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1. CLASIFICACION

CATALOGO MAESTRO: IMSS-286-10

Profesionales

de la salud
Clasificacion

de la enfermedad

Categoria de GPC
Usuarios(as)
potenciales

Tipo de
organizacion
desarrolladora
Poblacién blanco

Fuente de
financiamiento /
Patrocinio
Intervenciones

y actividades
consideradas

Impacto esperado
en salud

Metodologia®

Método
de integracion

Método
de validacion

Conflicto
deinterés
Registro
Actualizacion

1.37 Oncologia Médica, 1.48 Radio-oncologia, Cirugia Oncoldgica.

CIE-10: C48.0 Tumor maligno de retroperitoneo, C49.1 Tumor maligno del tejido conjuntivo y tejido
blando del miembro superior, incluido el hombro, C49.2 Tumor maligno del tejido conjuntivo y tejido
blando del miembro inferior, incluida la cadera

Niveles de atencion de las enfermedades: segundo o tercer nivel.

4.12. Médicos Especialistas, 4.14 Médico Familiar. 4.7. Estudiantes.

6.6. Dependencia del Instituto Mexicano del Seguro Social

7.5. Adulto 19 a 44 anos. 7.6. Mediana edad 45 a 64 anos. 7.7. Adultos mayores de 65 a 79 afios, 7.8
Adultos mayores de 80 y mas afos. 7.9. Hombre, 7.10. Mujer.

8.1. Gobierno Federal, Instituto Mexicano del Seguro Social.

CIE-9MC: 54.24, Biopsia de tejido retroperitoneal, 83.21 Biopsia de tejido blando, 84.0 Amputacién de
miembro superior, 84.1 Amputacién de miembro inferior, 99.25 Inyeccion o infusion de sustancia
quimioterapéutica contra el cancer, 92.20 Infusion de radioisotopo liquido para braquiterapia, 92.21
Radioterapia superficial, 92.22 Radioterapia con ortovoltage.

Mejorar el diagndstico preciso de lesiones de tejidos blandos y retroperitoneo.

Deteccidn y envio oportunos a tercer nivel.

Disminuir el nimero de hospitalizaciones y re-intervenciones.

Mejoria en la supervivencia y calidad de vida.

Adopcion o elaboracion de la Guia de Practica Clinica: de las preguntas a responder y conversion a
preguntas clinicas estructuradas, bisqueda y revision sistematica de la literatura: recuperacion de guias
internacionales o meta analisis, o ensayos clinicos aleatorizados, o estudios observacionales publicados
que den respuesta a las preguntas planteadas, de los cuales se seleccionaran las fuentes con mayor
puntaje obtenido en la evaluacién de su metodologia y las de mayor nivel en cuanto a gradacion de
evidencias y recomendaciones de acuerdo con la escala.

Métodos empleados para colectar y seleccionar evidencia

Protocolo sistematizado de busqueda: Algoritmo de blsqueda reproducible en bases de datos
electrénicas, en centros elaboradores o compiladores de guias, de revisiones sistematicas, meta analisis,
en sitios Web especializados y bdsqueda manual de la literatura.

NUmero de fuentes documentales utilizadas:

Guias seleccionadas: 3

Revisiones sistematicas: 5

Ensayos clinicos aleatorizados: 10

Estudios observacionales: 11

Otras fuentes seleccionadas: 34

Validacion por pares clinicos

Validacion del protocolo de busqueda: Instituto Mexicano del Seguro Social.

Validacién de la guia: Instituto Mexicano del Seguro Social.

Quienes participan en el grupo de trabajo han declarado la ausencia de conflictos de interés.

IMSS-286-10

Fecha de publicacion: 5 de octubre de 2015

Esta guia sera actualizada cuando exista evidencia que asi lo determine o de manera programada, a los
3 a 5 afos posteriores a la publicacion.

1 Para mayor informaciéon sobre los aspectos metodolégicos empleados en la construccion de esta Guia, puede dirigir su
correspondencia a la Coordinacién Técnica de Excelencia Clinica, con domicilio en Durango No. 289 Piso 19, Col. Roma, México, D.F.,
C.P. 06700, teléfono 55533589.
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2.PREGUNTAS A RESPONDER

En adultos con sarcoma de tejidos blandos en extremidades y retroperitoneo....

1. ;Cuales son los factores de riesgo para desarrollarlo?
2. ;Cudles son los datos clinicos que orientan al diagnéstico?

3. ;(Qué estudios de laboratorio y gabinete se recomiendan para confirmar y estadificar el
diagnostico?

4. ;Cudl es la indicacion y la técnica recomendada para biopsia en sarcoma de reroperitoneo?

5. ¢Cual es el tratamiento recomendado para el sarcoma de tejidos blandos resecable y no
resecable?

6. ¢;Cual es la indicacién de radioterapia preoperatoria y postoperatoria?

7. ¢Cual es la indicaciéon de quimioterapia adyuvante y neoadyuvante?

8. ;Cudl es la indicacion de quimioterapia paliativa en sarcoma irresecable o metastasico?

9. ¢Cual es la indicacién de manejo quirirgico para enfermedad metastasica?

10. ;Cual es el manejo recomendado para la recurrencia?

11. ;Cudles es la conducta clinica y paraclinica recomendada para el seguimiento de pacientes?

12. ;Cuales son los criterios de referencia y contrareferencia entre segundo y tercer nivel?
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3. ASPECTOS GENERALES
3.1. Justificacion

La gran mayoria de los tumores de partes blandas son benignos, el sarcoma de tejidos blandos es una
neoplasia poco frecuente que suele diagnosticarse en una etapa avanzada ya que a menudo se confunde
con otras patologias con sintomas inespecificos, comunes o indoloros, tratandose inicialmente de manera
incorrecta, lo que modifica su evolucién. De la misma manera, el diagnodstico de las lesiones en
retroperitoneo, suele realizarse de forma tardia por la falta de sintomatologia especifica, lo que permite un
aumento en el tamano de las lesiones, que influye en forma negativa en el prondstico y tratamiento de la
enfermedad (Martinez-Guerrero, 2007).

En relacion a la epidemiologia, los sarcomas de tejidos blandos representan el 1% de todas las neoplasias
malignas del adulto, y 15% de las neoplasias pediatricas, siendo responsables del 2% de la mortalidad debida
a cancer. Son ligeramente mas frecuentes en hombres que en mujeres, y pueden verse en todas la edades,
siendo entre los 40 y 60 afios su pico de incidencia (Wibmer C, 2010, American Cancer Society, 2015).

Para el 2015, se estima que 11,930 personas sean diagnosticados con sarcoma de tejidos blandos (STB)
en Estados Unidos y ocurran aproximadamente 4,870 muertes (American Cancer Society, 2015). La tasa
de incidencia internacional oscila de 1.8 a 5 casos por cada 100,000 habitantes por afio (Wibmer C, 2010).

La gran mayoria de casos diagnosticados no estan asociados a ningun factor de riesgo conocido. No
obstante, en un pequefio nimero pueden reconocerse factores predisponentes tales como: la presencia de
algunas enfermedades raras hereditarias, entre las que destaca la neurofibromatosis o enfermedad de Von
Recklinghausen, que se asocia al desarrollo de algunos tipos de sarcomas, la administracion previa de
radioterapia, inmunodeficiencia y la infeccion por herpesvirus tipo 8 (Lawrence W, 1987).

Los sarcomas de tejidos blandos comprenden un grupo de mas de 50 subtipos histolégicos, los mas
frecuentes en el adulto son: sarcoma pleomérfico indiferenciado (antes conocido como histiocitoma fibroso
maligno), liposarcoma, leiomiosarcoma, sarcoma sinovial, tumores malignos de la vaina de los nervios
periféricos y tumor del estroma gastrointestinal. (Ver anexo 5.3, Cuadro 1). Algunos subtipos muy
concretos poseen caracteristicas especificas que determinan su tratamiento, aunque la gran mayoria se
tratan igual, independientemente del subtipo al que pertenezcan (Fletcher CDM, 2013).

Se presentan en un 43% en extremidades, 10% en el tronco, 19% visceral, 15% retroperitoneo y el 9% en
cabeza y cuello. El sitio mas comUn de metastasis son los pulmones, aunque los STB que se originan en la
cavidad abdominal, dan metastasis a higado y peritoneo (NCCN, 2015). Las tres variables mas importantes
para el prondstico de los pacientes con STB son: el grado histologico (determina la progresion y la
probabilidad de diseminacién), el tamafo y la localizaciéon del tumor primario (Keith M, 2007, Mendenhall
WM, 2009).

Antes de los tratamientos multimodales, se reportaba una supervivencia global a 5 afos en pacientes con
STB de extremidades en todos los estadios de 50 a 60 %, y muerte de la mayoria de los pacientes por
enfermedad metastasica, ésta Ultima se hacia evidente a los 2 ¢ 3 afios del diagndéstico inicial en el 80% de
los casos. Este panorama ha cambiado con el tratamiento por equipos multidisciplinarios reportandose
actualmente tasas de control local por arriba del 90%, aunque la mortalidad sigue siendo alta (Cormier JN,
2004).
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Esta guia se enfoca al diagndstico y tratamiento del STB de extremidades y retroperitoneo con el objetivo
de mejorar las tasas de control local a través de una evaluaciéon y referencia oportuna, para ofrecer un
tratamiento multimodal (cirugia, radioterapia o quimioterapia) que permita la preservacion de la funcion,

mejorar la calidad de vida del paciente y aumentar la supervivencia global.
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3.2. Actualizacion del Aho 2011 al 2015

La presente actualizacion refleja los cambios ocurridos alrededor del mundo y a través del tiempo
respecto al abordaje del padecimiento o de los problemas relacionados con la salud, asi como las
diferencias entre los grupos poblacionales tratados en esta guia.

De esta manera, las guias pueden ser revisadas sin sufrir cambios, actualizarse parcial o
totalmente, o ser descontinuadas.

A continuacion se describen las actualizaciones mas relevantes:

1. Laactualizacion en Evidencias y Recomendaciones se realiz6 en:

Promocion de la salud
Prevencion
Diagnéstico
Tratamiento
Pronostico
Seguimiento

11
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3.3. Objetivo

La Guia de Practica Clinica Diagnéstico y Tratamiento del Sarcoma de Tejidos Blandos en
Extremidades y Retroperitoneo en Adultos forma parte de las guias que integran el Catalogo
Maestro de Guias de Practica Clinica, el cual se instrumenta a través del Programa de Accion
Especifico: Desarrollo de Guias de Practica Clinica, de acuerdo con las estrategias y lineas de
accion que considera el Programa Nacional de Salud 2013-2018.

La finalidad de este catalogo es establecer un referente nacional para orientar la toma de
decisiones clinicas basadas en recomendaciones sustentadas en la mejor evidencia disponible.

Esta guia pone a disposicion del personal del segundo o tercer nivel de atencion las
recomendaciones basadas en la mejor evidencia disponible con la intencién de estandarizar las
acciones nacionales para:

. Describir una evaluacion diagndstica completa de lesiones sospechosas de
sarcoma de tejidos blandos en extremidades y retroperitoneo que coadyuve a
realizar un abordaje terapéutico apropiado.

. Especificar el tratamiento oncolégico recomendando de acuerdo a la etapa
clinica del sarcoma de tejidos blandos en extremidades y retroperitoneo.

. Realizar la referencia oportuna al servicio especializado en el manejo de esta
patologia.

Lo anterior favorecera la mejora en la efectividad, seguridad y calidad de la atenciéon médica
contribuyendo, de esta manera, al bienestar de las personas y de las comunidades, el cual
constituye el objetivo central y larazén de ser de los servicios de salud.
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3.4. Definicion

El término sarcoma se refiere a tumores del tejido conectivo. Constituyen un grupo heterogéneo

de tumores soélidos raros que se originan en su mayoria del tejido mesenquimal. Con distinta
presentacion clinica y patoldgica, usualmente se dividen en dos grandes categorias:

e Sarcomas de tejido blando (incluyen grasa, musculo, nervios, vasos y otros tejidos
conectivos).

e Sarcomas de hueso.

Aproximadamente el 80% de los sarcomas son del tejido blando y el resto son de hueso.

13
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4. EVIDENCIAS Y RECOMENDACIONES

Las recomendaciones sefaladas en esta guia son producto del andlisis de las fuentes de
informacion obtenidas mediante el modelo de revision sistematica de la literatura. La presentacion
de las Evidencias y Recomendaciones expresadas corresponde a la informacién disponible y
organizada segUn criterios relacionados con las caracteristicas cuantitativas, cualitativas, de
diseno y tipo de resultados de los estudios que las originaron.

En la construccién de las evidencias y recomendaciones se ha considerado integrar la perspectiva
de género utilizando un lenguaje incluyente que permita mostrar las diferencias por sexo
(femenino y masculino), edad (nifos y nifas, los/las joévenes, poblacion adulta y anciana) y
condicion social, con el objetivo de promover la igualdad y equidad asi como el respeto a los
derechos humanos en la atencion a la salud.

Las Evidencias y Recomendaciones provenientes de las guias utilizadas como documento base se
gradaron de acuerdo a la escala original utilizada por cada una. En caso de Evidencias y/o
Recomendaciones desarrolladas a partir de otro tipo de estudios, se recomienda el uso de las
escala(s): NICE.

Simbolos empleados en las tablas de Evidencias y Recomendaciones de esta guia:

Evidencia

Recomendacion

Punto de buena practica /

En la columna correspondiente al nivel de Evidencia y Recomendacion, el nimero o letra
representan la calidad de la Evidencia o fuerza de la Recomendacién, especificando debajo la
escala de gradacion empleada; el primer apellido e inicial del primer nombre del/la primer(a)
autor(a) y el afio de publicacién identifica a la referencia bibliografica de donde se obtuvo la
informacion, como se observa en el ejemplo siguiente:

EVIDENCIA / RECOMENDACION NIVEL / GRADO

La valoracion del riesgo para el desarrollo de UPP a través la
de la escala de “BRADEN?” tiene una capacidad predictiva Shekelle
superior al juicio clinico del personal de salud. Matheson S, 2007

14



4.1. Factores de Riesgo

EVIDENCIA / RECOMENDACION NIVEL / GRADO

les y Retroperitoneo en Adultos

Los factores de riesgo asociados a sarcoma de tejidos
blandos (STB) son:

Radioterapia.

Dioxinas y clorofenoles.

Inmunosupresion.

Virus Epstein-Barr.

Virus Herpes Humano 8 (VHH 8).

Sindromes hereditarios raros.

Existe riesgo de desarrollar STB en pacientes que han
recibido radioterapia previa para tratar otras neoplasias
(incidencia de 0.03% a 0.8%). El periodo de latencia entre
la exposicibn 'y la presentacion del sarcoma,
generalmente es mayor de 10 afos.

Hay una relacion entre el sitio y la dosis de radioterapia
recibida con la presencia de STB, éstos tumores por lo
general son agresivos y de alto grado.

Los pacientes que reciben radioterapia a dosis altas, deben
tener un seguimiento a largo plazo, al menos durante 10
afos, para la deteccion temprana de sarcomas
secundarios.

Otras asociaciones no bien demostradas a STB son la
exposicion a dioxinas y clorofenoles, asi como el
antecedente de un trauma previo.

En sitios donde existe un alto riesgo ambiental de
exposicion a los quimicos sefalados, se debe mantener un
alto grado de sospecha de sarcoma en lesiones de tejidos
blandos. Se recomienda evitar la exposicion a cualquiera
de los quimicos, previamente comentados.

El virus de Epstein-Barr y el herpes virus tipo 8, se han
asociado a algunos tipos de STB, sobretodo en pacientes
inmunocomprometidos, especialmente en nifios con VIH.
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Se recomienda mantener vigilancia clinica estrecha en D
pacientes con infeccion por VIH/SIDA, para la deteccion NICE
temprana de STB. Lahat G, 2008

3

La presencia de linfedema es un factor de riesgo que se

. . . NICE
asocia a linfangiosarcoma.

Lahat G, 2008

En pacientes con linfedema crénico y agravamiento del D
mismo, debera sospecharse la presencia de NICE
linfangiosarcoma. Lahat G, 2008

Los pacientes con los siguientes sindromes tienen
predisposicion para desarrollar STB:

e Sindrome de Li-Fraumeni.

e Enfermedad de von Recklinghausen’s (mayor
incidencia de neurofibromas y tumor de vaina de
nervio periférico).

Sobrevivientes de retinoblastoma hereditario.
Sindrome de Werner.

Sindrome de Bloom.

Sindrome de Rothmund-Thompson.

Sindrome de Leiomiosarcomay cancer de células
renales (mutacion de fumarato-hidratasa).

3
NICE
Lahat G, 2008

En pacientes con presencia de cualquiera de los sindromes D
antes mencionados, se debe mantener vigilancia clinica NICE
estrecha, para la deteccion temprana de sarcomas. Lahat G, 2008

4.2. Diagnostico

4.2.1. Diagnéstico Clinico

EVIDENCIA / RECOMENDACION NIVEL / GRADO

Se debe sospechar del diagnostico de sarcoma de tejidos
blandos (STB) en una extremidad, si el paciente presenta
cualquiera de los siguientes datos clinicos:

e Tumor mayora5 cm. D

e Aumento en el tamafno de un tumor ya conocido o en NICE
vigilancia. ESMO, 2014

e Tumor adherido o por debajo de la fascia. Windham TC, 2005

e Presencia de dolor en zona del tumor (cuando
distorsiona la estructura o comprime estructuras
adyacentes).

16



les y Retroperitoneo en Adultos

3
El 60 % de los pacientes con STB debuta con un tumor en NICE
una extremidad, que suele ser asintomatico. Windham TC, 2005
ESMO, 2014
Los STB retroperitoneales se manifiestan como:
e Tumor abdominal de tamano considerable en el 80%. 3
e Sintomas neurolégicos o edema en las extremidades NICE

inferiores en el 42%.
e Presencia de dolor en el 37%.
e Pérdida de peso.

Mendenhall WM, 2009

La afeccion a oOrganos adyacentes en los STB
retroperitoneales se puede manifestar con sintomas, signos
o sindromes especificos al 6rgano afectado, por ejemplo:

e Ictericia. NI3CE

o Sangradq de tubo digestivo. Mendenhall WM, 2009
e Hematuria.

e Tumor palpable.

e Oclusion intestinal (vémito, distension abdominal).

Se recomienda referir en forma temprana a los pacientes
que presenten algin tumor en extremidades vy

. z ’ . ’ .
retroperitoneo que tengan una o mas de las caracteristicas ~ Punto de Buena Practica
antes mencionadas al nivel de atencién correspondiente
(servicio especializado).

4.2.2. Pruebas Diagnésticas y de Estadificacion
EVIDENCIA / RECOMENDACION NIVEL / GRADO

El diagndstico de un paciente con sospecha de sarcoma de

tejidos blandos (STB) en extremidades, inicia con una D
radiografia de la region afectada para descartar lesion NICE
primaria de hueso y una radiografia de térax para HuemanM, 2008
descartar metastasis pulmonares.

Para la estadificacion en caso de lesiones de bajo grado, la
radiografia de térax es suficiente. No obstante, en
lesiones de alto grado o mayores de 5 cm se recomienda
el uso de tomografia axial computada (TAC) de térax.

D
NICE
Hueman M, 2008

La resonancia magnética (RMN) o TAC de extremidades,
permite establecer la extension de la enfermedad. La RMN
permite una mejor definiciéon de los grupos musculares,
estructuras neurovasculares y la afeccion a hueso.

3
NICE
Hueman M, 2008
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En los tumores de retroperitoneo la TAC simple y con
contraste oral e intravenoso, permite definir la relacién
entre el tumor y las estructuras viscerales, nerviosas y
vasculares adyacentes.

3
NICE
Hueman M, 2008

En los tumores de retroperitoneo se debe realizar TAC D
simple y con contraste oral e intravenoso, para determinar NICE
la resecabilidad del tumor y planear la cirugia. Hueman M, 2008
En STB de extremidades, con reporte patologico de D
liposarcoma mixoide, solicitar TAC de abdomen y pelvis, NICE
para descartar metastasis en retroperitoneo. Hueman M, 2008

La estadificacion de los sarcomas de tejidos blandos, se

basa en las siguientes caracteristicas: 3
e Grado histologico. NICE
e Tamano y profundidad. Hueman M, 2008

e Metastasis a ganglios o a distancia.

2A
NCCN
NCCN, 2015

Se recomienda utilizar la clasificacion vigente de la AJCC
para estadificar a los pacientes con STB. (Ver anexo 5.3,
cuadros 2y 3)

4.2.3. Biopsia y Estudio Histopatoldgico

EVIDENCIA / RECOMENDACION NIVEL / GRADO

La biopsia es el estandar de oro para el diagnéstico de 2A

sarcomas de tejidos blandos (STB). e
NCCN, 2015

Los estudios de inmunohistoquimica, citogenética, 3

microscopia electrénica, y genética molecular aportan NICE

informacion para apoyar el diagnéstico histopatolégico. Kneisl JS, 2014

En sospecha de STB de retroperitoneo, la biopsia no es

estrictamente necesaria en caso de tratamiento quirdrgico 2A

inicial. NCCN

La biopsia es necesaria para los pacientes que recibiran NCCN, 2015

tratamiento preoperatorio (radioterapia o quimioterapia).

18
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La biopsia debera realizarse en centros especializados
(servicio de cirugia oncolégica) donde ademas se planeara
el tratamiento quirdrgico.

La biopsia abierta debera realizarse por el cirujano
oncblogo, para planeacién con respecto a la incision del
tratamiento quirurgico definitivo.

En la biopsia abierta, debera evitarse la manipulacién
innecesaria de los tejidos, ni la formacion de hematomas.

La biopsia escisional puede realizarse en lesiones
pequenas, superficiales o de baja sospecha para sarcomas.

El reporte de patologia debera incluir:
e Nombre del tumor de acuerdo a la clasificacion de la
OMS 2002.
Organo y sitio del sarcoma.
Profundidad.
Tamano.
Grado histologico.
Necrosis.
Margenes.
Ganglios linfaticos.
Caracteristicas especiales: indice mitético e invasion
linfo-vascular.
(Ver anexo 5.3, Cuadro 4).

4.2.4. Diagnéstico Diferencial

EVIDENCIA / RECOMENDACION NIVEL / GRADO

La mayoria de los tumores de tejidos blandos son
benignos, siendo el mas comdn el lipoma.
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D
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D
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D
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Ante la sospecha de STB de retroperitoneo, se debe

realizar el diagnéstico diferencial con linfomas (presencia D

de fiebre vy diaforesis nocturna), tumores renales, NICE
pancreaticos, adrenales funcionales o no, tumores MatthyssensLE, 2015
testiculares y tumores germinales.

Ante la sospecha de STB de extremidades, se debe realizar

el diagnostico diferencial con lesiones quisticas, tumores D

6seos, dermatofibromas, sarcoma de Ewing, lipomas, ; NICE

histiocitosis de células de Langerhans y neurofibroma. RastrelliM, 2014

. . 2A

Ante la sospecha de otras neoplasias (linfoma, melanoma, NCCN

tumores germinales, etc.) se debera realizar biopsia. NCCN, 2015

En el diagnostico diferencial de los STB en retroperitoneo,

estan los tumores germinales, los cuales se deben

descartar por medio de los siguientes marcadores D

tumorales séricos: NICE
e Deshidrogenasa lactica (DHL). Hueman M, 2008

e Alfafetoproteina (AFP).
e Gonadotrofina coridénica (GCh).

4.3. Tratamiento

4.3.1. Tratamiento Quirurgico

EVIDENCIA / RECOMENDACION NIVEL / GRADO

B
NICE
Kandel R, 2013

La reseccion quirlrgica es estandar de oro en el
tratamiento de los sarcomas de tejidos blandos, ya sea en
R extremidades o en retroperitoneo. La reseccion amplia con

margenes negativos (R0O), impacta en la supervivencia

global de los pacientes en comparacion con las Za

resecciones limitrofes o parciales. NCCN
NCCN, 2015

Los limites considerados como adecuados en la reseccién

de los sarcomas de tejidos blandos son de 1cm en la 2++

muestra fijada en formol, y de 2 cm en la pieza quirdrgica NICE

en fresco. También, se consideran limites adecuados las Kandel R, 2013
estructuras anatémicas como la fascia muscular, el CasaliP, 2010
periostio, perineuro o peritoneo.
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La reseccion quirlrgica es el estandar de manejo inicial
para los STB en etapas |, Il, y algunas etapas lll y IV. Esta
debera realizarse por el cirujano oncélogo con la finalidad
de obtener margenes adecuados (=1cm) en el reporte de
patologia.

Esta reseccion deberd incluir el sitio y trayecto de los
tejidos involucrados en la toma de la biopsia previamente
realizada.

En caso de resecciones con residual microscopico (R1) es
opcional la ampliaciéon de margenes (re-operacién) y en el
caso de reseccion incompleta (R2) es indispensable la
re-operacion. (Ver algoritmo 2).

En STB de extremidades, debera realizarse el maximo
esfuerzo para lograr resecciones completas (RO) con
margenes adecuados, tratando de preservar la
extremidad, buscando que esta sea funcional.

En STB de extremidad, con cirugia preservadora y margen
estrecho (<1 cm) o microscopico positivo debera
considerarse radioterapia postoperatoria.

Se debera optar por la amputaciéon en caso de que la
cirugia conservadora (RO) no brinde funcionalidad de la
extremidad.

Se debera referir a rehabilitacion fisica a los pacientes
postoperados de STB de extremidades.

En los STB de retroperitoneo la reseccion multivisceral en
bloque debera realizarse segln sea el caso, con la finalidad
de obtener limites libres de tumor (RO).

En el caso de involucro de estructuras vasculares en la
reseccion en bloque, debera considerarse el uso de
implantes vasculares o injertos para la reconstruccion.
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En STB, con tamafo menor a 5 cm, y grados histolégicos
Gx o GI, la resecciéon quirdrgica tridimensional, con
margenes adecuados (= 1 cm) en el reporte de patologia
se considera como tratamiento 6ptimo.

En STB irresecables o limitrofes para reseccion, otras
alternativas para tratamiento serian:

e Radioterapia,

e Quimioterapia

El manejo de la recurrencia local del STB recomendado
es la reseccidon quirdrgica completa con margenes
adecuados (RO).

En recurrencia irresecable de STB, la opcion de
tratamiento es la radioterapia, si no fue radiado
previamente, valorando posteriormente la reseccion
quirdrgica.

La reseccion de las metastasis pulmonares de STB
sincronicas o recurrentes ofrece beneficio, aumentando la
mediana de supervivencia, comparado con otros
tratamientos no quirdrgicos.

En enfermedad pulmonar metastasica sincronica, o
recurrencia (= 1 ano) se debera valorar la posibilidad de
reseccion quirdrgica como primera opcion de tratamiento.
El objetivo es la reseccion completa del primario y las
metastasis para impactar en la mediana de supervivencia
a 3-5 anos.

La perfusion aislada de la extremidad con melfalan vy
FNTa, o quimioterapia hipertérmica regional son opciones
para el tratamiento de sarcomas localmente avanzados,
con el objetivo de preservar la extremidad, hasta en un
81%.

La perfusion aislada de la extremidad con melfalan vy
FNTa, no modifica la supervivencia global comparada con
la amputaciény presentaunatasa de 30% de recurrencia
local, comparada con 17% de recurrencia local en Ila
amputacion de la extremidad. Esta recurrencia se asocia a
STB multifocales.
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4.3.2. Radioterapia para Sarcoma de Tejidos Blandos de
Extremidades

EVIDENCIA / RECOMENDACION NIVEL / GRADO

1+
La radioterapia impacta en el control local del STB. NICE
Al-Absi E, 2010

Un metanalisis de 1098 pacientes compar6 radioterapia
(RT) preoperatoria contra postoperatoria; se report6 una
supervivencia promedio a 5 afos de 76% (62-88%)
contra 67% (41-83%) respectivamente. La recurrencia
local fue menor en la RT preoperatoria y no se increment6
el riesgo de metastasis a distancia.

1+
NICE
Al-Absi E, 2010

1+
NICE
Al-Absi E, 2010
O’Sullivan B, 2002

La RT preoperatoria tiene mayor riesgo de complicaciones
de la herida quirirgica (cierre tardio, dehiscencia,
infecciones).

1+
NICE
Al-Absi E, 2010
O’Sullivan B, 2002

La RT preoperatoria disminuye las complicaciones tardias
como fibrosis, fracturas, etcétera, que se traduce en mejor
resultado funcional de la extremidad y calidad de vida.

Se recomienda la RT preoperatoria en aquellos pacientes: A
o Que’ no se esperan problemas en la herida NICE
quirurgica. : . Al-Absi E, 2010
e Que no se considera poder otorgar margenes 2A
quirlrgicos adecuados. NCCN
e Con expectativa de resultados funcionales
inadecuados post-quirlrgicos. NCCN, 2015
El control local (Etapa | y 1) a 10 afios para todos los
pacientes que recibieron RT fue 98% contra 70% en 3
quienes no la recibieron (p=0.0001). No se encontraron NICE

diferencias significativas en el grupo de pacientes con STB Cormier JN, 2004
de bajo grado.

La dosis de RT preoperatoria recomendada son 50Gy en A
fraccionamiento convencional (2Gy/dia) y se brindara un NICE
incremento de dosis en el postoperatorio de 16-18Gy en Al-Absi E, 2010

caso de enfermedad residual microscopica (R1) y de 20- Kosela-Paterczyk H, 2014
24Gy en caso de enfermedad residual macroscopica (R2).  O’Sullivan B, 2002
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Se comparé radioterapia  preoperatoria  contra
postoperatoria en sarcomas de extremidades, con un
seguimiento promedio de 3.3 afos. La supervivencia
global (SG) en RT preoperatoria y postoperatoria fue de
73% y 67% respectivamente (p=0.48). No hubo
diferencia en control local o metastasis a distancia.

Se recomienda administrar radioterapia postoperatoria en
todos los pacientes con STB de extremidades de grado
intermedio o alto, asi como en aquellos con un tamano
mayor a5 cm.

La RT postoperatoria puede no ser necesaria en pacientes
con STB con tamano tumoral igual o menor a 5 cm.

La dosis de RT postoperatoria recomendada es de 50Gy
en fraccionamiento convencional (2Gy/dia), con un
incremento de dosis de 10Gy a lecho tumoral; en caso de
enfermedad residual microscépica (R1) se brindara
incremento de 16-18Gy y de 20-24Gy en enfermedad
macroscopica residual (R2).

En pacientes con sarcoma de extremidades de alto grado
y tamafo mayor de 8cm que recibieron quimioterapia
preoperatoria con mesna, adriamicina, ifosfamida vy
dacarbazina (MAID) + radioterapia (RT), se alcanzé una
respuesta del 22%. Reseccion RO en el 91%, pero
toxicidad hematolégica grado 3 y 4 en el 78%.

No se recomienda el uso de quimio-radioterapia
concomitante con intento neoadyuvante por ser toxica y
con pobre respuesta.

La braquiterapia tiene las siguientes ventajas:

e Seadministra en un tiempo corto (4 a 6 dias).

e Laradiacion es mas localizada.

e Se disminuyen los efectos adversos tempranos vy
tardios a tejidos sanos.
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La cirugia preservadora de la extremidad acompafnada de 3
braquiterapia y radioterapia externa, ofrece una tasa de NICE
control local a los 5 anos, mayor a 90%. Beltrami G, 2008

La braquiterapia se puede administrar como incremento

posterior a radioterapia preoperatoria 'y cirugia D
conservadora, o se puede administrar posterior a cirugia NICE
conservadora y complementar con radioterapia externa Holloway CL, 2013
adyuvante.

D

La dosis recomendada de braquiterapia de baja tasa de

dosis para STB es de 15-25Gy administrada en 2 a 3 dias. Nld

Holloway CL, 2013

La dosis recomendada de Braquiterapia de alta tasa de
dosis para STB es de 30-40Gy administrada en 10
fracciones, administrando 2-3 fracciones al dia con
intervalo mayor a 6 horas entre ellas.

D
NICE
Holloway CL, 2013

En centros especializados se debe contar con el recurso de
braquiterapia, para obtener el maximo de beneficio conla  Punto de Buena practica
cirugia conservadora de extremidades.

Af=)=g=)m

4.3.3. Radioterapia para Sarcoma de Tejidos Blandos de
Retroperitoneo

EVIDENCIA / RECOMENDACION NIVEL / GRADO

Se estudiaron 145 pacientes con tumores primarios de

retroperitoneo, analizando el beneficio de la radioterapia

postoperatoria. De los cuales, 89 pacientes presentaron 3
margen positivo o estrecho e histologia de alto grado. La NICE
radioterapia mejor6 el control local a 5 afios, en 55 vs Lewis JJ, 1998
23% (p=0.002), pero sin diferencia en supervivencia

global.

En pacientes con sarcomas de retroperitoneo no 2+
considerados resecables, se puede brindar RT externa NICE
preoperatoria. Tzeng CW, 2006
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La dosis de RT externa preoperatoria recomendada es de

45-50 Gy en fraccionamiento convencional (1.8-2
Gy/dia).
La toxicidad de Ila RT en pacientes con STB

retroperitoneal, se debe a Ila proximidad a algunos
6rganos y estructuras con baja tolerancia a la radiacion
(médula espinal, rifidn e intestino delgado).

Se podra considerar brindar RT postoperatoria en
pacientes con sarcomas de bajo grado, pero de tamano
mayor de 10 cm.

La RT postoperatoria tiene un beneficio en control local
pero no en supervivencia global, ademas la toxicidad
relacionada a tratamiento es alta. Por lo cual, se
recomienda la RT postoperatoria en casos con alto riesgo
de recaida local, valorando riesgo-beneficio de la misma.

La dosis de RT externa postoperatoria recomendada es de
45 a 50 Gy en fraccionamiento convencional (1.8-2
Gy/dia). Se valorara incremento de dosis de 10-16 Gy a
enfermedad residual.

La RT intraoperatoria (IORT) en sarcoma de
retroperitoneo demostrd incremento en control local y
supervivencia global de 83 y 74% respectivamente,
comparados con los que no recibieron IORT 30 y 61%
respectivamente.

Nuevas técnicas de radioterapia como radioterapia de
intensidad modulada (IMRT), radioterapia guiada por
imagen (IGRT), irradiacién con protones han demostrado
mejoria en control local en el tratamiento de STB asi como
disminucion de las tasas de toxicidad.

Los centros especializados en el manejo de estas
patologias, deben contar con la infraestructura de
radioterapia innovadora, para el tratamiento de estos
pacientes.
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2+
NICE
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1+
NICE
Van de Voorde L, 2011
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4.3.4. Radioterapia Paliativa

EVIDENCIA / RECOMENDACION

En pacientes considerados inoperables se puede
administrar tratamiento con radioterapia radical, logrando
buenas tasas de control local.

En pacientes no tratados con cirugia que recibieron
radioterapia (RT) a tumor primario con dosis de 64 Gy, se
logré un control local de 87.5%, 53% y 30% para tumores
menores de 5cm, de 5 a 10 cm y mayores de 10cms
respectivamente. La supervivencia global a 5 afios fue de
25%.

En 78 pacientes sometidos a reseccion no oncoldgica, sin
ser llevados a reseccion completa posterior, recibieron
tratamiento con RT radical con dosis de 66Gy (51-88Gy).
Las tasas de control local a 5 y 10 anos fueron de 88 y
86%.

En 62 pacientes con STB tratados con cirugia y RT previa,
25 fueron tratados con cirugia y 37 con cirugia y RT. El
control local a 5 afios fue de 51%. La supervivencia causa
especifica a 5 afos fue de 65%.

La reirradiacion se asocid6 a mayor requerimiento de
cirugia (80 contra 17%) y amputacion (35 contra 11%).

La reirradiacion en sarcomas de tejidos blandos
recurrentes, no mejord los resultados posteriores a
cirugia. Por lo que no debe usarse de forma rutinaria.

Aproximadamente el 1% de los pacientes con sarcoma de
tejidos blandos desarrollardn metastasis cerebrales, la
supervivencia media posterior al diagndstico es de 7
meses. El tratamiento de metastasis cerebrales incluye el
manejo con radioterapia a craneo total. La supervivencia
media con este manejo es de 10-14 meses.

Los esquemas de

recomendados son:
e 40 Gy en 20 fracciones,
e 30 Gyen 10 fracciones,
e 20 Gyen 5 fracciones.

radioterapia paliativa a craneo
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Se recomienda que los pacientes con 1-3 metastasis

cerebrales con enfermedad sistémica controlada, menores A
de 65 afios o estado funcional bueno (indice Karnofsky NICE
mayor a 70 o ECOG 1), reciban radioterapia externa a Andrews D, 2004
craneo total con radiocirugia.

La radioterapia externa paliativa para metastasis 6seas 2++
tiene tasas de respuesta de alrededor de 70%, y respuesta NICE
completa al dolor alrededor de 15%. Chow E, 2007

Para control de dolor en metastasis Oseas, se puede

. . . . 2++
brindar tratamiento con radioterapia externa. Los
esquemas recomendados son 8 Gy dosis Unica, 20 Gy en 5 gz
’ Chow E, 2007

fracciones o 30 Gy en 10 fracciones.

4.3.5. Tratamiento con Quimioterapia Neoadyuvante y Adyuvante

EVIDENCIA / RECOMENDACION NIVEL / GRADO

Un estudio aleatorizado que comparé 3 ciclos de
neoadyuvancia con doxorrubicina + ifosfamida + cirugia
contra cirugia sola en STB de alto grado de extremidades,
con una media de seguimiento de 7.3 afos. Mostré una
supervivencia libre de enfermedad (SLE) a 5 ahos de 52%
para brazo control y 56% en brazo experimental
(p=0.3548). La supervivencia global a 5 afios fue de 64 vy
65 % respectivamente

1+
NICE
Gortzak E, 2001

B
NICE
Gortzak E, 2001

No se recomienda la quimioterapia neoadyuvante en STB
de extremidades como un estandar de tratamiento.

Un metaandlisis de 18 ensayos clinicos y 1953 pacientes 1+
que evalué la quimioterapia adyuvante en STB resecables, NICE
no mostré un aumento de la SLE, de la sobrevivencia global. Pervaiz N, 2008

B
NICE
Pervaiz N, 2008

No se recomienda el uso de quimioterapia adyuvante como
un estandar de tratamiento.
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4.3.6. Tratamiento con Quimioterapia Paliativa y Segunda linea
metastdsica

EVIDENCIA / RECOMENDACION NIVEL / GRADO

La quimioterapia sistémica en pacientes con STB de

retroperitoneo  metastatico 0 irresecable  esta

recomendada en pacientes con buen estado funcional C
ECOG 0-1 (Ver Anexo 5.3, Cuadro 5), y con sintomas a NICE
paliar. La droga de eleccibn sera epirrubicina y la StoeckleE, 2001
combinacién con ifosfamida se reservara en el caso de que

el objetivo sea lograr mayor respuesta, valorando riesgo y

beneficio de la misma.

Un meta-analisis comparé la combinaciéon de antraciclinas

con ifosfamida contra antraciclina sola en STB avanzado, en

cualquier localizacion. Demostr6 disminucion de actividad 1+
tumoral pero no incremento de la supervivencia global a 1 NICE
ano. (p = 0.76). Se reportd un alto porcentaje de eventos Vermas, 2008
adversos sobre todo mielosupresion grado 3-4 con el

esquema combinado, en 2 de 3 ensayos clinicos.

En STB avanzados (irresecables o metastaticos) se

recomienda el uso de quimioterapia paliativa monodroga

con antraciclina; la combinacion con ifosfamida puede ser A
una alternativa cuando el objetivo es lograr mayor NICE
respuesta en el tumor (disminucion del tamano y de la Vermas, 2008
sintomatologia asociada al tumor); siempre que conserven

estado funcional ECOG 0O-1.

En enfermedad metastasica extrapulmonar o irresecable B
radiada previamente, la opcién de tratamiento es la IDSA
quimioterapia paliativa. ESMO, 2014

En pacientes con estado funcional ECOG 2 y sarcomas

avanzados (irresecables o metastaticos), se debe valorar

riesgo y beneficio del uso de quimioterapia paliativa, ya que Punto de Buena Practica
con estado funcional ECOG 2 o mayor, seran candidatos

Unicamente a tratamiento de soporte.

Se recomienda el uso de gemcitabina combinado con

RO A B B

docetaxel en segunda linea, independientemente de la B
histologia, probablemente con mejor resultado en NICE
leiomiosarcoma, siempre que conserven estado funcional Patel SR, 2001
0-1.
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Trabectedina es una opcién de segunda linea en los
subtipos leiomiosarcoma y liposarcoma. En el subtipo
liposarcoma mixoide se ha reportado reduccion del tamafo
tumoral. También ha mostrado respuesta en sarcomas
sinoviales.

1+
NICE
Demetri GD, 2009

. . +
El uso de trabectedina en pacientes con sarcoma avanzado N2ICE
de tejidos blandos no es costo-efectivo. .
] Rafia R, 2008
Se recomienda imatinib como tratamiendo estandar
alternativo para el subtipo dermatofibrosarcoma B
protuberans, que no sean suceptibles a cirugia NICE

conservadora o con enfermedad metastasica que requiera RutkowskiP, 2010
tratamiento médico.

Un estudio fase Il con pazopanib (PALETTE) demostrd
eficacia al mejorar la supervivencia global en 12.5 meses,
con una mediana libre de progresion de 4.6 meses en
pacientes adultos, previamente tratados con quimioterapia
estandar.
Los subtipos que mas se benefician:
e Leiomiosarcoma.
e Sarcoma pleomofico.

Sarcoma sinovial.
e Sarcomas vasculares.

1+
NICE
van der Graaf WT, 2012

4.4. Vigilancia y Seguimiento

EVIDENCIA / RECOMENDACION NIVEL / GRADO

El seguimiento de los pacientes debe ser personalizado de D
R acuerdo a cada paciente, etapa clinica inicial, tratamiento NICE
establecido y sintomas clinicos. Rutkowski P, 2014
2A
. e NCCN
Se recomienda la exploracion fisica en cada consulta, y se
o2 2 oo e NCCN, 2015
solicitaran examenes de acuerdo a exploracion fisica y C
sintomatologia referida por el paciente.
: S IDSA
ESMO, 2014
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Se recomienda el seguimiento cada 4-6 meses en
pacientes de riesgo bajo de recurrencia, con radiografia
simple de térax o tomografia (TAC) de térax, los 2
primeros afos, posteriormente cada 6 a 12 meses.

Se recomienda el seguimiento cada 2-3 meses en
pacientes de riesgo alto de recurrencia por los 2 primeros
afos, posteriormente continuar cada 6 meses por 3 anos
y después de los 5 afos de forma anual. Se recomienda la
realizacion de radiografia simple de térax o TAC de térax
en cada consulta.

Se recomienda realizar estudio de imagen basal post-
tratamiento del sitio primario de la lesion (US, TAC o
RMN). Y periddicamente de acuerdo a exploracion fisica y
sintomatologia referida por el paciente.

4.5. Pronostico

2A
NCCN
NCCN, 2015
C
IDSA
ESMO, 2014

2A
NCCN
NCCN, 2015
C
IDSA
ESMO, 2014

2A
NCCN
NCCN, 2015
C
IDSA
ESMO, 2014

EVIDENCIA / RECOMENDACION NIVEL / GRADO

El factor prondstico mas importante para supervivencia
global y enfermedad a distancia es el grado histolégico. (A
mayor grado de desdiferenciacion celular, peor
pronoéstico).

Los factores para supervivencia libre de enfermedad vy
recurrencia local son:

Etapa clinica.

Tamafio tumoral.

Edad.

Tipo de reseccion tumoral.

Afeccion tumoral a tejidos profundos.

La etapa clinica influye en la supervivencia en general y en
la supervivencia libre de enfermedad.

El 85% de los pacientes en etapa |, sobreviven a los 5 afos,

a diferencia de los pacientes con etapa IV, con una
supervivencia de 10 a 20%.

31

3

NICE
Kaytan E, 2003
Coindre J, 2001

3
NICE

Kaytan E, 2003
Coindre JM, 2001

3
NICE
Hueman M, 2008



dades y Retroperitoneo en Adultos

3
NICE
Hueman M, 2008

Las metastasis a ganglios son poco comunes y cuando se
presentan, suelen asociarse a un mal prondéstico.

Se recomienda establecer la etapa clinica y el grado 2+
histologico en todos los pacientes a los que se les NICE
diagnostica un STB de retroperitoneo o extremidades. Abbott AM, 2012
En STB de retroperitoneo, solamente el grado y la etapa 2+
clinica se han documentado como factor prondstico en los NICE
analisis multivariados Abbott AM, 2012

4.6. Criterios de Referencia y Contrarreferencia

EVIDENCIA / RECOMENDACION NIVEL / GRADO

Enviar de primer a segundo nivel a los pacientes con
cualquier tipo de masa o tumor en extremidades. Enviar Punto de Buena Practica
con radiografias simples de area afectada y de torax.

Enviar a Cirugia Oncélogica a aquellos pacientes que
cumplan con uno 6 mas de los siguientes criterios para
sospecha de sarcoma de tejidos blandos en extremidades:
e Tumor mayor de 5 cm de diametro.

e Aumento en el tamafo de un tumor estable.

Tumor por debajo o adherido a la fascia.

Presencia de dolor en area afectada.

Punto de Buena Practica
Enviar con TAC simple y contrastada de la regién
anatoémica afectada. La RMN se prefiere sobre la TAC,
para el tumor primario en STB de extremidad.

Importante: No hacer procedimiento de biopsia ya
que el objetivo del primer abordaje quirdrgico es la
reseccion total del tumor.

El cirujano oncoélogo enviara a valoracion por equipo
multidisciplinario (angiologia, traumatologia, cirugia de
Térax), en caso de requerir reseccion multivisceral
compleja que asi lo amerite.

Punto de Buena Practica
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Enviar al servicio de Oncologia Médica, posterior a la
valoracion por Cirugia oncolbgica, en caso de STB
irresacable o metastasico.

Enviar a tercer nivel al servicio de Radioncologia, posterior
a la valoracion por Cirugia oncolégica, en caso de STB
localmente avanzado o irresecable.

El radioncologo contrarrefiere al paciente con el cirujano
oncdlogo, al término de la radioterapia pre y/o
postquirdrgica, para su valoracion o vigilancia.

Enviar de tercer a segundo nivel a pacientes con STB fuera
de tratamiento oncologico 6 que no acepte someterse al
mismo para manejo de soporte.

Enviar a Medicina del Trabajo para evaluacion en caso de
amputacion de extremidad, pérdida de la funcion,
incapacidad prolongada (mas de 200 dias) o enfermedad
terminal.

Enviar de tercer o segundo nivel a primer nivel a los
pacientes que hayan recibido tratamiento oncolégico y
que hayan cursado con 5 anos libres de enfermedad, o 10
anos si tienen antecedente de haber recibido radiacion
terapeutica para otros tumores.
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5. ANEXOS

5.1. Protocolo de Busqueda

La busqueda sistematica de informacion se enfocé en documentos obtenidos acerca de la
temética Diagnostico y Tratamiento del Sarcoma de Tejidos Blandos en Extremidades y
Retroperitoneo en Adultos. La bisqueda se realizé6 en PubMed vy en el listado de sitios Web
para la busqueda de Guias de Practica Clinica.

Criterios de inclusion:

o Documentos escritos en idioma inglés y espaiiol.

e Documentos publicados los Ultimos 5 afos o, en caso de encontrarse escasa o nula
informacion, documentos publicados los Gltimos 10 anos.

e Documentos enfocados Dianéstico y Tratamiento.

Criterios de exclusion:
e Documentos escritos en otro idioma que no sea espanol o inglés.
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5.1.1. Estrategia de busqueda

5.1.1.1. Primera Etapa (Si aplica)

Esta primera etapa consistid en buscar documentos relacionados al tema Diagnédstico y
Tratamiento del Sarcoma de Tejidos Blandos en Extremidades y Retroperitoneo en
Adultos en PubMed. La busqueda se limit6 a seres humanos, documentos publicados durante los
dltimos 10 anos, en idioma inglés y espafiol, del tipo de documento de Guias de Practica Clinica,
ensayos clinicos y se utilizaron términos validados del MeSh. Se utiliz6 el término Sarcoma. Esta
etapa de la estrategia de busqueda dio 16 resultados, de los cuales se utilizaron 2 documentos
para la elaboracion de la guia.

BUSQUEDA RESULTADO

"Sarcoma/diagnosis"[Mesh] ~ OR  "Sarcoma/drug  therapy"[Mesh] ~OR 16 de documentos
"Sarcoma/prevention and control'[Mesh] OR "Sarcoma/radiotherapy”[Mesh] obtenidos como
OR "Sarcoma/therapy"[Mesh] ) Filters: Practice Guideline; Controlled Clinical resultado delos

Trial; published in the last 10 years; Humans; English; Spanish; Adult: 19+ years

cuales 2 se
utilizaron

Algoritmo de busqueda:

Wo N OhWNE

[
= O

[ S S S T Y S
SV NouUhWwWN

"Sarcoma/diagnosis"[Mesh]
"Sarcoma/drug therapy"[Mesh]
"Sarcoma/prevention control"[Mesh]
"Sarcoma/radiotherapy”[Mesh]
"Sarcoma/therapy"[Mesh] )

#1 OR #2 OR #3 #4 OR #5
Practice Guideline [ptyp]
Controlled Clinical Trial [ptyp]
#7 OR #8

#6 AND #9

2005[PDAT]: 2015[PDAT]
#10 AND #11

Humans [MeSH]

#12 AND #13

English [lang]

Spanish [lang]

#14 AND #15 OR #16

Adult: 19+ years [MeSH Terms]
#17 AND # 18
(#1OR#2O0OR#3 OR#4 OR#5) AND (# 7 OR # 8) AND # 11 AND # 13 AND (#
150R # 16) AND # 18)
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5.1.1.2. Segunda Etapa

En esta etapa se realizé la busqueda en sitios Web en los que se buscaron Guias de Practica Clinica
con el término Sarcoma. A continuacion se presenta una tabla que muestra los sitios Web de los
que se obtuvieron los documentos que se utilizaron en la elaboracion de la guia.

SITIOS WEB # DE RESULTADOS # DE DOCUMENTOS
OBTENIDOS [SNNIRVA:NDION
Tripdatabase 80 5
National Guideline

Clearinhouse
National Institute for Health

44 4

an Clinical Excellence 24 2
The Cochrane Collaboration 14 3
Total 232 14

5.1.1.3. Tercer Etapa

Por haber encontrado pocos documentos Utiles para la elaboracion de la guia, se procedio a
realizar busquedas dirigidas de acuerdo a la patologia obteniendo 47 documentos Utiles para la
conformacién de la guia.

En resumen, de 248 resultados encontrados, 63 fueron (tiles para el desarrollo de esta guia.
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5.2. Escalas de Gradacion

NIVELES DE EVIDENCIA PARA ESTUDIOS DE TERAPIA POR NICE**

INJIIELL, 1D INTERPRETACION
EVIDENCIA

1++ Meta-analisis de gran calidad, RS de EC con asignacion aleatoria o EC con asignacion aleatoria
con muy bajo riesgo de sesgos

1+ Meta-analisis de gran calidad, RS de EC con asignacién aleatoria o EC con asignacion aleatoria
con bajo riesgo de sesgos

1- Meta-analisis de gran calidad, RS de EC con asignacién aleatoria o EC con asignacion aleatoria
con alto riesgo de sesgos*

2++ RS de alta calidad de estudios de cohortes o de casos-controles, con muy bajo riesgo de
confusion, sesgos o azar y una alta probabilidad de que la relacion sea causal

2+ Estudios de cohortes o de casos-controles bien realizados, con bajo riesgo de confusion, sesgos
0 azar y una moderada probabilidad de que la relacion sea causal

2- Estudios de cohortes o de casos y controles con alto riesgo de sesgo*
3 Estudios no analiticos, como informe de casos y series de casos
4 Opinidn de expertas/os

*Los estudios con un nivel de evidencia con signos no deberian utilizarse como base para elaborar una
recomendacion,. Adaptado de ScottishIntercollegiate Guidelines Network.

**National Institute for Clinical Excellence (NICE). Guidelines Development methods. Guideline Development Methods-
Chapter 7: Reviewing and grading the evidence. London: NICE update March 2005.The guidelines manual 2009.

GRADOS DE RECOMENDACION PARA ESTUDIOS DE TERAPIA (NICE)

GRADOS DE )
e ey INTERPRETACION

A Al menos un meta-andlisis, o un EC con asignacion aleatoria categorizados como 1++, que
sea directamente aplicable a la poblacién blanco; o una RS o un EC con asignacion aleatoria
o un volumen de evidencia con estudios categorizados como 1+, que sea directamente
aplicable a la poblacion diana y demuestre consistencia de los resultados.

B Un volumen de evidencia que incluya estudios calificados de 2++, que sean directamente
aplicables a la poblaciéon blanco y que demuestren globalmente consistencia de los
resultados, o evidencia que pueda extrapolarse de estudios calificados como 1++ 0 1+

C Un volumen de evidencia que incluya estudios calificados de 2+, que sean directamente
aplicables a la poblacién objeto y que demuestren globalmente consistencia de los
resultados, o extrapolacion de estudios calificados como 2++

Evidencia nivel 3 o 4, o extrapolacion de estudios calificados como 2+, o consenso formal

D(BPP) Un buen punto de practica (BPP) es una recomendacion para la mejor practica basado en la experiencia del
grupo que elabora la guia
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SISTEMA DE CLASIFICACION DE CATEGORIAS DE EVIDENCIA Y
CONSENSO DE LA NCCN

CATEGORIA INTERPRETACION

La recomendacion se basa en evidencia de nivel alto (ensayos controlados

1 . .
aleatorizados) y hay un consenso uniforme de la NCCN
La recomendacion se basa en evidencia de nivel bajo y hay un consenso uniforme
2A
de la NCCN
La recomendacion se basa en evidencia de nivel bajo y hay un consenso no
2B . .
uniforme de la NCCN (pero no existe un desacuerdo mayor)
3 La recomendacion se basa en cualquier nivel de evidencia y refleja un desacuerdo

mayor
NCCN. National Comprehensive Cancer Network. von Mehren M, Randall RL, Benjamin RS, Boles S, Bui MM,
Conrad EU 3rd, Costa J, Delaney TF, Ganjoo KN et al; Soft Tissue Sarcoma, version 1. 2015. Disponible en:
http://www.nccn.org/professionals/physician_gls/pdf/sarcoma.pdf

NIVELES DE EVIDENCIA Y GRADOS DE RECOMENDACION IDSA

(ADAPTADO DE INFECTIOUS DISEASES SOCIETY OF AMERICA-UNITED STATES PUBLIC
HEALTH SERVICE GRADING SYSTEM)

NIVEL DE )
EVIDENCIA INTERPRETACION

Evidencia de al menos un ensayo controlado, con asignacién al azar con buena calidad
| metodoldgica (bajo riesgo de sesgo) o Meta analisis de ensayos con asignacion al azar bien
realizados sin heterogeneidad.

Ensayos con asignacion al azar pequefos o grandes ensayos con sospecha de sesgo (baja

Il . 2 _a 2R e q 2
calidad metodolodgica) o meta analisis con ensayos clinicos heterogéneos.

1] Estudios de cohorte prospectivos.
v Estudios de cohorte retrospectivos o estudios de casos y controles.
\"/ Estudios sin grupos control, reporte de casos u opinion de expertos.
SIADO) 1017 INTERPRETACION
RECOMENDACION
A Evidencia fuerte de eficacia con beneficio clinico substancial, altamente recomendado.

B Evidencia fuerte o moderada para eficacia con beneficio clinico limitado, generalmente

recomendado.

C Evidencia insuficiente para eficacia o el beneficio no sobrepasa el riesgo o las desventajas
(eventos adversos, costos...), opcional.

D Moderada evidencia contra la eficacia o para resultados adversos, generalmente no

recomendada.
Evidencia fuerte contra la eficacia o para resultados adversos, nunca recomendada.
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5.3. Cuadros o figuras

CUADRO 1. TIPOS HISTOLOGICOS DE SARCOMAS DE ACUERDO A LA
CLASIFICACION DE LA OMS 2002

TUMORES ADIPOCITICOS.

Liposarcoma desdiferenciado.
Liposarcoma mixoide/células redondas.
Liposarcoma pelomorfico.

TUMORES FIBROBLASTICOS/MIOFIBROBLASTICOS
Fibrosarcoma.
Mixofibrosarcoma, bajo grado.
Sarcoma fibromixoide bajo grado.
Fibrosarcoma epitelioide esclerosante.

TUMORES FIBROHISTIOCITICO

Sarcoma pleomorfico indiferenciado/ histiocitoma fibroso maligno (HFM)
(incluyendo formas pelomérfica, células gigantes, mixoide, mixofibrosarcoma alto
grado e inflamatorio).

TUMORES DE MUSCULO LISO

Leiomiosarcoma.
TUMORES DE MUSCULO ESTRIADO
Rabdomiosarcoma (embrionario, alveolar y pleomorfico).
TUMORES VASCULARES

Hemangioendotelioma epitelioide.
Angiosarcoma profundo.

TUMORES DE NERVIOS PERIFERICOS
Tumor maligno de vaina de nervio periférico.
TUMORES CONDRO-OSEOS

Condrosarcoma extra esquelético (mesenquimal y otras variadades).
Osteosarcoma extra esquelético.
TUMORES DE DIFERENCIACION DESCONOCIDA

Sarcoma sinovial.

Sarcoma epitelioide.

Sarcoma alveolar de tejidos blandos.

Sarcoma de tejidos blandos de células claras.

Condrosarcoma mixoide extra esquelético.

Tumor del neuroextodermo primitivo (PNET)/Tumor de Ewing extra esquelético.

Tumor de células redondas y pequeiias desmoplasico.

Tumor rabdoide extre renal.

Sarcoma indiferenciado, sarcoma no especificado.
Adaptado de: AJCC. Soft tisue Sarcoma. Chapter 28. In: AJCC. Cancer Staging Manual. Seventh edition.
United States, Springer 2010. Pp. 291-8
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CUADRO 2. SISTEMA DE CLASIFICACION DE SARCOMAS DE TEJIDOS BLANDOS DE
ACUERDO A LA AJCC

T

Tx El tumor primario no puede ser valorado.

TO Sin evidencia de tumor primario.

T1 El tumor mide 5cm o menos en su diametro mayor
Tla Tumor superficial

T1b Tumor profundo

T2 El tumor mide mas de 5cms en su diametro mayor
T2a Tumor superficial

T2b Tumor profundo

El tumor superficial es el que se presenta por arriba de la fascia superficial sin invadirla.
El tumor profundo esta localizado por debajo de la fascia o por arriba de la misma con
invasion de la fascia o con presentacion por arriba y debajo de la fascia.

GANGLIOS LINFATICOS REGIONALES

Nx Los ganglios linfaticos regionales no pueden ser valorados.
NO Ganglios linfaticos regionales negativos.
N1 Ganglios linfaticos con metastasis.

La presencia de ganglios positivos (N1) en tumores MO son etapa clinica lll

METASTASIS A DISTANCIA

MO Sin evidencia de metastasis a distancia.
M1 Metastasis a distancia.

Gx El grado no puede ser valorado

G1 Gl

G2 G2

G3 G3

El grado histolégico se clasifica de acuerdo al sistema francés (FNCLCC) que se basa en
tres parametros (grado de diferenciacion, actividad mitética y necrosis).

1A NO MO G1, GX
NO MO GX

T1la X
T1lb G1,
IB T2a NO MO G1, GX
T2b NO MO G1, GX
A Tla NO MO G2,G3
Tlb NO MO G2,G3
IiB T2a NO MO G2
T2b NO MO G2
] T2a-T2b NO MO G3
Cualquier T N1 MO Cualquier G
v Cualquier T Cualquier N M1 Cualquier G

Adaptado de: AJCC. Soft tisue Sarcoma. Chapter 28. In: AJCC. Cancer Staging Manual. Seventh edition.
United States, Springer 2010. Pp. 291-8
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CUADRO 3. SISTEMA DE GRADACION HISTOLOGICA FNCLCC

1 Sarcoma muy parecidos a tejido mesenquimal maduro normal.
2 Sarcoma de tipo histolégico definido.
3 Sarcoma sinovial, embrionario, indiferenciado, de origen desconocido o tipo dudoso.

VALOR CUENTA MITOTICA

1 0 a 9 mitosis por 10 campos del alto poder.
2 10 — 19 mitosis por 10 campos de alto poder.
3 Mas de 19 mitosis por 10 campos del alto poder.

NECROSIS TUMORAL

0 Sin necrosis tumoral.
1 Necrosis tumoral igual o menor de 50%.
2 Necrosis tumoral mayor al 50%.

GRADO PUNTAIJE

1 2 6 3 puntos.
2 4 6 5 puntos.
3 6 a 8 puntos.

El grado esta determinado por la suma de puntos otorgados en las variables de diferenciacion (1 a 3 puntos),
cuenta mitética (1 a 3 puntos) y necrosis tumoral (0 a 2 puntos).

Adaptado de: AJCC. Soft tisue Sarcoma. Chapter 28. In: AJCC. Cancer Staging Manual. Seventh edition.
United States, Springer 2010. Pp. 291-8
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CUADRO 4. REQUISITOS QUE DEBE INCLUIR EL REPORTE DE HISTOPATOLOGIA
DE LAS LESIONES CON SOSPECHA DE SARCOMA

REQUISITOS NECESARIOS PARA EL REPORTE DE

HISTOPATOLOGIA DE LESIONES SOSPECHOSAS DE SARCOMA

Organo, sitio y procedimiento de toma de biopsia

Diagnéstico primario (usando nomenclatura estandarizada para la clasificacion de
sarcomas de tejidos blandos como la OMS)

Profundidad del tumor:
- Superficial (el tumor no involucra la fascia)
- Profundo

Tamano del tumor

Grado histolégico (al menos especificar grado alto 6 bajo, si aplica)

Necrosis:
- Presente o ausente
- Microscopica o macroscopica
- Aproximacion de la extension (en porcentaje)

Estado del margen de reseccion:
- No involucrado

- Menor de 2 cm

- Involucrados

Estado de los nodulos linfaticos:
- Sitio
- Ndmero examinado
- Ndmero de positivos

Resultado de estudios auxiliares:

-Tipo de prueba (microscopia electrénica, inmunohistoquimica, analisis de genética
molecular

- Donde se realizaron

Caracteristicas adicionales del tumor:

- Tasa de mitosis

- Presencia 6 ausencia de invasion vascular

- Caracter de margen del tumor (bien circunscrito o infiltrativo)
- Infiltracién inflamatoria (tipo y extension)

Clasificacion TNM
Adaptado de: NCCN. National Comprehensive Cancer Network. von Mehren M, Randall RL, Benjamin RS,

Boles S, Bui MM, Conrad EU 3rd, Costa J, Delaney TF, Ganjoo KN et al; Soft Tissue Sarcoma, version 1. 2015.
Disponible en: http://www.nccn.org/professionals/physician_gls/pdf/sarcoma.pdf
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TABLA 5. CLASIFICACION DEL ESTADO FUNCIONAL DE ACUERDO AL (ECOG)

CLASIFICACION DEL ESTADO FUNCIONAL (ECOG)

El paciente encuentra totalmente asintomatico y es capaz de realizar un trabajo y

ECOG O actividades normales de la vida diaria.

El paciente presenta sintomas que le impiden realizar trabajos arduos aunque se
ECOG1 desempeia normalmente en sus actividades cotidianas. El paciente solo permanece en la
cama durante las horas de suefio nocturno.

El paciente no es capaz de desempefiar ningln trabajo, se encuentra con sintomas que lo
ECOG2 obligan a permanecer en la cama durante varias horas al dia, pero no supera el 50 % del
dia. El individuo satisface la mayoria de sus necesidades solo.

El paciente necesita estar encamado mas de la mitad del dia por la presencia de

=gl sintomas. Necesita ayuda para la mayoria de las actividades de la vida diaria.

El paciente permanece encamado el 100 % del dia y necesita ayuda para todas las

ECOG 4 actividades de la vida diaria.

ECOG 5 El paciente se encuentra moribundo o morira en horas.

Adaptado de: Oken MM, Creech RH, Tormey DC, Horton J, Davis TE, McFadden ET, Carbone PP: Escala
validada por el grupo oncologico (Of The Eastern Cooperative Oncology Group) ECOG ( por sus siglas en
ingles). Am J Clin Oncol 5:649-655, 1982.
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5.4. Diagramas de Flujo

Algoritmo 1. Diagnéstico de Sarcoma de Tejidos Blandos en Extremidades

TRATAMIENTO DIRIGIDO A
RESULTADO
HISTOPATOLOGICO

DIAGNOSTICO DEL SARCOMA DE
TEJIDOS BLANDOS DE EXTREMIDADES

*CRITERIOS CLINICOS DE
l SOSPECHA DE SARCOMA:
-Tumor mayor a Scm.
HISTORIA CLINICA Y EXPLORACION -Aumento de tamafio de un
FiSICA CON SOSPECHA DE TUMOR @———¢@"/Mor previo ‘
MALIGNO —Tumor por debajo o adherido a
fascia
¢ -Presencia de dolor
ESTUDIOS DE IMAGEN ADECUADOS
PARA EVALUAR EL TUMOR
(RESONANCIA MAGNETICA Y EN SU
DEFECTO TOMOGRAFiA)
REALIZAR BIOPSIA PLANEADA

CUIDADOSAMENTE
{BAAF, TRUCUT O ESCISIONAL)

v

ENVIO A HISTOPATOLOGIA E

¢ESTUDIO
HISTOPATOLOGICO

POSITIVO
PARA STB?

SOLICITAR ESTUDIOS DE
S|—»| EXTENSION (Radiografia o
TAC de Torax y pelvis)

!

ESTADIFICACION E
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Algoritmo 2. Estadificacion y Tratamiento de Sarcoma de Tejidos Blandos en Extremidades

Vienede |
Algoritmo 1 |

ESTADIFICACION
) 4 A 4 A 4 \ 4 \ 4
ETAPAIL I ETAPAIL I
ETAPA I (T bl ’ Itad {Tumor resecable con resultado ETAPA IV ENFERMEDAD
umor re.seca € con resuftado funcional negativo o enfermedad SINCRONICO RECURRENTE
funcional aceptable) C .
prmaria irresecable)
|
\ 4
Qx para obtener v v v
margenes negativos ENFERMEDAD RECURRENCIA
mayor a 1cm, CONSIDERAR: METASTASICA LOCAL
-RT
- RTPreQx +/- Qt

- Qx si es resecable +/- RT adyuvante +/- Qt

iMargenes
quirargicos

adecuados? Y

ETAPA lIA +/- RT +/- Qt si hay tumo
ETAPAIIB - Il . ) < . \
CONS':II:RAR. CONSIDERAR: primario y metastasis resecables

- Qx +RT - Q+ RT

- Si hay diseminacién: Cuidados /
paliativos

- RT PreQx + RT

v v

Etapa 1A Etapa 1B

y

Ampliacién quirargica
de margenes. \
- )
onsiderar Rt si hay ma'rgy‘
positivos
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Algoritmo 3. Diagnostico y Tratamiento de Sarcoma de Tejidos Blandos en Retroperitoneo

DIAGNOSTICO DEL SARCOMA
DE TEJIDOS BLANDOS DE

RETROPERITONEO *CRITERIOS CLINICOS DE
SOSPECHA DE SARCOMA:
l -Signos y sintomas de afeccién
a 6rganos adyacentes:

-lctericia
yHematuria

HISTORIA CLINICA Y EXPLORACION
FiSICA CON SOSPECHA DE TUMOR i .
-Oclusion intestinal

MALIGNG -Dolor abdominal
- Sangrado de tubo digestivo
¢ -Tumor palpable

~—

ESTUDIOS DE IMAGEN ADECUADOS |
PARA EVALUAR EL TUMOR
(TOMOGRAFIA Y/O RESONANCIA
MAGNETICA)

REALIZAR BIOPSIA (TRUCUT) SI
SE PLANEA TRATAMIENTO
PREOPERATORIO O EN <«——NO
ENFERMEDAD METASTASICA
DISEMINADA

v

ENVIO A HISTOPATOLOGIA I

v

CONSIDERAR: S|
-at
-RT

A 4
¢ES
POSIBLE LA —51 —»| RESECCION QUIRURGICA |«
ESECCION?

v

ENVIO A HISTOPATOLOGIA ’
NO |

| | !

RESECCION RO RESECCION R1 I RESECCION R2 E

[ [
v

CONSIDERAR: y

- RT en pacientes seleccionados}

si no recibieron RT
preoperatoria

CONSIDERAR:
Cuidados
Paliativos

¢ES
POSIBLE LA
RESECCION

CONSIDERAR:

-Qt
-RT
- Cuidados paliativo
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Listado de Recursos

5.5.1. Tabla de Medicamentos

1 Sarcoma de Tejidos Blandos en Extremidades y Retroperitoneo en Adultos

Medicamentos mencionados en la guia e indicados en el tratamiento de Sarcoma de tejidos blandos del Cuadro Basico de
IMSS y del Cuadro Basico Sectorial:

CUADRO BASICO DE MEDICAMENTOS

CLAVE PRINCIPIO Dosis PRESENTACION TIEMPO EFECTOS ADVERSOS INTERACCIONES CONTRAINDICACIONES
ACTIVO RECOMENDADA

4432

1773

1774

5437

5457

4433

5438

5654

Ifosfamida

Epirubicina

Epirubicina

Docetaxel

Docetaxel

Mesna

Gemcitabina

Pazopanib

6-9 gr/m2

75 mg/m?2

75 mg/m2

80-100
mg/m?2

80-100
mg/m?2

1: 1 dosis de
ifosfamida

800- 1 gr/m2

800 mg cada
24 horas

Frasco solucion
del gr

Frasco polvo de
10 mg

Frasco polvo de
50 mg

Frasco polvo de
80 mg

Frasco polvo de
20 mg

Frasco de
400mg/4 ml

Frasco 1gr/
200mg

Frasco con 30
tabletas de 200
mg

Cada 21 dias/ 6
ciclos. En solucién
salina 1000cc en
infusion de 4 horas.
Cada 21 dias, 6
ciclos, en solucion
salina 250 ccp/1
hora

Cada 21 dias, 6
ciclos, en solucién
salina 250 ccp/1
hora

Cada 21 dias/ 6
ciclos. En solucién
salina 500 cc
infusion de 1 hr.
Cada 21 dias/ 6
ciclos. En solucién
salina 500 cc
infusion de 1 hr.
Cada 21 dias/ 6
ciclos. En solucién
salina 500cc p/30
min.

Dia1ly 8/ 6 ciclos.
En solucién salina
250 cc en infusién
de 30 minutos.

Ciclo de 28 dias,

hasta la intolerancia
o la progresion, oral

Nausea leve,
mielosupresion, cistitis
hemorragica. Alopecia.
Somnolencia.

Nausea leve,
mielosupresion, mucositis,
pigmentacion de
tegumentos. Alopecia
Nausea leve,
mielosupresion, mucositis,
pigmentacion de
tegumentos. Alopecia
Mielosupresion, nausea
leve, cambios en las ufas.

Epifora. Astenia, artralgias.

Mielosupresion, nausea
leve, cambios en las ufas.

Epifora. Astenia, artralgias.

Nausea leve.

Nausea leve,
mielosupresion,
trombocitopenia, astenia.

Astenia, adinamia,
hiporexia, nausea leve

Farmacos
inmunosupresor
es, incrementan
toxicidad
Farmacos
inmunosupresor
es, incrementan
toxicidad
Farmacos
inmunosupresor
es, incrementan
toxicidad
Sinergia con
gemcitabine

Sinergia con
gemcitabine

Ninguno

Sinergia con
docetaxel.

Ninguno

Insuficiencia renal, baja
reserva medular.
Insuficiencia hepatica
grave.

Mielosupresion grave,
insuficiencia hepatica
grave

Mielosupresién grave,
insuficiencia hepatica
grave

Insuficiencia  hepatica
grave. Hipersensibilidad
al farmaco.

Insuficiencia ~ hepatica
grave.

Hipersensibilidad al
farmaco.

Ninguno

Insuficiencia hepatica
grave. Hipersensibilidad
al farmaco

Ninguno
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6. GLOSARIO

Adyuvante: Tratamiento oncolégico (radioterapia, quimioterapia o ambos) administrado posteriormente
al manejo radical (cirugia).

Amputacion: Corte y separacion de una extremidad del cuerpo mediante cirugia.

Biopsia con aguja fina: Procedimiento diagndstico, utilizado para extraer células de una lesién sospechosa
de malignidad que se localiza en forma profunda, empleando una aguja delgada, conectada a una jeringa y
realizando una aspiracion enérgica. Mas que una biopsia es una citologia y su inconveniente es que no da un
diagnostico de certeza. Se puede realizar guiado por TAC o ecografia.

Biopsia incisional: Es la biopsia en la que se corta o se extirpa quirirgicamente, s6lo un trozo de tejido,
masa o tumor. Este tipo de biopsia se utiliza mas frecuentemente en los tumores de tejidos blandos, para
distinguir patologia benigna de la maligna, en 6rganos que no se pueden extirpar o porque la lesién es muy
grande o difusa.

Biopsia Trucut: Biopsia que permite conseguir varios cilindros de tejido para su estudio, requiere de
anestesia local y una pequena incision.

Braquiterapia: técnica de aplicacion de radiacion ionizante de forma directa al tumor por medio de
aplicadores, se puede aplicar de forma intersticial, de contacto.

Cirugia: Prictica médica que implica la manipulacién mecénica de estructuras anatémicas con fines
médicos, diagndsticos o terapéuticos.

Cirugia conservadora de extremidad: Cirugia que busca la resecciéon tumoral, manteniendo la funcién de
la extremidad, puede requerir de aplicacion de injertos o protesis en algunos casos.

Enfermedad localizada: Sarcoma de tejidos blandos localizado en un solo sitio anatémico, y susceptible de
tratamiento radical quirdrgico.

Enfermedad metastasica o avanzada: Sarcoma de tejidos blandos localmente avanzado irresecable, y/o
con metastasis a distancia.

ESMO: (European Society for Medical Oncology) Sociedad Europea de Oncologia Médica.

Estado funcional (ECOG): Escala clinica, que valora el estado funcional del paciente oncolégico que va del
puntaje 0 a 5.

Factor de riesgo: Condicion que eleva la probabilidad de que una persona desarrolle cierta enfermedad.

Grado histolégico: Escala de acuerdo a diferenciacién de las células tumorales, que por si mismas tienen un
factor prondstico. Escala de grado 1 al 3 de bien diferenciado a indiferenciado (bajo o alto grado).

Gray: De acuerdo al sistema internacional de unidades, es la unidad de dosis absorbida de radiacién por
unidad de masa (Kilogramo).

Linfadenectomia: Es un procedimiento quirlrgico que implica la remocién de ganglios linfaticos para su
analisis o como tratamiento.
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Marcadores Tumorales (MT): Sustancias organicas (proteinas) que aumentan a nivel plasmatico u otros
fluidos corporales o tejidos y que sugieren la presencia de ciertos tipos de canceres, ej: alfafetoproteina.

Mejores cuidados de soporte: Tratamiento que incluye manejo del dolor, nutricion, apoyo psicolégico.
Que puede ser concomitante con tratamiento sistémico como quimioterapia, o solo al final de la vida.

NCCN: (National Comprehensive Cancer Network) Alianza internacional de centros lideres en el manejo
contra el cancer.

Neoadyuvante: Tratamiento oncolégico (Radioterapia, quimioterapia o ambos) que son administrados
previo al tratamiento radical (cirugia).

Progresion de la enfermedad: Aumento en mas del 50 por ciento en el tamafio de las lesiones blanco o
nueva lesién tumoral.

Quimioterapia: El uso de drogas para eliminar células cancerosas, prevenir su reproduccién o enlentecer su
crecimiento, sea en monodroga o en combinacion.

Radioterapia externa: Es la terapia que utiliza radiaciones ionizantes generadas en un equipo o material
radioactivo, y dirigidas al tumor desde fuera del paciente.

Radioterapia intraoperatoria (IORT): Terapia que utiliza radiaciones ionizantes administradas por un
equipo, de forma directa al lecho tumoral, inmediatamente después de la reseccion quirlrgica, se realiza en
el periodo transoperatorio.

Recaida local: Recurrencia de la enfermedad en el mismo sitio del primario.

Recaida sistémica: Recurrencia de la enfermedad a sitio distante del primario, generalmente pulmén,
aunque puede ocurrir en higado, hueso y extremadamente raro en SNC.

RECIST (Response Evaluation Criteria in Solid Tumorsgropup): Metodologia validada para evaluar la
respuesta al tratamiento de agentes anti-cancer, que usa mediciones unidimensionales, ya que teéricamente
la suma simple de los diametros maximos de los tumores individuales se relaciona en forma mas lineal a la
muerte celular que la suma de mediciones bidimensionales. Utiliza los siguientes criterios:

_Respuesta completa: Desaparicion de todas las lesiones conocidas; confirmado a las 4 semanas.
_Respuesta parcial: Disminucién de al menos en 30%; confirmado a las 4 semanas.

_Enfermedad Estable: No se aprecian criterios de respuesta parcial, ni de enfermedad progresiva
_Enfermedad progresiva: Aumento del 20% del volumen tumoral, sin respuesta completa, respuesta parcial
o enfermedad estable documentadas, antes de la progresion de la enfermedad, o aparicion de lesiones
nuevas.

Respuesta completa: Desaparicion de las lesiones tumorales blanco, al menos 4 semanas posteriores al
tratamiento sistémico.

Respuesta estable: Disminucion de las lesiones tumorales en menos del 30% de la suma total de las
lesiones blanco, o mismas medidas de la lesion tumoral.

Respuesta parcial: Disminucion de las lesiones tumorales en mas del 30% en sus diametros mayores.

Retroperitoneo: Espacio anatémico situado en la cavidad abdominal, por atras del peritoneo
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Sarcoma de alto riesgo: Tumor mayor de 5 cm, grado histologico 2y 3.

Sarcoma de tejidos blandos: Grupo heterogéneo de neoplasias originadas en el mesénquima al menos 50
tipos histoldgicos, asi con una variedad de conducta biolégica.

Sarcoma irresecable: En extremidades cuando invade directamente estructuras vitales como arterias.

Seguimiento: Técnica de vigilancia clinica que permite la observacion continua y programada, que incluye
examen fisico, imagenes, examenes de laboratorio, con participacion activa del paciente.

TNM para sarcoma de partes blandas: Clasificacion utilizada internacionalmente para estadificar el
sarcoma de partes blandas, de acuerdo a tamafo (T), invasion linfatica (N) y metastasis (M) y Grado
histopatolégico, desarrollada por el American Joint Committee on Cancer 2002 (AJCQ).

Tratamiento adyuvante: Terapia que se inicia posterior a un tratamiento radical, con la finalidad de
incrementar el tiempo libre de enfermedad asi como la supervivencia global.

Tratamiento neoadyuvante: Terapia que se inicia previo a un tratamiento primario y/o radical ya sea con
quimioterapia o radioterapia. Con la finalidad de incrementar la supervivencia libre de enfermedad y/o
resecabilidad e incrementar cirugias conservadoras.

Toxicidad: Efecto adverso que puede ser serio y no serio asociado al uso de quimioterapia sistémica,
graduado de acuerdo a criterios de AES NCl version 3.

Abreviaturas

AFP: Alfafetoproteina

BAAF: Biopsia aspiracion con aguja fina
DHL: Deshidrogenasa lactica

EF: Exploracion fisica

GCh: Gonadotrofina coridnica humana
Gy: Grays

HC: Historia clinica

QT: Quimioterapia

RMN: Resonancia magnética

Rt: Radioterapia

Rx: Radiografia

SLE: Supervivencia libre de enfermedad
SLP: Supervivencia libre de progresion
SG: Supervivencia global.

SNC: Sistema nervioso central

STB: Sarcoma de tejidos blandos

TAC: Tomografia axial computarizada
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