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salvo uno. Las recidivas locales fueron frecuentes en comparación con
las metastásicas.
Conclusiones:
• El papel del cirujano es crucial, pues la enfermedad metastásica im-

plica mal pronóstico y la extirpación completa permite la curación.
Para obtener el mejor resultado hay que mejorar el diagnóstico his-
tológico inicial, ya que ni la PAAF ni la biopsia han sido siempre
acertadas. 

• Las expectativas de curación son buenas salvo en la enfermedad ex-
tensa al diagnóstico, las localizaciones genitourinarias y la histolo-
gía alveolar (RMS), desmoplásica o indiferenciada.
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SOFT TISSUE SARCOMAS (1991-2004)

ABSTRACT: Background. The aim of this study is to review the results
of the treatment of soft tissue sarcomas (STS) in our Department du-
ring the last 13 years.
Material and methods. Fifty-seven children (39 rhabdomyosarcomas
(RMS) and 18 other types of sarcomas) have been treated. Nineteen
RMS were excluded because they were treated by oher departments.
The charts of 39 chidren were analysed evaluating several parameters
(age, sex, location, histology, initial stage, clinical and surgical treat-
ment and results) as prognostic factors using actuarial survival analy-
ses and log-rank tests. 
Results. 1. RMS: Median age at diagnosis was 2.3 years (range 6 m-
16y).Twelve were genitourinary, 3 thoracic, 3 abdominal, 1 was located
in limb and 1 in the neck. Histologically, 13 were embryonal, 5 botryoid,
1 alveolar and 1 fusiform. At diagnosis, 74% were in stages I or II.
Fine needle aspiration biopsy (FNAB) was made in 5 children and
the result was always imprecise or mistaken. Surgical biopsy was ma-
de before the definitive surgery in 12 cases. In the remaining 8 children
the diagnosis was made only after surgical resection.
With an mean follow-up of 70 ± 43 moths, 6 children died. The prog-
nostic factors associated with poor outcomes were genitourinary lo-
cation, non radical excission, the presence of distant metastases at on-
set and alveolar histology.
2. Other sarcomas: Median age at diagnosis was 10.9 years (range 4
days-15 years). Among this group, there were 6 fibrosarcomas, 4 in-
differentiated sarcomas, 3 synovial sarcomas, 2 abdominal desmoplastic
small round cell tumours, 2 neurofibrosarcomas and 1 leiomyosarco-
ma. Only 9 received chemotherapy and one radiotherapy. All but one
were operated. Five out ot the 19 died.
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RESUMEN: Introducción. El objetivo de este estudio es revisar los re-
sultados del tratamiento de los sarcomas de partes blandas (SPB) en
nuestro centro en los últimos trece años. 
Material y métodos. Tratamos 57 niños, 39 con rabdomiosarcomas
(RMS) (67%) y 18 con otros tipos de sarcomas (33%). Dentro del
primer grupo, excluimos 13 tumores orbitarios, 4 parameníngeos y 2
faciales tratados por otros servicios. Analizamos la edad, sexo, loca-
lización, histología, estadio inicial, tratamiento médico-quirúrgico y
resultados. Evaluamos cada uno de estos datos como factor pronósti-
co mediante curvas de sobrevivencia actuarial y pruebas de log-rank. 
Resultados. La mediana de edad al diagnóstico fue de 2,3 años en los
RMS (rango 6 m-16 a), y 10,9 años (0-16 a) en los otros SPB. La re-
lación varón/mujer fue de 2,8:1 y 2:1 respectivamente.
Doce RMS fueron urogenitales, 3 torácicos, 3 abdominales, 1 de ex-
tremidades y 1 cervical. Trece tumores (65%) eran embrionarios, 5
(25%) botrioides, 1 alveolar y otro fusiforme. Al diagnóstico, 74% se
hallaban en estadio 1 o 2, y 26% en 3 o 4.
En 5 niños (25 %) se realizó punción por aspiración de aguja fina (PA-
AF), que dio un diagnóstico impreciso o erróneo. En 12 (60%) se reali-
zó biopsia antes de la cirugía definitiva y en 8 (40%) el diagnóstico se
obtuvo tras analizar la pieza quirúrgica, aunque en 3 casos este diag-
nóstico inicial fue erróneo (neuroblastoma, tumor neuroectodérmico pri-
mitivo y leiomiosarcoma) y no se obtuvo el definitivo hasta la recidiva.
Todos recibieron quimioterapia, el 60% antes de la extirpación qui-
rúrgica, los restantes después. Sólo 2 pacientes no llegaron a interve-
nirse. Nueve niños requirieron reintervenciones por recidiva local, me-
tástasis, o para ampliar los márgenes de resección. 
Solo fallecieron 5 pacientes con tumores urogenitales y 1 cervical. Con
un seguimiento medio de 70±43 meses fueron factores pronósticos sig-
nificativos negativos la localización genitourinaria, la extirpación in-
completa, el estadio metastásico al diagnóstico y la histología alveolar.
De los otros sarcomas, 2 fueron desmoplásicos de células redondas ab-
dominales (2 fallecidos), 4 sarcomas indiferenciados (2 fallecidos), 6
fibrosarcomas (4 congénitos), 3 sarcomas sinoviales, un leiomiosar-
coma y 2 neurofibrosarcomas (1 fallecido). Sólo 9 de todos ellos re-
cibieron quimioterapia y uno radioterapia. Todos fueron intervenidos
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Conclusions:
• Although the role of surgery is crucial, it is necessary to refine the

initial histological diagnosis, because neither the PAAF or the biopsy
have always been correct.

• The negative prognostic factors in our series were metastases pre-
sent at diagnosis, genitourinary location and alveolar (RMS), des-
moplastic or indifferenciated histology.

KEY WORDS: Sarcoma; Diagnosis; Survival; Outcomes.

INTRODUCCIÓN

Los sarcomas de partes blandas constituyen el 6,5% de
los cánceres en los niños(1); son neoplasias de gran agresivi-
dad originadas a partir de tejido conectivo, contráctil y de so-
porte, vascular, adiposo y, con menos propiedad, de algu-
nos derivados de la cresta neural. El más frecuente es el rab-
domiosarcoma. Estos tumores se tratan según protocolos mul-
tinacionales que no siempre son sencillos de aplicar, pues el
diagnóstico inicial no es uniformemente fácil. Esto tiene una
repercusión pronóstica clara y, teniendo en cuenta que la gran
mayoría requieren tratamiento quirúrgico, es fundamental pa-
ra el cirujano pediátrico conocer estos tumores y sus indica-
ciones, así como el momento idóneo de las mismas. En este
trabajo presentamos una revisión de los sarcomas de partes
blandas tratados en nuestro departamento durante los últimos
trece años, y evaluamos los resultados comparándolos con
otras series.

MATERIAL Y MÉTODOS

Tratamos 57 niños, 39 con rabdomiosarcomas (RMS)
(67%) y 18 con otros tipos de sarcomas (33%). Dentro del
primer grupo, excluimos 13 tumores orbitarios, 4 parame-
níngeos y 2 faciales tratados por otros servicios. No inclui-
mos tumores vasculares ni adiposos.

Analizamos la edad, sexo, localización, histología, esta-
dio inicial, tratamiento médico-quirúrgico y resultados.
Evaluamos cada uno de estos datos como factor pronóstico
mediante curvas de sobrevivencia actuarial y pruebas de log-
rank. Para clasificar los tumores hemos utilizado los estadios
de la clasificación posquirúrgica IRS (intergroup rhabdom-
yosarcoma study): 
1. Tumor localizado, que se reseca en su totalidad: A) con-

finado al músculo u órgano de origen; B) infiltra fuera del
músculo u órgano de origen; ganglios no afectos.

2. Enfermedad regional, no quedan restos macroscópicos,
pero sí microscópicos: A) tumor microscópico residual;
B) ganglios afectos o extensión del tumor a un órgano ad-
yacente y C) ganglios afectos, con resección macroscó-
pica pero evidencia de restos microscópicos.

3. Enfermedad macroscópica residual.
4. Metástasis a distancia presentes al diagnóstico.

RESULTADOS

La mediana de edad al diagnóstico fue de 2,3 años en los
RMS (rango 6 m-16 a), 10,9 años (0-16 a) en los otros SPB.
La relación varón/mujer fue de 2,8:1 y 2:1 respectivamente.

1. Rabdomiosarcomas. En la tabla I se muestran los da-
tos más importantes desde el punto de vista epidemiológico
(A), del manejo (B) y del pronóstico (C).

De los 5 RMS localizados en vejiga y/o próstata, ningu-
no presentaba márgenes libres y 2 de ellos no se extirparon
por ser irresecables. En el resto se realizó extirpación de la
cúpula vesical y ureterostomías, aunque nunca de forma ra-
dical. Pese a la quimioterapia (QT) y radioterapia (RT), que
disminuyeron el tamaño tumoral más del 50%, en ningún ca-
so se llegó a la curación; todos fallecieron tras recidivas y uno
de ellos tras presentar metástasis pulmonares.

El resto de localizaciones presentó mejor pronóstico. En
el caso de los RMS paratesticulares, un caso evolucionó bien
tras orquiectomía y QT postoperatoria; el otro paciente, que
fue sometido a QT pero no a extirpación radical ganglionar
por tener un diagnóstico anatomopatológico inicial de leio-
miosarcoma, recidivó en cavidad peritoneal un año después,
fue tratado con QT y RT de rescate y está pendiente de nue-
va intervención. Los RMS de vagina y cérvix, ambos bo-
trioides y con diagnóstico precoz, evolucionaron bien con QT
pese a no realizar una cirugía radical mutilante. En el caso de
la vagina, se extirpó hasta el plano muscular, pero precisó
reintervención por recidiva local.

En uno de los RMS pélvicos se realizó PAAF, que suge-
ría un teratoma, lo cual condujo a un diagnóstico tardío in-
traoperatorio; sólo uno se diagnosticó precozmente, pero en
todos se realizó extirpación radical, resecando parte de la cú-
pula vesical, con buena evolución.

Algo similar ocurrió en 2 de los 3 RMS abdominales,
donde la PAAF sugería tumores mesenquimales o de origen
neural; así se llegó al diagnóstico tras la intervención; en un
único caso, la biopsia postoperatoria fue errónea ya que ha-
blaba de neuroblastoma, por lo que la extirpación no fue ra-
dical, recidivó y precisó reintervención (Fig. 1). En otro ca-
so se tuvo que reintervenir para ampliar márgenes. Pese a
todo, actualmente están los 3 pacientes en remisión com-
pleta.

Aunque los RMS torácicos se presentaron como estadio
III inicial, todos se encuentran en remisión. El diagnóstico
precoz motivó a la extirpación radical en 2 de ellos, y el ter-
cero, que no era resecable, recidivó precisando nueva rein-
tervención y QT de rescate, actualmente pendiente de rein-
tervenir por nueva recidiva.

Lo mismo ocurrió en el RMS cervical, situado entre la
tráquea y el esófago, en el que al no ser resecable sin ser mu-
tilante, se realizó traqueotomía y extirpación tumoral no ra-
dical, y recidivó agresivamente, falleciendo el paciente 3 años
más tarde pese a una nueva traqueotomía, trasplante de mé-
dula ósea, QT y RT de rescate.
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El RMS de muslo se diagnosticó precozmente y se trató de
forma radical, previa QT y RT, reduciendo el tumor más del
50%; actualmente está en remisión, sin repercusión funcional.

Con un seguimiento medio de 70±43 meses fueron fac-
tores pronósticos significativos negativos la localización ge-
nitourinaria, la extirpación incompleta, el estadio metastási-
co al diagnóstico y la histología alveolar (Fig. 1).

2. Otros sarcomas. En la tabla II se muestran los datos
más importantes desde el punto de vista epidemiológico (A),
del manejo (B) y de los resultados obtenidos (C).

Resultaron de peor pronóstico los tumores desmoplási-
cos de células redondas y los sarcomas indiferenciados. Los
primeros fueron ambos abdominales y en estadio IV. Sólo en
uno se realizó una laparotomía hallando múltiples adenopa-
tías difusas; recidivó pese a la QT de rescate, falleciendo al
año del diagnóstico. Del segundo grupo, 2 fallecieron, am-
bos en estadio IV, uno submandibular y otro torácico y pese
a la extirpación radical y la QT, recidivaron localmente y a
distancia. Los dos que se encuentran actualmente en remi-
sión se localizaron uno en tobillo (estadio III al diagnósti-

Tabla IA Rabdomiosarcomas. Datos epidemiológicos

Localización Nº Sexo Edad* ClÍnica Estadio** Ap***

Urogenitales (vejiga/próstata) 5 V 1-5 Urinaria 3 III/ IV 2 I/II 1A, 2B, 2E
Pélvicos 3 V 5,6,9 Masa abdominal ± hematuria I 2 E, 1 F
Abdominales 3 V <2 Masa abdominal I, III, III E
Torácicos 3 M <2 Fiebre ± dolor torácico ± tumor III E
Testiculares 2 V 2 y 14 Tumor escrotal I E
Cérvix/Vaginal 2 M 15 y 4 Metrorragia y dolor I, III B
Cervical 1 V 6 Estridor inspiratorio III E
Muslo 1 V 5 Masa indolora I E

*Edad en años de los pacientes en el momento del diagnóstico. **Estadio al diagnóstico. ***Histología del tumor (E: embrionario A: alveo-
lar, B: botrioide; F: fusiforme).

Tabla IB Actuación diagnóstica (dca) y terapéutica realizada en los pacientes con RMS

Grupo (n) PAAF Dca* Biopsia preop Dca* Biopsia postop QT RT Cirugía radical NºIntervenciones

Urogenital (5) No / En 4 Sí En 1 Sí Sí No 4
Pélvicos (3) 1 Sí No 1 Sí 2 Sí No Sí 1
Abdominal (3) 2 Sí No 1 Sí 2 Sí No En 1 2
Torácico (3) No / Sí Sí No Sí No En 2 1,3
Testicular (2) 1 Sí Sí 1 No Sí Sí 1 En 1 2
Vaginal (2) No / Sí Sí No Sí No No 1
Cervical (1) No / No / Sí Sí Sí No 2
Muslo (1) Sí No Sí Sí No Sí Sí Sí 1

*Dca: coincidente con la anatomía patológica obtenida tras la extirpación tumoral.

Tabla IC Resultados obtenidos en los pacientes con RMS

MTX Recidivas Resecabilidad Supervivencia (%)

Urogenital (5) 1 (pulmón) 5 No 0 
Pelvico (3) No 0 No 100
Abdominal (3) No 1 1/3 100
Torácico (3) No 1 2/3 100 (1 pte)
Testicular (2) 1 1 Sí 50
Vaginal (2) No 1 No 100
Cervical (1) No 2 No 0
Muslo (1) No 0 Sí 100
Total 2 11 6/20 70%
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co) y otro en el muslo, con dificultad para la extensión. En
ambos se realizó resección tumoral con ampliación de már-
genes y QT, pese a lo cual uno recidivó; el otro precisó alar-
gamiento de tibia y el peroné posterior para corregir la dis-
metría de MMII y dificultad para la marcha.

Los sarcomas sinoviales, en niños de mayor edad y los
fibrosarcomas, 3 de ellos de comienzo neonatal, presentaron
mejor pronóstico, sin necesidad de QT en la mayoría de ellos,
aunque sí se aseguró la extirpación con márgenes libres. En
aquellos fibrosarcomas localizados en dedos, se realizó am-
putación de los mismos. Para el resto no supuso ninguna im-
potencia funcional. Sólo un recién nacido presentaba me-
tástasis y ganglios al diagnóstico, que remitieron rápidamente
con el tratamiento. Las biopsias fueron concluyentes excep-
to en 2 fibrosarcomas, informados inicialmente como der-
matofibroma protuberans o histiocitoma fibroso mixoide, y
en el otro de fibrosarcoma óseo versus hemangiopericitoma
versus metástasis del sarcoma de células claras del riñón; és-
te fue el único que recibió quimioterapia y que recidivó lo-
calmente precisando amputación del dedo, curándose des-
pués. De los sarcomas sinoviales, los 3 se reintervinieron pa-
ra ampliar márgenes, 2 por seguridad y el tercero tras apa-
recer una recidiva. Sólo uno recibió quimioterapia. 

Una niña presentó un leiomiosarcoma 3 años después de
recibir un trasplante hepático, que se relacionó con una in-
fección por el virus de Epstein Barr; se extirpó y se trató con
quimioterapia; actualmente en remisión. De los 2 niños con
neurofibrosarcomas: uno falleció, y el otro fue un hallazgo
posquirúgico en el contexto de una neurofibromatosis, tras la

extirpación de una supuesta adenopatía, que precisó amplia-
ción de márgenes y posteriormente nuevas reintervenciones
por recidivas.

DISCUSIÓN

Los sarcomas de partes blandas constituyen un grupo de-
safiante de neoplasias, por su frecuencia en la infancia, gran
agresividad e importante mortalidad(1-3), así como por su com-
portamiento individualizado y la dificultad que esto implica
para predecir resultados. La edad parece ser un factor pro-
nóstico desfavorable tanto en los menores de un año(4) co-
mo en los niños mayores(5), pero existen otras muchas va-
riables biológicas, del paciente y del tratamiento que pueden
influir en los resultados. 

El hecho de que se vean implicados distintos especialistas
puede llevar a un tratamiento incorrecto desde el principio si no
existe una buena política de actuación(1); así, autores como Chen
o Hussein han demostrado una clara diferencia de resultados en-
tre aquellos pacientes que son enviados precozmente a un cen-
tro especializado y aquellos que han sido previamente interve-
nidos en otros centros y acuden después, con restos tumorales
pendientes de nueva intervención o con recidivas(6, 7).

En cuanto a los datos epidemiológicos, nuestros resultados
coinciden con los de otras series, en los que el RMS es tam-
bién el más frecuente de los SPB (67%)(2), y también en la edad
al diagnóstico, sexo, distribución por localización(8-10), así como
el porcentaje de enfermedad diseminada al diagnóstico (20%)(11). 
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Figura 1. Curvas de supervivencia actuarial de la serie de rabdomiosarcomas, analizados de forma global (A), según estadio (B), tipo histológi-
co (C) o localización (D).
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Los factores pronósticos y la supervivencia (80% en el
estadio I y 20% en el estadio IV), coinciden también con
los de otras series(12). 

Con respecto a los otros sarcomas, presentan unas ca-
racterísticas epidemiológicas y un comportamiento muy va-
riado en función del tipo histológico. Generalmente, se tien-
de a clasificarlos siguiendo los criterios IRS para los rab-
domiosarcomas(13), pero el tratamiento es diferente. Al igual
que en nuestra serie, los tumores desmoplásicos se dan en
niños mayores, suelen ser abdominales, con un comporta-
miento muy agresivo y estadios avanzados al diagnóstico(14-

16). Los sarcomas indiferenciados se encuentran en cualquier
edad y localización, y tienen un comportamiento también
maligno. Ambos se tratan con quimioterapia además de
cirugía, a la que no siempre responden(13). Sin embargo, los
fibrosarcomas, que son congénitos en muchos casos, inva-
den localmente pero no a distancia, y presentan una evo-
lución más favorable tras la extirpación quirúrgica; en el ca-

so de quedar restos microscópicos se puede intentar la QT,
aunque respondan mal(17). En este grupo, coincidimos con
otros autores en que tienen mejor pronóstico los tumores de
pequeño tamaño, de localización mas distal y mayor gra-
do de diferenciación(13); lo mismo ocurre con los sinoviales,
más propios de adolescentes(1, 18), que no precisan quimio-
terapia pese a ser quimiosensibles y presentan buena evo-
lución(13), si no quedan restos tumorales tras la cirugía(19).
Otros tumores más infrecuentes, como el leiomiosarcoma y
los neurofibrosarcomas, tienen un pronóstico incierto, aun-
que la extirpación radical del mismo es fundamental ya que
no responden muy bien a la QT(13), y el tamaño tumoral es
el factor pronóstico más significativo(20). 

Al igual que en otras, los resultados de nuestra serie de-
jan claro que ante la sospecha clínica, independientemente
de la localización, la actitud debe ser una biopsia incisional,
en la que se extraiga una muestra lo suficientemente grande
para analizar desde el punto de vista histológico, pero tam-

Tabla IIA Otros sarcomas. Datos epidemiológicos

Tipo histológico Nº (V:M) Edad* Localización Estadio**

Desmoplásico céls. reds. 2 2:0 14-15 Abdominales IV
Sarcoma sinovial 3 2:1 10-14 EEII (2), labio (1) I (2), III (1)
Fibrosarcoma 6 4:2 0-10 Occipital(1), EE (5) I (4), III (1), IV (1)
Sarcomas indiferenciados 4 2:2 0-13 Submandibular, costal, EE (2) III (2), IV (2)
Leiomiosarcoma 1 0:1 3 Abdominal I
Neurofibrosarcoma 2 1:1 10-16 Glúteo, cervical IV (1), III (1)

Tabla IIB Otros sarcomas. Actuación realizada

Biopsia preop Dca* Biopsia postop QT preop Nºcirugía/pac Resecable Radical QT postop

TDCR 2 Sí / Sí 1 No No Sí
SS 1 Sí 2 No 3 Sí No En 1
FS 6 En 4 2 En 1 1,6 Sí Sí En 1
SI 3 En 2 1 No 3 Sí En 4 Sí
LM 0 / Sí No 1 Sí Sí Sí
NFS 1 Sí En 1 No 1 Sí En 2 En 1

**Dca: coincidente con la anatomía patológica obtenida tras la extirpación tumoral.

Tabla IIC Resultados en los pacientes con otros sarcomas

Impotencia Recidiva Reintervenc Metástasis Supervivencia (%)

TDCR No Sí No Sí 0
SS No En 1 Los 3 No 100
FS En 2 En 1 1 1 100
SI En 2 En 3 3 2 50
LM No No No No 100
NFS No En 1 1 1 50
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bién inmunohistoquímico y molecular. En nuestro centro, la
PAAF ha resultado ser orientativa, pero insuficiente para un
diagnóstico de certeza. La mayoría de autores prefieren una
biopsia diagnóstica(21), aunque la PAAF puede ser útil para el
estudio de adenopatías en el caso de sarcomas con metásta-
sis(22) o para una primera orientación diagnóstica ante una le-
sión de partes blandas(23, 24). Una vez se confirme el diag-
nóstico, conviene iniciar con quimioterapia según los pro-
tocolos de la Sociedad Internacional de Oncología Pedíatrica
(SIOP) y posponer la cirugía de la masa residual, que debe
ser radical y asegurar márgenes libres de infiltración tumo-
ral, ya que constituye uno de los factores pronósticos más re-
levantes, tanto en nuestro estudio como para muchos otros
autores(25).

En los casos en los que la resección pueda ser más mu-
tilante, nosotros preferimos realizar una resección menos ra-
dical, con seguimiento estricto mediante pruebas de imagen,
y ver si la quimioterapia postoperatoria conseguía la desapa-
rición del tumor. Sin embargo es evidente tras ver los resul-
tados, que aquellos tumores en los que no se realiza extir-
pación radical, a veces para no ser mutilantes, pero otras por
no tener un diagnóstico previo o ser incorrecto, son los de pe-
or pronóstico, con una mayor tasa de recidivas locales y me-
tastásicas. Manoso y cols. realizaron un estudio de 38 casos
de sarcomas en extremidades en los que la excisión fue sin
planear, y, por tanto, no radical, obteniendose buenos resul-
tados tras la reexcisión ampliando los márgenes y adminis-
tración de quimioterapia posterior(26); por el contrario, auto-
res como Mankin, Mack, Leinung o Rougraff demuestran
la diferencia tanto en el control local de la enfermedad como
en la supervivencia a los 5 años, entre aquellos tumores ex-
tirpados totalmente tras el diagnóstico histológico y aquellos
que sufrieron manipulación quirúrgica previa a la interven-
ción definitiva(12, 25, 27, 28).

En cualquier caso, el diagnóstico inicial correcto mediante
biopsia, para realizar un diagnóstico diferencial urgente e ini-
ciar un tratamiento de forma precoz, con o sin quimioterapia
y siempre con extirpación quirúrgica lo más radical posible,
son la clave del éxito, evitando en muchos casos las recidi-
vas locales y metastásicas, así como reintervenciones inne-
cesarias y permitiendo la curación del paciente. 

CONCLUSIONES

1. El papel del cirujano es crucial pues la enfermedad me-
tastásica implica mal pronóstico y la extirpación completa
permite la curación. Para obtener el mejor resultado hay
que mejorar el diagnóstico histológico inicial ya que ni
la PAAF ni la biopsia han sido siempre acertadas. 

2. Las expectativas de curación son buenas salvo en la en-
fermedad extensa al diagnóstico, las localizaciones geni-
tourinarias y la histología alveolar (RMS), desmoplásica
o indiferenciada.
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