Tumores 6seos y sarcomas de partes blandas
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SARCOMA DE EWING y PNET
Recordando:

Englobamos en esta familia a un grupo de tumores, que originandose en la misma
célula madre primordial, presentan distinto grado de diferenciacion neural

Comprende: Sarcoma de Ewing 6seo, Sarcoma de Ewing extradseo. Tumor
Primitivo Neuroectodermico 6 PNET (Neuroepitelioma periférico) y el tumor de Askin
0 PNET de la pared costal.

Se considera el S.E. como el menos diferenciado y el PNET como el de mayor
diferenciacion neural.

Es importante recordar que el grado de diferenciacion neural, no influye en los
resultados terapéuticos, ni en los indices de supervivencia.

FACTORES PRONOSTICOS:

Consideramos los tres factores prondsticos mas importantes : La localizacién, el
volumen del tumor y la presencia o no de metastasis

) FACTORES DE BUEN PRONOSTICO:

1-Localizacion periférica distal en extremidades.
2.-Poco volumen de la lesién

3.-Nifios jovenes tienen mejor supervivencia que los adolescentes mayores o los
adultos.

4.-Posibilidad de Reseccion quirlrgica total.

5.-Ausencia de metastasis, y en el caso de existir metastasis tiene mejor pronostico si
solo existe metastasis pulmonares que cuando existen metastasis dseas.

6.-La presencia de la trascripcion | EWS-FL1.

7.-Presencia de necrosis tumoral masiva a la respuesta de la quimioterapia de
induccion.

II) FACTORES DE MAL PRONOSTICO:




1.-Presencia de Fiebre, Anemia o aumento de LDH.

2.-Sobreexpresion de la proteina p53 y también la perdida del 16q

GENERALIDADES DEL TRATAMIENTO:

-Importante recordar la necesidad de conjuncion entre todos los especialistas
implicados en el diagnostico y tratamiento

-El tratamiento eficaz es polivalente, ya que requiere quimioterapia con multiples
medicamentos , ademas de la radioterapia o de la escision quirargica del tumor
primario

-Algunos estudios no muestran beneficio en el empleo de altas dosis de quimioterapia
con reconstrucciéon autologa de células madre, empleada como terapia de rescate.

-Los pacientes en tratamiento de SE tienen un mayor riesgo de sufrir neoplasias
secundarias que el resto de la poblacion y sobretodo existe un importante riesgo de
desarrollar leucemias secundarias (Leucemia Mieloblastica aguda y Sindrome
mielodisplasico ) con las altas dosis de quimioterapia empleadas en el tratamiento de
esta enfermedad, y aunque el riesgo de aparicion de leucemia desciende a partir de
los 5 a 6 afios del diagnostico, el riesgo de aparicion de tumores solidos, permanece
para el resto de la vida. Algunos estudios muestran que el riesgo de neos secundarias
es mayor en pacientas tratados con etoposido y con la radioterapia.

Ewing localizado:

Se controlara la enfermedad local con cirugia , radioterapia o ambas, y dado que se
considera que al momento del diagnostico casi todos los pacientes tienen
micrometasis ocultas, necesitan quimioterapia con multiples farmacos.

-El tratamiento estandar suele incluir: Vincristina ,Doxorrubicina y Ciclofosfamida,
alternando con Ifosfamida y Etopoxido.

-El control local suele realizarse con cirugia siempre que el tumor sea resecable y
preferiblemente en nifios, ya que la radioterapia puede alterar el desarrollo 6seo,
ademas que nos informara del grado de necrosis tumoral inducido por la quimioterapia
preoperatoria. La radioterapia, estard mas indicada en tumores centrales , en
pacientes resecables, o en aquellos que la reseccion no ha sido posible con margenes
adecuados.

Las recomendaciones actuales del grupo para el estudio del Ewing (IESS):

1.-No se recomienda la radioterapia en el caso de adecuada reseccion quirdrgica sin
enfermedad residual microscopica.

2.-En pacientes con enfermedad residual microscopica si la reseccion es incompleta
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dar 4500 cGy mas un refuerzo de unos 1080 cGy.

3.-En pacientes con enfermedad residual microscopica por margen pequefio, se dara
4500 cGy mas un refuerzo de 540 cGy.

4.- En estudios retrospectivos se evidencia que dosis de 6000 cGy o mas, produjeron
una incidencia secundaria de malignidad del 20%. Los que recibieron entre 4800 a
6000 cGy tuvieron una incidencia del 5%, y los que recibieron menos de 4.800 cGy no
desarrollaron una segunda malignidad.

Ewing con metéastasis:

El pronostico es precario:

1.-Con el tratamiento quimioterapico anterior , mas radioterapia en todos los sitios de
metastasis y escision quirdrgica de dichas metéastasis, la tasa de curacion es del 20%.

2.-Si la metéastasis es solo pulmonar o pleural , con la quimio mas la radioterapia
completa del pulmén ,la tasa de curacion es de casi el 30%

3.-En el caso de metastasis combinada de pulmoén y huesos, la tasa de curacién es
menos del 15%.

4.-Los pacientes con metastasis pulmonar deberdn someterse a radiacion pulmonar
completa , aun cuando se obtenga una resolucion completa de las metastasis con la
radioterapia, y la dosis aunque variable suele ser de 1200 a 1500 cGy para todo el
pulmén.

5.-Existen terapias mas agresivas junto al rescate con células madres, pero parece
ser, que de momento no han mostrado mejorar la tasa de supervivencia en pacientes
con metastasis en hueso , mientras que se desconocen resultados en pacientes con
metastasis pulmonar.

BIBLIOGRAFIA y FUENTE]

19/05/2005


http://www.nci.nih.gov/cancertopics/pdq/treatment/ewings/healthprofessional

	Recordando
	Pronostico
	Tratamiento

