nx MO
2 DESFAVORABLE TloT2 A NO o Nx MO
3 DESFAVORABLE Tl1o0T2 a NI MO
b NO o N1 o Nx
4 DESFAVORABLE Tl1o0T2 aob NO o N1 o Nx M1

Sistema de estatificacion de children’s Oncology Group.

T1, confinado a la regién anatémica de origen; T2, extension y/o fijado a tejido circundante.

Tamano: a, < 5 cm de didmetro; b, > 5 cm de diametro.

Ganglios: NO, ganglios linfaticos regionales no afectados; N1, ganglios linfaticos regionales
afectados; Nx, estado de ganglios linfaticos regionales desconocido. Metastasis:
MO, sin metastasis a distancia; M1, metastasis presentes (incluye citologia  positiva en LCR, liquido
pleural o peritoneal.) ’

6 Carola A.S. Arndt, Cap 500,sarcomas de partes blandas. Kliegman, Stanton, St. Geme & Schor, Nelson Tratado de
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DIAGNOSTICO

El diagnostico precoz de rabdomiosaroma requiere un grado de sospecha elevado. El aspecto
microscopico es el de un tumor de células pequefias, redondas y azules. El neuroblastoma,
el linfoma y el sarcoma de Ewing son también tumores de células pequefias, redondas y
azules que deben distinguirse del rabdomiosarcoma. El diagndstico diferencial depende de
la localizacion.  El diagndstico definitivo se hace con biopsia, anlisis microscopico y
resultados de las tinciones inmunohistoquimicos y analisis de la expresion PAX/FOXOL.
Una lesion en una extremidad puede confundirse con hematoma o hemangioma, una lesion
orbitaria que produce exoftalmos puede tratarse con celulitis orbitaria 0 pueden pasar
desapercibidos sintomas de obstruccion de la vejiga urinaria. Los adolescentes pueden
ignorar o sentir vergienza de mencionar una lesion paratesticular durante mucho tiempo.

Por desgracia suelen pasar varios meses entre los sintomas iniciales y la biopsia.

Las pruebas diagnosticas dependen principalmente de la region afectada. Es necesario hacer
una Tomografia Axial Computarizada (TC) o una Resonancia Magnética (RM) para evaluar
el tumor primario.  Si hay signos y sintomas en la region de cabeza y cuello deben analizarse

las radiografias en busca de una masa tumoral de signos de erosion dsea.

Debe hacerse una RM para identificar extension intracraneal o afectacion meningea y
también para detectar afectacion dsea o erosiones en la base del craneo. Los tumores

abdominales o pélvicos la TC con contraste o la RM pueden ayudar a delinear el tumor. &

Debe realizarse una gammagrafia 6sea, TC toracica y puncion — aspiracion y biopsia de
medula 6sea bilateral para evaluar la presencia de metastasis y planificar el tratamiento. Esta
aumentando el uso de TC por emision de positrones con fluorodesoxiglucosa para mejorar la
estatificacion. El elemento méas importante de evaluacidn diagnostica es el analisis del tejido

tumoral, que comprende tinciones inmunohistoquimicos especiales e inmunotinciones.

8 carola A.S. Arndt, Cap 500,sarcomas de partes blandas. Kliegman, Stanton, St. Geme & Schor, Nelson Tratado de
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La genetica molecular es importante para detectar trascritos de funcion en el
rabdomiosarcoma alveolar (PAX/FOXO1). También hay que obtener muestras de ganglios
linfaticos para detectar la presencia de diseminacion, sobre todo en los tumores en las

extremidades y en nifios mayores de 10 afios con tumores paratesticulares.

Factores de riesgo

Se ha establecido una relacién entre algunos factores genéticos y medioambientales y la

formacion de sarcomas de tejido blando; entre estos, los siguientes:®
Factores genéticos:

Sindrome de Li-Fraumeni: los pacientes con sindrome de Li-Fraumeni (que por lo general se
debe a cambios hereditarios relacionados con cancer en el gen oncosupresor p53) tienen un
aumento en el riesgo de presentar tumores de tejido blando (principalmente, sarcoma de
tejido blando no rabdomiosarcomatoso), sarcomas 0seos, cancer de mama, tumores

encefélicos y leucemia aguda.

Sindrome de Werner: el sindrome de Werner se caracteriza por inestabilidad cromosomica
espontanea que produce aumento de la susceptibilidad al cancer y envejecimiento prematuro.
Se ha notificado exceso de sarcomas de tejido blando en los pacientes con sindrome de

Werner.

Gen retinoblastoma (RB1): las mutaciones de linea germinal en el gen retinoblastoma se han
relacionado con aumento del riesgo de presentar sarcomas de tejido blando, en particular,

leiomiosarcoma.

e 2 |NSTITUTO NACIONAL DEL CANCER. Rabdomiosarcoma infantil: Tratamiento (PDQ®),Disponible:
www.cancer.gov/espanol/tipos/sarcoma-de-tejido-blando/pro/tratamiento-rabdomiosarcoma-pdg#link/_443_toc
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Factores medioambientales:

Radiacion: se pueden presentar algunos sarcomas de tejido blando no rabdomiosarcomatosos
(en particular histiocitoma fibroso maligno) dentro de los limites de un sitio irradiado

previamente.

El prondstico del sarcoma de tejido blando varia en gran medida de acuerdo con los siguientes

factores;1°

e Grado tumoral

e Tipo histoldgico.

e Infiltracion tumoral.

e Tamaifio del tumor.

e Sitio del tumor primario.
e Presencia de metastasis.
e Resecabilidad del tumor.

e Uso de radioterapia.

Algunos sarcomas de tejido blando no rabdomiosarcomatoso en nifios tienen mejores
desenlaces. Por ejemplo, el fibrosarcoma infantil que comienza en lactantes y nifios menores
de 5 afios, tiene un pronostico excelente debido a que el tumor es sumamente quimiosensible

y la cirugia sola puede curar a un numero importante de esos pacientes.

Los pacientes pediatricos con sarcoma de tejido blando no rabdomiosarcomatoso localizado
que no se pueden resecar tienen un prondstico precario. Solo cerca de un tercio de los

pacientes que reciben tratamientos multimodales permanecen sin enfermedad.

10 INSTITUTO NACIONAL DEL CANCER. Rabdomiosarcoma infantil: Tratamiento (PDQ®),Disponible:

www.cancer.gov/espanol/tipos/sarcoma-de-tejido-blando/pro/tratamiento-rabdomiosarcoma-pdg#link/_443_toc
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En un analisis conjunto realizado por centros pediatricos de los Estados Unidos y Europa, el
desenlace fue mejor en aquellos pacientes cuya reseccion tumoral se consideré completa que
para los pacientes cuya reseccion fue incompleta. El desenlace fue mejor para los pacientes

sometidos a radioterapia que para los pacientes que no la recibieron.!
TRATAMIENTO

El tratamiento es interdisciplinario e implica al oncologo pediatrico, cirujano pediatrico u
otros especialistas quirargicos, y con mucha frecuencia al especialista en radioterapia
oncologica. Solo debe intentarse la cirugia inicialmente si es posible extirpar el tumor por
completo, con bordes negativos, sin pérdida de funcién y sin deformidad estética importante.
12 Por desgracia, la mayoria de los rabdomiosarcoma no son extirpables por completos en el
momento del diagnostico. El tratamiento se basa en la clasificacion del riesgo del tumor,
determinada por el estadio tumoral, (tabla 1), la histologia tumoral y la proporcion del tumor
resecado quirdrgicamente antes de la quimioterapia (grupo quirdrgico). El estadio depende
de la localizacion primaria (favorable o desfavorable), la invasividad del tumor (T1 O T2),

el estado de los ganglios linfaticos, el tamafio del tumor y la presencia de metastasis.

Las localizaciones favorables son las regiones genital femenina, paratesticular, y cabeza y

cuello (no parameningea). Todas las demas se consideran desfavorables.

11 INSTITUTO NACIONAL DEL CANCER. Rabdomiosarcoma infantil:  Tratamiento (PDQ®),Disponible:

www.cancer.gov/espanol/tipos/sarcoma-de-tejido-blando/pro/tratamiento-rabdomiosarcoma-pdg#link/_443_toc

12 carola A.S. Arndt, Cap 500,sarcomas de partes blandas. Kliegman, Stanton, St. Geme & Schor, Nelson Tratado de
Pediatria, Vol. 2, , Edicion No. 20
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OBJETIVOS

OBJETIVO GENERAL

Describir el perfil epidemiolégico de los nifios con diagnostico de sarcoma de partes blandas
de 0 — 18 afios en el Hospital Nacional de nifios Benjamin Bloom en el periodo de tiempo
de enero 2010 a diciembre del 2015.

OBJETIVOS ESPECIFICOS

1.

Realizar un perfil epidemiologico de los nifios con sarcoma de partes blandas
de 0 - 18 afos del Hospital Nacional de nifios Benjamin Bloom en el periodo
de tiempo de enero 2010 a diciembre 2015.

Describir el comportamiento epidemioldgico de los nifios con sarcomas de
partes blandas de 0O — 18 afios, del Hospital Bloom durante el periodo
comprendido de enero 2010 a diciembre 2015.

Identificar el factor mas relacionado con el prondstico de sobrevida de los
nifios con sarcoma de partes blandas de 0 — 18 afios, en el hospital nacional
de nifios Benjamin Bloom durante enero 2010 a diciembre 2015.

Realizar la caracterizacion demogréafica de los pacientes con sarcomas de
partes blandas del Hospital Nacional de nifios Benjamin Bloom, durante enero
2010 a diciembre 2015.

Describir el cronograma de atencion del paciente de con sarcoma de partes
blandas de 0 — 18 del hospital Bloom, desde que se realiza el diagnostico
hasta que se finaliza tratamiento durante enero del 2010 a diciembre del 2015.
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METODOLOGIA.

TIPO DE ESTUDIO:

Se realizo un estudio retrospectivo y descriptivo.

UNIVERSO

Se incluyeron todos los pacientes con diagndstico de Sarcomas de partes blandas del HNNBB
en el periodo de enero 2010 a diciembre 2015, fueron 73.

POBLACION Y MUESTRA

Todos los pacientes con diagnéstico de Sarcomas de Partes Blandas del HNNBB en el
periodo de enero 2010 a diciembre del 2015 y que cumplan los criterios de inclusién y

exclusion, los cuales fueron 66 pacientes.

CRITERIOS DE INCLUSION:

» Criterio clinico: Pacientes de ambos sexos, vivos o fallecidos, desde su nacimiento
hasta los 18 afios con diagndstico de sarcoma de partes blandas y que recibieron
tratamiento, en el hospital de Nifios Benjamin Bloom.

» Criterio demogréafico: pacientes con ingreso hospitalario, que provengan de cualquier
departamento y zona de vivienda (rural o urbana) de El Salvador y de cualquier
nacionalidad.

» Criterio temporal: se realiz6 a partir del 2010 hasta el afio 2015, con seguimiento de
cinco afios para los pacientes diagnosticados en el 2010, de cuatro afios para los
diagnosticados en el 2011, asi en orden consecutivo y los pacientes diagnosticados
en el 2015 fueron seguidos hasta diciembre de ese afio. Se considerard como multiples
consultas cuando el paciente haya consultado en mas de dos ocasiones por el mismo
cuadro, en cualquier centro de atencion medico.

CRITERIOS DE EXCLUSION

» Criterio clinico: Pacientes sin diagnostico confirmado de Sarcoma de partes blandas
0 pacientes que no cuenten con la informacion completa desde su primer visita al
hospital y su evolucion de la enfermedad.
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RECOLECCION Y ANALISIS DE DATOS

e La fuente primaria de recoleccion:
Se solicitd a estadistica los numeros de registro de los cuadros de los pacientes egresados
con diagndstico de Sarcoma de partes blandas, cada paciente en su mayoria contaba con mas
de un legajo enumerado en orden de existencia, los cuales fueron revisados para recolectar
las variables estudiadas, 7 de ellos no contaban con los legajos completos, y se anularon por
falta de informacion.

Se utiliz6 una hoja de recoleccion de datos donde se coloc6 la informacion, elaborada segin
los objetivos de estudio, que se digitalizd en una base de datos en Excel, con esto se realizé
graficas de distribucion de frecuencia, que permitieron realizar un andlisis de tipo descriptivo
del perfil epidemioldgico y del cronograma de atencion en el HNNBB de los pacientes en
estudio, para este cronograma de atencion se contabilizaron los dias que tardaron tanto el
paciente a su primer contacto con el HNNBB, hasta el tiempo que transcurrié para tomar
biopsia, e iniciar tratamiento, utilizando medidas de tendencia central, obteniendo la media
y la moda de los dias transcurridos en la evolucion de la enfermedad de cada paciente. Sin
embargo la media mas o menos de desviacion estandar no era simétrica, la moda era mas
significativa.

Para realizar el analisis estadistico y relacién de variables, la informacion obtenida fue
procesada a través de una base de datos utilizando el software de procesamiento estadistico
Pasw Statistics (SPSS version 19.0) para Windows.

La base de datos fue inicialmente depurada con el fin de detectar observaciones aberrantes,
y luego exploradas para identificar valores faltantes.

Para evaluar la posible asociacion de variables cualitativas se utilizo el test de independecia
Chi Cuadrado.

Con el objetivo de identificar el factor mas relacionado con el prondstico de sobrevida se
utilizo el analisis de Regresion de Cox. Asi como para modelar los riesgos proporcionales
que afectan la supervivencia de los pacientes con Sarcoma de Partes Blandas.

En la mayor parte de casos se fijoé un intervalo de confianza del 95%; y la significacion
estadistica se interpretd segun el siguiente criterio:

e SiP) 0.05 no existen diferencias significativas (no hay relacion entre variables).
e SiP «0.05 si existen diferencias significativas (hay relacion entre variables).

Para poder expresar el volumen tumoral se utilizé la férmula de ELIPSE.
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CONSIDERACIONES ETICAS.

Esta investigacion se sometio a la aprobacion por parte del Comité de Etica en Investigacion

clinica del Hospital Nacional de Nifios Benjamin Bloom.

No se recolectd informacion de paciente como la siguiente: nombre, fotografia, nimero de
identificacion personal de familiares. Se tuvo acceso a informacion confidencial de los
pacientes objeto de estudio, para lo cual se respetaron todas las disposiciones institucionales

del uso de la informacion exclusiva para la investigacion.

En cuanto a la confidencialidad de los datos se le asigné un cédigo para la identificacion de
cada paciente, y los registros de dicha informacion se mantienen protegidos ya que su

utilizacion es de caracter académico.

En cuanto a la beneficencia y justicia de la investigacion, no se sometieron a ningun tipo de
riesgo o dafios los pacientes a estudiar, se protegié la dignidad humana de todos los

participantes y se esperaron resultados beneficios de dicha investigacion.

No se pudo contar con un consentimiento de la poblacion en estudio, ya que al ser un estudio
de carécter descriptivo se identificaron las variables en estudio en los expedientes clinicos

de los pacientes con diagndstico de sarcoma de partes blandas.
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RESULTADOS

GRAFICA 1.

FRECUENCIA POR GENERO DE LOS PACIENTES CON SPB DE ENERO 2010 A
DICIEMBRE 2015.

EFemenino
B nasculing

N=66

64%

42 PCTS 37 %

24 PCTS

Fuente: Recoleccion de datos de expedientes clinicos de pacientes con Sarcomas de Partes
Blandas del Hospital Nacional de Nifios Benjamin Bloom, Enero 2010 a Diciembre 2015.

En el estudio observamos que la mayor incidencia de casos diagnosticados con
SPB, de 0 a 18 afios en el HNNBB de enero del 2010 a diciembre del 2015 fue
del sexo masculino con un 64 % y solamente el 37 % fueron del sexo femenino.
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GRAFICA 2.

EDADES EN RANGOS DE LOS PACIENTES CON SPB DE ENERO DEL 2010 A
DICIEMBRE 2015.

2 pets BMenores de 1 afio
BWDe 1 a5 afos
EDe 6 a 10 afios
BMDe: 11 a 15 afos
Olmayores de 15 afios

N=66

Fuente: Recoleccion de datos de expedientes clinicos de pacientes con Sarcomas de Partes
Blandas del Hospital Nacional de Nifios Benjamin Bloom, Enero 2010 a diciembre 2015.

Del 100 % de los pacientes diagnosticados con SPB de nuestro estudio la mayor
incidencia fue en las edades comprendidas de 1 a 5 afos, con un 37.0 %,
continuando por orden de frecuencia de 11 a 15 afios con el 34.2%, de 6 a 10
anos con el 23.3%, menores de 1 afio con el 4.1 % y mayores de 15 afios con el
1.4%, observando la mayor frecuencia en la etapa preescolar y preadolescente.
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GRAFICO No. 3

RELACION ENTRE LA EDAD Y CONDICION DE LOS PACIENTES CON SPB DE
ENERO 2010 A DICIEMBRE 2015

EstadoPte

Bvivo
Erallecido
OPaleative

159

10

Recuento

menor de 1 afe  1-5 afios E-10 afios 11-15aflos  mayor de 15
anos

Edad

Fuente: Recoleccién de datos de expedientes clinicos de pacientes con Sarcomas de Partes
Blandas del Hospital Nacional de Nifios Benjamin Bloom, Enero 2010 a Diciembre 2015

Observamos que el mayor numero de pacientes fallecidos fue entre 11y 15 afios
y que donde mas sobrevivieron fue de 1 a 5 afios, con poca diferencia
significativa de los fallecidos de esa misma edad, ya que solo 1 paciente fue la
diferencia entre vivos y fallecidos.  El valor de P=0.408, estadisticamente no
hay una relacion significativa entre la edad y la condicion del paciente debido a
que el seguimiento que se les dio a estos pacientes no fue el mismo para todos
los afios.
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GRAFICA 4

ZONAS DE EL SALVADOR DE MAYOR CONSULTAS DE LOS PACIENTES CON
SPB DE ENERO DEL 2010 A DICIEMBRE DEL 2015.

Zona de mayor incidencia

Orural
BAurbana
EAExtranjera

N= 66

_

Fuente: Recoleccién de datos de expedientes clinicos de pacientes con Sarcomas de Partes
Blandas del Hospital Nacional de Nifios Benjamin Bloom, Enero 2010 a Diciembre 2015.

El mayor nimero de casos diagnosticados con SPB fue en el area urbana con
un 50.7 % de casos y el area rural un 46.6%, se presentd un pequefio porcentaje
de pacientes del extranjero como Honduras y Guatemala con un 2.7 %.
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TABLA No. 1

DEPARTAMENTOS DE RESIDENCIA POR ORDEN DE FRECUENCIA DE LOS
PACIENTES CON SARCOMAS DE PARTES BLANDAS DE ENERO DEL 2010 A
DICIEMBRE DEL 2015.

DEPARTAMENTO NUMERO DE PACIENTES
SAN SALVADOR 19 PACIENTES
LA LIBERTAD 9 PACIENTES
SAN MIGUEL 8 PACIENTES
AHUACHAPAN 6 PACIENTES
SANTA ANA 5 PACIENTES
USULUTAN 5 PACIENTES
SONSONATE 4 PACIENTES
CHALATENANO 3 PACIENTES
LA UNION 3 PACIENTES
SAN VICENTE 1 PACIENTE
CUSCATLAN 1 PACIENTE
GUATEMALA 1 PACIENTE
HONDURAS 1 PACIENTE
TOTAL 66 PACIENTES

Fuente: Recoleccion de datos de expedientes clinicos de pacientes con Sarcomas de Partes
Blandas del Hospital Nacional de Nifios Benjamin Bloom, Enero 2010 a Diciembre 2015.

El departamento con mas numero de casos de SPB provinieron de la zona
central del pais, especificamente de San Salvador con 19 pacientes, y dos
pacientes extranjeros.
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GRAFICA No. 5

PACIENTES CON SPB QUE RECIBIERON MULTIPLES CONSULTAS ANTES DE
TENER LA PRIMERA EVALUACION EN HNNBB DE ENERO 2010 A DICIEMBRE
2015.

B Si hubieran
W Mo hubieron
Sin datos

N= 66

Fuente: Recoleccién de datos de expedientes clinicos de pacientes con Sarcomas de Partes
Blandas del Hospital Nacional de Nifios Benjamin Bloom, Enero 2010 a Diciembre 2015.

Se consideré como multiples consultas, si el paciente fue evaluado tres 0 méas
ocasiones por el mismo cuadro. Del total de pacientes en estudio el 64.4
% recibieron 3 0 mas consultas previas por sintomas sugestivos antes de ser
referidos al HNNBB, mientras que el 32.9 % fueron 2 o menos consultas para
ser referidos al HNNBB. Lo que significa que transcurre mas tiempo de
evolucion de enfermedad, y la primera evaluacion del oncélogo, retrasando el
diagnostico, y tratamiento oportuno.
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GRAFICO No. 6

PACIENTES CON SPB REFERIDOS AL HNNBB DE ENERO DEL 2010 A
DICIEMBRE DEL 2015.

B rReferidos
CIMo Referidos

N= 66

Fuente: Recoleccion de datos de expedientes clinicos de pacientes con Sarcomas de Partes
Blandas del Hospital Nacional de Nifios Benjamin Bloom, Enero 2010 a Diciembre 2015.

Del total de los pacientes en estudio, el 87.7% fueron referidos al HNNBB ya
sea por atencion en el MINSAL, ISSS, o medicos privados, lo que significa que
la mayoria tuvieron un primer contacto con otros medicos ya sean pediatras o
generales, mientras que el 12.3 % consultaron de forma espontanea la Unidad

de Emergencia del HNNBB.
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TABLA No. 2

TIEMPO TRANSCURRIDO DESDE EL INICIO DE SINTOMAS, AL DIiA DE LA
PRIMERA CONSULTA EN EL HNNBB, OBTENIDO EN DIAS, DE ENERO 2010 A
DICIEMBRE DEL 2015.

Valido 66

PACIENTES

Media 94,08 DIAS
Moda 30 DIAS

Fuente: Recoleccion de datos de expedientes clinicos de pacientes con Sarcomas de Partes
Blandas del Hospital Nacional de Nifios Benjamin Bloom, Enero 2010 a Diciembre 2015.

El tiempo transcurrido desde iniciar los sintomas sugestivos de SPB al dia de la
primera consulta en HNNBB el promedio fue de 94 dias, y la moda fue de 30
dias, lo que nos dice gue habia transcurrido mas de 1 mes, de iniciar sintomas
hasta tener una primera evaluacion en hospital de tercer nivel.
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TABLA No. 3

RELACION ENTRE EL TIEMPO TRANSCURRIDO DE INICIO DE LOS SINTOMAS
HASTA LA PRIMERA VISITA AL HNNBB Y CONDICION DEL PACIENTE CON
SPB DEL HNNBB DE ENERO 2010 A DICIEMBRE 2015.

Estado pte
Vivo fallecido Total

Inicio de los sintomas a Menos de Recuento 12 8 20
hasta la llegada al HNNBB 1 mes % del total 18.2% 12.1% 30.3%
1-2 meses Recuento 7 15 22

% del total 10.6% 22.7% 33.3%

3-6 meses Recuento 4 11 15

% del total 6.1% 16.7% 22.7%

6-12 Recuento 0 9 9

meses % del total 0% 13.6% 13.6%

Total Recuento 23 43 66
% del total 34.8% 65.2% 100.0%

Fuente: Recoleccion de datos de expedientes clinicos de pacientes con Sarcomas de Partes
Blandas del Hospital Nacional de Nifios Benjamin Bloom, Enero 2010 a Diciembre 2015.

X? de Pearson= 10.91 y el valor de P=0.012

Se observd una relacién significativa en cuanto al tiempo de inicio de los
sintomas y la primera visita al hospital en relacion al estado final del paciente,
dando como resultado que a menor tiempo de espera entre el inicio de los
sintomas y la llegada al hospital, mayor supervivencia.
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TABLA No. 4

TIEMPO TRANSCURRIDO DESDE LA SOSPECHA DIAGNOSTICA HASTA
REALIZAR BIOPSIA EN LOS PACIENTES CON SPB DE ENERO 2010 A
DICIEMBRE 2015.

TOTAL 66 PACIENTES

Media 19,96 dias

Fuente: Recoleccién de datos de expedientes clinicos de pacientes con Sarcomas de Partes
Blandas del Hospital Nacional de Nifios Benjamin Bloom, Enero 2010 a Diciembre 2015.

El tiempo transcurrido desde tener una sospecha diagndstica hasta realizar la
biopsia confirmatoria de diagnostico, obtuvo una media de 19.96 dias,
existiendo 11 casos en los que fueron referidos de otro hospital con biopsia
diagndstica tomada, de las cuales 4 fueron ya con lectura de patologo.
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GRAFICA No. 7

PACIENTES A LOS QUE SE LES REALIZO BIOPSIA EN EL HNNBB Y LOS QUE
FUERON REFERIDOS AL HNNBB YA CON BIOPSIA TOMADA DE ENERO 2010 A
DICIEMBRE 2015.

Biopsia en HNNBB

Cantidad de pacientes con Biopsia

Fuente: Recoleccion de datos de expedientes clinicos de pacientes con Sarcomas de Partes

Blandas del Hospital Nacional de Nifios Benjamin Bloom, Enero 2010 a Diciembre 2015.

Del total de pacientes en estudio, el 84.9 % se les realizo biopsia diagnostica en
el HNNBB, mientras que el 15.1% ya tenian biopsia al momento de ser
referidos, biopsias realizadas en hospitales nacionales de segundo nivel y de
patologos privados, las cuales se solicitaron muestras para confirmar el
diagnostico con los médicos patélogos del HNNBB.
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TABLA NO. 5

TIEMPO DESDE LA PRIMERA VISITA AL HNNBB HASTA TENER DIAGNOSTICO

CONFIRMADO DE LOS PACIENTES CON SPB DE ENERO 2010 A DICIEMBRE

2015.

TOTAL

66 PACIENTES

Media

25,49 dias

Moda

13 dias

Fuente: Recoleccion de datos de expedientes clinicos de pacientes con Sarcomas de Partes
Blandas del Hospital Nacional de Nifios Benjamin Bloom, Enero 2010 a Diciembre 2015.

En los pacientes en estudio, se cuantifico los dias desde su primer visita en el
HNNBB hasta obtener un diagnostico confirmado el cual presentaron una
media de 25.4 dias y una moda de 13 dias, existiendo 4 casos que ya fueron
referidos con diagndstico por biopsia con lectura por patologo.
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GRAFICO No. 8

PORCENTAJES DE PACIENTES DIAGNOSTICADOS CON SPB POR ANOS DE
ENERO 2010 A DICIEMBRE 2015.

Cantidad de nifios

T T
2mz2 2013

Afio de Diagnostico

Fuente: Recoleccion de datos de expedientes clinicos de pacientes con Sarcomas de Partes
Blandas del Hospital Nacional de Nifios Benjamin Bloom, Enero 2010 a Diciembre 2015.

El mayor numero de casos por afio fue en el afio 2012 con un 26%, continuando
por orden de frecuencia con el 2014 con 17.8%, en el 2011 con 16.4 %, el 2015
con 15.1%, 2010 con 13.7%, 2013 con 11 %.
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Porcentaje

GRAFICA No. 9

TIPOS DE SARCOMAS DE PARTES BLANDAS DIAGNOSTICADOS Y SUS
PORCENTAJES DE FRECUENCIA DE ENERO DEL 2010 A DICIEMBRE 2015.

40—
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Soewging RMS Tumor renal no Sarcoma no Sarcomas Sarcoma no
wilms diferenciado menos RMS de partes
(=arcoma cls frecuentes blandas
claras)

Tipo de Diaghostico

Fuente: Recoleccion de datos de expedientes clinicos de pacientes con Sarcomas de Partes
Blandas del Hospital Nacional de Nifios Benjamin Bloom, Enero 2010 a Diciembre 2015.

De los pacientes en estudio la mayor incidencia fue de sarcomas de Ewging,
con un 34.2% los RMS con un 30.1% los Sarcomas no RMS un 19%, los PNET
9.6 % vy otros de menor incidencia, lo que observamos una semejanza a lo que
nos muestran los libros de texto con los sarcomas mas frecuentes.
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GRAFICA No.10

SUBTIPOS HISTOLOGICOS DE LOS RMS, DE LOS PACIENTES DEL HNNBB DE
ENERO 2010 A DICIEMBRE 2015.

Alveolar —
Embrionario _

Embrionario Alveolar
M Seriesl 15 8

Fuente: Recoleccion de datos de expedientes clinicos de pacientes con Sarcomas de Partes
Blandas del Hospital Nacional de Nifios Benjamin Bloom, Enero 2010 a Diciembre 2015.

El 30.1 % de los pacientes en estudio pertenecian al grupo de
Rabdomiosarcoma, de estos 15 pacientes fueron subtipo Embrionario y 8
pacientes del subtipo Alveolar.
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TABLA No. 6

TIPO HISTOLOGICO Y CONDICION DE LOS PACIENTES CON RMS DEL HNNBB
DE ENERO 2010 A DICIEMBRE DEL 2015

tipo
Embrionario Alveolar Total

Estado Pct.  Vivo Recuento 10 0 10
% del total 43.5% .0% 43.5%

Fallecido Recuento 5 8 13

% del total 21.7% 34.8% 56.5%

Total Recuento 15 8 23
% del total 65.2% 34.8% 100.0%

Fuente: Recoleccién de datos de expedientes clinicos de pacientes con Sarcomas de Partes
Blandas del Hospital Nacional de Nifios Benjamin Bloom, Enero 2010 a Diciembre 2015.

El valor de P=0.002

En esta tabla se concluye que existen diferencias significativas entre el tipo
histologico del RMS y el pronostico de sobrevida del paciente, siendo los
menos favorecidos aquellos que son diagnosticados con subtipo histolégico
alveolar, ya que todos se encuentran fallecidos y podemos observar que del tipo
Embrionario el 43.5 % de los RMS se encuentran vivos.
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TABLA No. 7

SITIOS ANATOMICOS DE LOCALIZACIONES DE LOS PACIENTES CON SPB DE
ENERO 2010 A DICIEMBRE DEL 2015.

NUMERO DE CASO§

MIEMBRO INFERIOR

11 PACIENTES

LUGAR ANATOMICO PORCENTAJES
ABDOMEN (HIGADO, RINON, 17 PACIENTES 25.7%
ESTOMAGO.)

CABEZA (MANDIBULAR, ORBITA, |15 PACIENTES 22.71%
CONDUCTO AUDITIVO Y SENOS

PARANASALEYS)

TORAX'Y PULMON 7 PACIENTES 10.6%
PELVIS 10 PACIENTES 15.1%
MIEMBRO SUPERIOR 6 PACIENTES 25.7%

EXTREMIDADES

Fuente: Recoleccién de datos de expedientes clinicos de pacientes con Sarcomas de Partes
Blandas del Hospital Nacional de Nifios Benjamin Bloom, Enero 2010 a Diciembre 2015.

La localizacion del tumor inicial es de mucha importancia para el pronostico
del paciente, debido a que el tratamiento fundamental descrito en la literatura
es la cirugia con reseccion completa del tumor.

En los pacientes en estudio, los lugares anatomicos afectados con sarcoma de
partes blandas en su mayoria fueron abdominales con un 25.7%, observando
mismo porcentaje para los de localizacion periférica, (extremidades) con un
25.7%, con orden de frecuencia le contindan los sarcomas de cabeza con un
22.7% entre estos mandibular, senos paranasales, orbita, conducto auditivo, los
pélvicos un 15.1% y de térax y pulmoén 10.6%.
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TABLAN. 8

LOCALIZACION DEL TUMOR Y CONDICION DEL PACIENTE CON
SARCOMA DE PARTES BLANDAS EN HNNBB DE ENERO 2010 A
DICIEMBRE 2015

Localizacion
Central Periférica Total

Estado_pte Vivo Recuento 16 7 23
% del total 24.2% 10.6% 34.8%

Fallecido Recuento 20 23 43

% del total 30.3% 34.8% 65.2%

Total Recuento 36 30 66
% del total 54.5% 45.5% 100.0%

Fuente: Recoleccién de datos de expedientes clinicos de pacientes con Sarcomas de Partes
Blandas del Hospital Nacional de Nifios Benjamin Bloom, Enero 2010 a Diciembre 2015.

X2 de Pearson= 3.21 y el valor de P=0.07

No se observaron diferencias significativas entre aquellos pacientes que tenian
una localizacion central o periférica en cuanto a la condicion del paciente.
Incluyendo como central, torax, abdomen y pelvis, el resto como periféricas.
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TABLA No. 9

TIEMPO TRANSCURRIDO ENTRE EL DIAGNOSTICO HASTA INICIAR
TRATAMIENTO CUANTIFICADO EN DIAS, EN PACIENTES CON SPB DE ENERO
2010 A DICIEMBRE DEL 2015.

TOTAL 66 PACIENTES
Media 13,66 dias
Moda 3 dias

Fuente: Recoleccion de datos de expedientes clinicos de pacientes con Sarcomas de Partes
Blandas del Hospital Nacional de Nifios Benjamin Bloom, Enero 2010 a Diciembre 2015.

De los pacientes en estudio el tratamiento se inicié con una media de 13 dias
luego de tener un diagnostico confirmado con una moda de 3 dias, existieron 3
casos en los que el tratamiento se inicid antes por lectura preliminar de pat6logo.
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GRAFICO No.11

PACIENTES QUE LES REALIZARON LA RESECCION COMPLETA EN EL HNNBB
Y PACIENTES QUE SE LES REALIZO RESECCION COMPLETA EN HOSPITALES
DE SEGUNDO NIVEL DE ENERO 2010 A DICIEMBRE 2015.

RESECCION RESECCION

COMPLETA COMPLETA
EN EL
HNNBB

Fuente: Recoleccién de datos de expedientes clinicos de pacientes con Sarcomas de Partes
Blandas del Hospital Nacional de Nifios Benjamin Bloom, Enero 2010 a Diciembre 2015.

Del total de los pacientes en estudio solamente el 35.6 % se les realiz6 una
reseccion completa y de estos el 34.2 % fueron dentro del HNNBB, el 2.7%
fueron en Hospitales de segundo nivel de atencion, el 64.4 % no se les realiz6
la reseccion completa debido al gran tamafio tumoral y la localizacion central.
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TABLA No.10

RELACION ENTRE LA RESECCION TOTAL DEL TUMOR Y CONDICION
DE LOS PACIENTES CON SPB DEL HNNB DE ENERO 2010 DICIEMBRE

2015.
Reseccidon Total
Sl No Total

Estado_pte Vivo Recuento 8 15 23
% del total 12.1% 22.7% 34.8%

Fallecido Recuento 14 29 43

% del total 21.2% 44% 65.2 %

Total Recuento 22 44 66
% del total 33.3% 66.7% 100.0%

Fuente: Recoleccién de datos de expedientes clinicos de pacientes con Sarcomas de Partes
Blandas del Hospital Nacional de Nifios Benjamin Bloom, Enero 2010 a Diciembre 2015.

X2 de Pearson=2.13 y el valor de P=0.34

De los pacientes en estudio, no existe una relacion significativa entre la
reseccion total del tumor y la condicion del paciente, debido al seguimiento que
se les dio a estos pacientes el intervalo de confianza para estas variables esta
alterado.
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GRAFICO No. 12

TRATAMIENTOS RECIBIDOS DE LOS PACIENTES CON DIAGNOSTICO DE SPB
DE ENERO 2010 A DICIEMBRE DEL 2015.
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Fuente: Recoleccion de datos de expedientes clinicos de pacientes con Sarcomas de Partes
Blandas del Hospital Nacional de Nifios Benjamin Bloom, Enero 2010 a Diciembre 2015.

El 91.8 % de los pacientes en estudio recibieron quimioterapia, mientras que el
6.8% no recibieron debido a que resecaron completamente el tumor y solamente
quedaron en vigilancia.  El 43.8 % de los pacientes en estudio recibieron
radioterapia posterior a la reseccién y el 56.2 % no lo hicieron.
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TABLA No. 11

TIEMPO TRANSCURRIDO ENTRE EL DIAGNOSTICO HASTA INICIAR

RADIOTERAPIA DE LOS PACIENTES CON SPB DE ENERO 2010 A DICIEMBRE

DEL 2015.

TOTAL

66 PACIENTES

Media

93.89 dias

Moda

270 dias

Fuente: Recoleccién de datos de expedientes clinicos de pacientes con Sarcomas de Partes
Blandas del Hospital Nacional de Nifios Benjamin Bloom, Enero 2010 a Diciembre 2015

La media de dias transcurridos para que un paciente inicie Radioterapia es de
93.89 dias, la moda fue de 270 dias es decir 9 meses, como se observo en la
gréafica anterior el 56.2 % no realizaron RT, debido a que el tiempo para la cita
de radioterapia es mayor que el tiempo promedio de vida de los pacientes, la
media de vida fue de 242.61 dias, lo que nos traduce a que muchos de estos
pacientes fallecieron antes de su cita y no se les realizo la RT, solamente a 2
pacientes de los de los 24 que se les reseco completamente el tumor no tuvieron
indicacidn de radioterapia, ni QT, y 1 paciente se refirio a realizar su tratamiento
en su lugar de origen, Guatemala, por peticion de sus padres.
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GRAFICA No. 13

ESTADIOS DE LOS SARCOMAS DE PARTES BLANDAS EN LOS PACIENTES DEL
HNNBB, SEGUN EL SISTEMA DEL CHILDREN’S ONCOLOGY GROUP. DE ENERO
DEL 2010 A DICIEMBRE DEL 2015.

EstadiolRSS

L1
u2
u3
o

Fuente: Recoleccién de datos de expedientes clinicos de pacientes con Sarcomas de Partes
Blandas del Hospital Nacional de Nifios Benjamin Bloom, Enero 2010 a Diciembre 2015

Los pacientes fueron clasificados segun el sistema de estatificacion del
Chidren’s Oncology Group, por los oncologos tratantes.

De los pacientes en estudio obtuvimos que un mayor porcentaje de los SPB se
encontraban en estadio 1V con un 37.9%, siguiendo por orden de frecuencia el
estadio 111 con un 27.3 %, traduciendo el mal prondstico, sin poder ofrecerles
tratamiento quirdrgico, el cual se ve reflejado en la mortalidad de estos
pacientes en estudio.
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TABLA No.12

RELACION ENTRE EL ESTADIO DE LOS SPB Y CONDICION DEL

PACIENTE DEL HNNBB DE ENERO 2010 A DICIEMBRE 2015

Estado paciente
Vivo Fallecido Total

Estadio | Recuento 12 5 17
% del total 18.2% 7.6% 25.8%

Il Recuento 2 4 6

% del total 3.0% 6.1% 9.1%

] Recuento 7 11 18

% del total 10.6% 16.7% 27.3%

\ Recuento 2 23 25

% del total 3.0% 34.8% 37.9%

Total Recuento 23 43 66
% del total 34.8% 65.2% 100.0%

Fuente: Recoleccién de datos de expedientes clinicos de pacientes con Sarcomas de Partes
Blandas del Hospital Nacional de Nifios Benjamin Bloom, Enero 2010 a Diciembre 2015

X2 de Pearson=17.63 y el valor de P=0.01

Se observaron diferencias significativas entre el estadio en el que fue
diagnosticado el tumor y el estado final del paciente, dando como resultado que
a medida se diagndstica un paciente en estadios mas tempranos, mas
oportunidades de supervivencia tiene el paciente.

42




GRAFICA No. 14

ESTUDIOS DE IMAGEN REALIZADOS EN LOS PACIENTES CON SPB DE ENERO
DEL 2010 A DICIEMBRE DEL 2015.
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Fuente: Recoleccion de datos de expedientes clinicos de pacientes con Sarcomas de Partes
Blandas del Hospital Nacional de Nifios Benjamin Bloom, Enero 2010 a Diciembre 2015

Obtuvimos que al 95.9 % se les realizo TAC, al 54.8% USG, al 52.1% RM y al
100 % RX, a pesar de ello el 50 % de pacientes no describen en el estudio
radioldgico las 3 dimensiones del tumor.
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GRAFICA No.15

TAMARNO TUMORAL AL MOMENTO DEL DIAGNOSTICO DE LOS PACIENTES
CON SPB DE ENERO DEL 2010 A DICIEMBRE DEL 2015.
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Fuente: Recoleccion de datos de expedientes clinicos de pacientes con Sarcomas de Partes
Blandas del Hospital Nacional de Nifios Benjamin Bloom, Enero 2010 a Diciembre 2015

EL 60.3 % de los pacientes en estudio presentaron un tumor mayor de 5 cm, el
19.2% menor de 5 cm y el 20.5 % no describian el tamafio en el estudio de
imagen.
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GRAFICA No. 16

VOLUMEN TUMORAL DE LOS SARCOMAS DE PARTES BLANDAS EN LOS
PACIENTES DEL HNNBB DEL 2010 AL 2015.
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Fuente: Recoleccion de datos de expedientes clinicos de pacientes con Sarcomas de Partes
Blandas del Hospital Nacional de Nifios Benjamin Bloom, Enero 2010 a Diciembre 2015

En los estudio de imagenes identificamos que solamente en el 50% de los
pacientes se describieron los 3 didametros del tumor, los cuales son necesarios
para calcular el volumen tumoral con la férmula de Elipse.

Observamos que la medida estandar del volumen de los sarcomas de partes
blandas de los pacientes en el HNNBB fue de 807 cm3.
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GRAFICA No. 17

PORCENTAJE DE PACIENTES CON DIAGNOSTICO DE SPB QUE
ABANDONARON TRATAMIENTO Y COMPORTAMIENTO DE CADA ANO QUE
ABANDONARON TRATAMIENTO DE ENERO DEL 2010 A DICIEMBRE DEL 2015.
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Fuente: Recoleccién de datos de expedientes clinicos de pacientes con Sarcomas de Partes
Blandas del Hospital Nacional de Nifios Benjamin Bloom, Enero 2010 a Diciembre 2015

El 94.5 % de los pacientes en estudio se sometieron a todo el protocolo de
diagndstico y tratamiento establecido por los médicos oncélogos en el HNNBB,
mientras que el 5.5 % abandonaron el tratamiento.

En el afio 2013 ocurri6 el mayor nimero de abandonos de tratamiento de SPB
en el HNNBB con un 2.7 %, y en el 2010 y 2011 el 1.4% de abandonos.
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GRAFICA No. 18

CONDICION DE LOS PACIENTES CON DIAGNOSTICO DE SPB, DESDE ENERO
2010 HASTA JULIO 2018
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Fuente: Recoleccion de datos de expedientes clinicos de pacientes con Sarcomas de Partes
Blandas del Hospital Nacional de Nifios Benjamin Bloom, Enero 2010 a Diciembre 2015

El 63 % de los pacientes en estudio fallecieron en el HNNBB, durante su
tratamiento, el 30.1% se encuentran en vigilancia, con controles periodicos, el
5.5% son pacientes paliativos y un caso fue por recaida 8 meses después del
tratamiento. El 1.4 % fue dado de alta.
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TABLA No. 13

CAUSAS DE FALLECIMIENTO EN LOS PACIENTES CON SPB DE ENERO DEL

CAUSA DE FALLECIMIENTO

2010 A DICIEMBRE 2015

Porcentaje

Enfermedad Progresiva 49,3 %
Infecciosa 8,2 %
Suicidio 1,4 %
Otros 38,4 %
Sindrome de herniacion cerebral 1,4 %
Total 100,0

Fuente: Recoleccion de datos de expedientes clinicos de pacientes con Sarcomas de Partes
Blandas del Hospital Nacional de Nifios Benjamin Bloom, Enero 2010 a Diciembre 2015

EL 49.3% de los pacientes fallecieron por enfermedad progresiva, lo cual esta
directamente relacionado con el nimero de casos en estadio avanzados 65.2 %
(estadio 3y 4) al momento del diagndstico, misma razén por la que no fueron
candidatos a extirpacion total del tumor, y la radioterapia no se les realizo en el
56.2% debido a que fallecieron antes de su cita, el 38.4 % fue por otras causas
de muerte insuficiencia cardiaca, insuficiencia renal aguda, tamponada
cardiaca, ICTUS cerebral, 1 paciente fallece en el hogar y el 8.2 % por causas
infecciosas, 1 paciente se suicido, 1 paciente fallece por sindrome de herniacién

cerebral.
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TABLA No. 14

TIEMPO TRANSCURRIDO DESDE EL DIAGNOSTICO HASTA LA DEFUNCION
DE LOS PACIENTES CON SPB DE ENERO DEL 2010 A DICIEMBRE DEL 2015.

TOTAL 41 PACIENTES

Media 242 .61 dias

Fuente: Recoleccion de datos de expedientes clinicos de pacientes con Sarcomas de Partes
Blandas del Hospital Nacional de Nifios Benjamin Bloom, Enero 2010 a Diciembre 2015

El tiempo promedio de vida de los pacientes en estudio fueron de 242 dias que
es un aproximado de 8 meses.
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GRAFICO No. 19

SUPERVIVENCIA SEGUN KAPPLAN MEIER PARA TIPO HISTOLOGICO
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Fuente: Recoleccién de datos de expedientes clinicos de pacientes con Sarcomas de Partes
Blandas del Hospital Nacional de Nifios Benjamin Bloom, Enero 2010 a Diciembre 2015.

Hay significancia estadistica ya que el Long Rank es de 0.006 (menor de 0.05),
observamos que la supervivencia de los pacientes con RMS de subtipo Alveolar
es del 75 % de los 200 a 400 dias y que para los 700 dias estos pacientes ninguno
estara vivo, mientras que la supervivencia para los pacientes con subtipo
embrionario es del 70% a los 700 dias.
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GRAFICO No. 20

SUPERVIVENCIA KAPLAN MEIER PARA ESTADIO TUMORAL
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Fuente: Recoleccion de datos de expedientes clinicos de pacientes con Sarcomas de Partes
Blandas del Hospital Nacional de Nifios Benjamin Bloom, Enero 2010 a Diciembre 2015.

Hay significancia estadistica ya que el Long Rank es de 0.001 (menor de 0.05)
La supervivencia de los pacientes con SPB estadios | es del 80% para 400 a 700
dias, y del estadio 11, es del 50% para 400 dias, para el estadio Ill, es del 38%
para 400 dias, y 30 % para los pacientes con estadios IV. Observamos la
supervivencia de los pacientes con estadio IV es del 50 % a os 200 dias. Y hay
una caida subita de la supervivencia entre 400 a 700 dias.
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GRAFICO No. 21

SUPERVIVENCIA DE KAPPLAN MEIER PARA TIEMPO TRANSCURRIDO DE
INICIO DE SINTOMAS A PRIMERA VISITA AL HNNBB.
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Fuente: Recoleccién de datos de expedientes clinicos de pacientes con Sarcomas de Partes
Blandas del Hospital Nacional de Nifios Benjamin Bloom, Enero 2010 a Diciembre 2015.

Hay significancia estadistica ya que el Long Rank es de 0.03 (menor de 0.05)
Para los pacientes con SPB que tuvieron un tiempo transcurrido del inicio de
los sintomas a la primera visita en el HNNBB de menor de 1 mes, presentaron
un supervivencia del 65% a los 400 dias, mientras que los pacientes con un
tiempo transcurrido de 1 — 2 meses presentaron una supervivencia de 38% a los
400 dias, para los pacientes de 3 — 6 meses una supervivencia de 22% y del 20
% para los pacientes que tardaron de 6 — 12 meses en consultar.
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GRAFICO No. 22

SUPERVIVENCIA DE KAPPLAN MEIER PARA TAMANO TUMORAL
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Fuente: Recoleccién de datos de expedientes clinicos de pacientes con Sarcomas de Partes
Blandas del Hospital Nacional de Nifios Benjamin Bloom, Enero 2010 a Diciembre 2015.

Hay significancia estadistica ya que el Long Rank es de 0.04 (menor de 0.05)
La supervivencia de los pacientes con SPB con un tumor menor de 5 cm, es del

80% a los 200 a 400 dias, y del 55 % a los 400 a 500 dias, mientras que un
tumor mayor de 5 cm tiene una supervivencia del 65 % para los 200 a 400 dias,
y del 35% para los 400 a 700 dias.
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GRAFICO No.23

ANALISIS DE SUPERVIVENCIA DE REGRESION DE COX

Funcién de supervivencia en media de covariables
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Fuente: Recoleccién de datos de expedientes clinicos de pacientes con Sarcomas de Partes
Blandas del Hospital Nacional de Nifios Benjamin Bloom, Enero 2010 a Diciembre 2015.

Se analizaron las covariables que mas diferencia significativa tenian sobre la
supervivencia de los pacientes, las cuales fueron: estadio, tipo histologico,
inicio de los sintomas y primera llegada al hospital, tamafio tumoral, para lo
cual se utilizaron estas cuatro variables en este analisis de supervivencia.

Observamos cuanto es la supervivencia de los pacientes con SPB, vemos que
a medida que el tiempo avanza, la probabilidad de vida disminuye, por ejemplo
nos dice que mas del 80% de las personas permaneceran vivas alrededor de 200
dias, sin embargo la posibilidad menos del 40% de esta poblacién de pacientes
estara vivo antes de los 700 dias, esto influenciadas por todas las covariables
anteriores. Por tanto podemos decir que el 50% de la poblacién alcanzara una
supervivencia de 400 dias.

Medias de Covariables: ESTADIO: 2.773, TIPO HISTOLOGICO: 2.424, INICIO DE LOS SINTOMAS A LA
PRIMERA VISITA AL HNNBB: 2.015, TAMANO TUMORAL: 2.015
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DISCUSION

A partir de los hallazgos encontrados, el perfil epidemioldgico de los pacientes con
diagndsticos de SPB del HNNBB, de Enero del 2010 a Diciembre 2015 fueron 73 pacientes,
con mayor frecuencia del sexo masculino en edad preescolar 37% (1- 5 afios) y
preadolescentes 34.21% (11-15 afios) de los cuales el 50.7% consultaron de la zona urbana,
el mayor nimero fueron del departamento de San Salvador con 19 pacientes, de los pacientes
en estudio el 63 % fallecieron, el 30.1% sobreviven, 5.5% paliativos, hasta julio del 2018, el
RMS representa el 30.1 % y de estos los subtipos histoldgicos encontrados fueron 65.2%
embrionarios y 34.8% alveolares, siendo méas agresivos ya que ningun paciente de tipo

alveolar se encuentra con vida.
Los SPB representan el 5.8% de todos los canceres diagnosticados en el HNNBB.

Los resultados de incidencia no guardan relacion con estudios descritos en el Instituto del
Cancer, de los Institutos Nacionales de Salud de los Estados Unidos en el 2004, los SPB
representa aproximadamente 3,5 % de los casos de cancer en nifios de 0 a 14 afios, y 2 % de
los casos entre adolescentes y adultos jovenes de 15 a 19 afios, es importante considerar que
el seguimiento que se proporciond a los pacientes en esta investigacion fue de cinco afios
para los diagnosticados en el 2010, y que no fue igual para todos los pacientes motivo por el

cual puede justificarse que no guarde relacion con otros estudios.
Sin embargo si guarda relacion con los subtipo histologicos.

Embrionario: el rabdomiosarcoma embrionario predomina en los varones. La incidencia
maxima se presenta entre los 0 y 4 afios de edad, Este subtipo agrupa a 57 % de los pacientes
en la base de datos Surveillance, Epidemiology, and End Results (SEER). Tiene un

prondstico intermedio.

Alveolar: la incidencia del rabdomiosarcoma alveolar no varia por sexo y es constante entre
los 0 a 19 afios. Este subtipo agrupa a 23 % de los pacientes en la base de datos SEER. Tienen

un peor prondstico.
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En este estudio los factores asociados a mejor pronostico fueron: estadiaje del sarcoma, el
subtipo histoldgico, el tiempo del inicio de los sintomas a la primera consulta al HNNBB y

el tamafio tumoral, con diferencia significativa de valores de Pearson.

De estos el més asociado a pronostico de sobrevida fue el estadio del SPB al momento del

diagnostico con un valor de P = 0.001.

Al realizar un analisis de supervivencia de regresion de cox observamos cuanto es la
supervivencia de los pacientes con SPB, observamos que a medida que el tiempo avanza, la
probabilidad de vida disminuye, que mas del 80% de los pacientes permaneceran vivos

alrededor de 200 dias, sin embargo, la supervivencia disminuye al 40% a los 400 a 700 dias.

Estos resultados no guardan relacién con lo que sostiene el Instituto del Céancer, de los
Institutos Nacionales de Salud de los Estados Unidos en el 2004, El rabdomiosarcoma suele
ser curable en la mayoria de los nifios con enfermedad localizada que reciben terapia de
modalidad combinada, con una supervivencia de mas de 70 % a los 5 afios del diagndstico.
El pronostico de un nifio o adolescente con rabdomiosarcoma se relaciona con los factores
como edad, sitio de origen, tamafio del tumor, resecabilidad, subtipo histolégico, estadio en

el momento del diagnéstico.
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Conclusiones

1. Los sarcomas de partes blandas, forman un grupo heterogéneo de tumores,
representd el 5.8 % de los pacientes oncologicos del HNNBB de Enero 2010
a Diciembre 2015, observamos un mayor nimero de casos en el sexo
masculino, en edad preescolar y preadolescentes, de la zona central del pais,
con un mayor numero de casos en el departamento de San Salvador, el 65.2
% de los pacientes de estudio estan fallecidos, el 37.9% fueron diagnosticados

con estadio IV, con un tumor mayor de 5 cm en el 60.3 %.

2. Obtuvimos comportamiento epidemioldgico con un mayor nimero de casos
nuevos en el 2012 con 19 diagnosticados, solo un 5.5% abandonaron el
tratamiento, el afio donde hubo mas abandono fue en el 2013, en el 2012 se
obtuvieron el mayor niumero de fallecidos con un 16.4 % del total de
fallecido, la vida media de estos nifios fue de 242.6 dias es decir menor de un
afio, concluyendo que en el mismo afio que existieron mas casos, coincide con

el afio de mas mortalidad. Con una supervivencia del 50 % para 400 dias.

3. El factor mas relacionado con el prondstico de sobrevida, es el Estadio del
tumor en el momento del diagnéstico con una P= 0.001, con una
supervivencia del 10 % para 700 dias. Al disminuir el tiempo entre inicio de
los sintomas y diagnostico confirmado, en El Salvador se lograria disminuir
la mortalidad, debido a que cada dia que pasa en estos pacientes aumenta la
invasion, el tamafio, afectacion de ganglios y metéstasis del sarcoma,
obteniendo que al momento del diagnostico estan en estadios avanzados,

disminuyendo asi el prondstico de sobrevida.

4. Que el cronograma de atencion en el HNNBB para pacientes con SPB, se
inicia a partir de tener el diagnostico confirmado con biopsia, observando que

existe una moda de 62 dias desde el inicio de los sintomas hasta tenerla
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biopsia, la moda de inicio de quimioterapia fue de 3 dias, y de radioterapia
fue de 270 dias, la reseccion total del tumor se le realizé solamente al 35.6%,
y el tiempo promedio de vida de estos nifios tuvo una media de 242 dias.

Recomendaciones:

1. Realizar campafias Educativas a la poblacion, dando a conocer la existencia de este
tipo de patologia, cuales son los sintomas de inicio de esta y la importancia de

consultar de manera oportuna.

2. Incluir en la formacién académica la materia de oncologia pediatrica y del adulto a
los Médicos Generales, para que el paciente que sea atendido en primer o segundo

nivel pueda ser referido de manera oportuna al hospital de tercer nivel.

3. Realizar estudios de genética molecular en los pacientes diagnosticados con SPB,

para documentar los factores de riesgo genéticos que puedan tener estos pacientes.

4. Que todos los pacientes tengan descrito en los estudios de imégenes las dimensiones
del tamarfio tumoral para poder realizar estudios futuros donde establezcan la relacion
del tamarfio tumoral con la superficie corporal del paciente valorando prondéstico de

sobrevida de estos nifios.
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ANEXOS 1. OPERACIONALIZACION DE LAS VARIABLES
Masa de células | Obtencién Expresada en
Embrionario | que crecen mediante tanto por mil
rapidamente y | resultado de por afo, %o
gque se origina biopsia.
en el tejido
embrionario.
Son el 25- 40% Obtencién
de casos. Con mediante Expresada en
TIPO Alveolar un riesgo resultado de tanto por mil
HISOTOL intermedio. biopsia. por afo, %o
OGICO Una variante Obtencién
Botriode de la forma mediante Expresada en
embrionaria en resultado de tanto por mil
la que las biopsia. por afo, %o
células
tumorales y el
estroma
edematoso se
proyectan a
una cavidad
corporal como
un racimo de
uvas
Proceso donde (MO).
Sin metastasis | no hay (NO) Sera evaluado
y sin propagacion de por estudios de
afectacion de | un foco imagenes
ganglio canceroso a un
regional. organo  distinto Expresada en
de aquel en que tanto por mil
MOMENT S€ Iniclo. por afio, %o
0] DEI7 Proceso de (M1)
DIAGNOS propagacion de (N1) Sera evaluado
TICO Con un foco por estudios de
metastasisy | canceroso a un imagenes
afectacion de | 6rgano  distinto
ganglio de aquel en que Expresada en
regional se inicio. Ocurre tanto por mil
generalmente ] por afio, %o
por via
sanguinea
o linfatica
la extension Estadio del
Tamafio transversal cancer Menor, mayor
tumoral del tumor en oiguala5
Su punto mas cm
ancho.
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VARIABLE | SUBVARIABLE DEFINICION DE INDICADOR VALOR
VARIABLE
Tiempo Neonato,
transcurrido a Lactante 0-30 dias
Edad partir del menor, 1-12 meses
nacimiento de un Lactante 12-24 meses
individuo. mayor, 3 -5 afios
Preescolar 5- 10 afios
Escolar 11-18 afios
Adolescente
FACTORE Identificacién del Femenino
S género biolégico Masculino Numero de
EPIDEMIO Sexo al que pertenece casos Masculino
LOGICOS el individuo. y
Femenino
Numero de casos Numero de
Incidencia nuevos de SPB en casos del usualmente
una poblacién 2010,2011, expresada en
determinada y en 2012,2013, tanto por mil por
un periodo 2014,2015 ano, %o
determinado.
Proporcion de Numero de
Mortalidad personas que casos del usualmente
fallecen respecto 2010,2011, expresada en
al total de la 2012,2013, tanto por mil por
poblacién en un 2014,2015 ano, %o
periodo de tiempo.
Aparicion de cabezay
Aparicion y masa o aumento | cuello, érbita, Representada
MANIFEST crecimiento de tamafio, en aparato por cantidad
ACIONES Tumoral alguna zona genitourinario dada_gomo una
CLINICAS corporal. extremidades fraCC|on_ en 100
partes iguales
Producto de un Dolor Somatico
conjunto de y Escala Wong —
Dolor mecanismos Dolor Baker Faces
neurofisiolégicos .
Visceral

gue modulan la
informacion del
dafio fisico a
diferentes niveles y
en diferentes
partes.

Escala de
FLACC
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Resonancia Examen Medicién del Tumor menor
ESTUDIOS DE | magnética imagenolégico volumen de 5cm

imanes y ondas | Longitud, Tumor mayor o
de radio ancho y igual de 5 cm
potentes para espesor.
crear imagenes
del cuerpo

Tomografia Tecnica deimagen | Medicion del Tumor menor

Axial medica que utiliza volumen de 5cm

Computarizada radiacion X para tumoral

p obtener cortes o -

secciones de Longitud, Tumor mayor o
objetos anatémicos | ancho y igual de 5 cm
con fines espesor

diagnosticos.
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ANEXO2. CRONOGRAMA.

2017

2018

2019

Perfil de
investigacion
Revision

bibliografica

Elaboracion

de Protocolo

Aprobacion
Protocolo por
CEIC-
HNNBB

Recoleccién

de Datos

Informe
Final.
Evaluacion

por el asesor

Entrega de
informe Final
Defensa de
Tesis
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ANEXO 3. PRESUPUESTO.

Recurso Cantidad Costo
Procesador portatil (Laptop) Uno $500.00
Impresora Dos $150.00
Papel Bond Una resma $6.00
Tinta para impresién Cuatro cartuchos $50.00
Internet Cuatro meses $80.00
Andlisis estadistico Uno $ 200.00
Empastado del trabajo Cuatro $60.00
Gastos imprevistos Imprevistos $80.00
TOTAL $1,126

ANEXO 4

TABLA 1. Clasificacion del grupo de riesgo del rabdomiosarcoma del Soft Tissue
Sarcoma Committee del Children's Oncology Group

Grupo de riesgo Caracteristicas histoloégicas Estadio Grupo
Riesgo bajo Embrionario 1 10, I
Embrionario 2,3 (1
Riesgo intermedio Embrionario 2,3 Il
Alveolar 1,2,3 I, 11, 111
Riesgo alto Embrionario o alveolar 4 v

Fuente: INSTITUTO NACIONAL DEL CANCER. Rabdomiosarcoma infantil: Tratamiento (PDQ®),Disponible:

www.cancer.gov/espanol/tipos/sarcoma-de-tejido-blando/pro/tratamiento-rabdomiosarcoma-pdg#link/_443_toc
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ANEXO 5.

Tabla 2. Sistema de estatificacion del rabdomiosarcoma

ESTADIO LOCALIZACION ESTADIO TAMANO ESTADO DE METASTASIS
T LOS
GANGLIOS
1 FAVORABLE TloT2 aob NO o N1 o Nx MO
2 DESFAVORABLE Tl1o0T2 A NO o Nx MO
3 DESFAVORABLE TloT2 a NI MO
b NO o N1 o Nx
4 DESFAVORABLE TloT2 aob NO o N1 o Nx M1

Sistema de estatificacién de children’s Oncology Group.

T1, confinado a la regién anatdmica de origen; T2, extensién y/o fijado a tejido circundante.
Tamafio: a, <5 cm de diametro; b, = 5 cm de diametro.
Ganglios: NO, ganglios linfaticos regionales no afectados; N1, ganglios linfaticos regionales

afectados; Nx, estado de ganglios linfaticos regionales desconocido.
Metéastasis: MO, sin metastasis a distancia; M1, metéstasis presentes (incluye citologia

positiva en LCR, liquido pleural o peritoneal.) 3
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ANEXO 6

ANEXO N° 1. HOJA DE RECOLECCION DE DATOS

Tema: PERFIL EPIDEMIOLOGICO DE LOS PACIENTES CON DIAGNOSTICO DE SARCOMA DE PARTES BLANDAS

DE 0- 18 ANOS EN EL HOSPITAL NACIONAL DE NINOS BENJAMIN BLOOM EN EL PERIODO DE TIEMPO DE
ENERO DEL 2010 A DICIEMBRE DEL 2015.

Investigador: Dra. Carla Maria Estrada Duran

Marque o llene los espacios en blanco con la informacion presente en los expedientes clinicos.
Cadigo de paciente: iniciales de nombre y apellido seguido de nimero correlativo de hoja de
recoleccién de datos.

Datos clinicos:

Cadigo del paciente Sexo:  Masc Fem.
Zona Urbana Rural

Departamento

Peso : talla :

Superficie Corporal

Diagnostico por pat6logo: Fecha dg:

Sub tipo histoldgico:

Tiempo de inicio de sintomas, al dia de consulta en HB
Tiempo de la consulta hasta que se realiza diagnostico
Tiempo del diagnéstico al inicio de tratamiento

Inicio de QT: Inicio de RT:
Realizaron cirugia? HNNBB OTROH.
Tiempo desde que se realiza diagnostico hasta la
cirugia:
Realizan extirpacién completa de tumoracion:
Sl NO

ESTADIO IRSS

1 T

2 N

3 M

4

Antecedentes personales

Presencia de comorbilidad y patologia de base:

, . Si No
NUmero de consultas previas :
Fue referido:

Cuanto tiempo transcurre del inicio de sintomas hasta
ser referido al HNNBB
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Datos de imagenes:

TAC
Toma de estudio imagen y RM
cual: USG
RX

Medidas de tumoracion: (Descrito en mm.)

Eje Anteroposterior

Eje lateral

Eje sagital

Fase de tratamiento actualmente.

Ultimo Estatus: Vivo Muerto Recaida Enf. Es
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