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La guia de referencia rapida tiene como objetivo proporcionar al usuario las recomendaciones clave de la guia
Diagnostico y Tratamiento del Sarcoma de Tejidos Blandos en Extremidades y Retroperitoneo en Adultos,
seleccionadas con base a su impacto en salud por el grupo desarrollador, las cuales pueden variar en funcién de la
intervencion de que se trate, asi como del contexto regional o local en el ambito de su aplicacién.

Para mayor informacion, se sugiere consultar la guia en su version extensa de “Evidencias y Recomendaciones” en el
Catalogo Maestro de Guias de Practica Clinica, la cual puede ser descargada de Internet en:
http://imss.gob.mx/profesionales-salud/gpc

http://www.cenetec.salud.gob.mx/interior/catalogoMaestroGPC.html

ISBN en tramite



1. DIAGRAMAS DE FLUJO

Algoritmo 1. Diagnéstico de Sarcoma de Tejidos Blandos en Extremidades
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Algoritmo 2. Estadificacion y Tratamiento de Sarcoma de Tejidos Blandos en Extremidades
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Algoritmo 3. Diagnéstico y Tratamiento de Sarcoma de Tejidos Blandos en Retroperitoneo
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2. DIAGNOSTICO Y TRATAMIENTO

DIAGNOSTICO

Recomendacion Clave GR*

Se debe sospechar del diagnodstico de sarcoma de tejidos blandos (STB) en una
extremidad, si el paciente presenta cualquiera de los siguientes datos clinicos: tumor D
mayor a 5 cm, aumento en el tamano de un tumor ya conocido o en vigilancia, tumor

adherido o por debajo de la fascia y presencia de dolor en zona del tumor (cuando —
distorsiona la estructura o comprime estructuras adyacentes).
Se debe solicitar radiografia de la region afectada para descartar lesion primaria de D
hueso y una radiografia de térax para descartar metastasis pulmonares. NICE
Se debe realizar TAC simple y con contraste oral e intravenoso, para determinar la D
resecabilidad del tumor y planear la cirugia. NICE
La biopsia es el estandar de oro para el diagnostico de STB y es necesaria en 2A
pacientes que recibiran tratamiento preoperatorio (radioterapia o quimioterapia). NCCN
En sospecha de STB de retroperitoneo, la biopsia no es estrictamente necesaria en 2A
caso de tratamiento quirdrgico inicial.

e NCCN
La biopsia debera realizarse en centros especializados y en la medida de lo posible
debera realizarse por el cirujano oncélogo, donde ademas se planeara el tratamiento D
quirdrgico. Debera evitarse la manipulacion innecesaria de los tejidos, ni la formacion NICE

de hematomas.

Se debe de estadificar en base a las siguientes caracteristicas: grado histolégico,

tamano, profundidad y metastasis a ganglios o a distancia. Se recomienda utilizar la 2A
clasificacion vigente de la AJCC para estadificar a los pacientes con STB. (Ver NCCN
cuadroly 2).

TRATAMIENTO

Recomendacion Clave GR*

La reseccion quirdrgica es estandar de oro en el tratamiento de los STB, ya sea en
extremidades o en retroperitoneo. La resecciéon amplia con margenes negativos (RO),
impacta en la supervivencia global de los pacientes en comparaciéon con las
resecciones limitrofes o parciales.

2A
NCCN

*Grado de Recomendacién
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La reseccion quirdrgica es el estandar de manejo inicial para los STB en etapas |, Il, y D
algunas etapas lll y IV. Esta debera realizarse por el cirujano oncélogo con la finalidad
/7 ’ NICE

de obtener margenes adecuados (=1cm) en el reporte de patologia.
En caso de STB de extremidad, con cirugia preservadora y margen estrecho (<1 cm) B
0 microscopico positivo debera considerarse radioterapia postoperatoria. NICE
Se debera referir a rehabilitacion fisica a los pacientes postoperados de STB de 2A
extremidades. NCCN
En los STB de retroperitoneo la reseccidon multivisceral en bloque debera realizarse A
segun sea el caso, con la finalidad de obtener limites libres de tumor (RO). IDSA
El manejo de la recurrencia local del STB recomendado es la reseccién quirirgica B
completa con margenes adecuados (RO). IDSA
En recurrencia irresecable de STB, la opcion de tratamiento es la radioterapia, si no B
fue radiado previamente, valorando posteriormente la reseccion quirirgica. IDSA
. En enfermedad pulmonar metastasica sincronica, o recurrencia (= 1 afo) se debera
valorar la posibilidad de resecciéon quirdrgica como primera opcion de tratamiento. El C
objetivo es la reseccion completa del primario y las metastasis para impactar en la NICE
mediana de supervivencia a 3-5 afnos.
En STB irresecables o limitrofes para reseccion, otras alternativas para tratamiento D
serian radioterapia o quimioterapia. NICE
Se recomienda la RT preoperatoria en aquellos pacientes con STB en extremidades
gue no se esperan problemas en la herida quirtrgica, que no se considera poder 2A
otorgar margenes quirlrgicos adecuados o con expectativa de resultados NCCN
funcionales inadecuados post-quirlrgicos.
La dosis de RT preoperatoria recomendada son 50Gy en fraccionamiento A
convencional (2Gy/dia) y se brindara un incremento de dosis en el postoperatorio de NICE
16-18Gy en caso de enfermedad residual microscopica (R1) y de 20-24Gy en caso
de enfermedad residual macroscépica (R2).
Se recomienda administrar RT postoperatoria en los pacientes con sarcoma de grado 2A
intermedio o alto y en aquellos con un tamano mayor a 5 cm. La dosis es de 50Gy en

. . . . ) . NCCN
fraccionamiento convencional (2Gy/dia), con un incremento de dosis de 10Gy a A
lecho tumoral; en caso de enfermedad residual microscépica (R1) se brindara NICE

incremento de 16-18Gy y de 20-24Gy en enfermedad macroscopica residual (R2).

*Grado de Recomendacién
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En pacientes con sarcomas de retroperitoneo no considerados resecables, se puede

: : . C

brindar RT externa preoperatoria, la dosis recomendada es de 45-50 Gy en
. . : ’ NICE

fraccionamiento convencional (1.8-2 Gy/dia).
No se recomienda el uso de quimio-radioterapia concomitante con intento C
neoadyuvante por ser toxica y con pobre respuesta. NICE
En pacientes considerados inoperables se puede administrar tratamiento con C
radioterapia radical, logrando buenas tasas de control local. NICE
Se recomienda que los pacientes con 1-3 metastasis cerebrales con enfermedad A
sistémica controlada, menores de 65 afios o estado funcional bueno (indice NICE
Karnofsky mayor a 70 o ECOG 1), reciban radioterapia externa a craneo total con
radiocirugia.
No se recomienda la quimioterapia neoadyuvante, ni adyuvante en STB de B
extremidades como un estandar de tratamiento. NICE
La quimioterapia sistémica en pacientes con STB de retroperitoneo metastatico o
irresecable esta recomendada en pacientes con buen estado funcional ECOG 0-1, y C
con sintomas a paliar. La droga de eleccion sera epirrubicina y la combinacion con NICE

ifosfamida se reservara en el caso de que el objetivo sea lograr mayor respuesta,
valorando riesgo y beneficio de la misma.

VIGILANCIA Y SEGUIMIENTO

Recomendacion Clave GR*

El seguimiento de los pacientes debe ser personalizado de acuerdo a la etapa clinica
inicial, tratamiento establecido y sintomas clinicos. Se recomienda el seguimiento

: : ; : ; , 2 2A
cada 4-6 meses en pacientes de riesgo bajo de recurrencia, con radiografia simple de NCCN
torax o tomografia (TAC) de torax, los 2 primeros afos, posteriormente cada 6 a 12
meses.

En pacientes de riesgo alto de recurrencia el seguimiento sera cada 2-3 meses por los 2A
2 primeros anos, posteriormente continuar cada 6 meses por 3 anos y después de NCCN

los 5 anos de forma anual.

*Grado de Recomendacién
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CRITERIOS DE REFERENCIA' Y
CONTRAREFERENCIA

Recomendacion Clave GR*

Enviar de primer a segundo nivel a los pacientes con cualquier tipo de masa o tumor

en extremidades. Enviar con radiografias simples de area afectada y de torax. Al
Enviar a Cirugia Oncoélogica 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.

e Tumor por debajo o adherido a la fascia.

e Presencia de dolor en area afectada. PBP
Enviar con TAC simple y contrastada de la region anatémica 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 quirirgico es la reseccion total del tumor.

Enviar a tercer nivel al servicio de Radioncologia, posterior a la valoracion por Cirugia
oncolégica, en caso de STB localmente avanzado o irresecable. El radioncélogo PBP
contrarrefiere al paciente con el cirujano oncélogo, al término de la radioterapia pre

y/0 postquirlrgica, para su valoracion o vigilancia.

Enviar al servicio de Oncologia Médica, posterior a la valoraciéon por Cirugia
oncoldgica, en caso de STB irresacable o metastasico. Enviar de tercer a segundo PBP
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 PBP

terminal.

*Grado de Recomendacién
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3. CUADROS O FIGURAS

CUADRO 1.SISTEMA DE CLASIFICACION DE SARCOMAS DE TEJIDOS BLANDOS DE
ACUERDO A LA AlCC

TUMOR PRIMARIO

T El tumor primario no puede ser valorado.

TO Sin evidencia de tumor primario.

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

Tib 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. EI 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 mitdtica y necrosis).

1A NO MO G1, GX

Tla
T1lb NO MO G1, GX
IB T2a NO MO G1, GX
T2b NO MO G1, GX
A Tla NO MO G2,G3
T1lb 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 2. 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



