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RESUMEN

Los sarcomas representan un porcentaje pequefio dentro de los
tumores malignos. La incidencia estimada es de 5,6 por 100.000
al ano. El 84% son sarcomas de partes blandas y el 15% sarcomas
oseos. La incidencia de los sarcomas de partes blandas es de 4,7
por cada 100.000 habitantes al afio y 0,8 para sarcomas 6seos.

Para el estudio de extension de los sarcomas hay que tener
en cuenta el patron de crecimiento de estos tumores, que va a
depender a su vez de la agresividad del tumor. Los objetivos del
estudio inicial son: establecer el diagnostico, evaluar la exten-
sion local y determinar la presencia de metéstasis a distancia.

Se recomienda la realizacion de una RM (resonancia mag-
nética) como estudio local y estudio de imagen de torax, dado el
patron de diseminacion hematogeno.

PALABRAS CLAVE: Sarcomas de incidencia. Sarcomas de
prevalencia. Sarcomas de extension.

EPIDEMIOLOGIA

Los sarcomas representan el 1% de los tumores del adul-
to. Son poco frecuentes y ademas son histologicamente
heterogéneos. Representan cerca del 20% de los tumores
solidos de la infancia (1). Estos tumores se agrupan basi-
camente en dos localizaciones: en el tejido blando y en el
hueso. Se pueden localizar en diferentes partes del cuerpo y
pueden encontrarse también en distintos aparatos y visceras.

Precisamente, la universalidad de localizaciones den-
tro del cuerpo y la variedad de tipos histologicos han
dificultado los analisis epidemiologicos de los sarcomas.

Derivan en su gran mayoria del mesodermo embriona-
rio, con pequenas aportaciones del resto de capas embrio-
narias, con una capacidad de estas células a diferenciarse
en tipos de tejidos (adiposo, muscular, fibroso...).

ABSTRACT

Sarcomas represent a small proportion of overall malig-
nancies. Total incidence is estimated in 5.6 per 100.000 per
year. 84% are soft tissue sarcomas and 15% bone sarcomas.
For soft tissue sarcomas, the incidence is 4.7 por 100.000 per
year and 0.8 for bone sarcoma.

For the staging evaluation, it is important to considerer
the growth pattern of these tumors that will depend on the
aggressiveness of the tumor. The goals of the initial evalu-
ation are to establish the diagnosis, evaluate local disease
extent, and determine the presence and sites of metastatic
spread. MRI as a local study and chest image study given
the haematogenous dissemination pattern are considered
initial tests.

KEY WORDS: Incidence of sarcomas. Prevalence of sarco-
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Para hablar de epidemiologia hay que referirse a los
registros poblacionales de cancer (RPC). Estos registros
recogen los casos que se producen de una determina-
da neoplasia en una poblacion concreta. En Espafa, las
fuentes para estos registros son la informacion proporcio-
nada por los servicios de patologia y los centros hospita-
larios de cada area (obtenidos de informes de alta y otras
prestaciones de servicios), y también de los registros de
mortalidad de cada comunidad (2).

Los tumores se codifican de acuerdo con la Internatio-
nal Classification of Diseases in Oncology (ICD-O), que
fue establecida en 1976 (3). El sistema de codificacion se
basa en un codigo para cada localizacion y sublocaliza-
cion tumoral. Se utiliza un codigo de cinco digitos para
cada histologfa mediante la terminologfa Systematized
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Nomenclature of Medicine (SNOMED), creada por el
College of American Pathologists, en 1977.

EPIDEMIOLOGIA DESCRIPTIVA

La mediana de edad en que se diagnostican los sarco-
mas de partes blandas (SPB) en el adulto es de 58 afios
y de 40 afos para el osteosarcoma (1).

Segtin el tipo histologico, hay distinta incidencia y
pico de edad: el rabdomiosarcoma es mas propio de nifios
entre 0 y 14 ahos, los sarcomas de Ewing tienen mayor
incidencia entre los 15 y 24 afos. Los osteosarcomas
tienen una distribucion por edades bimodal, con un pico
entre los 15 y 24 afnos y otro en mas de 65 anos (1,4).

Si analizamos los datos por localizacion, el proyecto
europeo RARECARE (4) nos indica que la mayoria se
diagnosticd en las extremidades y otras localizaciones
fueron a nivel de tronco y retroperitoneal y visceral.

Por lo tanto, aunque pueden aparecer en cualquier ubi-
cacion, aproximadamente tres cuartas partes se localizan
en las extremidades y el 30% en el tronco o retroperi-
toneo. Un 10% de los pacientes debutan con metéstasis
(con mas frecuencia en el pulmon).

Si analizamos los datos epidemioldgicos por histologias,
ha de tenerse en cuenta la interpretacion de las diferentes
series: si en los datos de sarcomas de partes blandas se
excluyen o no los viscerales, si se incluyen o no todas las
edades o solo los adultos, e incluso el afo de publicacion,
ya que la clasificacion de los sarcomas de partes blandas ha
ido evolucionando a lo largo del tiempo. Ejemplo de esta
Gltima situacion es el hecho de que en series mas antiguas
donde no se distingufan leiomiosarcomas de GIST (tumores
del estroma gastrointestinal), la incidencia de los primeros
era mas alta. También la incidencia del histiocitoma fibroso
maligno ha disminuido con el paso de los afos, debido a
una evolucion en su clasificacion (del 17% al 3-8%) (5).

Entre las histologias de partes blandas, el mas fre-
cuente fue el leiomiosarcoma (20%) del total, seguido de
sarcomas no especificados (18%) y liposarcomas (10%).
Dentro de los liposarcomas, el 22% fueron bien diferen-
ciados/desdiferenciados, 23% liposarcomas mixoides o
células redondas y 9% pelomorficos. Histiocitoma fibro-
so maligno (MFH) representa el 8%.

El rabdomiosarcoma embrionario fue el tipo mas fre-
cuente en el grupo de edad entre 0-14 afos y tumores de
la familia de Ewing entre 15-24 afos (4).

INCIDENCIA, PREVALENCIA Y MORTALIDAD

La incidencia y mortalidad se expresa en forma de tasas,
normalmente en casos por cada 100.000 habitantes y afio.

Otras tasas derivan del ajuste de los datos poblaciona-
les a una localidad estandarizada mundial, de cada conti-
nente (World Age Standarised Incidence Rate [ASIRw])
o europea (ASIReu).
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Los RPC de todo el mundo publican regularmente
sus cifras de incidencia por quinquenios en la mono-
grafia Cancer Incidence in Five continents (CIFC) de la
International Assotiation of Cancer Registries (IACR).
Se estima que en las monograffas de la IARC se analiza
un 21% de la poblacion mundial. Los datos pueden ser
consultados en la pagina web http://ci5.iarc.fr (5).

En general, la tasa de incidencia es bastante homogé-
nea a nivel mundial, asi como tampoco parece haber una
diferencia entre sexos (6).

En el proyecto RARECARE se revisaron datos de 83
registros poblacionales europeos. Se publicaron los datos
de 45.568 sarcomas entre 1995-2002.

Asimismo, se observo que un 84,5 % eran sarcomas
de partes blandas, lo que correspondia a una inciden-
cia de 4,7 casos/100.000 habitantes/aho (ASIReu) y un
14,2% eran 0seos, lo que correspondia a una incidencia
de 0,8 casos/100.000 habitantes.

La incidencia global de los sarcomas en Europa fue
de 5,6 casos/100.000 habitantes/ano.

La incidencia de GIST reportada se sitda entre 1,1 y
1,4 casos /100.000 habitantes/ano (7).

En cuanto a la prevalencia, el proyecto del RARECA-
RE recogi6 una cifra de 280.000 personas a principios de
2008, de las que un 14 y un 31% habian sido diagnosti-
cadas en los 2 o 5 afos previos a la estimacion de la pre-
valencia y un 38% correspondian a largos supervivientes,
amas de 15 afos tras su diagndstico.

En cuanto a supervivencia, la mortalidad en nuestro
pais ha sido de 0,72 casos/100.000 habitantes para los
sarcomas de partes blandas, y 0,56 en los 6seos (no muy
diferente a otros paises europeos) (8).

Los datos recogidos en el proyecto RARECARE
reflejan una supervivencia observada a 5 ahos para los
sarcomas de partes blandas del 50,4%, y del 57,3% para
los sarcomas 0seos.

La mediana de edad de fallecimiento fue de 65 afos en
sarcomas de partes blandas y de 58 anos en los 6seos (1).

Habria que sehalar que en diferentes estudios se
recoge el hecho de que el prondstico puede ser diferente
segiin la edad en la que se diagnostique (tanto para sar-
comas de partes blandas como 0seos) (9).

En Espafa podemos consultar los datos epidemiold-
gicos a través de la REDECAN (10). REDECAN se cred
en el afo 2010 y en ella se integran los datos de registro
de cancer poblacionales espafnoles y el Registro Nacional
de Tumores Infantiles (RNTI-SEHOP).

ESTUDIO DE EXTENSION

ESTUDIO DE EXTENSION EN SARCOMAS DE PARTES
BLANDAS. ASPECTOS GENERALES

Para la realizacion del estudio de extension, es impor-
tante un conocimiento de patron de crecimiento de estos
tumores. Este va a depender a su vez de la agresividad
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del tumor. Estos tumores tienden a crecer a través de los
planos de los tejidos y solo de forma infrecuente atra-
viesan fascias mayores o hueso. El crecimiento tumoral
comprime los tejidos sanos que lo rodean y llevan a la
formacion de la denominada pseudocapsula, que esta
compuesta por tejido tumoral normal en la que existen
margenes mal definidos y proyecciones tumorales que
infiltran los tejidos adyacentes. La reseccion a través de
la pseudocapsula debe evitarse, ya que conllevara la pre-
sencia de enfermedad residual.

El patron de diseminacion fundamental es de tipo
hematdgeno, sobre todo al pulmon.

La presencia de enfermedad a distancia en el momento
del diagndstico inicial no es comiin, pero es mas probable
en casos de tumores grandes, profundos y de alto grado,
asf como en determinadas histologias.

Como siempre, la historia clinica y la exploracion fisi-
ca suponen una primera aproximacion a la extension de
la enfermedad tanto local como a distancia.

Hay que tener en cuenta que aproximadamente un
60% se localizaran en extremidades y la mayoria de estos
tumores van a presentarse de forma asintomaética, que
retrasaran el diagndstico.

Ademas, hay que considerar que estamos ante una
patologia que debe ser abordada de forma multidiscipli-
nar, con implicacion de diversos especialistas entre los
que se encuentran cirujanos, radioterapeutas, oncdlogos
médicos y patdlogos.

Las gufas de laNCCN (National Comphrehesive Can-
cer Network) recomiendan: imagen del tumor primario
con RM con y sin contraste + TC (tomograffa computari-
zada) con contraste. Otras imagenes como angiografia o
Rx simple pueden ser necesarias en ciertas circunstancias,
como imagenes toracicas basadas en radiografias o TC
sin contraste. Otro estudio a considerar seria el PET/CT,
que puede ser de utilidad para el estadiaje, prondstico y
gradacion. De igual manera, es preciso considerar TC
abdominopélvico para liposarcoma mixoide, sarcoma
epitelioide, angiosarcoma y leiomiosarcoma; y contem-
plar RM (resonancia magnética) de toda la columna en
liposarcoma mixoide/células redondas. De igual modo,
serfa preciso considerar la imagen de SNC con RM para
sarcoma alveolar de partes blandas y angiosarcoma (11).

ESTUDIO DE EXTENSION EN SARCOMAS DE PARTES
BLANDAS. ESTUDIO DE EXTENSION LOCAL

La prueba de eleccidn en el diagnodstico local de los
sarcomas de partes blandas es la RM. Esta prueba tie-
ne una mayor resolucion para valoracion de las partes
blandas.

Por otra parte, la prueba de imagen para la estadifi-
cacidon en SPB localizados retroperitoneo y viscerales
es la TC. La TC debe realizarse también para descartar
enfermedad a distancia.
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En tumores localizados en la extremidad (60% de los
casos) y en cabeza y cuello, la RM es la prueba idonea
para evaluar la extension local.

También la RM es la exploracion radiologica de elec-
cidn para partes blandas. Este estudio debe realizarse con
contraste endovenoso y es necesario obtener cortes al
menos en dos planos (12).

La RM es superior a la TC para valorar el plano de
clivaje con los drganos vecinos, vasos, nervios, etc. La
mayoria de las veces no va a dar informacion de los dife-
rentes tipos histologicos.

En la RM se consideran signos de sospecha de sar-
coma la localizacion profunda a la fascia y el tamaho
mayor de 5 cm, asi como la captacion de contraste y la
heterogeneidad de sefial. Del mismo modo, puede ofrecer
dudas entre una lesion benigna y maligna y no ayuda a
discernir por subtipos histologicos (13,14).

Por tanto, puede dar informacion de la localizacion, del
tamano, los limites anatdomicos, la relacidon con las estruc-
turas neurovasculares, la extension del edema perilesional,
el patron de captacion de contraste y de las dreas mas sus-
ceptibles de biopsia. Por otra parte, la extension del edema
perilesional es importante para planificar el tratamiento
porque se ha detectado la presencia de células tumorales
viables en esta zona de edema perilesional (15).

La estadificacion del tumor debe realizarse antes de
la toma de biopsia, ya que los cambios hemorragicos
pueden cambiar las caracteristicas y extension del tumor.

Las caracteristicas de la RM pueden orientar sobre
la composicion del tumor: hiperintensidad en T1 se
corresponde con grasa, metahemoglobina (por sangrado
subagudo), liquido proteindceo o melanina, ademas del
contraste. La hipointensidad en T2 se corresponde con
calcificacion o hemosiderina y ocasionalmente con zonas
de fibrosis.

Segiin la velocidad de captacion y lavado en un estu-
dio dinamico con gadolinio, se pueden dibujar curvas
de captacion que indican distintos grados de agresividad
teoricos.

La TC puede ofrecer mejor definicion de la afectacion
oOsea y el patron de calcificacion del tumor (16).

Es aconsejable obtener radiografias de la region afec-
tada para evaluar posibles calcificaciones en el interior
de un tumor de partes blandas. Estas calcificaciones
permiten reducir el diagnodstico diferencial y ayudar al
diagnostico de algunas entidades benignas (17).

ESTUDIO DE EXTENSION EN SARCOMAS DE PARTES
BLANDAS. ESTUDIO DE EXTENSION A DISTANCIA

En cuanto al estudio de extension sistémico, la prueba
de eleccion es el TC toracico, ya que estos tumores tienen
propension a dar metastasis pulmonares. El riesgo de
desarrollar metastasis esta relacionado con el tamafo, el
grado, la localizacion y el tipo histologico.



14 M. A. VAZET AL.

Las metastasis pulmonares de los sarcomas no tienen
rasgos distintivos, son nddulos de bordes bien definidos
y raramente sangran, se cavitan o calcifican. Es poco
habitual que tengan derrame pleural.

La realizacion de otras técnicas de imagen, como la
gammagrafia 6sea, PET-TC y RM, depende de los sin-
tomas y también del tipo histologico.

La afectacion de los ganglios linfaticos no es habitual,
excepto algunos tipos histologicos como el sarcoma epi-
telioide, el sarcoma de células claras, el rabdomiosarco-
ma, el condrosarcoma extraesquelético. Para estos casos
es necesaria la realizacion de TC o RM de las cadenas
ganglionares para la estadificacion inicial.

En el caso del liposarcoma mixoide, es mas habitual
la afectacion abdominal y 6sea. Requiere la realizacion
de TAC abdominal como estudio de extension. Las
metastasis abdominales del liposarcoma mixoide suelen
presentarse como tumoraciones de bajo coeficiente de
atenuacion y poca captacion de contraste. En la afecta-
cion dOsea del liposarcoma mixoide, tanto la gammagrafia
osea como la PET-TC tienen baja sensibilidad, debido a
la escasa actividad metabolica. Es la RM la que en estos
casos tiene mayor rentabilidad diagnostica (18-20).

El PET-TC en el estudio de extension tiene una sen-
sibilidad entre el 74-100%, y es mayor para sarcomas
de grado intermedio y alto que para los de bajo grado.
Puede tener capacidad para diferenciar tumores benignos
de partes blandas de sarcomas de grado intermedio o bajo
grado (21,22).

Asi pues, no hay una recomendacion para hacer PET-
TC de forma rutinaria en el estudio inicial de estos tumo-
res.

Hay que tener en cuenta el beneficio que puede tener
el PET-TC en otros tumores para poder detectar metasta-
sis en otras localizaciones no pulmonares. Sin embargo,
el riesgo de metastasis extrapulmonares en sarcomas es
considerado tan bajo que se estima de baja probabilidad
para cambiar la actitud terapéutica (23).

La gammagrafia 6sea (GGO) no suele ser Util en el
estudio de extension inicial de los sarcomas de partes
blandas. Las metastasis 6seas no son frecuentes excepto
en el liposarcoma mixoide. Por otra parte, una GGO posi-
tiva en la vecindad del tumor primario no es suficiente
evidencia de infiltracion Osea, ya que puede ser un pro-
ceso reactivo. El diagnostico de invasion Osea se puede
evidenciar mejor por Rx simple o TC.

ESTUDIO DE EXTENSION EN SARCOMAS DE PARTES
BLANDAS. BIOPSIA

El diagnostico histologico es esencial. En el momen-
to de realizar la biopsia hay que tener en cuenta que
una biopsia inicial mal planificada puede acarrear con-
secuencias terapéuticas, quirQirgicas y reconstructivas
posteriores.
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Hay diferentes métodos de obtencion de biopsia: la biop-
sia incisional ha sido tradicionalmente la manera més habi-
tual en estos tumores. La forma més frecuente es la biopsia
con aguja gruesa (BAG), puesto que permite extraer tejido
suficiente para realizar un diagnostico del tipo de lesion.
En ocasiones, es precisa la repeticion de la biopsia y en
alguna ocasion es preciso realizar biopsia incisional.

También la punci6n aspiracion con aguja fina (PAAF)
es un método til en el diagndstico de estas lesiones, pero
requiere una gran experiencia en el analisis citologico de
las muestras. Es mas dificil la determinacion del subtipo
histologico y del grado, ambos importantes para planificar
el tratamiento (24,25). Solo se ejecuta de forma rutinaria
para el diagndstico de sarcomas en determinados centros.

La biopsia debe contener una cantidad de material
suficiente para poder definir el tipo histologico y el gra-
do tumoral antes de iniciar el tratamiento del paciente.
Ademas, en muchos casos se procedera a realizar analisis
citogenético o molecular. Para aumentar la rentabilidad de
la biopsia, en la gran mayoria de casos se realiza guiada
por ECO/TAC y se basa en los estudios de imagen previos
donde se identifica la zona a priori mas representativa.

Por otra parte, es recomendable que la biopsia sea
realizada por el equipo quirlirgico que va a intervenir al
paciente o en coordinacidon con este, ya que se planifica
en funcion de la reseccion quirirgica que se vaya a llevar
a cabo y sigue unas pautas estrictas durante su ejecucion.
El objetivo es que no interfiera en la cirugia de preser-
vacion del miembro o la contaminacion de estructuras
nobles o que pueda empeorar el prondstico del paciente.

ESTUDIO DE EXTENSION EN SARCOMAS DE PARTES
BLANDAS. ESTADIFICACION

El sistema mas frecuentemente utilizado es el TNM
desarrollado con la UICC (Union of International Can-
cer Control) y la AJCC (American Joint Committee on
Cancer).

Se utiliza el tamano tumoral (T), la afectacion de gan-
glios linfaticos (N), la presencia o ausencia de metastasis
a distancia (M) y el grado histologico (G).

La version mas reciente (2017) plantea una clasifica-
cion en diferentes criterios T para extremidades y tronco,
y retroperitoneo. También clasifica de forma aparte los
sarcomas de las visceras y torax (Tabla I).

La estadificacion de la AJCC no se utiliza mucho en
sarcomas retroperitoneales. En estos casos se utilizan
mas bien normogramas para estimar el pronostico.

ESTUDIO DE EXTENSION EN OSTEOSARCOMAS. ASPECTOS
GENERALES. ESTUDIO LOCAL Y A DISTANCIA

En el estudio de extension del osteosarcoma, hay que
tener en cuenta distintas situaciones:
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TABLA I
ESTUDIO DE EXTENSION DEL OSTEOSARCOMA

Primary tumor (T)

Tx Primary tumor cannot be assessed
TO No evidence of primary tumor
Tl Tumor of 5 cm or less in greatest dimension
T2 Tumor more than 5 cm in greatest dimension and less than or equal to 10 cm in greatest dimension
T3 Tumor more than 10 cm in greatest dimension and less than or equal to 15 cm in greatest dimension
T4 Tumor more than 15 cm in greatest dimension
Regional Lymph nodes (N)
NO No regional lymph node metastasis or unknown lymph node status
N1 Regional lymph node metastasis
Distant metastasis (M)
MO No distant metastasis
Ml Distant metastasis
Histologic grade (G)
Gx Grade cannot be assessed
G1 Total differentiation, mitotic count and necrosis score of 2 or 3
G2 Total differentiation, mitotic count and necrosis score of 4 or 5
G3 Total differentiation, mitotic count and necrosis score of 6,7, or 8
Anatomic stage/prognostic groups
Stage A T1 NO MO G1,Gx
Stage 1B T2, T3, T4 NO MO G1,Gx
Stage 11 T1 NO MO G2,G3
Stage IITA T2 NO MO G2,G3
Stage 111B T3,T4 NO MO G2,G3
Any T Any N M1 Any G
Stage IV Any T NI MO Any G
— Laradiografia simple suele ser la prueba que en pri- — La GGO con tecnecio es la técnica de eleccion para
mer lugar levanta la sospecha de un tumor 6seo. De evaluacion esquelética.
forma caracteristica se suele observar destruccion del — El PET/TC ha demostrado tener una sensibilidad
patr6n trabecular 6seo, interrupcion de la cortical, y especificidad del 88 y 98% para la deteccidon de
con una zona de transicion amplia y se acompana de metastasis pulmonares y oseas (27).
un patron permeativo o apolillado, reaccion perios- Las gufas NCCN indican que, ante un paciente con
tica agresiva, generalmente como triangulo de Cod- sospecha de tumor maligno con una lesidon sintomatica,
man o en sol naciente y matriz de aspecto osteoide. y radiografia con lesion de margenes mal definidos, serfa
— Debe realizarse una RM de todo el hueso afectado. preciso dirigir al paciente a un equipo con experiencia en
La RM mejora respecto al TC la definicion de las el tratamiento de esta patologia. Se recomienda un estudio
areas de afectacion de partes blandas y también per- de extension previo a la realizacion de biopsia. El estandar
mite valorar mejor la presencia de skip metastasis es la realizacion de una prueba de imagen local (RM con o
(afectacion medular dentro del mismo hueso sin sin TC), imagen de torax (radiografia o preferiblemente TC
contigitidad con la lesidon primaria) (26). para detectar metastasis pulmonares), imagen de la locali-
— El TC de torax permite evaluar la presencia de zacion primaria (radiografia, RM y/o CT) y GGO o PET/
metastasis (localizacion mas frecuente de las metas- TC de cabeza a los pies. Los datos de laboratorio como

tasis en este tumor). hemograma, LDH y fosfatasa alcalina deben determinarse.
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ESTUDIO DE EXTENSION EN OSTEOSARCOMAS. BIOPSIA

La biopsia debe ser realizada en un centro con expe-
riencia en el tratamiento de estos tumores, a ser posible,
coordinada por el cirujano ortopédico que va a realizar
la intervencion.

ESTUDIO DE EXTENSION EN OSTEOSARCOMAS.
ESTADIFICACION

El sistema mas utilizado es el de MSTS (Musculoes-
keletal Tumor Society). Fue desarrollado por Enneking,
en la Universidad de Florida. Es un sistema que defi-
ne los tumores localizados en bajo grado (bajo grado;
estadio I), y alto grado (estadio II) y seglin la extension
de la enfermedad en intracompartimental (A) frente a
extracompartimental (B).

El estado compartimental depende de si el tumor se
extiende mas alla de cortex del hueso afecto. La mayoria
de los osteosarcomas de alto grado son extracomparti-
mentales. Si hay metéstasis a distancia se considera de
estadio III (28,29).

Este sistema es un sistema quir@irgico, pero no se uti-
lizan para las decisiones médicas (quimioterapia).

El manual de estadificacion del cancer de la AJCC/
UICC tiene un sistema TNM para los tumores 6seos,
pero no se utiliza de manera amplia.

La revision mas reciente, del 2017, 1a octava edicion,
separa en la clasificacion de estadio T los tumores 6seos
del esqueleto apendicular, tronco, craneo y huesos facia-
les, pero no aplica para los tumores de vertebras o pelvis
(Tabla II).

ESTUDIO DE EXTENSION EN SARCOMA DE EWING.
ASPECTOS GENERALES. ESTUDIO LOCAL Y A DISTANCIA

El sarcoma de Ewing se agrupa dentro de los tumores
de la familia de Ewing, de origen neuroectodérmico entre
los que se incluye también el tumor neuroectodérmico
primitivo (PNET) y, debido a esto, el mismo enfoque
diagnostico y terapéutico.

Es el segundo tumor 6seo mas frecuente y afecta sobre
todo a personas en la segunda década de la vida.

En el diagnostico son necesarios la realizacion de biop-
sia y estudio de extension con TC toracico, gammagrafia
Osea, biopsia de médula 6sea y PET/TC, ademas de con-
sulta de fertilidad en pacientes en edad fértil. El estadiaje
se realiza aplicando el TNM de tumores 0seos.

Ante la sospecha de sarcoma de Ewing, debe hacerse
un estudio de extension para determinar la extension de
la enfermedad. Este estudio debe incluir:

— Historia clinica y exploracion fisica.

— Radiografia simple del tumor primario: normal-

mente se objetiva una lesion dsea destructiva, de
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TABLA II

ESTADIFICACION DE LOS SARCOMAS OSEOS (PELVIS
Y COLUMNA VERTEBRAL TIENEN SU PROPIA

CLASIFICACION T)
X Primary tumor cannot be assessed
70 No evidence of primary tumor
Tl Tumor 8 cm or less in greatest
dimension
12 Tumor > 8 cm in greatest dimension
T3 Discontinuous tumors in the primary
bone site
NX Regional Lymph nodes cannot be
assessed
NO No regional lymph node metastasis
NI Regional lymph node metastasis
MO No distant metastasis
MI Distant Metastasis
Mla Lung

MIb Bone and other distant sites

GX Grade cannot be assessed

Gl Well differentiated, low grade

G2 Moderately differentiated, high grade
G3 Poorly differentiated, high grade

Stage IA  T1 NO MO G1,Gx
Stage IB T2 NO MO G1,Gx
T3 NO MO G1,Gx

Stage [IA Tl NO MO G2,G3
Stage IIB T2 NO MO G2,G3
Stage IlI T3 NO MO G2,G3
StageIVA Any T  NO Mla Any G
Stage IVB Any T  NI1A AnyM AnyG
Stage IVB Any T AnyN MIlb Any G

localizacion diafisaria con reaccidon periOstica agre-
siva y masa de partes blandas.

— Analitica con hemograma y bioquimica que incluya
LDH y VSG. Estos parametros pueden verse altera-
dos y son ademas un factor prondstico.

— TC toracico: para descartar la presencia de nddu-
los pulmonares. Se han establecido unos criterios
para la evaluacion de los nddulos pulmonares de
pequeiio tamafio que se han recogido para el estudio
EURO-EWING 99 y que se detallan a continuacion
(12):

Criterios para definir enfermedad metastasica pulmo-

nar en el estudio EURO-EWING 99 (Tabla III).

— RM del tumor primario con las secuencias T1 y

T2. La RM, comparativamente al TAC aporta un
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TABLA III
HALLAZGOS EN EL TC

Uno o mas nodulos

pulmonares/pleurales Evidencia clara de
>1cm enfermedad metastésica
Mas de 1 ndédulo > 0,5 cm

Nodulo Gnico de 0,5-1 cm

Evidencia de enfermedad
Miltiples nddulos entre metastasica cuestionable
0,3-0,5cm

Nodulo tinico de < 0,5 cm  No hay clara evidencia
de enfermedad
Varios nodulos < 0,3cm metastasica

mayor grado de definicidon sobre la extension local
(tanto sobre la extension medular como las partes
blandas).

— Rastro isotopico con tecnecio99 para descartar
afectacion Osea a distancia.

— PET/TC: su papel no queda del todo establecido,
ya que hay varias series en las que se confirma su
superioridad en la deteccidon de metastasis Oseas,
pero por otra parte no es una prueba que esté dis-
ponible en todos los centros y a veces no se explora
el conjunto del esqueleto. Ademas, su sensibilidad
para la deteccidn de metéstasis pulmonares parece
inferior al TC (30,31).

Por otra parte, también puede ser Gtil como método

no invasivo de valoracidon de respuesta al tratamiento.

— Biopsia de médula 6sea o RM de columna vertebral
y pelvis. La afectacion de la médula dsea ocurre en
un 10% de los casos.

— Estudio citogenético y/o molecular de la biopsia
para deteccidn de la translocacion t (11,22).

— En el caso de pacientes en edad fértil, debe realizar-
se una consulta de fertilidad (que incluya criopre-
servacion de ovocitos y semen).

— Larealizacion de biopsia sobre la lesion a estudio
ha de realizarse teniendo en cuenta la relacion de
la lesidn con las estructuras vasculonerviosas y
partes blandas. La biopsia con trucut bajo con-
trol radiologico es frecuentemente utilizada. En
el caso de que sea insuficiente, otra alternativa es
la biopsia incisional.

SISTEMA DE ESTADIAJE

No existe un sistema de estadiaje usado de manera
habitual, como ocurre en los tumores solidos. El sis-
tema TNM es utilizado para tumores primarios 0seos
y el de AJCC/y de la MSTS para sarcomas de partes
blandas.
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