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SUMMARY

Objective: The main objective was to identify the clinico-pathologic-picture and the
influence on prognosis of some variables. Material and methods: We analized
retrospectively the files of 44 adults patients with soft -tissue sarcomas managed at
Belen Hospital, Peru, between 1967 and 1994. Estimation of survival was made by the
method of Kaplan - Meier and to assesss the prognostic variables we used the log-rank
test. Results: The median age was 46+ 19 years (range, 16 to 85 years) and there were
21 males and 23 females (M:F, 0.9:1). The most common complaints were tumor and
pain. Twenty - three tumors (52%) were located in the lower and 9 (21%) in the upper
extremities. Most patients were classified in UICC stage II (48%), followed by stage
I (23%), stage IV (18%) and stage I (11%). The majority of tumors were
fibrosarcomas (34%), liposarcomas and rhabdomyosarcomas (14%). Thirteen tumors
(30%) were classified as high - grade, 24 (55%) as intermediate - grade and 7 (16%)
as low - grade. Twenty - seven patients underwent surgery, 13 received adjuvant
chemotherapy and/or radiotherapy, and 4 were treated with primary chemotherapy
and/or radiotherapy with 5 - year survival rates of 54%, 11 %, and 0%, respectively.
The S - year survival rate for the entire group was 38%. According to an univariate
analysis of the dependence of survival on variables, the following factors were
significant: Age (p < 0.01), lenght of disease (p < 0.001), site (p < 0.001), lymph node
status (p< 0.001), histologic grade (p< 0.01), clinical stage (p < 0.001) and type of
treatment (p <0.001). Conclusion: The major factor in survival outcome is the ability
to completely resect lesion. (Rev Med Hered 1997; 8:129-141)
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RESUMEN

Objetivo: Identificar el cuadro clinico - patologico y algunos factores prondsticos que
influyen en la sobrevida actuarial a 5 afios. Material y métodos: Analizamos
retrospectivamente informacion de 44 adultos portadores de sarcomas de partes blandas
tratados en el Hospital Belén, Pert, desde 1967 a 1994. La estimacion de la sobrevida fue
hecha por el método de Kaplan - Meier y en el andlisis univariado utilizamos el test de log -
rank. Resultados: La edad promedio fue de 46 + 19 afios (limites, 16 a 85 afios). Hubo 21
hombres y 23 mujeres (H:M, 0,9:1). Las molestias més frecuentes fueron tumor y dolor
local. Las localizaciones mas afectadas fueron las extremidades inferiores (52%) y
superiores (21%). De acuerdo a la clasificacion UICC, 48% de los casos estuvieron en
estadio II. 23 % en estadio III, 18 % en estadio IV y 11 % en estadio 1. Los tipos
histologicos predominantes fueron: Fibrosarcoma (34 %), liposarcoma (16 %) y
rabdomiosarcoma (14 %). Trece tumores (30 %) fueron clasificados como grado 3, 24
(55%) como grado 2 y 7 (16 %) como grado 1. La sobrevida a 5 afios fue de 54 % con
cirugia sola (n=27), 11 % con cirugia mas radioterapia y/o quimioterapia (n=13) y 0% con
radioterapia y /o quimioterapia (n=4) (p< 0.01). La sobrevida a 5 afios en la serie total fue
38 %. Fueron factores que influyeron en la sobrevida: Edad (p< 0.001), tiempo de
enfermedad (p <0.001), estado ganglionar regional (p <0.001), grado histolégico (p < 0.01),
estadio clinico (p <0.001) y tipo de tratamiento (p <0.001). Conclusion: El tratamiento de
eleccion para los sarcomas de partes blandas es la cirugia de amplio margen. (Rev Med
Hered 1997; 8: 129-141).
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INTRODUCCION

Los sarcomas de partes blandas tienen diferente origen celular y por consiguiente diferentes
diagnosticos, sin embargo se agrupan en forma conjunta debido a las similitudes en su
apariencia histoldgica, presentacion Clinica e historia natural (1,2). Estos tumores
embriologicamente se originan en los tejidos derivados del mesodermo (3,4,5,6,7). El
mesodermo primitivo origina una serie de érganos como: rifidn, uréter, oviducto, tutero,
gonadas y corazon, asi como también una amplia gama de tejidos hematopoyéticos,
linfaticos y reticuloendoteliales. El mesénquima primitivo, cadena de células disgregadas y
matriz intercelular dentro del mesodermo es muy importante para el desarrollo del tejido
conectivo y solo estos tejidos cuando sufren transformacion maligna se incluyen en la
categoria de sarcoma de partes blandas (2), con la notable excepcidn de los neurosarcomas,
tumores neuroectodérmicos primitivos y probablemente los sarcomas de Ewing, los cuales
se cree son de origen ectodermal (4). A pesar que el esqueleto y los tejidos blandos
somaticos representan aproximadamente el 75% del peso corporal total, los sarcomas de



partes blandas representan solamente el 1% de todos los tumores malignos (excluyendo
piel), en adultos (2,4,8). Los factores etiologicos y epidemioldgicos son poco conocidos (2).
En Estados Unidos se diagnostican aproximadamente 5,700 nuevos casos de sarcomas de
partes blandas en adultos por afio (9,10), y su incidencia anual es de 2 por 100,000
habitantes (11). Estas neoplasias son raras en Trujillo y presentan una tasa cruda de
incidencia de 1.6 y 1.3 por 100,000 habitantes en varones y mujeres, respectivamente (12).

Los sarcomas de tejidos blandos clinicamente se presentan como tumores palpables o
visibles, tipicamente indoloros o bien provocando dolor (13,14), o si son profundos, como
sindromes comprensivos de oOrganos vitales o estructuras nerviosas (15). La conducta
clinica de estos tumores esta caracterizada por una tendencia a invadir extensamente tejidos
blandos circundantes, asi como una diseminacion metastasica precoz especialmente a los
pulmones (1,2,16).

Con respecto a localizacion topografica, Lawrence y col. (14), en una revision de 5,812
pacientes adultos con sarcomas de partes blandas, encuentran que la localizacion mas
frecuente ocurre en extremidades (59.3%), seguida de tronco (17.9%), retroperitoneo
(12.5%), cabeza y cuello (8.9%) y mediastino (1.3%). Los tipos histoldgicos mas frecuentes
son el liposarcoma (32%), fibrohistiocitoma maligno (14.8%) y leiomiosarcoma (13.8%)

(13).

En relaciéon al tratamiento, la cirugia representa todavia la inica modalidad terapéutica
capaz de curar un sarcoma de partes blandas del adulto. Actualmente la cirugia mutilante
(amputacion, hemipelvectomia) se encuentra indicada solamente en el caso de
imposibilidad de realizar una intervencion que permita la conservaciéon del miembro y con
caracteristicas de radicalidad, mientras que el empleo de radioterapia postoperatoria de
rutina es discutible si la intervencion quirurgica ha sido localmente radical, encontrandose
en curso de evaluacion numerosos ensayos terapéuticos con el objeto de determinar si el
tratamiento combinado con quimioterapia es verdaderamente capaz de aumentar el
porcentaje de curaciones (15). Baena - Cafiada y col (17), en pacientes con sarcomas de
partes blandas de extremidades qué recibieron tratamiento quirurgico mas radioterapia y/o
quimioterapia, encuentran una sobrevida actuarial de 43% a los 168 meses. En cuanto a la
eficacia del tratamiento combinado se ha observado, que este ejerce una mejora en la
sobrevida de un 20% a 30% en tumores clasificados como T2 y T3 (15).

Se consideran factores de mal propdsito al margen quirtrgico positivo, a un mayor tamafno
tumoral y a la ubicacion retroperitoneal o mediastinal como sitios primarios (14). Ademas
se consideran también como factor pronostico de sobrevida a largo plazo al tipo histoldgico

(17).

Considerando la importancia de identificar el cuadro clinico-patolégico y de algunos
factores pronodsticos de sobrevida a largo plazo, asi como determinar las tasas de sobrevida
a 5 afos de acuerdo al tipo de tratamiento instalado en una cohorte de pacientes portadores
de sarcomas de partes blandas, nos propusimos realizar el presente estudio evaluando la
experiencia con esta neoplasia en el Hospital Belén de Trujillo durante 30 afios
consecutivos.



PACIENTES Y METODOS

El presente estudio retrospectivo - descriptivo analiza informacion de 44 pacientes mayores
de 14 anos con diagnostico de sarcomas de partes blandas que tuvieron confirmacién
histologica de su enfermedad y que recibieron algin tipo de tratamiento: cirugia
(n=28.64%), cirugia mdas tratamiento adyuvante (n=12.27%) vy radioterapia y/o
quimioterapia (n = 4.9%) en el Hospital Belén de Trujillo, Pert desde el 1de enero de 1967
hasta el 31 de diciembre de 1994.

Fueron excluidos los pacientes con diagnostico de sarcomas retroperitoneales,
mediastinicos, de Kaposi, dermatofibrosarcoma (protuberans), de origen en la duramadre,
encéfalo, organos parenquimatosos o visceras huecas y los qué ocurrieron en edad
pediatrica.

De las fichas clinicas se obtuvieron datos concernientes a edad, sexo, antecedentes, cuadro
clinico, localizacion, hallazgos operatorios histopatologicos y tipo de tratamiento.

La clasificacion por estadios clinicos y la determinacion del grado de diferenciacion celular
las lesiones primarias se realizdo mediante el sistema propuesto por la Unidn Internacional
Contra el Cancer (18).

Para la tipificacion histoldgica de los sarcomas partes blandas se utilizo la clasificacion de
Enzinger Weiss modificada (19). El material histologico siempre fue evaluado por uno de
los dos patdlogos de nuestra institucion y para la definicion del tipo y grado histologico del
presente estudio las laminas fueron revisadas por un patologo diferente que desconocia
historia clinica, el diagnostico previo y la evolucion final del paciente.

Los pacientes tuvieron biopsia quirtrgica de tipo incisional previa al tratamiento definitivo
y fueron intervenidos quirGirgicamente por algunos de los cuatro médicos asistentes del
Servicio de Cirugia Oncolégica de nuestra institucion. Para el andlisis del tipo de
operacion, nosotros clasificamos los pacientes en 5 grupos:

a) Reseccion local simple (n=19), cuando se disecd la masa tumoral separandola de los
musculos y de otras estructuras que la rodean.

b) Reseccion local amplia (n=2), si el tumor fue extirpado junto con un margen de tejido
sano circundante (mayor de 2 cm y menor de 5 cm).

¢) Reseccion local radical (n=7), cuando el tumor fue extirpado en bloc junto con todas las
estructuras del compartimiento anatoémico adyacente.

d) Amputacion menor (n=5) a la realizada por debajo de la articulacion del codo en
extremidad superiores, y de la rodilla para extremidad inferiores.



e) Amputacion mayor (n=7) a las efectuadas por encima de las articulaciones del codo y
de la rodilla. El nivel de amputacion siempre se realizo por encima de articulacion proxima
al comportamiento o region afectada. En el presente estudio no hubo decesos en el
postoperatorio dentro de los 30 dias de efectuada la operacion.

La dosis utilizada en los pacientes que recibieron radioterapia sola (n=2), asociada a
quimioterapia (n=2), complementaria a la cirugia (n=3), o en combinacién con
quimioterapia luego de cirugia (n=6) oscilo entre 2,700 y 8,000 rads. La quimioterapia
como tratamiento adyuvante se empled en 10 pacientes, quienes recibieron en promedio 6
ciclos de los siguientes esquemas a dosis estandar: VAC, 6 casos (Vincristina,
Actinomicina - D, Ciclofosfamida), CYVADAC, 1 caso (Ciclofosfamida, Vincristina,
Doxorrubicina, Dactinomicina), CYVADIC, 1 caso (Ciclofosfamida, Vincristina,
Doxorrubicina, Dacarbacina), CHOP, 1 caso (Ciclofosfamida, Vincristina, Doxorrubicina,
Dacarbacina, Prednisona), y COMP, 1 caso (Ciclofosfamida, Vincristina, Metotrexate,
Prednisona).

La informacion del estado del seguimiento se obtuvo de los pacientes o sus familiares
mediante una visita domiciliaria, de las fichas Clinicas hospitalarias, de médicos de la
localidad o del Registro de Defunciones del Concejo Provincial de Trujillo. Al momento
del analisis (diciembre de 1995, periodo de seguimiento minimo de un afio) de los 44
pacientes, 33 habian fallecido, 10 se encontraban vivos sin evidencia de enfermedad y un
paciente fue considerado perdido de vista. Para efectos del calculo de la sobrevida el
paciente perdido de vista, fue considerado censurado a partir de su ultimo control
registrado. El 97.7% obtenido en el seguimiento proporciona confianza en que las
conclusiones representan a resultados clinicos fidedignos.

Analisis estadistico

Los datos de sobrevida a 5 afios fueron realizados usando el método de Kaplan-Meier (20).

Comparaciones entre variables clinico - patologicas y terapéuticas fueron hechas entre las
curvas de sobrevida calculadas a 5 afios con el test de log rank o test de Mantel - Haenszel
(20), utilizado para calcular valores p. Se consider6 significativo p<0.05.

RESULTADOS
Antecedentes

En el presente trabajo, tres casos portadores de schwannoma maligno presentaron
enfermedad de von Recklinghausen, cuatro casos refirieron traumatismo previo en el lugar
del tumor, tres casos presentaron antecedentes familiares de cancer, una mujer tuvo
irradiacion a la pelvis por cancer de cuello uterino 12 afios antes de presentar un
leiomiosarcoma en la region sacra y un paciente desarrolld un fibrosarcoma subyacente a
una cicatriz post-traumatica de 9 afios de evolucion.



Poblacion de pacientes

En la presente serie la edad media fue de 45.6 + 19.4 afios, con un rango de 16 a 84 afios.
Veintitn pacientes fueron varones y 23 fueron mujeres (proporcion H:M, 0.9: 1 .0). El
grupo mayormente afectado fue el comprendido entre los 15 y 50 afios de edad (61.4%)
(Tabla N°1).

Cuadpro clinico

El intervalo de tiempo medi6 entre la instalacion de los sintomas y la confirmacion de la
neoplasia maligna fue de 28 meses (limites, 2 a 360 meses). Referente al cuadro clinico, los
sintomas mas frecuentes fueron tumor (100%), dolor (72%) e impotencia funcional (64%).
Los signos mas comunes fueron tumor (100%) y dolor local (77.8%). En la presente serie el
diametro tumoral medio al momento del diagnostico fue de 10 cm (limites: 3 a 30 cm).
Otros sintomas y signos menos frecuentes se detallan en la tabla N°2.



Localizacion

La localizacion mayormente afectada por los sarcomas de partes blandas fue la extremidad
inferior (52.3%), seguida por la extremidad superior (20.5%). La region de cabeza y cuello
fue la menos afectada (11.4%) (Figura N°1). La localizacion de acuerdo al tipo histologico,
indica que el 41% de los fibrosarcomas se localizaron en extremidades inferiores, el
liposarcoma se ubicd con mas frecuencia (57%) en extremidades inferiores y el
rabdomiosarcoma se presentd con igual frecuencia tanto en extremidades superiores (40%)
como en las inferiores (40%). La localizacion de otros tipos histologicos se detallan en la
tabla N°3.

Procedimientos diagndsticos

La radiografia simple destaco la masa tumoral con densidad de partes blandas en todos los
pacientes y descubri6 infiltracion dsea en 3 casos. A 2 casos que presentaron sindrome
comprensivo medular, una melografia revelo el lugar afectado. Al momento de la



evaluacion inicial, la radiografia de térax realizada en todos los pacientes demostrd la
presencia de metastasis pulmonares en 5 casos.

Estadio clinico

Segun la clasificacion Clinica TNM propuesta por la UICC, 75% de los casos fueron T2,
9% fueron N 1y 16% presentaron metastasis a distancia (M1) al momento del diagnostico.
De acuerdo a los criterios de etapificacion, 21 pacientes (48%) fueron clasificados en
estadio II y 10 pacientes (23%) en estadio III. Los estadios I (5 casos, 11 %) y IV (8 casos,
18%) fueron menos frecuentes.

Tipo y grado histologico

Los sarcomas de partes blandas predominantes fueron: fibrosarcoma (34%), liposarcoma
(16%), rabdomiosarcoma (11%) y fibrohistiocitoma maligno (9%). Otros tipos de sarcomas
relativamente menos frecuentes se detallan en la tabla N°4. Con respecto al grado de
diferenciacion celular, 24 casos (55%) presentaron neoplasias grado 2, 13 tumores (30%)
fueron lesiones grado 3 y 7 casos (16%) fueron grado 1 (Tabla N°4).

Tratamiento

El tratamiento primario en la mayoria de los casos fue de tipo quirtrgico (n=40), incluso en
5 de 7 casos que presentaron metastasis a distancia (pulmonar en 3 casos y 6sea en 2 casos)
al momento del diagnostico. En relacion con el tipo de tratamiento se realizd reseccion
local simple en 19 casos (48%) reseccion local amplia en 2 pacientes (5%), reseccion local
radical en 7 casos (17%), amputacion menor en 5 pacientes (13%) y amputacion mayor en
7 casos (17%). Como tratamiento adyuvante postoperatorio se indica quimioterapia en 4
casos (10%), radioterapia en 3 pacientes (8%), y quimioterapia mas radioterapia en 6 casos
(15%). La quimioterapia complementaria ala cirugia se empled en 10 pacientes.



En 4 pacientes el tratamiento primario no fue quirurgico y se considero como unico
tratamiento a la radioterapia en 3 casos y a la quimioterapia mas radioterapia en un solo
caso.

Sobrevida

La sobrevida quinquenal de acuerdo al estadio clinico fue de 60% para el estadio I, 53%
para el estadio II, 30% para el estadio III y 0% para el estadio IV (p <0.001). La sobrevida
con relacion al tipo histologico fue de 46% para el fibrosarcoma, 36% para el liposarcoma y
0% para el rabdomiosarcoma (p < 0.001). La sobrevida a 5 afios con respecto al grado de
diferenciacion celular fue como sigue: pacientes con tumores grado 1 (n=7): 47%, grado 2
(n=24): 45%, y grado 3 (n=13): 23% (p <0.01).

En la presente serie la supervivencia actuarial a 5 afios en la serie total fue de 38%. La
sobrevida quinquenal en relacidn con el tipo de tratamiento fue de 53% para los que fueron
sometidos a tratamientos quirargicos, 11% para los que recibieron cirugia mas terapia
adyuvante y 0% para la combinaciéon radioterapia y/o quimioterapia como tratamiento
primario (p <0.001).

La resecion simple, amplia y radical con o sin tratamiento adyuvante se hallo asociada a
una sobrevida de 5 aflos de 55%, en cambio los pacientes sometidos a amputacion tuvieron
una sobrevida quinquenal de 9% (p <0.001). En relacion al tratamiento quirurgico local,
encontramos una sobrevida a 5 afios de 41% en el grupo de pacientes en quienes se efectud
reseccion local simple, y de 86% en aquellos tratados con reseccion local amplia o radical
(p <0.01) (Tabla N°5).

Factores prondsticos

Utilizando el andlisis univariado, parametros como la edad (p < 0.001), tiempo de
enfermedad (p <0.001), localizacion del tumor primario (p < 0.001), metastasis a distancia



(p < 0.01), tipo histoloégico (p<0.00 1), tipo de tratamiento (p < 0.001), grado de
diferenciacion celular (p < 0.001) y estadio clinico (p < 0.01) fueron factores predictivos de
mortalidad relacionada con la enfermedad (Tabla N°6).

Fueron factores de buen prondstico: Edad mayor o igual a 40 afos, tiempo de enfermedad
superior o igual a 6 meses, neoplasia localizada en el tronco, ausencia de metastasis
ganglionar regional (No) o de metastasis a distancia (Mo), diagnostico de fibrosarcoma o
liposarcoma en la histologia o el uso de tratamiento quirdrgico con intencidn curativa como
modalidad primaria.

Constituyeron factores de un relativo mal prondstico: Edad menor de 40 afios, tiempo de
enfermedad menor de 6 meses, localizacion de la neoplasia en cabeza y cuello, presencia de
metastasis regional (N1) o a distancia (MI), diagnostico de rabdomiosarcoma en la
histologia o el uso de la cirugia como tratamiento paliativo.

DISCUSION

Los sarcomas de partes blandas son de etiologia desconocida (14). En estos pacientes los
antecedentes de historia familiar de diversas neoplasias pueden ser positivos hasta en el 7%
de los casos (21). Algunos factores ambientales y genéticos pueden estar asociados con un
incremento en el riesgo de presentacion a largo plazo de sarcomas de partes blandas como
la exposicion a radiaciones ionizantes (22), traumatismos, linfedema crénico o cicatrices
(14) y la neurofibromatosis multiple (enfermedad de von Recklinghausen) se observa como
precursora en el 2% a 3% de los pacientes con schwannomas malignos y tumores malignos
de los nervios periféricos (22,23,24). En nuestra serie, tres pacientes (7%) tuvieron



antecedentes familiares de cancer, un caso (2%) estuvo asociado a radiacion previa, cuatro
casos (9%) presentaron antecedentes de traumatismos, uno de ellos (2%) desarrollo un
fibrosarcoma subyacente a una cicatriz, y tres pacientes (7%) con schwannomas malignos
tuvieron enfermedad de von Recklinghausen.

En los sarcomas de partes blandas todos los grupos etareos se hallan representados (25). La
edad media oscila entre los 49 y los 61 afios (26, 27), con un rango de 15 a 95 afios (21). En
nuestra revision, la edad media fue de 45.6 afios con un rango de 16 a 84 afios. En contraste
con otros estudios (26,28,29), que informan un ligero predominio del sexo masculino, en
nuestra serie existié un leve predominio del sexo femenino

El tiempo desde el inicio de los sintomas a la admision hospitalaria oscila entre 4 a 6 meses
y entre visita al médico y el diagndstico la demora puede ser de 2 meses a mas (14). Una
historia de injuria menor atribuida por el paciente al tumor puede distraer el diagnostico y
en consecuencia una demora en establecer el diagnostico definitivo (34). En nuestra
revision la demora en el diagndstico no fue posible establecerla, sin embargo el tiempo de
enfermedad medio fue de 28 meses, con un rango 2 a 360 meses.

Los sarcomas de partes blandas se presentan a menudo como masas asintomaticas y dado
que las lesiones suelen darse en tejidos blandos comprensibles y alejados de estructuras
vitales, los sintomas son escasos hasta que la lesion es suficientemente voluminosa en
funcion de la localizacion anatémica, por ejemplo entre 8 y 15 cm cuando se ubica en
region glitea o en el muslo, 3 - 4 cm en la muieca, pero sélo 0.5 cm alrededor los dedos
(2). El sintoma mas frecuente es tumor en el 64% al 100%, seguido por dolor en el 24% a
25% de los casos (14,17,22). En nuestro estudio la presencia de tumor fue el sintoma y
signo hallado en la totalidad de los casos, siendo el dolor referido por el 72% de los
pacientes. El tamafio promedio del tumor al momento del diagndstico fue 10 cm con un
rango de 3 a 30 cm, que es mayor referido por otros autores (23) que informan un diametro
tumoral promedio de 6.8 cm con un rango 0.6 a 25 cm.

El lugar méas comun de ocurrencia de los sarcomas de partes blandas es en extremidades
(68%) (30,31), cerca del 51% aparecen en extremidades inferiores (32), 16 a 20% ocurren
en la extremidad superior (32,33), 22% a 30% se ubican en tronco (2,30), y la regiéon de
cabeza y cuello se ve comprometida en aproximadamente el 7% de los casos (33). En
nuestra revision la localizacion maés frecuente fue en extremidades (73%), seguida por
tronco (16%) y cabeza y cuello (11%).

Para el diagnoéstico definitivo es necesario el estudio histologico del material procedente de
una biopsia quirargica (14), la cual puede ser incisional o excisional. Algunos autores (25)
consideran a la biopsia excision como grave error en el manejo inicial de los sarcomas de
partes blandas ya que esta relacionado con un 90% de recurrencia. En otra revision (34) se
recomienda su utilizacion s6lo para tumores superficiales y de tamafio menor de 2 cm.
Singer y col. (35) recomiendan la biopsia excisional para los tumores menores de 3 cm ya
que en tumores de mayor tamafo existe un alto riesgo de contaminar otros planos de tejido
sano limitando la capacidad de realizar un adecuado margen de reseccion que favorece la
recurrencia local. En nuestra serie de 44 sarcomas de partes blandas el diagnostico previo al
tratamiento definitivo fue por biopsia en 31 (75%) pacientes y en los 13 (25%) restantes



mediante el estudio de la pieza anatomica resecada quirdrgicamente. Otras series
(17,22,25) encuentran que la biopsia tiene una exactitud de 53% a 82% en el diagnostico de
los sarcomas de partes blandas.

Los tipos histolégicos mas comunes de sarcomas partes blandas son el liposarcoma seguido
del fibrohistiocitoma maligno (1,36,37). Sin embargo en otras series (21,23,33) se
considera al histiocitoma maligno en primer lugar en frecuencia en porcentajes que oscilan
entre 23 y 41%. En nuestra revision el fibrosarcoma constituyo el tipo histologico mas
frecuente (34%), seguido por el liposarcoma (16%) y el rabdomiosarcoma (11%).

El fibrosarcoma se presenta en promedio a la edad 45 afios (rango 16 - 85 afos), se presenta
como tumor en el 98% de los casos y produce dolor en el 17%, el tamafio promedio es de 6
cm al momento del diagnostico, su localizaciéon mas frecuente es en miembros inferiores
(58%), tronco (22%), extremidades superiores (18%), cabeza y cuello (2 %) (38). En forma
similar encontramos que el fibrosarcoma se presento a la edad media de 48 afios (rango 16 -
74 anos), tumor se evidencio la totalidad de pacientes, el tamafio tumoral promedio fue de 9
cm (rango 3-20 cm) al momento del diagnostico y la ubicacion mdas frecuente fue en
extremidad inferior. De los 15 casos, 2 presentaron metéstasis a distancia (6sea y pulmonar)
al momento la admision.

El liposarcoma es caracteristico y casi exclusivo pacientes adultos, muy raramente produce
metastasis y su localizacion mas frecuente es en muslo (35,39). Das Gupta (40) en su serie
de 96 pacientes encuentra 49% de estos tumores en extremidades inferiores, 17% en tronco,
22% en extremidades superiores y 2% en cabeza y cuello. En nuestra serie la edad media de
los pacientes con liposarcoma fue de 53 anos (rango 27-80 afios), y se ubicé mayormente
en miembros inferiores (57%), tronco (29%) y extremidad superior (14%).

El rabdomiosarcoma puede ocurrir en forma congénita en recién nacidos o permanecer
latente y expresarse posteriormente en pacientes adultos jovenes (41), presenta una
frecuencia de 35.2% en pacientes menores de 15 afios (42), sin embargo en los adultos su
frecuencia varia de 1% a 8% (1,17,28).

Gaffney y col (43) en una revision de 11 casos de pacientes adultos con diagnéstico de
rabdomiosarcoma, encuentran 10 (90%) pacientes varones, una edad media de presentacion
de 56 anos (limites 27 - 84 anos), siendo la ubicacion mas frecuente en muslo (63%). En
nuestra serie de 5 casos de rabdomiosarcoma, 4 (80%) fueron de sexo femenino, las edad
media fue de 32 afios (rango 16 - 84 afos), 2 casos se localizaron en extremidad superior, 2
en extremidad inferior y un caso en fosa nasal. Keyhani y Booher (40) encuentran que la
ubicacion principal del rabdomiosarcoma ocurre en extremidades (76%) tronco (9%) y
cabeza y cuello (7%)

El schwannoma maligno que se presenta con una frecuencia de 4 a 7% (23,33),
mayormente se diagnostica entre los 20 y 45 afios y 2% a 6% de pacientes tienen historia
previa de enfermedad de von Recklinghausen. En nuestra revision encontramos 4 pacientes
con este diagnodstico (9%) con una edad media de 24 afios (limites 16 - 38 afios) y con
antecedentes de enfermedad de von Recklinghausen en 3 de ellos. El schwannoma maligno
en nuestro estudio se localizd6 mas frecuentemente en extremidades inferiores (50%), un



caso en extremidad superior y otro caso en cabeza y cuello, similar a lo informado por otros
autores (40) que indican que el lugar anatomico mas frecuentemente afectado es en
extremidades inferiores (39%), extremidades superiores (28%), tronco (15%) y cabeza y
cuello (8%).

El fibrohistiocitoma maligno es una neoplasia de la edad tardia de la vida (45) con una edad
media de presentacion de 64.5 afios (rango 32 - 95) (46), un 58% se presenta en hombres y
la localizacion mas frecuente es extremidades inferiores (56%), seguida por el tronco
(17%), retroperitoneo (13%), extremidades superiores (11%) y cabeza y cuello (4%) (46).
En nuestra revision la edad promedio fue de 64 anos (rango de 60 - 70 afos) y se ubico
exclusivamente en extremidades y el 90% presentd metastasis a pulmon.

En nuestro trabajo un solo caso presentd metastasis pulmonar y esta neoplasia represent6 el
9% del total de sarcomas de partes blandas, coincidiendo con lo informado por Rosenberg y
col. (1). No obstante otros trabajos (21,23,33) indican que el fibrohistiocitoma maligno
ocupa el primer lugar en frecuencia con cifras que oscilan entre 23% y 41%. Dentro del
amplio grupo de tumores de partes blandas, son los de origen fibrohistiocitico los que en
los ultimos afios han adquirido un especial interés fundamentalmente debido a los trabajos
de O’Brien y Stout (48). Por otra parte, Christopher y Flectcher (44) al efectuar el reanalisis
de 159 tumores originalmente diagnosticados como fibrohistiocitomas malignos por medio
de estudios inmunohistoquimicos y de microscopia electronica entre otros, concluyen que
solo el 13% de estos tumores corresponden realmente al diagndstico original y recomiendan
definir mejor los criterios para el diagnostico de este tipo de sarcomas.

La clasificacion TNM es un sistema util en el diagndstico y tratamiento, en el que se
considera al tamafio tumoral, compromiso linfatico regional y metastasis a distancia,
pardmetros que se complementan con el grado de diferenciacion (49).

Respecto al tamafio y en coincidencia con otros autores (21,22,36,37) el tumor T2
representd en nuestra serie el 75% de los casos. El compromiso ganglionar regional en
nuestra revision representd el 9% a diferencia de otros estudios (17,21,34) que informan
una frecuencia de 2% a 4%. La diseminacion a ganglios linfaticos es poco conocida y
depende del tipo histologico del sarcoma. Asi, el sarcoma sinovial, rabdomiosarcoma y
sarcoma de células claras tienen un potencial de diseminacion linfatica del 25% al 40%
(50).

En nuestra experiencia los tipos histologicos que comprometieron ganglios linfaticos
fueron: fibrosarcoma, rabdomiosarcoma, schwannoma maligno y sarcoma de células claras
con un caso respectivamente. Habitualmente los sarcomas de partes blandas no suelen ser
metastaticos al momento del diagnostico (17). Sin embargo las metastasis a distancia
pueden ocurrir en aproximadamente el 50% de los pacientes y su presencia constituye la
mayor causa de muerte en pacientes con sarcomas de partes blandas (51).

En nuestra serie, 7 casos (16%) presentaron metdstasis a distancia en la admision
hospitalaria. En nuestro trabajo el 54% de tumores fueron de grado 2, 30% grado 3 y 16%
grado 1, frecuencias que concuerdan con las sefialadas por Coindre y col (53) que informan
una frecuencia de 45.2% de tumores grado 2, 40.3% de tumores grado 3 y 14.5% de



tumores grado 1. En nuestra serie 48% de los casos fueron catalogados en estadio clinico II,
23% en estadio III, 18% en estadio IV y 11% en estadio 1. Otros autores (21) encuentran
una distribucién similar a la nuestra, clasificando el 71% de los pacientes en estadios II y
111, seguidos por el estadio IV (12.4) y el estadio 1 (13.6%).

La cirugia de eleccion es la excision local amplia, reseccion local radical conocida como
compartimental y la amputacion, siendo la tendencia actual la cirugia de conservacion de
miembros (50), la cual es factible de realizar en el 85% a 90% de los casos (11). En nuestra
revision la cirugia como tratamiento Unico se indicd en 27 casos (61%), de los cuales la
excision local simple se realizo en 12 casos (44), excision local amplia en 2 casos (7%),
excision local radical en 5 casos (19%) y amputacion en 8 casos (30%), con una tasa de
sobrevida de 53% a 5 afios.

El cirujano que opera un sarcoma de partes blandas debe conocer como se disemina este
tumor debido a la complejidad de su desarrollo. Crece por expansion comprimiendo tejidos
vecinos y formando una seudocapsula constituida por células tumorales comprimidas,
plano de clivaje tentador para hacer una enucleacion (50), diseminandose por los sitios de
menor resistencia que son los planos interfaciales, los trayectos vasculares y los espacios
perineurales y en ocasiones esta expansion se hace en forma discontinua o en saltos (2). En
algunos casos suelen no presentar seudocapsula, son difusos e infiltran tejidos periféricos y
otras veces son multicéntricos. La excision intralesional y la excision marginal o
enucleacion son operaciones rechazables, pues muchas veces el plano de clivaje va por
dentro de la pseudocapsula con la consiguiente persistencia tumoral, siendo la rescidiva
local 80% con este tipo de cirugia.

Segun otros estudios, el empleo de terapia adyuvante a la cirugia debe indicarse: cuando el
margen quirargico es inadecuado (<2 cm) como sucede en la excision local simple (36), en
lugares anatomicos como cabeza y cuello, pared toracica o abdominal donde hacer una
escision amplia o radical es dificil (25), cuando el tumor es mayor de 5 cm, de alto grado de
diferenciacion celular (G2, G3), en casos de ubicacion profunda de la lesion (52), y cuando
el margen quirlrgico es positivo para células neoplasicas en el examen microscopico. La
eficacia de la quimioterapia en los sarcomas de partes blandas de adultos es baja (53) y para
otros autores los beneficios de la quimioterapia no esta aprobada (52).

En nuestro trabajo el esquema de cirugia mas radioterapia y/o quimioterapia se utilizé en 13
casos (30%) y radioterapia y/o quimioterapia se indicd en 4 pacientes (9%) presentando
tasas de sobrevida a 5 afios de 11 % y 0% respectivamente, a diferencia de la serie revisada
por Karakousis y col (34) en 15 pacientes adultos con sarcomas de partes blandas tratados
con cirugia mas radioterapia y quimioterapia en la que obtienen una sobrevida a 5 afios de
65%.

En relacion a los 4 pacientes que recibieron quimioterapia y/o radioterapia como Unico
tratamiento, todos presentaban tumores T2, dos de ellos tenian metastasis a distancia y los
dos pacientes Mo rechazaron el tratamiento quirtirgico, con una sobrevida media en este
grupo de pacientes de 109 semanas. Santoro y col. (53) en su serie de 663 pacientes con
enfermedad avanzada metastasica y/o considerada inoperable (que no permitiria una cirugia



potencialmente curativa) encuentran tasas de sobrevida de 51, 52 y 53 semanas en pacientes
que recibieron doxorubicina. CY VADIC y doxorubicina mas ifosfamida respectivamente.

En nuestra serie, en 37 casos el tratamiento se considerd curativo y en 7 pacientes con
enfermedad metastdsica al momento del diagndstico el tratamiento fue considerado
paliativo, con tasas de sobrevida quinquenales de 46% y 0% respectivamente. La aparicion
de metéstasis a distancia, segun algunos autores (54) causa una significativa declinacion en
la curva de sobrevida global. Nuestra tasa de sobrevida a 5 afios de 38% en la serie total, es
relativamente mayor a la obtenida por Ortega y col (56) en el Hospital de San Cecilio
(Granada - Espafia) en una serie consecutiva de 45 pacientes. Los tipos de tratamiento
usados por estos autores fueron cirugia en 18 (48%) casos, quimioterapia asociada a cirugia
en 11 (25%) casos y radioterapia mas cirugia en 18% (40%) casos. Tras un seguimiento
promedio de 30 meses encuentran una sobrevida de 28% a 5 afos.

Coindre y col (53) en 753 pacientes adultos con sarcoma de partes blandas, identificaron
los siguientes factores relacionados a buen prondstico de sobrevida a largo plazo: Edad
menor o igual a 50 afos, sexo femenino, tumores T1, ausencia de compromiso ganglionar
regional, estadios I - II, diagndstico de liposarcoma en la histologia y menor grado de
diferenciacion celular. Otros factores evaluados como localizacién del tumor, el uso de
radioterapia o quimioterapia adyuvante no influyeron en la sobrevida. Sin embargo en
nuestra experiencia una mayor edad (mayor de 40 afios) y la localizacion fueron factores
determinantes que tuvieron impacto en la sobrevida. Ademas como lo han sefialado otros
autores (30, 34, 36, 58) fueron factores que influyeron en la sobrevida: el estado ganglionar,
el estado clinico, grado de diferenciacion celular, metastasis a distancia, tipo histoldgico y
tipo de tratamiento empleado.
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